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RESUMEN

El corioangioma es el tumor benigno de origen no trofoblastico més
comun de la placenta. Rara vez sobrepasa los 5 cm de longitud y,
cuando sucede, se denomina corioangioma gigante. El corioangioma
gigante confiere a la paciente un mayor nimero de complicaciones
perinatales, entre |las que se encuentran parto pretérmino, presencia
de polihidramniosyy restriccion del crecimiento intrauterino. Diferen-
tes malformaciones congénitas se han asociado al corioangioma; sin
embargo, nunca se habia reportado un caso relacionado a dicha tu-
moracion con la secuencia de Pierre Robin. Esta secuencia es una
anomalia congénita designada por una combinacion de defectos al
nacimiento caracterizadas por la siguiente triada: micrognatia, glo-
soptosis y paladar hendido. La asociacion entre ambas pudiera ser la
consecuencia de un efecto de compresién mecéanica extrinseca de la
tumoracién sobre el desarrollo embriolégico normal de los arcos
branquiales. Larealidad es que la fisiopatologia del corioangioma,
asi como la de la secuencia de Pierre Robin, no han sido dilucidadas,
por lo que es dificil determinar una probable relacion entre ellas. La
presentacion de este caso, marca la pauta para continuar con lain-
vestigacion de ambas patologias con €l fin de facilitar la determina-
cién de una probabl e asociacion.
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INTRODUCCION

La proliferacion anormal de los vasos que se deri-
van de la placenta es conocida como corioangio-
ma.l?2 Con sus raras excepciones, 1os tumores vas-
culares, en el que se incluye al mismo, son los Uni-
cos tumores benignos de la placenta. La incidencia
real se desconoce; sin embargo, se reporta hasta en
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ABSTRACT

Chorioangioma is the most common benign tumor of non-tro-
phoblastic origin of the placenta. It rarely surpasses 5 to 6 centi-
meters in length and, when it happens, is referred to as giant
chorioangioma. This type of tumor confers more complications
for the patient when compared with normal chorioangioma, in-
cluding preterm labor, polyhidramnios, and intrauterus growth
restriction. Different types of congenital abnormalities have been
associated to the chorioangioma, however, there has never been a
case reporting its relationship to the Pierre Robin sequence. This
seguence is a congenital malformation designated by a combina-
tion of birth defects characterized by micrognatia, glossoptosis,
and cleft lip. The association between these two anomalies could
be the consequence of a mechanical compression effect over the
normal embryological development. The fact is that the physiopa-
thology of Pierre Robin sequence and giant chorioangioma are
still under continuous research in order to know their origin and
consequences and facilitate the determination of a possible asso-
ciation.

Key words: Chorioangioma, Pierre Robin sequence.

1% de las placentas examinadas con estudios mi-
croscopicos.® Los corioangiomas gigantes, caracte-
rizados por una tumoracion mayor a 4-6 cm, son
menos comunes y su incidencia real ocurre en uno
de cada 9,000 a 50,000 nacimientos.* La evidencia
clinica de la patologia solo se presenta en uno de
cada 3,500 a 50,000 nacimientos, ya que la mayo-
ria de los casos son diagnosticados de manera inci-
dental en el reporte histopatoldgico de las placen-
tas.> Aunque la fisiopatologia subyacente de estas
complicaciones no ha sido elucidada, las comunica-
ciones arteriovenosas y €l secuestro de eritrocitos
tienen un papel importante en la enfermedad.>2°

El corioangioma tipico se compone de vasos san-
guineos fetales rodeados por escaso tejido conecti-
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vo de soporte. La localizacién més comudn se en-
cuentra en la cara fetal del disco placentario y en
ocasiones protruye en la cavidad corioamni6tica.5’

