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Los pólipos fibroepiteliales son lesiones benignas que pueden surgir como una 
respuesta hiperplásica reactiva del estroma mixoide subepitelial y, en ocasiones, 
pueden ser mal diagnosticados como malignos. Suelen ser pequeñas, del color 
de la piel y asintomáticos, con sensibilidad a las hormonas. Es más común 
encontrarlos en mujeres en edad reproductiva, aunque también se han docu-
mentado en mujeres posmenopáusicas. Pueden presentar una forma polipoide 
o pedunculada y generalmente son lesiones solitarias. Las pacientes tienden a 
presentar una pequeña lesión asintomática, aunque algunas pueden experimen-
tar sangrado, secreción o malestar, dependiendo del tamaño y la ubicación del 
pólipo. La mayoría de estos pólipos miden menos de 5 cm de diámetro, aunque 
en raras ocasiones pueden crecer hasta tamaños excepcionalmente grandes, 
alcanzando entre 15 y 20 cm. En el caso aquí reportado, lo notable es que el 
pólipo midió 22 cm y afectó a una paciente de 52 años.

La patogenia de los pólipos fibroepiteliales no está completamente esclarecida, 
pero existen diversas teorías al respecto. Un factor causante significativo parece 
ser la irritación frecuente, especialmente en mujeres con sobrepeso. Además, 
la influencia hormonal podría desempeñar un papel predisponente, dado que 
el fibroepitelioma es poco común antes de la menarquia y después de la meno-
pausia, lo que es relevante considerando la edad de la paciente del caso aquí 
publicado. Otra evidencia de que los cambios hormonales pueden influir en la 
formación de los pólipos son los receptores de estrógeno y progesterona en 
las células estromales.

El tratamiento más adecuado es la escisión quirúrgica; sin embargo, es im-
portante señalar que pueden ocurrir recidivas, especialmente si se practica 
una resección incompleta, durante el embarazo o en pacientes tratadas con 
tamoxifeno. Lo destacado de este caso, o la lección que se puede extraer de él, 
es que, aunque los pólipos fibroepiteliales son generalmente benignos y poco 
frecuentes, pueden ser malinterpretados como malignos. Por esta razón, la 
variabilidad de su apariencia morfológica requiere una evaluación patológica 
experta para descartar tumores atípicos y neoplasias malignas. El caso aquí 
presentado es indudablemente inusual, y en la bibliografía solo se han registrado 
unos pocos casos de gran tamaño en personas de esa edad.

Este es un claro ejemplo de la importancia de reportar casos clínicos, no solo 
por su rareza o frecuencia, sino por la forma en que se pueden sospechar, 
diagnosticar y tratar.

Cuando lo benigno puede 
malinterpretarse como maligno

Editorial
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Pólipo fibroepitelial vulvar gigante
Giant vulvar fibroepithelial polyp.
Sergio José González Palanca,1 María López Pais,2 Juan Carlos Domínguez 
Salgado,3 Paula Rubio Cid,3 Gerardo Palmeiro Fernández,4 Ernesto José 
González Veiga5

1 Jefe de la Sección de Ginecología y Obstetricia, Hospital Público Valdeorras, O Barco, Ourense, 
España. 
2 Adjunto al servicio de Ginecología y Obstetricia, Hospital Universitario, Santiago de Compostela, 
España.
3 Adjunto al servicio de Ginecología y Obstetricia, Hospital Público Valdeorras. 
4 Médico de familia, Centro de Salud de Rubiá, Ourense. 
5 Médico de familia, Centro de Salud Concepción Arenal, Santiago de Compostela, España.

Resumen

ANTECEDENTES: Los pólipos fibroepiteliales son lesiones mesenquimales raras que 
pueden aparecer en el área vulvovaginal en mujeres premenopáusicas. Suelen tener 
menos de 5 cm de diámetro. A veces, como en la paciente del caso, es un gran tumor 
vulvar pediculado, que vale la pena exponer la rareza de su dimensión. 
CASO CLÍNICO: Paciente de 52 años, con una gran tumoración vulvar que, al momento 
de la consulta, medía 22 cm de diámetro, con un pedículo largo originado en el labio 
mayor izquierdo, con signos de inflamación secundaria a una infección y necrosis cen-
tral. Se resecó y practicó el estudio patológico, sin datos de malignidad. El reporte del 
estudio anatomopatológico fue de pólipo fibroepitelial vulvar. 
CONCLUSIÓN: El fibroepitelioma es un tumor vulvar benigno, muy poco frecuente. Por 
las dimensiones alcanzadas en esta paciente, se encuentra entre los mayores reporta-
dos en la bibliografía. Por la presentación rara en la vulva debe establecerse el diagnós-
tico diferencial con otros tumores. El tratamiento consiste en la resección del tumor; la 
recidiva es excepcional si se amplían los márgenes excisionales.

PALABRAS CLAVE: Pólipos fibroepiteliales; tumor vulvar; gran tumor vulvar; márgenes 
de escisión.

Abstract
 
BACKGROUND: Fibroepithelial polyps are rare mesenchymal lesions that may occur in 
the vulvovaginal area of premenopausal women. They are usually less than 5 cm in dia-
meter. Sometimes, as in the case of the patient, it is a large pedunculated vulvar tumor, 
which is worth mentioning because of the rarity of its size.
CASE REPORT: 52-year-old female patient with a large vulvar tumor measuring 22 cm 
in diameter at the time of presentation, with a long stalk originating from the left labia 
majora, with signs of inflammation secondary to infection and central necrosis. It was 
resected and pathologic examination was performed with no evidence of malignancy. 
The anatomopathologic study reported a vulvar fibroepithelial polyp.
CONCLUSION: Fibroepithelioma is a very rare benign tumor of the vulva. The size rea-
ched by this tumor in this patient is among the largest reported in the literature. Becau-
se of its rare presentation in the vulva, a differential diagnosis with other tumors must 
be established. Treatment consists of tumor resection; recurrence is exceptional if the 
excision margins are enlarged.

KEYWORDS: Fibroepithelial polyps; Vulvar tumor; Large vulvar tumor; Vulvar fibroepi-
ythelial; Margins of excision.
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ANTECEDENTES

Los pólipos fibroepiteliales, también llamados acrocordo-
nes o apéndices cutáneos, son tumores benignos del tejido 
conectivo, de origen mesenquimatoso y ectodérmico.1,2 Los 
describió por primera vez Norris en 1966.3 Son lesiones 
pediculadas, casi todas milimétricas,4 de superficie suave, 
del mismo color que la piel o hiperpigmentadas.5,6 Pueden 
encontrarse hasta en el 46% de la población, con similar 
frecuencia en hombres y mujeres. La incidencia se incre-
menta en la quinta década de la vida.7 Sus localizaciones 
más frecuentes son áreas de roce: cuello, axilas e ingle. A 
menudo, los fibroepiteliomas del aparato genital inferior 
aparecen en mujeres jóvenes o de mediana edad y son más 
comunes en la vagina y excepcionales en la vulva.8 

El primer caso de pólipo fibroepitelial vulvar lo publicó Os-
tor en 1988.9 Por lo general, son asintomáticos aunque en 
ocasiones pueden originar lesiones derivadas de la erosión, 
ulceración e, incluso, necrosis por el daño vascular.1,10 La 
malignización es excepcional, pero a menudo es necesaria 
una biopsia para establecer el diagnóstico definitivo porque 
sus características clínicas pueden superponerse con las 
de neoplasias malignas.9,11,12 En virtud de la escasa preva-
lencia de fibroepiteliomas vulvares gigantes existen pocas 
publicaciones, por ello se comunica este caso, excepcional 
en la localización vulvar y de gran tamaño.

