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RESUMEN

Los tumores fetales son hallazgos infrecuentes y muchas veces no diagnosticados prenatalmente. El
objetivo de este trabajo es presentar y discutir en forma critica el diagnostico y manejo prenatal de un
gemelo portador en un linfangioma cervical cavernoso, incluyendo el procedimiento EXIT.
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SUMMARY

Fetal cervical tumors are uncommon, and not always prenataly diagnosticated. We describe the prenatal
findings and prenatal management in a case of cervical cavernous lymphangioma in one twin, including
EXIT procedure.

KEY WORDS: Cervical limphangyoma, fetal cervical tumor, EXIT, prenatal diagnosis,
ultrasonography, doppler, magnetic resonance

Casos Clínicos

INTRODUCCIÓN

Los tumores fetales son hallazgos infrecuentes
(1), tienen diferentes orígenes (2,3) y localizacio-
nes y muchas veces no son diagnosticados
prenatalmente (4). Según su ubicación y tamaño
se asocian a complicaciones en el manejo obsté-
trico y perinatal, que pueden ser consecuencia
de: descompensación cardiovascular e hidrops
fetal, obstrucción de la deglución con polihidro-
amnios secundario, prematurez, malformaciones
asociadas, obstrucción del parto, dificultad en el

establecimiento de la ventilación del neonato, y
problemas de resección o terapia definitiva del
tumor (4-7).

El objetivo de esta comunicación es efectuar
un análisis crítico del diagnóstico, manejo obstétri-
co y evolución perinatal de un gemelo portador en
un linfangioma cervical cavernoso.

CASO CLÍNICO

Paciente rural de 42 años con antecedente
obstétrico de un aborto espontáneo y un parto
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vaginal eutócico. Inició sus controles en su hospi-
tal de origen a las 12 semanas. El estudio
ecográfico de esa oportunidad efectuado por una
matrona con entrenamiento en ultrasonografía en
atención primaria, confirmó la presencia de un
embarazo gemelar bi-amniótico mono-corial, con-
cordante con la amenorrea, sin marcadores ultra-
sonográficos de trisomía. La paciente fue derivada
al nivel secundario (Unidad de Alto Riesgo Obsté-
trico del Hospital Regional de Valdivia), donde los
hallazgos fueron corroborados.

En la ecografía efectuada a las 22 semanas
en su lugar de origen, se observó una lesión
tumoral en el cuello del gemelo 1, y nuevamente
fue derivada a nuestra unidad. El estudio ecográ-
fico mostró una lesión de 4,84 x 3,22 cm, lobulada,
heterogénea, con algunas áreas ecodensa y
econegativas pequeñas. La tumoración se exten-
día en el cuello desde la región parotidea dere-
cha, sobrepasando la línea media y comprome-
tiendo hasta la porción superior del tórax, en algu-
nas áreas era difícil diferenciar los límites entre el
tumor y los tejidos normales (Figura 1 A). Aunque

era difícil de obtener señal con el doppler pulsado,
el power doppler mostró presencia de flujo sanguí-
neo en la lesión tumoral desde los vasos cervica-
les que estaban en contacto con esta masa (Figu-
ra 1 B). La ecografía tridimensional en su forma
multiplanar permitió navegar por el volumen, eva-
luar con más detalle las características y exten-
sión de la lesión (Figura 2 A, B, C), y el compro-
miso de las estructuras cervicales vecinas. Las
imágenes de superficie nos sirvieron para expli-
carle a la paciente la extensión del tumor. Median-
te VOCAL se calculó un volumen tumoral de 103
ml (Figura 3 A). No existía polihidroamnios y la
bolsa gástrica era claramente visible, asumiéndose
que la deglución no estaba alterada. Mediante el
doppler cardiaco y venoso evidenciamos una co-
municación interventricular (CIV), sin signos de
congestión cardiaca. No observamos otras ano-
malías cardiacas o extracardiacas (Figura 3 B). El
gemelo 2 estaba en presentación podálica y su
morfología impresionaba normal. Ambos gemelos
eran concordantes y adecuados a su edad gesta-
cional.

Figura 1. Imagen de modo B a nivel del cue-
llo fetal, donde se observa la masa tumoral
de características ecodensa y heterogénea,
con pequeñas áreas econegativas (A). Moda-
lidad de power doppler mostrando la vasculari-
zación de la lesión tumoral (B).

Figura 2. Imagen multiplanar de la lesión
tumoral en los planos A, B y C obtenidas a
las 23 semanas. En el extremo inferior dere-
cho se muestra la imagen de superficie que
evidencia la deformidad de la cara y cuello.