La presencia del corioangioma puede ser diag-
nosticada mediante estudios de ultrasonografia®1?
a partir de la semana 15 de gestacion y se relacio-
nan con complicaciones materno-fetales hasta en
30% de los casos, especialmente cuando se en-
cuentran cerca de la insercion del cordon umbili-
cal.*'3 Las complicaciones mas comunes asocia-
das a corioangioma son polihidramnios, hemorra-
gia obstétrica, restriccion del crecimiento intraute-
rino, preeclampsia, hidrops fetalis no inmunol 6gi-
co, anemia fetal, trombocitopenia fetal, bajo peso
a nacer, insuficiencia cardiaca congestiva en el re-
cién nacido, hemangiomatosis neonatal, hipoxia
fetal, hematoma retroplacentario, placenta previa,
desprendimiento prematuro de placenta normoin-
serta y muerte fetal,13 siendo més comunes con
tumores de gran tamafio. En cuanto a su relacion
con malformaciones congénitas, el corioangioma
gigante no ha sido asociado con ninguna condi-
cion genética, esporadica o estructural del feto
como pudiera ser la secuencia de Pierre Robin,
anormalidades congénitas caracterizadas por la
presencia de micrognatia (91%)4, glosoptosis (70-
85%)14 y paladar hendido.}*1® Su prevalencia es
de uno por cada 8,500 a 14,000 nacidos vi-
vos.1>19 Con mayor frecuencia presenta un patrén
de herencia autosdmico recesivo, con incidencia
hombre:mujer 1:1; sin embargo, también existe el
patron ligado al X. Pertenece a un tipo de los lla-
mados sindromes craneofaciales y sindromes de
primer arco.!* Se encuentra asociada a multiples
trastornos genéticos o puede ser encontrada en for-
ma independiente de una etiologia genética. 141>
De las tres teorias existentes que explican su fisio-
patologia, la mas aceptada es |a teoria mecénica.l4
Por tanto, es de nuestro interés informar el primer
caso reportado de corioangioma gigante asociado
ala secuencia de Pierre Robin.

PRESENTACION DEL CASO
Se trata de una mujer de 33 afos de edad que

cuenta con los siguientes antecedentes de impor-
tancia: nacionalidad mexicana, estado socioecon6-
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mico alto, dedicada al hogar, sedentaria, tabaquis-
mo, alcoholismo y toxicomanias negadas, inmuni-
zaciones durante la gestacién o seis meses previos
negadas, grupo sanguineo O Rh negativo. Cinco
ceséreas sin complicaciones, niega antecedentes
heredo-familiares, médicos, transfusionales o trau-

Figura 1. Embarazo con producto Unico vivo de 14 semanas de
gestacion. Placenta corporal anterior, grado | de maduracion.
Desprendimiento coriodecidual y hematoma retroplacentario.

Figura 2. Embarazo de 28 semanas por fotometria. Discrepan-
cia de cuatro semanas con respecto a edad gestacional por fe-
cha de dltima menstruacion. Placenta con implantacion corporal
anterior, grado Il de maduracién, con una masa ovoide, hetero-
génea y de bordes lobulados en la porcion caudal de 9 x 9.7 x
6.5 cm. Liquido amniético con un indice de Phelan de 26.7 cm.
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maticos. Menarca a los 13 afios de edad, ciclos re-
gulares de 28 x 5 dias, fecha de Ultima menstrua-
cion no confiable, método de planificaciéon fami-
liar hormonales orales intermitentes, antecedente
de parto pretérmino secundario a ruptura prematu-
ra pretérmino de membranas a las 29 semanas de
gestacion en su tercera gesta, resto de las gestacio-
nes de término y sin complicaciones. Embarazo
actual normoevolutivo iniciando control prenatal
desde etapas tempranas del primer trimestre. Pre-
senta sangrado transvaginal a las 13 semanas de
gestacion, por lo que se realizé ultrasonido obsté-
trico el cual reporté: embarazo con producto Unico
vivo de 14 semanas de gestacion, placenta corpo-
ral anterior grado | de maduracion, desprendi-
miento coriodecidual y hematoma retroplacentario
(Figura 1). Por lo anterior, se decide tratamiento
conservador a base de reposo con lo que presenta
evolucion favorable. A las 28 semanas de gesta-
cion se realiza ultrasonido obstétrico en el cual se
observa tumoracion placentaria (Figura 2), asi
mismo se administra inmunoglobulina anti-D y se
inicia esquema de madurez pulmonar fetal a base
de betametasona a dosis habitual. En la semana 33

Figura 3. Placenta (cara fetal): Disco oval que mide 15.7 x 14.2
x 3.3 cm. Destaca la presencia de una gran masa de tinte café
naranja (coriangioma gigante) que protruye hacia esta superficie
sin ulcerar el revestimiento amnidtico; mide 8.65 x 5.25 cm.

de la gestacion se realiza ultrasonido obstétrico de
control en el cual se observa placenta con masa
ovoide de 9 x 9.7 x 6.5 cm en la porcién caudal;
se obtiene un indice de Phelan de 26.7 cm, estable-
ciéndose el diagnostico de polihidramnios; ade-
mas, se observan datos sugestivos de restriccion
del crecimiento intrauterino (Figura 2). Mediante
ultrasonido Doppler, se observan alteracion de flu-
jos de la arteria umbilical. Por tanto, se decide en
forma inmediata la interrupcion de la gestacion
por via abdominal. Se obtuvo producto Unico vivo
femenino de 2,060 g, talla de 43 cm, Apgar 7/8 y
Silverman 3. Con fenotipo de secuencia de Pierre
Robin y presencia de liquido meconial +++.