CASO CLÍNICO

Paciente de 52 años, agricultora, habitante de la zona rural, 
enviada por su médico de atención primaria a la consulta 
de Ginecología por un tumor vulvar. Antecedentes: várices, 
vértigo e hipoacusia. IMC: 28.4 kg/m2 , dos embarazos y dos 
partos. La tumoración en la vulva tenía, aproximadamente, 
un año de evolución, con rápido crecimiento, sin otros sín-
tomas. En la auscultación en el labio mayor izquierdo de 
la vulva se observó una gran tumoración, con pedículo de 
aproximadamente 8 cm de largo y 3 cm de grosor, pulsátil, 
dependiente del tercio medio del labio, con un diámetro de 
22 cm. La cara superior estaba recubierta por epitelio de 
coloración similar a la piel, con grandes vasos subepiteliales 
y una ulceración por presión en la cara inferior. Además, un 
área de necrosis central, compatible macroscópicamente 
con un pólipo fibroepitelial gigante vulvar (Figura 1). 

La ecografía ginecológica reveló un útero miomatoso. Los 
estudios de laboratorio reportaron: anemia moderada, que 
requirió tratamiento con hierro antes de la intervención. Con 
los debidos estudios preoperatorios y el consentimiento 
informado, se procedió a la exéresis programada, con anes-
tesia regional, de la tumoración descrita. 

En el momento de la cirugía, el pólipo mostraba menos sig-
nos inflamatorios y había disminuido espontáneamente de 
tamaño, tal como se aprecia en la Figura 2. Se identificaron 
y aislaron las estructuras vasculares que se ligaron con 
sutura de poliglactina del 1. Se suturó la piel con poliglac-
tina 00 (Figura 3). La cirugía transcurrió sin contratiempos 
y la paciente fue dada de alta del hospital al siguiente día. 
Después de un año de seguimiento no se evidenciaron sig-
nos de recidiva. El informe de anatomía patológica descri-

Figura 1. Aspecto del fibroepitelioma vulvar el día de la consulta.

Figura 2. El tumor vulvar previo a la intervención.

Figura 3. Fotografía de la vulva al finalizar la cirugía.

bió: cambios histopatológicos compatibles con un pólipo 
fibroepitelial vulvar de gran tamaño (gigante). Una lesión 
con estroma conectivo laxo levemente colagenizado y am-
pliamente vascularizado. Cobertura cutánea debidamente 
preservada, excepto el área distal, quizá por decúbito que 
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muestra extensa ulceración con cambios de aspecto infla-
matorio y regeneración epitelial con zonas de hiperplasia 
pseudoepiteliomatosa marginal. Además, una lesión con 
aparente resección total, con margen de resección que 
muestra tejido de aspecto normal.

La paciente firmó, ante un testigo, el consentimiento infor-
mado del Comité Autonómico de Ética e Investigación de 
Galicia para la autorización de acceso y publicación de datos 
de salud como caso clínico, disponible a través del autor. 

DISCUSIÓN

El caso aquí reportado destaca por su rareza y, sobre todo, 
por su gran tamaño, entre los mayores de la bibliografía. 
Kumar y colaboradores describieron uno de 42 cm de lar-
go13 y Avidime y coautor reportaron otro de 32 x 29 cm y 
1.84 kg.14 Los tumores de vulva son lesiones de muy baja 
prevalencia; el pólipo fibroepitelial es el más común.15,16 En 
la revisión efectuada para el caso aquí publicado se encon-
tró una media de edad de 26 años con límites de 15 y 57 
años.  En cuanto a la localización anatómica genital se han 
descrito, principalmente, en el tercio superior de los labios 
mayores y, con menor frecuencia, en los labios menores, 
clítoris, vestíbulo, región parauretral y comisura posterior. La 
forma exterior es, inicialmente, polipoide, nodular, solitaria 
y raras veces múltiple.17 

En el caso de localización superficial en la región labial y 
con crecimiento evidente, el tumor puede transformarse, 
por formación y elongación de los pedículos, en un fibroma 
pediculado,15 como sucedió en la paciente del caso. 

En la serie de 22 fibroepiteliomas de Martínez, 17 se locali-
zaron en la vagina (77.3%), 3 en el cuello del útero (13.7%) 
y 2 en la vulva (9%), aunque ninguno superó los 5 cm. Los 
tumores mayores de 5 cm en la vulva, como en la paciente 
del caso, son extremadamente raros, en casi todos se refiere 
una masa asintomática.18 Al igual que en el caso de este 
artículo, la mayoría refiere una tumoración indolora.4,18,19,20 

Esta lesión puede motivar una grave disfunción psicosexual 
y una alteración en la calidad de vida, lo que puede justificar 
el retraso de la consulta.21,22 En ocasiones hay sangrado, 
secreción y malestar general con sensación de una tumo-
ración, signos inflamatorios y ulceración que se interpretan 
asociados con una posible infección secundaria a trauma-
tismos, roce y daño vascular.1,5,10 En la paciente del caso el 
pólipo también tenía signos de ulceración y necrosis central. 

Amin y su grupo describen un cuadro de sepsis en una pa-
ciente con un gran pólipo fibroepitelial vulvar ulcerado y 
sobreinfectado.22 Se han descrito casos de pólipos bila-
terales14,23,24,25 e, incluso, múltiples.19 En la mayoría de los 
casos el crecimiento del fibroma puede ser lento y constante 
durante años,3 pero como en la paciente del caso, algunas 
lesiones pequeñas exhiben un crecimiento exponencial en 
un periodo corto.26  Orosz y colaboradores informaron de un 
caso de pólipo fibroepitelial gigante de vulva, recurrente, en 
asociación con linfedema congénito.16 Otros autores des-
criben asociación con psoriasis,27 enfermedad de Crohn28 y 
con linfangioma.29 

La patogenia del pólipo fibroepitelial vulvar aún no está del 
todo aclarada. La mayoría de los autores piensan que se tra-
ta más de un proceso reactivo, más que neoplásico porque 
no existe un claro límite entre la lesión y el tejido adyacente 
y surge del estroma mixoide subepitelial del aparato genital 
inferior11,12,30 e, incluso, por el propio envejecimiento de la 
piel.5,31 Wilkinson y su colaborador opinan que el origen es, 
quizá, por una regresión de un nevus.1 También hay evi-
dencia de que los receptores de estrógeno y progesterona 
en la lesión están a favor de la influencia hormonal en el 
crecimiento de esos pólipos.10,17,23,32  Quizá sea por ello que 
los pólipos fibroepiteliales localizados en esta zona se ven 
con mayor frecuencia en mujeres en edad reproductiva.7 Es 
relevante la asociación con el embarazo y posparto, que se 
ha descrito en torno al 15% de los casos.23,31,33 

Es muy raro encontrar estos tumores antes de la menarquia 
o después de la menopausia, pero se han visto casos aso-
ciados con la terapia hormonal sustitutiva posmenopáusica, 
con adopción de formas más bizarras y atípicas.5,34,35 Heller 
y Kuye proponen la estimulación hormonal como causa de 
la hipertrofia de labios menores recidivante, que se relaciona 
con la aparición posterior de pólipos fibroepiteliales vulva-
res.36 En ninguno de los casos se han observado signos cito-
lógicos (coilocitosis, disqueratosis) que hagan sospechar la 
relación con la infección del virus del papiloma humano.4,10 

Está descrita una correlación positiva entre obesidad, resis-
tencia a la insulina, dislipemia, hipertensión y el crecimiento 
de pólipos fibroepiteliales.5,37,38 El diagnóstico se establece 
con el examen físico, aunque algunos autores opinan que las 
imágenes de resonancia magnética pueden ayudar a dife-
renciar un pólipo fibroepitelial de otros tumores del estroma 
vulvovaginal con una evaluación completa de las estructuras 
externas e internas y la profundidad de la invasión.39,40

En los artículos revisados se encontró coincidencia en el 
tratamiento de elección: que es la escisión completa.4,5,17 
Desde el punto de vista histológico estos tumores están 
compuestos por estroma fibrovascular rico en colágeno, con 
una base bien definida, con paredes vasculares delgadas 
que corren paralelamente en todo su trayecto desde la base 
y tejido fibroso que, en ocasiones, muestra una leve reacción 
inflamatoria crónica evidente en el estroma. Está cubierto 
por una superficie de epitelio queratinizante que puede ser 
gruesa, con acantosis, papilomatosis e hiperqueratosis.1,41 

