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Teratomas

Por regla general. los teratomas se dividen en tipos gonadales y
extragonadales, Este capitulo se centra en los que se encuentran
e sithos extragonadales v los mas frscuentes son los leratomas
sacrococcigeos (TSC),

EMBRIOLOGIA Y ANATOMIA PATOLOGICA

Teratoma, del griego teratos («del monstruos) y onkoma («hin-
chazdns), es un término que Virchow aplico por primera vez
en 1869 a los screcimientos sacrococcigeoss.' Los teratomas
estin compuestos de maltiples tejidos extranos al orguno o sitio
del que se originan.” Aungue a veces los teratomas se definen
como los que tienen las tres capas embrionarias (endodermo,
mesodermo v ectodermo), las clasificaciones reclentes también
incluyen tipos monodérmicos.” !

Algunos creen que los leratomas se originan de células ger-
minales primordiales totipotentes. ' Estas células se desarrollan
entre las c¢lulas endodérmicas del saco vitelino cerca del origen
de la alantoides y migran a las crestas gonadales durante las
semanas 4 y 5 de gestacion (lig. 57.1).* Algunas células pueden
perder su destino objetivo y dar lugar a un teratoma en cualquier
lugar desde el cerebro hasta el drea coccigen, habltualmente en
la linea media. Otra teoria sostiene que los teratomas se originan
de restos de la linea primitiva o del nodulo primitive,* * Durante
la 3.* semana de desarrollo, las células de la linea media en
el extremo caudal del embridn se dividen ripidamente v, en
un proceso lamado gastrulacion, dan lugar a las tres capas
germinales del embrion (lig. 67.2).% Al final de la 3.* semana,
la linea primitiva se acorta y desaparece. Esta teoria explicaria
la aparicion mis frecuente de teratomas en la region sacrococ-
cigea. Con cualquiera de las teorias, las células totipotentes
podrian dar lugar a neoplasias monoclonales. Datos recien-
les muestran que. mientras que los teratomas inmaduros pueden
ser monoclonales, los teratomas maduros pueden ser policlo-
nales, mis parecidos a un hamartoma que i una neoplasia.
Esta observacion es compatible con la tercera teoria de que los
teratomas son una forma de germinacion incompleta.*

La célula germinal primordial es el progenitor principal, pero
probablemente no exclusivo, de un teratoma. La tendencia
reciente es incluir los teratomas en la clasificacion de tumores
de células germinales.” ' * Esta clasificacion histopatologica
también incluye germinomas (anterlormente disgerminomas),
carcinomas embrionarios, tumores del saco vitelino (TSV),
corlocarcinomas, gonadoblastomas v tumores mixtos de células
germinales. Los teratomas gonadales y extragonadales pueden
tener un origen diferente, lo que explica el diferente comporta-
mibento segiin el sitio del tumor.

Los teratomas son tumores fascinantes debido a la diversidad
de tejidos que pueden contener v al grado variable de organi-
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zacion de estos tejldos. Muchos tumores contienen elementos
cutineos, tejido nervioso, dientes, grasa, cartilago y muco-
s Intestinal, a menudo con células ganglionares normales,
Estos tejidos suclen estar presentes como islas desorganizadas

€ Cresta gonadal inlestno dstal

Figura 67.1 Teorla citada con frecuencla sobre ¢l origen de los terato-
mas. (A) Dibujo del embridn durante la 4.* semana (corte longitudinal),
que muestra células primordiales en la base del saco vitelino.
(8 y C) Durante la 5.* semana, estas células migran hacia las crestas
gonadales. Segun esta teoria, algunas células podrian perder su destino
previsto, (Modificado de Moore KL, Persaud TWN. The Developing Human
Philadelphia. WB Saunden; 1993 pp. 71, 181)
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Figura 67.2 Teoria alternativa sobre la

de lot teratomas.
(A) Bocetos de vistas dorsabes del disco embrionario en los dias 17y 18, que
muestran la linea primitiva y & nddulo primitivo. (B) Dibujo de un corte
transversal del diaco embrionario durante la 3. semana. Muestra que las
células de la linea primitiva migran para formar el mesoblasto (el origen

de todos los tejidos mesenquimatosos) y también desplazan ef hipoblasto
paraformar el endodermo. Por tanto, los restos de estas células pluripoten-

tes de La linea primitiva podrian dar lugar a teratomas y podrian explicar la
localizacion sacrococcigea mas frecuente. (Tomado de Moore KL, Persaud

TVN. The Developing Human. Praladelphia WE Saunders, 1993, pp 55-56)

de células con espacios quisticos, A veces el tumor consta de
tejido mis organizado, como intestino delgado. extremidades ¢
incluso un corazon latiente. Estos se han denominado teratomas
fetiformes (lig. 67.3).5 " Cuando la masa incluye vértebras o
notocordio y un alto grado de organizacion estructural, se utiliz
el término fetus in fetu. Algunos lo ven como una variante de los
gemelos unidos o stameses, pero otros lo clasifican como un tera-
toma, debido a la ausencia de un corddn umbilical reconocible
en su pediculo vascular, ' 8i los teratomas se encuentran en
un extremo de un espectro que incluye al fetus in fet, gemelos
parisitos, siameses y gemelos normales es objeto de controver-
sta. Ciertamente, no se pueden descartar los numerosos articulos
de teratomas asoclados con fetus in fetu en la misma paciente y
con un embarazo gemelar.” ' ')