Se envia placenta, cordén umbilical y membra-
nas corioamnioticas a patologia. El resultado histo-
patol6gico macroscopico reporta: placenta mono-
corial monoamniética con peso de 373.6 g, de for-
ma oval y con tamafio de 15.7 x 14.2 x 3.3 cm,
con presencia de masa café-naranja que protruye
hacia la superficie fetal sin ulcerar el amnios, con
dimensiones de 8.65 x 5.25 cm (Figura 3). Super-
ficie materna con zona nodular pélida y pérdida
del parénquima velloso (Figura 4). Membranas

Figura 4. Placenta (cara materna). Se observa zona nodular de
palidez con pérdida del parénquima velloso. El resto de la cara
materna presenta lobulacion en cotiledones sin pérdida de sus-
tancia ni residuo hematico.
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Figura 5. Al corte, la consistencia es blanda y el parénquima es de
aspecto compacto palido. La tumoracién observada esta constituida
por l6bulos de material pastoso de tinte café naranja que afecta la to-
talidad del espesor del disco placentario, del piso hasta la placa corial.

normoinsertas, cordon umbilical normoinserto con
dos arterias y una vena de 15.7 x 0.6 cm, con
trombosis total a nivel de la insercion placentaria
gue afecta el espesor del disco placentario. Al cor-
te se observa consistencia blanda y color péalido,
masa pastosa que afecta todo el espesor del disco
placentario (Figura 5). Espacio intervelloso con
depdsito multifocal de fibrinoide, proliferacion de
trofoblasto intermedio con atipia focal, cavitacion
y trombosis intervellosa reciente. Datos compati-
bles con corioangioma (Figura 6) con extensa ne-
crosis por coagulacion y extension intravascular
focal ala placa coria (8.65 x 5.25 cm). Parénqui-
ma velloso peritumoral con datos morfol 6gicos de
obliteracion de la circulacion fetoplacentaria, en-
dovasculitis hemorrégica multifocal y areas foca-
les de necrosis (infarto) del parénquima velloso.
Parenquima velloso distante a tumor con focos de
corangiomatosis, corangiosis segmentaria en las
areas congestivas, disminucion apreciativa de
membranas vasculosinciciales, y focos de aumen-
to de nudos sinciciales. Presencia de eritrocitos en
las luces vasculares rodeados por células neoplasi-
cas (Figura 7). Placa corial con inflamacion aguda
focal e hiperplasia del revestimiento amniotico.
Membranas coriales con vacuolizacion del revesti-
miento amniético. Deciduocorioamnionitis aguda
con necrosis, depésito de fibrina, hemorragia re-
ciente y efecto de meconio hasta el estrato deci-
dual. El estudio de inmunohistoquimica (Figura 8)
mostré positividad para vicentina, CD34 y CD31,
mientras que los marcadores CKAE1-3 y Ki67
fueron negativos.
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Figura 6. Fotomicrografia panoramica tefiida con hematoxicili-
na-eosina en donde se observan vellosidades coriales a la iz-
quierda y el corioangioma a la derecha.

Figura 7. Fotomicrografia tefiida con hematoxicilina-eosina en la
que se observa proliferacion vascular, eritrocitos en las luces vas-
culares rodeados por proliferacion de células neoplasicas que van
de medianas a grandes con abundante citoplasma eosinofilico.

DISCUSION

El corioangioma es el tumor benigno de origen no
trofobléastico mas comdn de la placenta® Se en-
cuentra presente en 1% de las placentas examinadas
microscopicamente.® Sin embargo, laincidenciarea
reportada va desde 1:9,000 a 1:50,000 nacimientos.*
Esta tumoracion es una malformacion arteriovenosa
cuyo crecimiento tumoral benigno es producido por
la proliferacion mixta del endotelio y los fibroblastos
mesodérmicos del mesénquima primitivo corionico
0 del tejido angioblastico de la propia vellosidad.13
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Histol6gicamente, €l corioangioma esta constitui-
do por células endoteliales que se localizan en la
membrana basal, cuyas caracteristicas ultraestructu-
rales de los capilares son similares a los capilares
normales.’® Esta tumoracion puede sufrir cambios
degenerativos: necrosis, cacificaciones, cambios
mixoides, infartos, hialinizacion, depdsitos de hemo-
siderina'y acumulaciones de grasa.*1320 Existen tres
variedades histologicas de estas neoformaciones: 1)
celular: (inmaduro) formadas por células primitivas,
presumiblemente endoteliales, arregladas de manera
compacta, 2) angioblastica: (vascular, maduro) com-
puestas por NUMerosos vasos sanguineos, capilares,
en algunas ocasiones pueden ser cavernosos en un
estroma laxo y 3) degenerativa: implica cambios
mixoides, hialinizacion, necrosis o calcificaciones.?
Tiene apariencia variable y transicion de diferentes