Los fibroepiteliomas pueden ser de dos tipos: predominan-
temente epiteliales y otros que son, sobre todo, estromales.5 
La celularidad estromal del pólipo puede tener, también, dos 
variantes. La forma hipocelular está compuesta por células 
fusiformes colocadas dentro de un tejido colágeno mixoi-
de. La variante hipercelular exhibe marcado pleomorfismo 
nuclear y muestra frecuentes mitosis, incluidas las formas 
atípicas.42 Si bien el riesgo de malignización es excepcional, 
después de la extirpación completa es importante practi-
car un estudio histológico.15,17,21 El diagnóstico diferencial 
(Cuadro 1) incluye: leiomioma, angiomixoma superficial, 
perineuroma y neurofibromas que imitan pólipos fibroepi-
teliales, nevus, condilomas, tumor fibroepitelial premaligno 
o tumor de Pinkus, infrecuente variante de carcinoma de 
células basales.4,14,17,43 
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Cuadro 1. Diferencias en la presentación clínica e histopatológica (adaptada de Madueke17)

Características Pólipo               
 fibroepitelial Angiomixoma Angiomiofibroblas-

toma
Angiofibroma 

celular
Angiomyxoma   

superficial
Fibroma vulvar 

prepuberal

Edad Edad reproduc-
tiva Edad reproductiva Edad reproductiva Edad reproductiva Edad reproductiva Prepuberal

Localización,   
configuración

Polipoide, 
exofítico

Inserción profun-
da, no polipoide Subcutáneo Subcutáneo Subcutáneo superfi-

cial polipoide
Subcutáneo 
submucoso

Tamaño Variable Variable < 5 cm < 3 cm Normalmente < 
3 cm

Normalmente 
<5 cm

Márgenes Regulares Infiltrativos Bien circunscritos Normalmente 
bien circunscritos

Lobulados, dife-
rentes Infiltrativos

Celularidad Variable Paucicelular
Hipocelularidad 

alterna con hipercelu-
laridad

Celular Hipocelular Hipocelular

Vasos

Variable, gene-
ralmente gran-
des, centrales, 

de paredes 
gruesas

Medianos a 
grandes,

de paredes grue-
sas, hialinizados

Numerosos vasos 
capilares frágiles

Pequeños a 
medianos,

de paredes grue-
sas, hialinizados

Frágiles, de paredes 
finas, elongados

Vasos pequeños 
a medianos

Índice mitótico Variable Raro Generalmente poco 
común

Variable, puede 
ser abundante

Generalmente poco 
común Poco común

Biomarcadores

Desmina 
positivo,

HGMA2 nega-
tivo

Desmina positivo,
HGMA2 positivo

Desmina positivo,
HGMA2 negativo

CD 34 positivo;
Desmina, SMA 

variables

Desmina negativa,
HGMA2 negativa

CD 34 positivo;
Desmina y S-100

negativas

Curso clínico
Benigno.

Recurrencia 
rara

30% recidiva Benigno Benigno 30% recidiva Benigno. Puede 
recidivar

Además de los cambios histológicos diferenciales, son útiles 
los marcadores bioquímicos: desmina, HGMA2, CD34, S100.8 
El rabdomiosarcoma embrionario botrioide es otro diagnós-
tico diferencial que debe considerarse. Estos tumores se 
diagnostican, típicamente, en mujeres prepúberes, carecen 
de la característica capa subepitelial hipercelular y cursan 
con alteración de los marcadores específicos del músculo 
esquelético.17 Si bien estos tumores son benignos, se han 
reportado casos aislados con carcinoma de células basales 
y carcinoma celular in situ o con células estromales atípi-
cas.24,44 Aunque es raro, los pólipos fibroepiteliales pueden 
reaparecer, sobre todo si no se extirparon completamente.9 
En casos de embarazo o asociados con tamoxifeno se ha 
informado recurrencia.25,45 Se han comunicado casos aisla-
dos cuyo diagnóstico final fue carcinoma de células basa-
les o carcinoma escamoso celular in situ.46 Se recomienda 
seguimiento a largo plazo de todas las pacientes con este 
diagnóstico después del tratamiento inicial.17

CONCLUSIÓN

El pólipo fibroepitelial vulvar gigante es un tumor benigno, 
muy poco frecuente, que puede confundirse con tumores 
malignos y que requiere exéresis completa y estudio histo-
lógico. El médico debe tener en mente todos los posibles 
diagnósticos diferenciales para dar una mejor orientación 
a la paciente.
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Resumen 

ANTECEDENTES: El síndrome de Vogt Koyanagi Harada es una reacción inflamatoria 
de los órganos pigmentados, principalmente de la úvea y la retina, denominada panu-
veítis granulomatosa bilateral. Se asocia con desprendimientos serosos o exudativos 
de la retina, se acompaña de manifestaciones cutáneas y neurológicas características. 
Su prevalencia en México es de 2.4% de los padecimientos oftalmológicos y en el em-
barazo es menos frecuente. 
CASO CLÍNICO: Paciente de 29 años, con enfermedad de Vogt Koyanagi Harada de 
dos años de evolución, con síntomas iniciales de: cefalea, alteraciones y disminución 
progresiva de la agudeza visual hasta resultar con panuveítis granulomatosa bilateral 
generalizada. El tratamiento consistió en prednisona, azatioprina, ciclofosfamida, me-
totrexato y timolol; se modificaron las dosis hasta estabilizar la visión. El embarazo 
llegó a término, con recién nacido sano. 
CONCLUSIONES: La enfermedad de Vogt Koyanagi Harada, concomitante con el em-
barazo, es poco frecuente. Se caracteriza por disminución rápida de la visión y por la 
posibilidad de comportarse como un simulador de enfermedad hipertensiva del em-
barazo. Implica que la atención sea multidisciplinaria, a cargo del obstetra para iniciar 
el tratamiento; esto sin dejar de lado que no se dispone de suficiente evidencia de su 
repercusión en el embarazo o la fertilidad. 

PALABRAS CLAVE: Síndrome de Vogh Koyanagi Harada; reacción inflamatoria; retina; 
desprendimiento de retina exudativo; embarazo; obstetras; México. 

Abstract 

BACKGROUND: Vogt Koyanagi Harada syndrome is an inflammatory reaction of the 
pigmented organs, mainly the uvea and retina, called bilateral granulomatous panu-
veitis. It is associated with serous or exudative retinal detachment and is associated 
with characteristic cutaneous and neurologic manifestations. It accounts for 2.4% of 
ophthalmologic diseases in Mexico and is less common in pregnancy.
CLINICAL CASE: 29-year-old patient with Vogt-Koyanagi-Harada disease of two years' 
evolution, with initial symptoms of headache, changes and progressive decrease in vi-
sual acuity until generalized bilateral granulomatous panuveitis occurred. Treatment 
consisted of prednisone, azathioprine, cyclophosphamide, methotrexate, and timolol; 
the doses were modified until vision stabilized. The pregnancy was carried to term with 
a healthy newborn.
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CONCLUSIONS: Vogt Koyanagi Harada disease associated with pregnancy is rare. It is characterized by rapid vision loss and the 
possibility of behaving as a simulator of hypertensive disease of pregnancy. It implies that the care is multidisciplinary, under the re-
sponsibility of the obstetrician to initiate the treatment; this without neglecting that there is not enough evidence of its repercussions 
on pregnancy or fertility.
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ANTECEDENTES 

Los padecimientos autoinmunitarios se caracterizan por 
ataque y destrucción celular a órganos y tejidos por el pro-
pio sistema inmunitario que los reconoce como un cuerpo 
extraño. Se han descrito más de 80 diferentes enferme-
dades de esta naturaleza con afectación sistémica: lupus 
eritematoso sistémico, síndromes antifosfolipídicos y de 
esclerosis múltiple, entre las más comunes, con daño local: 
enfermedad celiaca o el síndrome de Vogt Koyanagi Harada. 
Su origen es incierto aunque existe predisposición genética 
y factores ambientales. Su coexistencia en mujeres jóvenes 
hace inevitable su asociación con el embarazo.1

El síndrome de Vogt Koyanagi Harada es una reacción 
inflamatoria de los órganos pigmentados, principalmente 
la úvea y la retina, denominada panuveítis granulomato-
sa bilateral. Se asocia con desprendimientos serosos o 
exudativos de la retina, se acompaña de manifestaciones 
cutáneas y neurológicas características.2,3 La describie-
ron, en 1906 Alfred Vogh Koyanagi y en 1926 Harada y 
fue hasta 1932 que se estableció como síndrome de Vogt 
Koyanagi Harada.