336 REV CHIL OBSTET GINECOL 2007; 72(5)

Se analizó el caso con neonatólogos, cirujanos
infantiles, otorrinolaringólogos, y se planteó que el
tumor pudiera corresponder a un teratoma o un
linfangioma cervical. Se decidió mantener una con-
ducta expectante y se planificó la extracción del
gemelo con la técnica EXIT (ex utero intrapartum
treatment) dado el riesgo de obstrucción de la vía
aérea. Se le explicó el caso a la paciente, las
implicancias en el manejo obstétrico y las posibili-
dades de terapia definitiva del tumor. La paciente
continuó con controles en su hospital de origen y
en Valdivia, efectuándose como exámenes com-
plementarios dos estudios con resonancia magné-

tica (RM) en secuencias T2, a las 29 y 36 sema-
nas. En ellas se observó que la lesión era
lobulada, de bordes nítidos, que abarcaba las zo-
nas descritas, que comprometía los vasos cervica-
les derechos y penetraba parcialmente al medias-
tino, tomando contacto con el timo (Figura 4). Ade-
más se apreció una gran desviación de la traquea
y laringe, que no impresionaba obstruida.

Estudios ecográficos posteriores mostraron que
la lesión tumoral fue creciendo llegando a medir
9,52 x 5,63 cm, con un volumen de 156 ml. La
CIV fue cada vez más evidente, siempre con un
flujo unidireccional de derecha a izquierda. Se

Figura 3. Imagen de la lesión tumoral obteni-
da con VOCAL (A). Uso del doppler color
donde se evidencia la presencia de una co-
municación interventricular muscular con flu-
jo de derecha a izquierda. VD: ventrículo
derecho.

Figura 4. Secuencias de imágenes de resonancia magnética de un corte coronal (A) y sagital (B) del gemelo
comprometido. En ella se aprecia con claridad las características y limites de la masa tumoral cervical.
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observó además una hipertrofia del ventrículo de-
recho y una asimetría progresiva de las cámaras
ventriculares (ventrículo izquierdo de menor diá-
metro transverso que el ventrículo derecho en una
proporción de 2:1), y de las grandes arterias (aor-
ta de menor diámetro que pulmonar), con flujo
anterogrado en la aorta ascendente, pero con flujo
inverso en el istmo aórtico (Figura 5). Sin regur-
gitaciones valvulares ni alteración en las ondas de
flujo en los territorios venosos (ductus venoso,
vena cava inferior y vena umbilical). El crecimiento
de ambos gemelos se mantuvo en los percentiles
inferiores para la edad gestacional.

A las 37 semanas se procedió a la interrupción
de la gestación por cesárea empleando el procedi-
miento EXIT para el gemelo 1. La paciente fue
premedicada con nifedipino sublingual (20 mg) y
atropina 0,2 mg endovenoso. Dada la disponibili-
dad de sólo un respirador, y la confianza que se
iba requerir solo la intubación para asegurar la vía
aérea del gemelo 1, se decidió administrar aneste-
sia espinal a la madre (punción entre L3-L4 con
trocar 25G con conductor; se administró 15 µg de
fentanyl más 9 mg de clorhidrato de bupivacaina
hiperbárica al 0,75%). La paciente fue puesta en
posición de litotomía para alcanzar rápidamente la

Figura 5. Imagen de modo B donde se apre-
cia la asimetría de las cámaras cardiacas (A).
Visión de los 3 vasos, en donde se aprecia la
asimetría de las grandes arterias, con flujo
normal en dirección en la salida de aorta e
inverso en el istmo aórtico (B). VI: ventrículo
izquierdo. VD: ventrículo derecho. AP: arteria
pulmonar.