Figura 8. Inmunohistoquimica realizada con el antigeno CD34
donde se resalta el origen vascular de la neoplasia y un acerca-
miento del mismo.

grados histolégicos de sus células originarias. Esta
Ultima variedad es la que se presenta en nuestro caso
en donde es frecuente la formacion de trombosis y
necrosis. Dichos cambios son comunes en los gran-
des tumores como €l corioangioma gigante.1?%23

A pesar de su benignidad, se ha correlacionado
con diferentes patologias perinatales que se reflgjan
en un aumento en la morbimortalidad del binomio.
Dentro de las complicaciones perinatal es que se pre-
sentan, se encuentran las maternas (parto pretérmino,
enfermedades hipertensivas del embarazo, placenta
previay desprendimiento prematuro de placenta nor-
moinserta) y las fetales (polihidramnios, hidrops feta-
lis, restriccion del crecimiento intrauterino, anemia
fetal, coagulacion intravascular diseminada, cardio-
megalia, edemay anasarca, alteraciones hematol 6gi-
cas e insercion velamentosa del cordén umbilical).13
El parto pretérmino, la presencia de polihidramnios y
larestriccion del crecimiento intrauterino, todas ellas
presentes en este caso clinico, son de las complica
ciones mas comunes. El tamafio de la tumoracion,
gue en este caso fue mayor a5 cmy, por tanto, clasi-
ficado como corioangioma gigante, es un factor de
riesgo que facilita la presencia de las complicaciones
gue se presentan en estas pacientes. Las malforma-
ciones congénitas no han sido correlacionadas de
manera significativa, por lo que la presencia de la se-
cuencia de Pierre Robin, observada en el producto,
puede ser una simple asociacion o la consecuencia
de un efecto de compresion mecanica extrinseca de
la tumoracion sobre e desarrollo embrioldgico nor-
mal de los arcos branquiales.

Esta secuencia es una anomalia congénita desig-
nada por una combinacion de defectos al naci-
miento caracterizada por una triada caracteristica:
micrognatia, glosoptosis y paladar hendido en for-
ma de U posterior.1>1° Se le conoce como secuen-
ciay no como sindrome debido a que el desarrollo
incompleto del maxilar inferior inicia una secuen-
cia de eventos que llevan a una mala posicion de
lalenguay, por tanto, formacion del paladar hen-
dido.'® Tipicamente presentan obstruccion de la
via aérea y trastornos de alimentacion, los cuales
requieren grados variables de intervencion. La
evaluacion genética en el primer afio de vida es
imperativa para descartar sindromes asociados, |0s
mas comunes reportados son sindrome de Stickler,
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trisomia 18 y el sindrome cerebrocostomandibular;
sin embargo, se ha encontrado dicha secuencia en
forma aislada en 15 a 17% del reporte de casos.??
Se clasifica en tres categorias: 1) esporadico
(15%), 2) sindrémico (80%)’ y 3) asociado a ano-
malias estructurales: alteraciones oculares (10-
30%)14, cardiopatias congénitas, deformidades
muscul oesquel éticas, alteraciones genitourinarias
o defectos del sistema nervioso central (5%).1418
La etiologia es desconocida y la tasa de mortali-
dad reportada es de 2.2 a 26%, atribuida a apnea
obstructiva. Presenta un patrén de herencia auto-
soémico recesivo y solo en la minoria de los casos
es ligado al X.* La incidencia en hermanos con
secuencia de Pierre Robin no relacionada a otra al -
teracion genética es de 3 a 5%.1°

Por desgracia, ain no se ha logrado compren-
der por completo |a fisiopatologia del corioangio-
ma gigante o de la secuencia de Pierre Robin, lo
gue dificulta la explicacién de una probable aso-
ciacion entre ambas patologias.

Se debe continuar con la investigacion de ambas
patologias con el fin de descubrir el origen y las
consecuencias de dicha tumoracion y alteracion
neonatal, facilitando la realizacion de un diagnés-
tico temprano y una terapéutica preventiva.

CONCLUSIONES

El corioangioma gigante es un tumor placentario no
trofoblastico de origen vascular poco comun. Hasta
lafecha, no existen en la literatura casos reportados
de corioangioma gigante relacionado a la presencia
de secuencia de Pierre Robin. Se requieren realizar
estudios intencionados de | as placentas con corioan-
giomay de recién nacidos con dicho sindrome para
intentar aislar alguin cromosoma relacionado, muta-
cion genética, proteina o cualquier factor que pu-
diese abrir una linea de estudio en relacion con el
corioangiomay el sindrome de Pierre Robin.
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