En los teratomas. la arquitectura tisular general es variable.
Ademis, existe un espectro de diferenclacion celular. La mayoria
de los teratomas benignos estian compuestos de células maduras,
perodel 20 al 25% también contienen elementos inmaduros, con
mayor frecuencia neurocpitelio. Sin embargo, el grado de inmadu-
rez histologica tiene unia importancia prondstica comprobada solo
en los teratomas oviricos, ' * Incluso este concepto de teratomas
oviricos inmaduros que presentan potencial maligno estia siendo
cuestionado, ya que un gran estudio en colaboracion demos-
trd que focos microscopicos omitidos de TSV, mis que ¢l grado
de inmadurez, fueron predictivos de recidiva, ' En el teratoma
neonatal, ¢l tejido inmaduro se considera normal y sin ninguna
influencia en el prondstico” * '* Se ha comunicado una madura-
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cion espontianea de tumores malignos tras la extirpacion parcial
de TSC gigantes en dos fetos a las 23 y 27 semanas de gestacion. '

Los teratomas también pueden contener o presentar focos
de cancer. Se puede encontrar un tumor maligno de células
germinales en sitios tipicos de teratomas, como ¢l mediastino o
el direa sacrococcigea. A menudo resulta dificil determinar sila
lesion fue maligna desde el iniclo o sl las células malignas des-
truyeron y sustituyeron ¢l componente del teratoma benigno.
El componente maligno més frecuente dentro de un teratoma
esun TSV (antertormente también Hamado tumor del seno endo-
dérmico). Pueden aparecer otros tumores malignos de células
germinales y, rara vez. pueden aparecer neoplasias malignas
de otros tejidos que componen ¢l teratoma, como neuroblas-
toma."* '* carcinoma epidermoide.”” carcinoide’' y otros. La
neoplasia maligna al nacer es infrecuente, pero aumenta con la
edad y con la reseccion Incompleta. Un teratoma aparentemente
maduro puede reaparecer varios meses o afos después de la
reseccion como un TSV maligno, lo que ilustra las dificultades
en el muestreo histologico de tumores grandes y la necesidad de
un segulmiento estrecho.” !

La mayoria de los TSV y algunos carcinomas embrionarios
segregan a-fetoproteina (AFP), que se puede medir en el suero
y demostrar en las células mediante inmunohistoquimica.”-
Este marcador es especialmente Gtll para evaluar la presencia
de enfermedad residual o recidivante. En condiciones normales,
las concentraciones de AFP son muy altas en los recién nacidos
y disminuyen con ¢l tiempo.* ' La semivida postoperatoria es
de aproximadamente 6 dias. Cifras persistentemente elevadas
deberian conducir a estudios de imagen y pueden indicar la
necesidad de mis intervenciones quirirgicas o quimioterapia
antineoplisica. Otros marcadores que pueden estar elevados son
la gonadotropina corionica humana B (B-hCG), producida por
coriocarcinomas y, en raras ocasiones, el antigeno carcinoems-
brionario, También se ha encontrado que el CA 125 resulta
valioso en el seguimiento de pacientes con TSC, pero no el CA
19-9.71 La secrecion de B-hCG por el tumor puede ser suficiente
piara ocasionar una pubertad precoz.”’

La base genética de los teratomas atn no se comprende. La
mayoria de los tumores de células germinales parecen tener una
amplificacion o isocromosoma en una region del brazo corto del
cromosoma 12, designado i(1 2p). " Esto se ha descrito bien en
adultos, pero no se confirmad en una serie pedidtrica en la que,
en cambio, se encontraron eliminaciones en los cromosomas 1
v 6.7 De manera similar, en otro estudio, los oncogenes v los
genes supresores tumorales no parecicron correlacionarse con
el prondstico.”” La amplificacion del gen MYCN estaba presente
en teratomas inmaduros, pero ausente en teratomas maduros
en un tercer articulo.”” La mutacion y la sobreexpresion BAX se
correlacionaron con la supervivencia en otro estudio de tumores
de células germinales de la infancia, ' La utilidad clinica de estas
observaciones sigue sin estar clara,

ANOMALIAS ASOCIADAS

Los teratomas suelen ser lesiones aisladas. Una asociacion blen
conocida s la triada de Currarino de malformacion anorrectal,
alteracion sacra y masa presacra. ' La masa presacra suele ser
un teratoma o un meningocele anterior (ig. 67.4), Sin embargo,
se han descrito casos de hamartomas, quistes de duplicacion y
quistes dermoides, asi como combinaclones de estas lesiones,
Una revision extensa de la bibliogralia inglesa v alemana en
1989 encontrd 51 casos de lactantes con la triada de Currarino
y puso de relieve varios hechos importantes. '’ De los pacientes,
el 20% tenian mis de 12 anos en el momento del diagnostico,
pero no se encontraron casos de neoplasias malignas en estos

Wpl_uw&g:-llnma_umdﬂtm#ﬁmm e por Elsgvacr on abril 15, 2021, Para
- 419 -

olros wos sin sutoriescion. Commebt O2021 Elsevier Inc. Todos bos derechos rescovados.