Figura 6. Diagrama de la circulación fetal y distribución de los flujos cardiacos en un estado de normalidad (A) y en
la situación del caso clínico (B). VD: ventrículo derecho. VI: ventrículo izquierdo. VCS: vena cava superior. VCI: vena
cava inferior. DV: ductus venoso. AP: arteria pulmonar. Ao: aorta. DA: ductus arterioso. AoD: aorta descendente. C:
coronarias. Tu: tumor cervical. CIV: comunicación interventricular.
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cabeza fetal por entre las piernas de la madre.
Expuesto el útero, se efectuó la histerotomía, ex-
trayendo la cabeza del gemelo 1 y sus brazos,
hasta la porción alta del tórax. La cabeza fetal se
ubicó con el occipucio sobre el pubis materno y se
le administró vía intramuscular fentanyl 10 µg/kg,
atropina 20 µg/kg y succinilcolina 4 mg/kg (suxa-
metonio). A continuación se procedió a aspirar la
vía aérea, y luego se efectuó una intubación
orotraqueal. Asegurada la vía aérea, se completó
la extracción fetal, y el recién nacido fue llevado a
la unidad de cuidados intensivos neonatal y co-
nectado a un respirador, su frecuencia cardiaca y
su oxigenación se mantuvo en todo momento en
rangos normales. Posteriormente se extrajo el ge-
melo 2, que pesó 2.440 g, Apgar de 9-9 al minuto
y los cinco minutos, y fue llevado junto a su ma-
dre. La cesárea se completó en los tiempos habi-
tuales sin complicaciones, lográndose una buena
retracción uterina, administrándose oxitocina endo-
venosa y metilergonovina intramuscular. La madre
permaneció conciente durante toda la interven-
ción. El tiempo que se empleó del momento que
se extrajo la cabeza del gemelo 1 y se completo la
intubación asegurando la vía aérea, fue de 2 mi-
nutos 30 segundos.

El gemelo 1 fue desconectado del respirador a
las 48 horas, manteniéndose con una saturación
de O2 de 60-70%, el peso en ese momento fue de
2400 g. La ecocardiografia del neonato mostró
una compensación de las cámaras cardiacas, con
un debito cardiaco normal, y persistencia de la
CIV con flujo de izquierda a derecha. Una tomo-
grafía axial computarizada mostró la presencia de
la masa, compatible con linfangioma. Al 7 día de
vida fue intervenido, resecándose parcialmente la
lesión. El informe histopatológico reportó que la
lesión corresponde a un linfangioma cavernoso.
Actualmente el recién nacido esta a la espera de
evaluaciones para definir una terapia definitiva. La
madre fue dada de alta junto al segundo gemelo.

DISCUSIÓN

Los tumores fetales son hallazgos infrecuentes
(1), tienen diferentes orígenes y localizaciones (2,3)
y muchas veces no son diagnosticados prenatal-
mente (4). Según su ubicación y tamaño se aso-
cian a complicaciones en el manejo obstétrico y
perinatal (4-7). Entre los diferentes tipos de tumo-
res cervicales que pudieran presentarse en el
neonato se incluyen los linfangiomas, teratomas,
epignatus, higroma quístico, meningocele cervical,
bocio (gotier), quistes del conducto tirogloso, quis-

tes braquiales, tumores de la glándula submandi-
bular, aunque muchos de estos tipos no han sido
descritos en el feto (1).

Los tumores fetales más frecuentes son los
teratomas, con una incidencia de 1 caso cada
20.000-40.000 recién nacidos, y están constituidos
por tejido derivados de las tres capas germinales;
ectodermo, endodermo y mesodermo (5). Su ubi-
cación mas frecuente es la sacrococcígea (40%),
pero también pueden estar localizados en el cue-
llo, tórax, cerebro, vía orofaringea (epignatus), etc.
Los linfangiomas congénitos son tumoraciones aun
más infrecuentes, se localizan de preferencia en
el cuello y cara (75-80%), pero pueden ser encon-
trados en la axila, abdomen y extremidades (1,3,8,
9). Los linfangiomas que involucran la cara y el
cuello se caracterizan por un compromiso del teji-
do subcutáneo, de los planos musculares y es-
tructuras vasculares del cuello, y serían el resulta-
do de una falla en la conexión de los espacios
linfáticos con los vasos linfáticos, o en una falla en
las conexiones de los vasos linfáticos con los sa-
cos linfáticos yugulares que son los responsables
del drenaje linfático de la cabeza, el cuello y las
extremidades superiores (8). El 50% de los linfan-
giomas están presentes al nacimiento, y cerca del
90% se hacen evidentes después de los dos años
de edad. Estas diferencias estarían determinadas
porque los linfangiomas se pueden desarrollar tam-
bién como consecuencia de una lesión inflamatoria
y/o traumática de la red linfática (1,8).

Los linfangiomas pueden ser clasificados en
tres tipos que pueden coexistir en una misma le-
sión: a) linfangiomas simples; formado solo por
capilares linfáticos. b) linfangiomas cavernosos;
formado por grandes vasos linfáticos con una ad-
venticia fibrótica. c) linfangiomas quisticos o higro-
mas, formado por múltiples quistes que pueden
variar de un par de milímetros a varios centímetros,
y su contenido no se comunica con el sistema
linfático. Una variante es la coexistencia histológica
de tejido derivado de un linfangioma y un heman-
gioma, los cuales se denominan linfangioheman-
gioma (8).