En el ámbito mundial la prevalencia va de 0.9 al 8%; es 
más frecuente en Asia, América Latina y Oriente Medio. 
Las mujeres entre 20 y 50 años son las más afectadas. En 
México, la prevalencia reportada es del 2.4%,4-8 y el 78.5% 
son mujeres.9 Las pacientes con uveítis representan el 
3.7% de los casos.10

Al igual que todas las enfermedades inmunológicas, el 
síndrome de Vogt Koyanagi Harada tiene susceptibilidad 
genética, un componente viral o inmunológico. Su relación 
con el complejo mayor de histocompatibilidad la describió 
Perkins en 1981.11 A la fecha se han descrito diversos antí-
genos leucocitarios humanos asociados: HLA-DR53, HLA-
DR4, HLA-DQ4 9 y el HLA-DRB1 particularmente en población 
mexicana.12 El daño conjunto de todos los factores afecta 
las células pigmentadas y genera la destrucción de melano-
citos mediada por células T citotóxicas CD8, principalmente 
en el ojo, piel y aparato cocleovestibular.13 

El cuadro clínico de este síndrome consta de cuatro fases: 
la primera o prodrómica, caracterizada por manifestaciones 
neurológicas y auditivas. La segunda o uveítica aguda con 
coroiditis difusa, desprendimientos exudativos de retina y 
papilitis. El signo observado con más frecuencia es el des-
prendimiento seroso de la retina, acompañado de edema 
del nervio óptico secundario a un engrosamiento coroideo. 
La tercera fase, o crónica, se manifiesta por despigmenta-
ción de diferentes estructuras oculares y tegumentarias. La 
cuarta es la que comprende la etapa crónica recurrente,5,14 
con pérdida de la visión.

En el embarazo, esta uveítis se asocia con una reactividad 
de los síntomas, por ello el tratamiento de las manifestacio-
nes oculares permite evitar la pérdida de la visión. 

CASO CLÍNICO

Paciente de 29 años, con antecedentes de: menarquia a los 
14 años, eumenorreica, dos embarazos, el primero a los 19 
años con evolución normal, hemotipo A Rh positivo, carga 
genética para diabetes mellitus e hipertensión arterial, sin 
control citológico ni método de planificación familiar. Con 
diagnóstico de enfermedad de Vogt Koyanagi Harada, referi-
da al centro de atención terciaria para descartar restricción 
del crecimiento intrauterino y cefalea ocasional. 

En la revisión inicial se encontró con índice de masa cor-
poral de 30.1 kg/m2, con un incremento ponderal de 9 kilos 
durante el embarazo, tensión arterial 124-81 mmHg, fre-
cuencia cardiaca 78 lpm, frecuencia respiratoria de 23 rpm 
y temperatura de 36°C. Hemoglobina 13.2 g/dL, hematocrito 
32%, leucocitos 11,000, plaquetas 290,000, tiempos de coa-
gulación en parámetros normales, glucosa 91 mg/dL, TGO 
32 U/L, TGP 38 U/L y general de orina normal.

A los 27 años inició con disminución progresiva de la agu-
deza visual, acompañada de ojo rojo, inicialmente en el 
derecho y después de varios periodos de remisión parcial, 
fue bilateral. En la consulta con el oftalmólogo se le diag-
nosticó enfermedad de Vogt Koyanagi Harada incompleta, 
sin lesión en otro órgano. Se trató con prednisona por vía 
oral y oftálmica, azatioprina, ciclofosfamida, metotrexato y 
timolol oftálmico.

El embarazo actual fue espontáneo, no planeado, corrobo-
rado en el primer trimestre. A partir de las 12 semanas de 
embarazo inició con distorsión de los objetos del campo 
visual, por una reactivación de la enfermedad ocular, ca-
racterizada por panuveítis granulomatosa bilateral genera-
lizada, con evolución a la disminución grave de la agudeza 
visual, inicialmente en el ojo derecho y a los dos días en el 
ojo izquierdo, con hiperemia y edema papilar. Fue valorada 
por el oftalmólogo, quien indicó aumento de la dosis de 
prednisona oftálmica cada 4 horas, con disminución de los 
síntomas a los dos mese y retorno a la misma agudeza 
visual previa al embarazo; así permaneció hasta el final 
de la gestación. 

En la semana 34 se le diagnosticó hipotiroidismo (TSH 8.4 
mUI/L; T4 libre 0.80 ng/dL), por lo que se le inició la suple-
mentación con levotiroxina y se solicitó un nuevo perfil a 
las seis semanas, con anticuerpos antiperoxidasa tiroidea y 
valoración por el endocrinólogo. La cefalea persistió durante 
todo el embarazo y se agudizó en las últimas tres semanas 
antes de la finalización.
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El último ultrasonido se practicó a las 34.2 semanas, con 
reporte de feto único vivo, de aproximadamente 2,363 gra-
mos (percentil 13), con índice de líquido amniótico en cuatro 
cuadrantes de 8.1 cm, placenta corporal posterior grado II y 
un perfil hemodinámico en parámetros normales.

A las 40 semanas, en sesión conjunta entre el obstetra y el 
oftalmólogo, se decidió iniciar la maduración cervical con 
prostaglandina en gel, por no existir daño retiniano, ni uveí-
tis, sin descontinuar la levotiroxina 50 mg cada 24 horas, 
prednisona 5 mg cada 24 horas y el multivitamínico por vía 
oral. El nacimiento fue por cesárea, indicada por la falta de 
evolución del trabajo de parto. La cirugía se llevó a cabo 
sin complicaciones, con la obtención de un recién nacido 
masculino de 3,130 g, talla de 49 cm, Apgar 8-9 y Capurro 
de 41 semanas. El puerperio transcurrió sin síntomas de 
reactivación de la enfermedad de Vogt Koyanagi Harada, por 
lo que continuó su control oftalmológico de modo regular y 
con el endocrinólogo para seguimiento del hipotiroidismo 
autoinmunitario.

METODOLOGÍA

La revisión bibliográfica se efectuó en tres bases de datos: 
PubMed, Ovid y Google Scholar con los términos MeSH: 
enfermedad de Vogt Koyanagi Harada y embarazo, en in-
glés o español, sin restricción de tiempo. Se identificaron 
23 publicaciones, de las que se eliminaron dos: una por 
tratarse de una carta al editor y la otra por la imposibilidad 
para recuperarlo. Se incluyeron 21 artículos, de los que 14 
son reportes de caso15-28 y 7 estudios descriptivos. 9-11,29-32 
Se agregaron otros 21 artículos para complementar la dis-
cusión del tema. 

DISCUSIÓN

A diferencia de gran parte de los padecimientos inmunológi-
cos característicos del embarazo existe una predisposición 
a una reactivación o incremento de la actividad de la enfer-
medad debida a una disminución en la actividad y cantidad 
de células T, aumento de la síntesis y secreción de IgG e 
IgM. 16,33-35 La enfermedad de Vogt Koyanagi Harada tiene 
un efecto protector al incremento de la actividad explicada 
por los estrógenos y progesterona en la mediación de la 
respuesta inmunitaria.9,10,28

La enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada es una afección 
inmunológica que ataca a los melanocitos, a veces con 
despigmentación de la piel (vitíligo), de las cejas, pesta-
ñas, lecho ungueal, alopecia, pérdida de audición, acúfeno 
(por inflamación del oído interno). A los anteriores pueden 
agregarse síntomas meníngeos, náusea, vómito y cefalea. 
Los predominantes son los oculares inflamatorios: des-
prendimiento seroso de retina que puede ser multifocal, 
edema y engrosamiento coroideo acentuado en torno de 
la mácula, papilitis del nervio óptico que da la apariencia 
de un fondo de ojo iluminado o despigmentado. Además, 
manifestaciones del segmento anterior: iritis o iridociclitis, 
ojo rojo que, en conjunto y dependiendo de la agudización 
o cronicidad se manifestarán con pérdida de la visión o 
metamorfopsia.15,30

La enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada asociada con 
el embarazo se manifiesta en el 80% de los casos con un 
cuadro agudo, sin inflamación del segmento anterior. 29 Es 
uno de los padecimientos que pueden disminuir la agudeza 
visual en el embarazo: representa el 4.1%.32

Desde la perspectiva obstétrica, la cefalea, el acúfeno y 
las alteraciones visuales, juntos o separados, son datos de 
alarma que obligan a descartar el estado hipertensivo del 
embarazo; en México, junto con la hemorragia obstétrica, 
son la primera causa de muerte materna. La cefalea es el 
síntoma más frecuente después de las alteraciones visua-
les. Puede ser persistente y ser el primer dato clínico hasta 
el agravamiento de la enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada; 
sin embargo, su curso puede verse modificado en la pacien-
te embarazada.15,22,30

La náusea y el acúfeno son los dos siguientes síntomas en 
frecuencia de las embarazadas con enfermedad de Vogt Ko-
yanagi Harada, de ahí la importancia de su seguimiento debi-
do a que pueden considerarse simuladores de cualquiera de 
los estados hipertensivos asociados con el embarazo. 22,30

En las pacientes embarazadas con enfermedad de Vogt 
Koyanagi Harada con reactivación o exacerbación de los 
signos y síntomas no existe una relación con las semanas 
de gestación o trimestre en curso,29,30 aunque suele ser más 
frecuente en los primeros cuatro meses;31 sin embargo, se 
reporta que durante el puerperio y hasta los seis meses pos-
teriores a su finalización hay una recaída hasta del 64%.9,17,31

Si bien se carece de un consenso referente al tratamiento, 
sí hay experiencias con la indicación de primera línea de 
esteroides tópicos, orales y sistémicos; la dosis dependerá 
de los síntomas.15,18,23,24,28,29 También se han prescrito, en 
forma concomitante, ciclofosfamida,29 azatioprina,21 cer-
talizumab,25 triaminocinolina20,30 todos, al parecer, seguros 
en el embarazo.

La recomendación de la revisión más grande de casos es 
para iritis o iridociclitis en donde se propone la indicación 
de esteroide tópico, gotas de prednisolona a la dosis de 
150 mg al día y betametasona tópica al 0.1%. Para el ede-
ma del disco óptico se indica: esteroide sistémico y tópico. 
Ante el desprendimiento seroso macular está indicada la 
prednisolona en dosis de 100 a 200 mg al día y predniso-
lona, por vía oral, 25 a 50 mg diarios.30 Este esquema de 
tratamiento es competencia del obstetra o del especialista 
en Medicina materno fetal; debe iniciarse al momento del 
diagnóstico. El ajuste de la dosis, duración y modificacio-
nes ulteriores deben acordarse junto con el oftalmólogo. 
La aplicación intraocular inyectada solo debe hacerla el 
oftalmólogo.

En casos graves, con desprendimiento seroso de retina, la 
conducta recomendada es la administración de pulsos de 
500 a 1,000 mg al día de metilprednisolona durante tres 
días consecutivos. Y continuar con la dosis de 1 mg/kg/
día de prednisona oral, reduciendo la dosis de forma gra-
dual, aproximadamente en 25% cada dos semanas hasta 
alcanzar una dosis de 20 a 30 mg al día; posteriormente se 
va disminuyendo la dosis a intervalos de cuatro semanas 
hasta completar de 6 a 12 meses de tratamiento.36 Si se 
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requieren otros inmunosupresores, la opción viable en el 
embarazo es la azatioprina,21 sobre todo en casos de uveítis 
resistente a los glucocorticoides (dosis de 1.5 mg/kg/día). 
La prescripción de metotrexato y micofenolato mofetilo 
debe evitarse, por el efecto teratogénico.37-41

Las complicaciones reportadas en las 228 pacientes emba-
razadas con enfermedad de Vogt Koyanagi Harada extraídas 
de la revisión bibliográfica se asociaron con la enfermedad 
o el tratamiento: en tres casos de aborto, dos roturas pre-
maturas de membranas, un prematuro, una hipertensión 
gestacional y un óbito.19,26,29 En esos ocho casos no se esta-
bleció ninguna relación causal directa porque su frecuencia 
fue baja y podrían manifestarse en cualquier embarazo, con 
o sin enfermedad autoinmunitaria. En ningún recién nacido 
de la revisión ni el del caso se reportó alguna malformación 
congénita.

Por lo que se refiere a los estados hipertensivos del emba-
razo y la enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada solo existe 
un reporte de desprendimiento bilateral seroso de retina 
asociado con material similar a la fibrina subretiniana sin 
correlación directa, solo coexistencia de los padecimientos 
con la recomendación de un estudio exhaustivo.27

El obstetra, cuando tenga conocimiento de que la paciente 
padece enfermedad de Vogt Koyanagi Harada, como parte 
del control previo a la concepción, debe sugerir evitar el 
embarazo hasta que la enfermedad esté inactiva o haya con-
cluido el tratamiento.17 Si la paciente ya tiene el diagnóstico 
establecido y está embarazada, la atención, forzosamente, 
debe ser multidisciplinaria, con inicio inmediato del trata-
miento tópico, oral o sistémico para evitar la reactivación, 
agudización o avance de la enfermedad 42 y llevar a cabo la 
valoración integral de la madre y el feto.18

Las pacientes podrán llevar su control prenatal en forma 
regular y, si se llega al término del embrazo, la vía de finali-
zación más adecuada es el parto, tomando en cuenta que el 
segundo periodo del trabajo de parto deberá de abreviarse 
mediante el uso de fórceps o vacuum extractor. La cesárea 
solo se contemplará en caso de existir alguna indicación 
materna o fetal, tal como sucedió en el caso aquí reportado.
Las enfermedades inmunológicas, sistémicas, se han aso-
ciado con efectos adversos en la fertilidad y el embarazo: 
pérdida gestacional recurrente, abortos, estados hipertensi-
vos y otras enfermedades de origen inmunológico: diabetes 
o enfermedad tiroidea autoinmunitaria, como sucedió en la 
paciente del caso.

La valoración del oftalmólogo debe permanecer a lo lar-
go de todo el embarazo y después de concluido. Es este 
especialista quien determinará el tiempo de tratamiento y 
evaluará la afectación de la visión. Luego de confirmado 
el diagnóstico de la enfermedad de Vogt Koyanagi Harada 
la atención multidisciplinaria es imprescindible y, de surgir 
síntomas agregados, lo conducente es solicitar la valoración 
del especialista correspondiente.

CONCLUSIONES

La enfermedad de Vogt Koyanagi Harada concomitante con 
el embarazo es poco frecuente. Se caracteriza por disminu-

ción rápida de la visión y por la posibilidad de comportarse 
como un simulador de enfermedad hipertensiva del emba-
razo. Implica que la atención sea multidisciplinaria, a cargo 
del obstetra para iniciar el tratamiento; esto sin dejar de lado 
que no se dispone de suficiente evidencia de su repercusión 
en el embarazo o la fertilidad. La publicación de nuevos 
casos permitirá generar evidencia cada vez más robusta.
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Resumen

ANTECEDENTES: El síndrome del Ballantyne es un padecimiento caracterizado por 
edema generalizado, a menudo con afectación pulmonar. El feto hidrópico y el edema 
de la placenta son indicativos de preeclampsia, que se manifiesta con edema en el 90% 
de los casos, hipertensión en el 60% y proteinuria en el 40%. Puesto que se trata de un 
síndrome poco común e infradiagnosticado la incidencia no es precisa, aunque la pre-
valencia reportada varía de 1 caso por cada 1500 a 4000 nacimientos. 
CASO CLÍNICO: Paciente de 27 años, con antecedente de tres embarazos y dos partos; en 
curso de las 32 semanas de gestación, con inicio súbito de edema periférico y dificultad 
respiratoria progresiva, con manifestaciones clínicas y cuadro similar al de la preeclamp-
sia, con características graves. En el ultrasonido se detectó hidrops fetal, con derrame pleu-
ral, dismorfia facial y ausencia de frecuencia cardiaca. Se procedió a la inductoconducción 
del trabajo de parto y, posterior a  su finalización, experimentó una franca mejoría.
CONCLUSIÓN: El hidrops fetal requiere un estudio completo que permita establecer 
su causa. En virtud de la rareza de este síndrome no todos los casos se diagnostican, 
circunstancia que limita poder establecer criterios diagnósticos universales. Muchas 
veces se diagnostica como preeclampsia porque en ambos casos puede haber hiper-
tensión y proteinuria. Del mismo modo, al no conocerse claramente su causa, la pre-
vención no es posible.