1068  Holcomb y Ashcraft. Cirugia pedidtrica

Figura 67.3 (A) Esta nifa presentd una gran masa lumbar fluctuante al nacer. La paciente se encuentra en decubito prono con la cabeza en la parte
superior de la fotografia. Existian antecedentes familiares de mislomeningocele en una tia abuela. También presentaba una pierna derecha atrofica con
deterioro neurolgico por debajo de la raiz L3 y acropaquias del pie derecho. Obsérvense el drea ulcerada de aspecto aracnoideo en la parte superior
¥ la plel pediculada en la parte inferior, que presentaba el aspecto de una vulva y supuraba un liquido seroso. (B) La radiografia simple muestra una
escoliosis lumbosacra grave con anomalias vertebrales. La TC confirmd las anomalias vertebrales con espina bifida y demostrd un patron de intestino
con meconio espeso o caldficado en ¢l teratoma. (C) La RM muestra que b masa (asterisco) se extendia hacia el retroperitoneo, donde se encontraba
contigua con el polo inferior del rindn derecho (flecha). (D) En la operacion, se encontraron asas intestinales ciegas de aspecto normal profundas a la
estructura seudovulvar. Parte de la masa se extendia a lo largo de la médula espinal, lo que requirio diseccion y desanclaje por parte de un neurocifujano.
El diagnostico anatomopatoldgico fue un teratoma fetiforme maduro que contenia, entre muchas otras cosas, dos glandulas suprarrenales, dos ovarios,
tejido renal con algunos glomérulos y tubulos, hueso con médula dsea, y porciones de estomago ¢ intestino delgado y grueso. La nifa se recupero bien
desde el punto de vista neuroldgico, pero necesitd instrumental raquideo debido a la escoliosis progresiva a los 2 anhos.

pacientes. Esto contrasta con la tasa clisica de tumores malignos
del 75% en pacientes mayores de 1 ano que padecian el TSC habi-
tual, " un nlimero revisado al 40% en articulos miés recientes.
Sin embargo, un caso clinico posterior describid una recidiva
maligna que provoco la muerte del paciente a los 4 anos de edad
a pesar de la quimioterapia antineoplasica. ' Desde entonces,
han aparecido mis articulos de transformacion maligna de un
teratoma presacro en ¢l contexto de la triada de Currarino, v el
riesgo de transformacion maligna se ha estimado en ¢l 1%, 7719
Esta transformacikon maligna puede producirse hasta bien entrada
lav edad adulta. ™ Desde la dltima edicion de este libro, han apare-
cido vanios articulos mas de transformacion maligna, como una
mujer de 69 anos que murio de un tumor neuroendocrino metas-
tasico después de perder a un hijo de 1 3 anos de un teratoma

presacromaligno. ' El predominio femenino en pacientes con
esta triada es solo de 1,5:1, que es menor que la proporcion de
}:1 observada en los TSC aislados, Se observa una predisposicion
familiar, reconocida por primera vezen 1974, en el 57%de los
casos, v presenta un patron de herencla autosémico dominante,
Aungue se han descrito todas las variantes de malformacones
anorrectales, con mucho la miés frecuente es la estenosis anal
oanorrectal. En un articulo, esta triada estaba presente en el 38%
de todos los pacientes con estenosis anorrectal ven el 1,6% de los
pacientes con un ano imperforado bajo, '

En algunos casos, la enfermedad de Hirschsprung ha sido diag-
nosticada de manera incorrecta debido a que el estrenimiento
s un sintoma frecuente de presentacion de la triada de Currari-
no, ' y en algunos casos se ha conlirmado una asociacion real
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Tabla67.1 Frecuencia relativa de los teratomas por sitio”
Shio Namero de casos (%)
Sacrococcigeo 290 (45)
Gonadal
Owvario 176 (27)
Testiculo 31 {5
Mediastinico 41 (6)
Sistema nervioso central 30 (5)
Retroperitoneal 28 (4)
Cervical 20(3)
Cabera 20(3)
Gdstrico 3(<1)
Hepatico 2(< 1)
Perichrdico 1<)
Corddn umbilical 1{<1)
Total 643 (100)
Los datos proceden o M0 e e leraiomas &n ninos
Moding a0 de Destvreer | F nadal and extragonadal germ cell neoplavr
Termtomad o childhood Fenaegoikd M, editor. Pathology of Neoplilis
hibcdrens andd Acok enty Preladelptea: WH Saunders; 1986 o J8.)