El ultrasonido, y sus diferentes modalidades
de presentación son la base para el diagnostico y
manejo prenatal. Nuestra provincia cuenta con una
red asistencial donde en la mayoría de los consul-
torios rurales se dispone de personal capacitado
en la ejecución de estudios ecográficos (médicos
y matronas), pudiendo ofrecer a las embarazadas
al menos 3 estudios ecográficos, y en casos de
dudas o complicaciones estas son derivadas y
atendidas en los niveles de mayor complejidad.
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En este caso fue a nivel de la atención primaria
donde se estableció en el primer trimestre la pre-
sencia de un embarazo gemelar, que de por si es
un factor de riesgo, y luego se pesquisó la tumo-
ración cervical, a pesar de ser una patología muy
infrecuente.

Los linfangiomas se presentan en la ecografía
de modo B como zonas engrosadas que deforman
el cuello y la cara, y que penetran los diferentes
planos, de aspecto heterogéneos e hiperecoicos,
pudiendo asociarse a microquistes o quistes, se-
gún su variante histológica (1,8). Sus característi-
cas ultrasónicas pudieran ser similares si no idén-
ticas a los teratomas, los que se presentan gene-
ralmente como estructuras hiperecogénicas, sóli-
das y a veces con quistes. La incorporación de la
ecografía tridimensional (3D) mejoró la capacidad
de análisis y la delimitación de la masa, permitien-
do efectuar diferentes cortes en los distintos pla-
nos ortogonales, delimitar el volumen mediante el
VOCAL (1,9), y entregar a la madre con la moda-
lidad de superficie una visión más realista de la
lesión del gemelo (1). Sin embargo, existían du-
das de las características de la masa, su exten-
sión y compromiso de estructuras vecinas. En este
punto la RM agregó mas información, mostrando
con claridad que la lesión penetraba parcialmente
al mediastino, comprometía los vasos cervicales, y
que a pesar de la gran desviación de la traquea,
esta se encontraba permeable. La RM es una
técnica que cada vez es mas usada como comple-
mento del ultrasonido en el diagnóstico de malfor-
maciones fetales, ya que permite delinear con más
precisión los diferentes tejidos, tiene escasa limita-
ción con la obesidad materna, posición o gemela-
ridad, es en cierta forma operador independiente,
y entrega información adicional en casos donde el
ultrasonido está limitado. Sin embargo su disponi-
bilidad, elevado costo, y el no contar con personal
médico entrenado (radiólogos u obstetras perinató-
logos) hace que su uso sea aun limitado (10).

Los linfangiomas congénitos y los higromas
pudieran estar asociados a otras anomalías, de-
fectos congénitos o cromosómicos (1,3). En nues-
tro caso al efectuar un estudio detallado de la
morfología mediante el uso de doppler color, evi-
denciamos la presencia de una CIV muscular en
el gemelo 1, la cual se fue haciendo cada vez más
evidente. La mayorías de las CIV musculares no
son diagnosticadas in útero, no se asocian a un
mal pronóstico, y puede ser considerada como un
hallazgo sin relación directa al linfangioma (11,12),
pero si pudiera repercutir en el estado cardiovas-
cular fetal. La utilización del doppler permitió la