PALABRAS CLAVE: Edema generalizado; hidropesía fetal; preeclampsia; edema perifé-
rico; hipertensión; síndrome de Ballantyne.

Abstract

BACKGROUND: Ballantyne syndrome is a disorder characterized by generalized edema, 
often involving the lungs. Hydrops fetalis and placental edema are indicative of pre-ec-
lampsia, which manifests with edema in 90% of cases, hypertension in 60%, and pro-
teinuria in 40%. Because it is a rare and underdiagnosed syndrome, the incidence is not 
precise, although the reported prevalence varies from 1 case per 1500 to 4000 births.
CLINICAL CASE: A 27-year-old female patient with a history of three pregnancies and 
two deliveries presented at 32 weeks' gestation with sudden onset of peripheral ede-
ma and progressive respiratory distress, with clinical manifestations and symptoms 
like those of pre-eclampsia, with severe characteristics. The ultrasound showed fetal 
hydrops with pleural effusion, facial dysmorphia and absence of heart rate. Labor was 
induced and after its completion she experienced a marked improvement.
CONCLUSION: Fetal hydrops requires a complete evaluation to determine its cause. 
Due to the rarity of this syndrome, not all cases are diagnosed, which limits the estab-
lishment of universal diagnostic criteria. It is often diagnosed as preeclampsia because 
both conditions can be associated with hypertension and proteinuria. Likewise, since 
its cause is not clearly known, prevention is not possible.

KEYWORDS: Ballantyne ​​syndrome; Generalized edema; Hydrops fetalis; Pre-eclampsia; 
Peripheral edema; Hypertension.
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ANTECEDENTES

El síndrome del Ballantyne es un padecimiento raro que se 
caracteriza por la expresión de un cuadro clínico en espejo 
entre la madre y el feto. Las manifestaciones clínicas más 
frecuentes son: edema en el 90 % de los casos, hipertensión 
en el 60 % y proteinuria en el 40 %.1 En 1982 John Ballantyne 
describió este síndrome como una enfermedad parecida a la 
preeclampsia, que se asocia con hidrops fetal y placentario, 
con manifestaciones maternas de edema generalizado, hi-
pertensión, anemia, insuficiencia hepática y renal. Además, 
repercusiones perinatales adversas.2 

Puesto que el síndrome del Ballantyne es poco común y 
subdiagnosticado su incidencia no es precisa; la prevalen-
cia reportada es del orden de 1 caso por cada 1500 a 4000 
nacimientos. Se han reportado hallazgos adicionales aso-
ciados con el síndrome que incluyen: cefalea, trastornos de 
la visión, oliguria, elevación del ácido úrico, transaminasas 
o creatinina elevadas, trombocitopenia, anemia y hemodi-
lución.2,3

En su revisión de la bibliografía Braun y sus colaboradores 
señalaron que de 56 casos con síndrome de Ballantyne, el 
principal padecimiento de las madres fue el edema pulmo-
nar, que se registró en 21% de los casos.1 El alivio sobre-
viene con el tratamiento de la hidropesía o con el parto. La 
fisiopatogenia no está del todo comprendida, se cree que 
la placenta hidrópica aumenta la producción de tirosina 
cinasa con incremento de sFLT-1 y una disminución de PIGF 
circulante, mediadores importantes de las anomalías endo-
teliales y vasculares maternas en la preeclampsia.3

CASO CLÍNICO

Paciente de 27 años, con antecedente de tres embarazos y 
dos partos, en curso de las 32 semanas del embarazo actual 
determinadas por ultrasonido traspolado. Fue enviada de 
otra unidad hospitalaria con diagnóstico de síndrome de 
HELLP incompleto, con alteraciones en la tensión arterial, 
concentraciones bioquímicas, recuento plaquetario y en las 
pruebas de funcionamiento hepático. En la ecografía obs-
tétrica de ingreso se encontró un feto vivo en presentación 
pélvica, con linfedema generalizado, ventrículo de 12 mm, 
hueso nasal con pericanto (Figura 1), edema pericefálico, 
hidrotórax (Figura 2) y en la vía aérea cardiaca con escaso 
líquido libre (Figura 3). El pulmón se visualizó contraído 
(Figura 4) y los riñones hipoplásicos (Figura 5). Los demás 
órganos intraabdominales, como el hígado, estómago y 
vejiga, mostraron una distribución y ecogenicidad normal. 
La placenta de inserción corporal posterior grado l de ma-
duración por escala de Grannum, con edema placentario y 
polihidramnios con columna vertical máxima de 10.5 cm 
(Figura 6). Posteriormente, durante su vigilancia, la tensión 
arterial se elevó a 140-84 mmHg, acompañada de sínto-
mas de vasoespasmo, edema generalizado e inicio súbito 
de dificultad respiratoria progresiva. En la radiografía de 
tórax  se advertían signos de edema agudo de pulmón. En 
los análisis de laboratorio se encontraron alteraciones en 
las pruebas de función hepática, renal y en la biometría 
hemática (Cuadro 1). La paciente continuó con dificultad 
respiratoria, sin mejoría, con aporte de oxígeno suplemen-

Figura 1. Hueso nasal con pericanto.

Figura 2. Edema pericefálico, hidrotórax.

Figura 3. Área cardiaca con líquido libre moderado.

tario. Además, disminución de la diuresis y deterioro de la 
función renal; por eso se inició el tratamiento antiedema y 
la finalización del embarazo por parto. Se llevó a cabo la 
conducción del trabajo de parto que evolucionó de forma 
favorable, con neonato sin frecuencia cardiaca, con datos 
de edema generalizado y alteraciones faciales (Figura 7). 
Durante la vigilancia posparto se detectó el aumento del 
recuento plaquetario, con disminución significativa de tran-
saminasas y creatinina, con menor dificultad respiratoria, 
sin datos de sobrecarga o edema, con adecuado control de 
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cifras tensionales con el calcioantagonista. Al tercer día de 
posparto se dio de alta del hospital, sin complicaciones.

DISCUSIÓN

El síndrome del Ballantyne es un padecimiento generalizado 
de edema. La tasa general de muerte fetal reportada es del 
56%.1 La conducta expectante representa un gran riesgo de 
evolución a preeclampsia severa, por ello se recomienda 

Figura 4. Pulmón contraído.

Figura 7. Feto con edema generalizado, sin frecuencia cardiaca.

Figura 5. Riñones hipoplásicos.

Figura 6. Edema placentario y polihidramnios.