frecuente en el recién nacido, incluso cuando se tienen en cuenta
los mortinatos."' La incidencia estimada es de 1 de cada 35.000-
40,000 nacidos vivos, ' " v los estudios mis recientes de paises
escandinavos muestran una incidencia de 1 de cada 10.000-
14.000 cuando se incluyen los TSC letales, ™"

Diagnostico
La mayoria de los TSC se ven como una masa visible al nacer,
lo gque hace que ¢l diagnostico sea obvio (Hg. 67.5), El diagnos-
tico prenatal tiene importantes repercusiones v serd anallzado
mis a fondo,

Existe un predominio femenino sin causa aparente de
3:1.M 'El principal diagnostico diferencial es ¢l meningocele
Normalmente, los meningoceles aparecen en direccion celilica
al sacro y estin cublertos por duramadre, pero a veces estan
cublertos por piel. Bl examen del nino muestra un abultamiento
de la fontanela con la presion suave sobre un meningocele sacro,
lo que ayuda a establecer el diagnostico antes de gue la radio-
grafia simple, la ecografia y la resonancia magneética (RM) lo
conlirmen. La coexistencia de un meningocele con un teratoma
¢s blen conocida en la forma familiar, pero el teratoma suele ser
presacro. En raras ocaslones, un teratoma exofitico tipico pue-
de presentar una extension intradural.** * ' Otras lesiones en
¢l diagnostico diferencial de las masas sacrococcigeas neonatales
son los linfangiomas, los lipomas, los restos de la cola o de ves-
tigios caudales (lig. 67.6), los seudoquistes de meconio, las dupli-
caciones rectales y varias olras afecciones poco frecuentes, " 5

Aunque muchos recién nacidos con TSC no presentan sinto-
mas, algunos requieren cuidados intensivos debido a prematu-
ridad, insuliciencia cardinca de alto gasto, coagulacion intravas-
cular diseminada ¥ rotura 0 hemorragia tumoral.” "~ Se ha
descrito una hiperpotasemia mortal por necrosis tumoral.™’
Las lesiones con un gran componenie pélvico pueden ocasionar
una obstruccion urinaria.” ' Ademas de buscar signos de
miclomeningocele, la exploracion fisica siempre deberia constar
de un tacto rectal para evaluar la posibilidad de un componente
pélvico. La capacidad de palpar un sacro integro por encima del
nivel de la masa es una indicacion de que se podri lograr una
reseccion completa en decubito prono. Los estudios de imagen
mis utiles consisten en radiografias simples anteroposteriores y
laterales de la pelvis y la columna, en busca de calcificaciones en
¢l tumor y anomalias vertebrales, y la ecografia del abdomen, la
pelvis v la columna. En la mayoria de los recién nacidos no son
MOCCSHrIos mas l.“.l[..ll.h'l]'.'- "I’(‘l.)p('rill"fil'l\_

Figura 67.5 Este lactante fue diagnosticado en el Utero de un gran
teratoma sacrococcigeo. Al cabo de unos dias, se produjo un parto
prematuro, lo que motivo una cesdrea a las 25 semanas de gestackon
El bebé murid a pesar de los intentos de reanimacion.

Figura 67.6 Este paciente presentaba una masa perianal escrotiforme
con estenosis anal al nacer. Se realizd una anoplastia con extirpacion de
la masa, que no estaba fijada al coccin. El examen anatomopatoldgico
maostrd solo tejido fibroadiposo con musculo liso, estructuras vasculares
y cartilago, compatible con un proceso hamartomatoso o vestigeo caudal
(también llamado resto de la colal.

El diagnostico de un teratoma estrictamente intrapélvico
suecle ser tardio, "' Los nifos presentan estrefimiento, retencion
urinaria, una masa abdominal o sintomas de cancer, como
retraso del crecimiento. La edad es un lactor pronostico de
ciancer en los pacientes con teratomas testiculares, medias-
tinicos y TSC.- El riesgo de ciancer es menor del 10°% al nacer,
pero aumenta al 40-75% después de ln edad de 1 ano para los
TSC, con la excepcion de los que se ven como parte de la trinda
de Currarino y los teratomas presacros familiares. El riesgo de
cincer también es alto para las lesiones extirpadas de forma
incompleta. La reseccion completa del tumor deberia llevarse
a cabo tan pronto como ¢l recién nacido esté lo suficientemente
estable como para ser sometido a la operacion. Antes de la
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operacion se deberian determinar los marcadores séricos para
su posterior comparacion.