evaluación hemodinámica al feto, y contribuyó a
establecer el momento óptimo de interrupción de
la gestación (13). Aunque el feto no mostró signos
de insuficiencia cardiaca congestiva ni hidropesía,
observamos una asimetría progresiva de las cá-
maras cardiacas, y de las grandes arterias, con un
flujo inverso en el istmo aórtico. Estos hechos
pueden ser explicados porque el ventrículo dere-
cho debió asumir un mayor porcentaje del débito
cardiaco, que en condiciones normales representa
entre el 50-55% del débito cardiaco combinado
(14,15). En efecto el ventrículo derecho envió par-
te de su débito al ventrículo izquierdo (por medio
de la CIV), y lo que eyectaba por la arteria
pulmonar y que llega a través del ductus arterioso
a la aorta descendente, debía irrigar a los territo-
rios que normalmente irriga, como es la mitad
inferior del cuerpo y la placenta, pero sin la contri-
bución del flujo aórtico. Además el ventrículo dere-
cho contribuía a la irrigación del cuello y la cabeza
fetal (evidenciado por el flujo inverso del istmo
aórtico). El ventrículo izquierdo en cambio debe
recibir el flujo que ingresa a la aurícula izquierda
por el agujero oval (que trae el flujo del ductus
venoso), de las venas pulmonares que representa
no más del 5-10% del débito cardiaco, y en este
caso se le sumaría el flujo que entraba por la CIV
desde el ventrículo derecho. Probablemente, por
la baja resistencia de la circulación de la cabeza y
el cuello como consecuencia de la lesión tumoral
cervical, esta era irrigada por el 100% del débito
cardiaco eyectado por el ventrículo izquierdo, y
por la proporción del flujo que ingresa en forma
reversa por el istmo aórtico. Este mayor flujo hacia
los vasos de la cabeza y del cuello, generaría un
mayor retorno venoso por la vena cava superior,
contribuyendo a un mayor llene del ventrículo de-
recho, y potenciando esta asimetría de las cáma-
ras cardiacas (Figura 6). Sin embargo, a pesar de
estos hallazgos, el feto no mostraba signos de
congestión cardiaca, ya que no existía regurgita-
ción en la válvula tricúspide, ni alteración de los
flujos venosos (vena cava inferior y ductus veno-
so). Estos signos ecográficos fueron usados para
mantener una conducta expectante y no interrum-
pir la gestación prematuramente. Se asumió al
nacimiento, que cuando la circulación fetal en pa-
ralelo se ponga en serie, las cámaras cardiacas
responderían adecuadamente manteniendo el dé-
bito cardiaco, aunque pudiera ser necesaria la
ayuda con sustancias cardiotónicas.

Para la interrupción de la gestación se planifi-
có con un equipo multidisciplinario la ejecución del
procedimiento EXIT (ex utero intrapartum treat-
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ment). Este procedimiento tiene una técnica bien
estandarizada y aceptada (16,17), y debe ser pla-
nificado en toda situación en la cual un feto tenga
riesgo de obstrucción de la vía aérea al momento
del nacimiento. Esta destinado mantener el inter-
cambio gaseoso fetal extrayendo parcialmente el
feto, hasta que se haya asegurado una adecuada
ventilación del neonato evitando los problemas de
hipoxia, asfixia y daño cerebral. Este procedimiento
permite hasta dos horas en las que se puede rea-
lizar la intubación traqueal, efectuar laringoscopias,
broncoscopios, y traqueostomias. Las complicacio-
nes maternas son mínimas, y están asociadas a
un mayor sangrado (que generalmente no requie-
re de transfusiones), a hipotensión materna, ato-
nía uterina, e histerotomía ampliada (17-19).

En nuestro caso ejecutamos algunas variantes
a la técnica del EXIT, como fue la premedicación
con un relajante uterino (nifedipino). Hay experien-
cia con el uso de otros relajantes uterinos como la
nitroglicerina (20). Otra modificación fue la admi-
nistración de una anestesia regional, y no aneste-
sia general. Esta decisión se tomo por tres razo-
nes: en primer lugar, por tratarse de un embarazo
gemelar, con el gemelo comprometido en posición
primaria de parto, y el gemelo sano hacia el fondo
uterino. En segundo lugar, porque se disponía en
ese momento de un sólo respirador, el cual sería
utilizado en el gemelo enfermo. En tercer lugar,
porque las imágenes de RM mostraban una vía
aérea desplazada pero permeable, lo que permitía
predecir que la intubación orotraqueal era lo mas
factible, y no debía tomar un tiempo prolongado,
como sería en el caso de efectuar una traqueos-
tomía. El procedimiento resultó de acuerdo a lo
planeado, sin complicaciones para la madre, ni
para los gemelos. La administración de una anes-
tesia regional por otro lado, no impide que en
caso de emergencia se hubiera continuado con
una anestesia general, y además siempre conta-
mos con fenoterol preparado frente a la eventuali-
dad de una hipertonía uterina.

CONCLUSIÓN

El ultrasonido y sus distintos modos de pre-
sentación integrados en los diferentes niveles de
atención, son la herramienta principal en la pes-
quisa, diagnóstico y manejo de fetos portadores
de anomalías complejas, como son los tumores
cervicales. La RM es un examen complementario
útil en la caracterización de la lesión entregando
información cuando el ultrasonido esta limitado. El
procedimiento EXIT coordinado con un equipo

multidisciplinario, se debe planificar en los casos
cuando un el feto presenta riesgo de obstrucción
de la vía aérea al parto, puede ser ejecutado sin
muchas complicaciones, permitiendo entregar un
recién nacido estabilizado y con su vía aérea ase-
gurada.
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