Cuadro 1. Principales parámetros de laboratorio

Parámetros Ingreso Día 1 
posparto

Día 2 
posparto

Hemoglobina g/dL
Hematocrito (%)
Creatinina sérica (mg/dL)
Ácido úrico (mg/dL)
Transaminasa glutámico oxala-
cética/AST (U/L)
Transaminasa glutámico pirúvi-
ca/ALT (U/L)
Deshidrogenasa láctica (U/L)

8.23
33.40
0.45
9.47
57.8

30.5

283

6.06
33.30
1.69 
6.5
59

35

230

9.7
29.9
1.17 
4.4
46

30

222

no retrasar la finalización del embarazo, sobre todo si se 
observa un deterioro en la condición de la madre debido a 
la posibilidad de complicaciones graves, como el edema pul-
monar en el 21% de los casos.  La reversión de los síntomas 
solo se consigue con el tratamiento de la hidropesía o con 
el parto cuando solo coexiste uno de los signos maternos 
clave: edema (80 a 100 %), hipertensión (57 a 78 %) o pro-
teinuria (20 a 56 %), así está asentado en la bibliografía.4,5,6 

A la paciente del caso no se le ofreció asesoramiento genéti-
co porque en el hospital no se disponía de ese servicio para 
el tamizaje de aneuploidias. Siempre deben descartarse las 
alteraciones que representen un riesgo de recurrencia. Es 
decisivo determinar la causa de la hidropesía fetal debido 
a que puede tener una base genética. Si se descarta esta 
situación, la probabilidad de hidropesía recurrente es baja.7,8 

El cuadro clínico de la madre puede manifestarse con un 
rápido aumento de peso, del edema periférico y dificultad 
respiratoria progresiva o con un curso similar a la pree-
clampsia, con características de gravedad. A diferencia de 
la preeclampsia, el hematocrito de la madre suele ser bajo 
(hemodilución), el volumen de líquido amniótico casi siem-
pre estará aumentado (polihidramnios) y el feto siempre 
mostrará datos de hidropesía.9 

Las intervenciones que dan como resultado la reversión del 
hidrops fetal, incluido el feticidio selectivo de un gemelo 
hidrópico, también pueden revertir el trastorno de la madre, 
lo que permite la prolongación del embarazo.9
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El tratamiento in útero del feto hidrópico puede aliviar el 
síndrome de Ballantyne.10,11 Es razonable pensar que este 
síndrome sea, en realidad, una variante de la preeclampsia 
porque en ambos casos hay retención de líquidos, elevación 
de la presión arterial y proteinuria, debido a que la placenta 
participa en la patogénesis de ambos síndromes y coexiste 
un desequilibrio similar entre los factores angiogénicos y 
antiangiogénicos. Además, la reversión y la eliminación de 
los síntomas de la madre se logran mediante la extirpación 
de la placenta, posterior a la finalización del embarazo. Sin 
embargo, la coexistencia de un feto hidrópico es decisiva 
para el diagnóstico de síndrome de Ballantyne, que no es 
el caso de la preeclampsia.12 La conducta terapéutica debe 
individualizarse, teniendo en cuenta la gravedad de la con-
dición de salud de la madre, el estado de salud del feto y 
el potencial de resolución rápida de la hidropesía; por lo 
general, se requiere del parto para inducir la remisión del 
síndrome de Ballantyne.13

Es preciso identificar los casos de hidrops causados por 
trastornos susceptibles de tratamiento en el útero e inte-
rrumpir el embarazo cuando las ventajas de prolongarlo son 
superadas por el riesgo de muerte fetal. 14,15,16 Se estima una 
mortalidad neonatal del 43%.17 A pesar de los avances en el 
diagnóstico y la terapia fetal, la tasa de mortalidad perinatal 
no ha cambiado sustancialmente en los últimos años, sigue 
estimándose entre 50 al 98%.18

El pronóstico depende de la causa, las semanas de gesta-
ción y la coexistencia de derrames pleurales. En general, 
cuanto antes ocurra la hidropesía, peor será el pronóstico. 
En particular, los derrames pleurales y el polihidramnios 
antes de las 20 semanas de gestación son signos de mal 
pronóstico debido al mayor riesgo de hipoplasia pulmonar 
y rotura prematura de membranas o parto pretérmino. La 
ausencia de aneuploidias y de anomalías estructurales im-
portantes confieren un mejor pronóstico.19,20

Es importante identificar trastornos con riesgo de recurren-
cia en futuros embarazos, en el 60 al 85% de los casos la 
causa puede determinarse antes o después del nacimien-
to.21 Los casos restantes se consideran idiopáticos; es decir, 
sin malformación anatómica detectada prenatal o posnatal-
mente, sin isoinmunización ni anemia fetal.22,23 

Este síndrome es de difícil diagnóstico debido a su curso 
clínico heterogéneo, similar a la preeclampsia, como suce-
dió en la paciente del caso, que demostró síntomas clínicos 
de disfunción endotelial.

En otros casos, la hidropesía se descubre en una ecografía 
prenatal practicada de manera intermitente, en específico 
para monitorear fetos que se sabe están en riesgo de pa-
decer trastornos asociados.24 En raras ocasiones, como 
en el caso reportado, la hidropesía se asocia con el inicio 
temprano de la preeclampsia; es decir, síndrome de Ba-
llantyne y puede descubrirse en la evaluación fetal de este 
trastorno, que muestra dos o más de los hallazgos fetales: 
ascitis, derrame pleural, derrame pericárdico y edema cu-
táneo generalizado (grosor de la piel 5 mm). Por ello está 

indicado finalizar el embarazo, incluso en hidropesía fetal 
no inmunitaria, con una causa tratable, porque las pacientes 
embarazadas con preeclampsia pueden sufrir un deterioro 
abrupto.25

Las limitaciones de este estudio son, principalmente, la 
poca cantidad de casos publicados que impide describir 
su incidencia con exactitud y el desconocimiento de este 
síndrome que, la mayoría de las veces, se diagnostica como 
preeclampsia grave porque, en ambos casos, hay hiperten-
sión y proteinuria. 

CONCLUSIÓN

El síndrome de Ballentyne es un padecimiento raro, carac-
terizado por un cuadro clínico similar en la madre y en el 
feto. Puede tener múltiples complicaciones maternas gra-
ves: derrame pericárdico e insuficiencia renal. La paciente 
del caso tuvo síntomas compatibles con preeclampsia, 
por lo que éste es uno de los principales diagnósticos 
diferenciales. Debe practicarse un estudio completo que 
permita determinar la causa del hidrops fetal y establecer 
las alternativas de tratamiento. Si el deterioro materno 
es manifiesto, la finalización del embarazo no debe re-
trasarse. 
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Síndrome de tallo corporal fetal
Body stalk anomaly.
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Resumen

ANTECEDENTES: El síndrome de tallo corporal (body stalk anomaly) es poco común. 
Se caracteriza por múltiples malformaciones fetales: craneofaciales, en la pared abdo-
minal, la columna y las extremidades. Lo más distintivo es la ausencia o acortamiento 
del cordón umbilical.  
CASO CLÍNICO: Paciente de 21 años, con 15.3 semanas de embarazo. En el ultraso-
nido de control prenatal del primer trimestre se observaron múltiples malformaciones 
compatibles con síndrome de tallo corporal. Ante el sombrío panorama de éste se les 
explicó a los padres las posibles complicaciones. Luego del conocimiento informado 
decidieron la interrupción del embarazo. Se aplicó misoprostol hasta la expulsión del 
feto y se practicó el legrado uterino, sin complicaciones.  
CONCLUSIÓN: El síndrome de tallo corporal fetal es raro y no es viable para la vida. 
El tamizaje ecográfico de las 11 a 14 semanas es decisivo para identificar temprana-
mente ésta y otras afecciones. En casos como éste, es posible la asesoría a los padres 
acerca del pronóstico de la enfermedad, con lo que disminuyen los riesgos de compli-
caciones al actuar de una manera más temprana y segura. 

PALABRAS CLAVE: Anomalía del tallo corporal; ecografía prenatal del primer trimestre; 
malformaciones múltiples; misoprostol; pronóstico; pared abdominal.

Abstract 

BACKGROUND: Body stem anomaly is rare. It is characterized by multiple fetal malfor-
mations: craniofacial, abdominal wall, spine, and limbs. Most prominent is the absence 
or shortening of the umbilical cord.  
CLINICAL CASE: 21-year-old female, 15.3 weeks gestation. In the first trimester pre-
natal ultrasound multiple malformations compatible with Body Stem Syndrome were 
observed. Given the bleak outlook, the parents were informed of the possible compli-
cations. After informed consent, they decided to terminate the pregnancy. Misoprostol 
was administered until expulsion of the fetus and uterine curettage was performed 
without complications.  
CONCLUSION: Fetal body stem syndrome is rare and not viable for life. Ultrasound 
screening at 11 to 14 weeks is critical for early detection of this and other conditions. 
In such cases, parents can be counseled about the prognosis of the condition, thereby 
reducing the risk of complications by acting earlier and more safely. 