Diagnostico prenatal

En las dltimas décadas, el diagnostico se ha realizado con fre-
cuencia mediante ccografia prenatal, especialmente cuando esta
exploracion no se lleva a cabo de forma sistemitica en ¢l segundo
trimestre. Se reconoce con facilidad el sitio de la lesion, su aspec-
to complejo y la extension intrapélvica con o sin obstruccion de
lus vias urinarias. Aunque la mayoria de los teralomas pequenios
no afectan de forma negativa al feto. la presencia de un gran
tumor vascular solido se asocia con una tasa de mortalidad
considerable, tanto intrauterina como perinatal * %0998
La mortalidad perinatal suele estar relacionada con la prema-
turidad o la rotura tumoral con exanguinacion (o ambas). El
parto prematuro puede producirse de forma espontinea por el
polihidramnios o puede ser inducido de manera urgente debido
a sufrimiento fetal o preeclampsia materna,

La evaluacion ecografica repetida del tamano del tumor es
importante. porque el feto deberia ser parido por cesarea si el tumor
mide mis de 5 cm o més que el didmetro biparietal fetal.** Durante
el parto vaginal, la distocia se asocia con la rotura y la hemo-
rragia tumoral y es un desastre obstétrico evitable. Las opclones
de tratamiento en los casos inesperados con distocia consisten
en la cesdrea urgente del feto parcialmente parido y que ha sido
intubado y ventilado tras la presentacion vaginal de la cabeza. ™

H1 polihidramnios con tumores mis grandes puede provocar
un parto prematuro y, a menudo, es necesaria una amniorreduc-
cion para disminuir la irritabilidad uterina, ™ " Los tumores que
son mis grandes que el didmetro biparietal fetal en el momento
del diagndostico, que crecen mis rapido que el feto o que crecen
mis rapido de 150 ml/semana se asoctan con un mal pronas-
tico."* ** A medida que el tumor aumenta de tamano, ¢l feto
puede presentar placentomegalia o hidropesia producida por
una insuficiencia cardiaca de alto gasto debido a un cortocircuito
vascular dentro del tumor, v la anemia fetal desempeda también
su papel por una hemorragia intratumoral. Los primeros signos
de insuficiencia cardiaca pueden ser reconocidos mediante eco-
cardiografia Doppler y ecocardiograma fetal (que se analiza mis
adelante en este capitulo). La placentomegalia y la hidropesia
fetal son indicadores de muerte fetal inminente y debertan llevar
@ una cesirea urgente. La reseccion/citor reduccion quirirgica
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fetal abierta es una opcion en los fetos que se consideran demasia-
do prematuros para ser paridos. Se ha realizado con exitoen tres
de ocho casos enun centro y en tres de cuatro casos en otro, ™"
Sin embargo, en presencia del sindrome del espejo materno, esta
indicada una cesdrea de urgencia para evitar complicaclones
maternas potencialmente mortales, ' 1" Curiosamente, en
una cohorte mis reciente de 2 3 fetos con TSC no hubo casos de
reseccion fetal en el ultimo centro, lo que pone de relieve que las
indicaciones para tal técnica son limitadas una vez que se han
mejorado los criterios de seleccion. ™

Como consecuencia de los riesgos maternos y fetales. se han
buscado opclones terapéuticas menos invasivas. S¢ ha descrito
con éxito la ablacion endoscopica intrauterina con liser de las
grandes arterias nutricias.'”’ Se han publicado varios otros
articulos. algunos con buenos desenlaces, pero otros con malos,
a menudo relacionados con anemia fetal grave ¢ Insuficiencia
cardiaca.” 1419 También se ha intentado la inyeccion con
alcohol.”? Se han descrito intentos para interrumpir el elevado
flujo vascular mediante ablacion por radiofrecuencia (ARF), con
dos supervivientes en los primeros cuatro intentos. ™ Un super-
viviente sufrio un importante dano perineal.'"” A medida que la
tecnologia ha mejorado. parece existir un renovado interés en
esta téenica, " 110 Una serie de casos y una revision sistematica
reclentes encontraron un total de 20 fetos tratados por TSC con
hidropesia con diferentes tratamientos de minimo acceso, '
Sin embargo, sigue sin estar claro cuando es preferible el parto
temprano a la intervencion intrauterina en fetos con hidropesia
inicial y placentomegalia. Algunos autores recomiendan la
cirugia fetal antes de las 30 semanas de gestacion.™ y ¢l mis-
mo grupo aconseja reclentemente ¢l parto temprano en fetos
selecclonados después de las 27 semanas de gestacion, ' Otros
han publicado la supervivencia después de un parto de urgencia
va i las 26 semanas de gestacion.' '’ La téenica de tratamiento
intraparto ex itero (EXIT) se ha utilizado como complemen-
1o para permitir una reseccion mis segura de un teratoma rotoen
un feto de 27 semanas de gestacion, pero se observaron secuclas
neurologicas a largo plazo,' '~

Los teralomas estrictamente quisticos aparccen en el 10-15%
de los casos. El diagnostico prenatal permite la aspiracion per-
cutinea para facilitar el parto (fig. 67.7). disminuir la irrita-
bilidad uterina o evitar la rotura tumoral en ¢l momento del
parto, " 29SS B otro articulo, se realizd con éxito una

Figura 67.7 (A) imagen ecogrifica de un feto de sexo femenino a las 38 semanas de gestacion, muestra una gran masa quistica (C) fijada al coccix,
con diminutos quistes anteriores al mmnhdm.l.mwduudnnoguﬂuahﬂlm&mmd.ﬂ&lﬁhnitﬂﬁﬂl&ﬁ%ﬁoﬂ
forma gradual desde un didmetro inicial de 9,5 cm a las 31 semanas de gestacion. Se aspiraron 650 mi de liquido del quiste, lo que permitio la rotackon
externa desde la posicion de nalgas a la de vértice. Dos dias después, cuando se indujo el parto, se extrajeron otros 200 mi de liquido para permitir un
parto vaginal sin comphlcaciones. (B) Veinticuatro horas después del nacimiento, la lesion permanecia fldcida, con un drea de Ulcera de la piel, proba-
blemente como consecuencia de una excesiva distention intrauterina. El examen histoldgico confirmé un teratoma quistico maduro.
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prenatal mediante una derivacion cistoamniotica
para aliviar la uropatia obstructiva producida por el teratoma
quistico.' ' La RM fetal es un complemento til de la evaluacion
prenatal, ya que proporciona informacion adicional que ayuda
en ¢l asesornmiento y la planificacion preoperatoria.' ' Tumbién
avuda en el diagnéstico diferencial cuando el teratoma es com-
pletamente presacro.' "

Abordaje quirargice

Antes de iniciar la operacion, se deberia comprobar un acceso
intravenoso suficiente, preferiblemente en las extremidades
supertores, y la disponibilidad de hemoderivados, especialmente
con tumores grandes,

Para la mayoria de los tumores, el principal componente es
extrapélvico y el paciente se coloca en dectbito prono. Si existe
un componente pélvico o intraabdominal importante, o si el
tumor estd muy vascularizado y se sospecha una hemorragia
dentro del tumor, puede ser convenlente comenzar con una
laparotomia o una laparoscopia. Generalmente, la mayoria
de las resecciones se pueden lograr por completo en dectibito
prono, especialmente sl la poreion interna es quistica (ligs. 67.8
y 67.9)." En caso de duda. un abordaje seguro es preparar la piel
desde la parte inferior del torax hasta los dedos de los ples, logque
permite girar al lactante a decibito supino sin tener que volver
a colocar los panos quirdrgicos. El taponamiento de vaselina
en ¢l recto facilita su identificacion durante toda la interven-
cion. Es preferible la reseccion en bloque, incluldo el coccix. La
fulta de extirpacion del coccix se asocka con una alta tasa de
recidiva.” "' Mediante la reconstruccion adecuada de la mus-
culatura perianal se forma un pliegue gliteo y periné aceptable.
El uso de principios de cirugia plastica para cerrar la plel mejora
el aspecto estético de la cicatriz (v. fig. 67 8, recuadro).'

Aungue la mayoria de los cirujanos han utilizado la incision
en V. a veces es posible una incision vertical. Se prefiere para
los teratomas mas pequenos, porque deja un rafe mediano de
aspecto casi normal (lig. 67, 10). La reseccion del exceso de piel
en el momento del clerre proporciona un resultado estético
optimo. Otros autores han publicado el uso de este abordaje
para tumores grandes.' !

Se han descrito varias técnicas para ayudar en el tratamiento
de TSC gigantes. Son, entre otras, el uso de un asa intraopera-
toria de la aorta,” ' la division laparoscopica de la arteria sacra
media.' ' ¢l uso de oxigenacion por membrana extracorpo-
rea y perfusion hipotérmica,'** la desvascularizacion y resec-
cion por etapas.’' ' " y la embolizacion preoperatoria con o
sin ARE'** "7 La transfusion autologa de sangre de cordon
umbilical es otro complemento atl.'**

Para los pacientes con sindrome de Currarino, habitualmen-
te se puede resccar la masa presacra mediante un abordaje
sagital posterior. A menudo, en estos pacientes, el teratoma se
encuentra densamente adherido a la pared rectal y el cirujano
no deberia ser demasiado agresivo en ausencia de una neoplasia
maligna. Cuando se asocla un meningocele anterior u otra
anomalia de la porcion terminal de la médula espinal, resulta
ideal un abordaje combinado con un neurocirujano pedidtri-
co.'** Algunos autores también han recomendado la correccion
simultinea de la anomalia anal, la reseccion de la masa presacra
y la reparacion neuroquirtirgica. pero, en nuestra experiencia, la
anomalia anal ni preciso un abordaje quirurgico ni fue tratada
antes del reconocimiento de la masa presacra,

Prondstico

Los fetos diagnosticados de TSC en el dtero presentan una tasa
de supervivencia de mas del 90'% si los tumores son pequerios
y se descubren mediante ecografia prenatal sistemitica. Siun
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embarazo complicado es la indicacion para la evaluacion eco-
grifica, la mortalidad aumenta al 60%. Casi el 100% de los
pacientes mueren cuando se manifiesta hidropesia o placen-
tomegalia.*" 2511 Es probable que la distocta y la rotura
tumoral durante ¢l parto estén infranotificadas como causa de
mortalidad.”” ' "' En una serie, el 107% de los pacientes murieron
durante el traslado, todo antes del uso generalizado de la eco-
grafia prenatal.” ' En un articulo de 24 pacientes con un TSC
diagnosticado en la ecografia obstétrica sistemitica, tres fueron
abortados de forma programada, cuatro murieron en el dtero
a las 20-27 semanas de gestacion y tres murieron por rolura
tumoral durante el parto a las 29-35 semanas de gestaclon (uno
tras un parto vaginal y dos tras una ceséirea).*” La incidencia de
placentomegalia (ninguna), hidropesia (5%) y polihidramnios
(19%) lue menor que en las series en las que se realizd una eco-
grafia por un motivo obstétrico,” "% 111