KEYWORDS: Body stem anomaly; First trimester prenatal ultrasound; Multiple malfor-
mations; Misoprostol; Prognosis; Abdominal wall.
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ANTECEDENTES

El síndrome de tallo corporal es un cuadro de múltiples 
formaciones caracterizado por malformaciones en dife-
rentes segmentos del cuerpo fetal y, principalmente, por 
la ausencia o acortamiento evidente del cordón umbilical.1 
La bibliografía reporta una incidencia de 1 caso por cada 
14,000 a 42,000 embarazos.2 El defecto de la pared abdomi-
nal es el hallazgo más frecuente y complicado,3 con tasas 
de detección prenatal del 72%2 y un pronóstico letal intra 
y extrauterino.3 Por ello, la detección temprana aporta la 
posibilidad de ofrecer a los padres la opción de interrumpir 
el embarazo y evitar complicaciones mayores.

Los reportes existentes en la bibliografía no han logrado 
establecer de forma definitiva los factores de riesgo. Se 
cree que puede haber una asociación con la edad, el género, 
factores genéticos o tratamientos con técnicas de reproduc-
ción asistida. Este síndrome es realmente excepcional y con 
nulo riesgo de recurrencia. Se han planteado varias hipótesis 
acerca de sus posibles causas, entre ellas la alteración en el 
plegamiento fetal que no permite la formación del celoma. 
Si así fuera, ello explicaría la ausencia de cordón umbilical. 
También se ha propuesto una afectación en el flujo sanguí-
neo embrionario en las primeras 4 a 6 semanas de gestación 
que impide el cierre de la pared ventral, con persistencia de 
la cavidad celómica extraembionaria.2 

Se han establecido algunos criterios ecográficos para su 
diagnóstico. Los primeros los describieron Van Allen y co-
laboradores, quienes señalaron la coexistencia de al menos 
dos de los siguientes: 1) exencefalia-encefalocele con hen-
diduras faciales, 2) tóraco y abdominosquisis y 3) defecto 
en las extremidades.3,4 Con base en estos supuestos se ha 
planteado que el diagnóstico ecográfico de este síndrome 
se establece, inicialmente, por el aumento de la translucen-
cia nucal en la ecografía temprana,2,5 seguido de un defecto 
en la pared toracoabdominal (en el 100% de los casos), ano-
malías espinales y en las extremidades (61%), ausencia de 
cordón umbilical (72%) y cavidad celómica extraembrionaria 
persistente, con vasos umbilicales adheridos a esta última; 
por ello no se identifican en el asa libre.2 

CASO CLÍNICO

Paciente de 21 años, con antecedente de dos embarazos y 
un parto, en curso de las 15 semanas del embarazo actual. 
En la ecografía obstétrica temprana de control se advirtió 
una translucencia nucal aumentada y se sospechó la pen-
talogía de Cantrell. La paciente desconocía antecedentes 
personales o familiares relevantes; el embarazo previo trans-
currió sin complicaciones. 

La ecografía obstétrica, en el control de medicina materno 
fetal, reportó un embarazo de 15 semanas y 3 días, con 
feto adherido a la placenta, defecto en la pared anterior con 
contenido visceral en contacto con el espacio extracelómico 
asociado con escoliosis severa, sin visualización del cordón 
umbilical (Figura 1). La primera posibilidad diagnóstica fue 
de síndrome de tallo corporal fetal. 

Ante la situación previa se explicó a los padres el mal pro-
nóstico de la gestación. Fueron ellos quienes solicitaron el 
estudio invasivo para cariotipo (cromosomas 13, 18 y 21) 
y FISH en líquido amniótico. El reporte fue de sexo cromo-
sómico femenino, sin cromosomopatías. 

Posterior al estudio, la paciente reingresó al servicio de 
Urgencias para solicitar la interrupción voluntaria del em-
barazo. Se le administró una dos dosis de 400 µg de miso-
prostol cada 4 horas y se procedió al legrado obstétrico, 
posterior a la expulsión del feto y la placenta. Se evidenció 
una malformación en la parte inferior del tórax y abdomen, 
las asas intestinales protruidas por el sitio de inserción del 
cordón umbilical. Éste se envió, junto con la placenta, al 
estudio histopatológico. Figura 2 

A las 12 horas del procedimiento la paciente se dio de alta 
del hospital: estable y con evolución satisfactoria. 

Figura 1. A. Vista dorsal de cuerpo fetal con escoliosis marcada. B. Vista 
lateral con defecto en la pared abdominal y protrusión de órganos abdo-
minales (*).

A

B
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El estudio histopatológico reportó que se trataba de un feto 
femenino, con asimetría del tórax, abdomen irregular, con 
defecto en la pared anterior, con salida de vísceras abdo-
minales cubiertas por peritoneo y adheridas a la placenta 
por medio de las membranas. No fue posible reconocer el 
cordón umbilical. Las extremidades se advirtieron con con-
tracturas marcadas y cifoescoliosis sin celes. La placenta 
tenía membranas ovulares, de inserción marginal. 

DISCUSIÓN

El síndrome de tallo corporal (body stalk anomaly) tiene 
una tasa de detección por ultrasonido de hasta 72%,2 con 
posibilidad de identificación temprana por el tipo de malfor-
maciones complejas que la caracterizan. En la paciente del 
caso el diagnóstico se estableció en el segundo trimestre, 
con previa sospecha de pentalogía de Cantrell. 

En cuanto a los criterios ecográficos iniciales, establecidos 
en 1987, los hallazgos en la paciente del caso no serían 
suficientes para establecer el diagnóstico del síndrome.3 
Sin embargo, con base en las nuevas pautas descritas para 
su diagnóstico prenatal la translucencia nucal se encontró 
aumentada desde la ecografía de la semana 11. Posterior-
mente se dio la concordancia con los signos descritos en 
los reportes más recientes de defecto en la pared abdominal 
y espinal: contracturas en las extremidades y ausencia del 
cordón umbilical. Esto permitió establecer el diagnóstico 
diferencial de otras afecciones: onfalocele, gastrosquisis, 
síndrome de extrofia cloacal y pentalogía de Cantrel.3 

La evidencia actual encuadra al síndrome de tallo corporal 
en dos fenotipos principales: tipo placentario-craneal y el 
placentario-abdominal según las malformaciones identifica-
das en la ecografía.3 El caso aquí reportado corresponde al 
este último. El estudio genético reportó el cariotipo y FISH 

normales, como en la mayoría de los casos reportados en 
la bibliografía.1,2 

Se han descrito desenlaces perinatales fatales en el 100% 
de los casos que cursan con este síndrome, con hasta un 
30% de muertes intrauterinas, seguidas de casi un 50% de 
muertes durante el trabajo de parto. Por ello los estudios 
más recientes han identificado mayor tendencia a interrum-
pir el embarazo, de preferencia antes de las 22 semanas.1 2 
Ante el pronóstico desfavorable debe ofrecerse la opción de 
interrumpir el embarazo, aunque la decisión deben tomarla 
los padres en el menor tiempo posible.2 A los padres del 
caso se les plantearon las alternativas, optaron por un estu-
dio genético invasivo y, posteriormente, decidieron terminar 
la gestación, con un desenlace favorable para la paciente. 

En las pacientes que deseen continuar con el embarazo, la 
bibliografía reporta que gran parte de los nacimientos son 
por parto en las gestaciones únicas,1,2 con los riesgos inhe-
rentes a las malformaciones fetales, además de un riesgo 
aumentado de mal posición fetal, por su adherencia a la 
cara placentaria. Esto último predispone a mayor riesgo de 
terminación del embarazo por cesárea 6 En la paciente del 
caso se finalizó por parto, sin complicaciones en virtud de 
las pocas semanas de gestación. 

CONCLUSIONES

El síndrome de tallo corporal fetal es raro y no es viable 
para la vida. El tamizaje ecográfico de las 11 a 14 semanas 
es decisivo para identificar tempranamente ésta y otras 
afecciones. En casos como éste, es posible la asesoría a 
los padres acerca del pronóstico de la enfermedad, con lo 
que disminuyen los riesgos de complicaciones al actuar de 
una manera más temprana y segura. 
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Figura 2. Cuerpo fetal posnatal adherido a la placenta con defecto de pared 
abdominal y protrusión de órganos abdominales.