Fl tamaiio, la vascularizacion y el contenido del tumor se han
utilizado para elaborar una clasificacion prondstica a partir de
una cohorte de 44 TSC fetales. ' Se produjo una mortalidad
del 50% con tumores de 10 cm o mis que eran muy vasculares
o de rapido crecimiento. mientras que ningan paciente murio
st estas caracteristicas estaban ausentes o si el tumor era pre-
dominantemente quistico.' '* Los estudios Doppler anomalos
de la arteria umbilical fueron predictivos de muerte fetal en un
informe de 2004, ** pero un articulo mis reciente del mismo
centro senalo que ¢l uso de un gasto cardiaco combinado de
= 600 mi/kg/min y los signos iniclales de hidropesia fetal eran
mejores senales de deterioro fisiologico fetal.”” También encon-
traron que una tasa de crecimiento del TSC de = 150 ml/semana
s¢ asoclo con un mayor riesgo de mortalidad perinatal.™ Otra
clasificacion prondstica consiste en el coclente del volumen de
tumor salido en relacion con el volumen cefilico. En una serie
de 28 casos, ninguno de los fetos con un coclente volumen de
tumor solido/volumen cefilico (VTS/VC) < 1 murio y el 61% con
un cociente > 1 murio.' ' El mismo centro también publicd la
estratificacion de riesgo segun los resultados ecocardiograticos
fetales.! ' Mis reclentemente, se descubrio que el coclente del
volumen tumoral en relacion con el peso fetal era otro marcador
prondstico precoz, con un corte de 0,12 antes de las 24 semanas
de gestacion. ' ' Desde entonces ha sido validado en otros cen-
tros y parece emerger como el marcador prondstico mis simple
y fiicil de usar, junto con la morfologia del tumor (solido frente
aquistico)," ™' Los fetos con hidropesia y otros signos de mal
prondstico que son demasiado prematuros para el parto pueden
salvarse mediante una intervencion fetal. En una revision sis-
temitica reciente, la supervivencia después de todos los tipos
de tratamientos de minimo acceso lue del 30% (6/20), el 45%
(5/11) solo cuando se evalud la ARF o la ablacién con liser
intersticial y ¢l 55% (6/11) tras la reseccion fetal abierta. con
una edad gestacional similar en el momento del parto justo por
debajo de las 30 semanas para todas las téenicas. '/

En ausencia de prematuridad y complicaciones perinatales
graves, el prondstico depende de la presencia de una neopla-
sia maligna y. por lo tanto. esti relacionado con la edad en ¢l
momento de la operacion y la integridad de la reseccion. ' !
Cuando ¢l tumor es benigno y se extirpa por completo, la tasa
de recidiva es baja. n menos que el tumor sea grande y en su
mayoria solido.' ** El tumor recidivante pucde ser benigno o
maligno y el tejido metastasico benigno puede hacerse evidente
en los ganglios linfaticos.' ' Aunque los elementos inmaduros
o fetales en los teratomas gonadales se asoclan con un mayor
riesgo de comportamiento maligno, esto no se considera clerto
para los TSC.7 * '* Sin embargo, un estudio multicéntrico encon-
tré la histologia inmadura, la neoplasia maligna y la reseccion
incompleta como factores de riesgo para la recidiva. * Aunque
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{3 Corte ransversal del chocix (F) Ligadura de la arteria sacra mecka
Figura 67.8 [A) La fijacion teratomatosa puede comprimir el recto, la vagina y la vejiga en direccion anterior. (B) El paciente es colocado en la mesa de
Operackones en posicion genupectoral, con anestesia endotraqueal general. Deberla colocarse una canula intravenosa adecuada en una vena del brazo.
{C) Laincision se hace en forma de Vinvertida para permitic la extirpacion del tumor y facilitar un cierre estético satisfactorio. La cantidad de piel extirpada
depende del tamano y la forma del tumor. (D) Se diseca el tumor desde o misculo gliteo mayor, (E) Se secciona y extirpa ¢l coccix en continuidad con
el tumor. (F) La arteria sacra media es ¢l principal aporte de sangre al tumaor y se liga (flecha) despudés de la seccion transversal del coccin
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® Extension suprapiibica del tumor ® Drsecoion suprapubica

Figura 67.8 (Cont) (G) Se extirpa el exceso de piel para facilitar el cleere. Sin embargo, a menudo es deseable guardar todos los colgajos de piel viables
hmquuml-myummmmmmnmmameuWomcm,mug.-d.
dejar sorejas de perros, se puede desepidermizar y enterrar el exceso de piel para mejorar ¢l contorno de las nalgas. (H) Dado que el tumor esta adherido al
recto, se puede dirigir la diseccion contante colocando un dedo o un dilatador de Hegar en el recto (este Ultimo se puede introducir durante la colocacion de
los pafios quirdrgicos y cubrir con un pano quinirgico de plistico transparente estéril, lo que permite la manipulacién durante la diseccién). (1) Colocacion
érwumutldhutndyhmpmomM.Cundoumdmmwuulhdﬂunnwuulhmdmmmmm
gluteo (b). (J) Se deja un drenaje en el sitio quirurgico para el drenaje del liquido serosanguineo postoperatorio. Recuadro: técnica alternativa de cierre
tras la extirpacion de teratomas grandes. Utilizando los principios de la cirugia plistica, esto evita las «orejas de perros y coloca las cicatrices a lo largo de
las lineas naturales de la piel para un resultado estético mejorado a largo plazo. (K) $i el tumor se extiende a través de la pelvis Gsea hacia el retroperitoneo,
s¢ Introduce una sonda vesical para facilitar la diseccion suprapubica. (L) La incisién transversal de la porcion inferior del abdomen permite la interrupcion
de la arteria sacra media y la diseccion del tumor desde el sacro y la pelvis, que finalmente se extrae del periné. (Recuadio reproduc o a par de Fihman 51
g . SNl o A L AT R A R G G M RRIG IR 3000 g wvtonzacion)
%ﬁﬁm&z&.ﬂ; W Ny WW%,E“WL:E?H%
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Figura 67.9 (A) Este bebé nacit con un 1EFatOMa SACTOCOCCIGen exofitico y presentaba una gran masa abdominal palpable. La proyeccion sagital en T2
de la RM preoperatoria mostrd una masa solida y quistica heterogénea con extension quistica (asterisco) hacia e retroperitoneo (B). Se logro la reseccion
completa en decibito prono. (C) Vista de la pieza resecada con ia larga pared quistica descomprimida (flecha) que se prolonga hacia ¢l retropesitoneo

(Por coresia del Dr. Sherif Ermil)

Figura 67.10 (A) Este nifo pequeno acudid con esta masa, que era un teratoma sacrococcigeo. (B) El nifo fue sometido a la extirpacion de lamasa a
través de una incision en la linea media del surco intergliteo. (C) Se puede ver un buen resultado estético en el momento del cierre final de la incision

la recidiva maligna de un teratoma sbenignos puede ser tan
alta como del 10-15%.% 1% ¢l diagndstico benigno original puede
haber sido ¢l resultado de un error de muestreo,' * debido a un
foco microscopico residual inadvertido de tumor maligno,
o secundario a una cocclgectomia incompleta en la operacion
inicial. ' Los pacientes cuyos tumores son resecados despues del
periodo neonatal corren un mayor riesgo de recidiva maligna,
especialmente cuando existe una concentracion elevada de AFP
en ¢l momento del diagndstico. La AFP elevada probablemente
signifique la presencia de cancer en el tumor original,' ™ '
importante controlar a todos los pucientes con exploracion
fisica. Incluldo el tacto rectal y los marcadores séricos (AFP
y CA 125), cada 2 0 3 meses durante al menos 3 anos, porque
la mayoria de las recidivas se producen en el plazo de 3 anos des-
de la operacion W

La enfermedad recidivante suele ser local, pero pueden produ-
cirse metastasis a los ganglios inguinales, el pulmdn, ¢l higado,
¢l cerebro y el peritoneo, como ¢l seudomixoma peritoneal.' ' El
prondstico del nino con un tumor maligno o una recidiva malig-
na era pésimo hasta la llegada de la quimioterapia antineoplisica
con platino, ' ** Ahora se logran tasas de supervivencia superio-
res al 8O-90'%, incluso en presencia de enfermedad metastisica,
pero persiste el riesgo de recidivas tardias o segundas neoplasias
malignas, ' Los pucientes mayores que presentan tumo-
res malignos grandes suelen ser sometidos a una blopsia seguida

ks

de quimioterapia antineoplisica antes de intentar la reseccion,
para evitar sacrificar estructuras vitales, '’

Una revision del Children’s Cancer Group (CCG) Hlustra ¢l
cambio en las causas de mortalidad, desde el diagnastico tardio/
cancer hasta los acontecimientos perinatales. ' ** La mortalidad
fue del 10% en 126 pacientes tratados en 15 centros desde
1972 a 1994. Tres pacientes fallecieron por graves anomalias
asociadas. Dos murieron de un shock hemorrigico postope-
ratorio y 6 debido a combinaciones de prematuridad grave,
asfixia al nacer como consecuencia de un parto vaginal fallido
o una rotura tumoral preoperatoria. En 1 paciente se produjo
la muerte por un TSV metastasico. Un segundo paciente con
enfermedad metastasica se perdio durunte el seguimiento v se
supone muerto, Por lo tanto, solo se produjeron 2 muertes por
céneer, a pesar de un total de 20 TSV (13 tumores malignos
en ¢l momento de la operacion inicial, 7 recidivas tras la resec-
cion de teratomas de tipo sbenignos ), Debido a la eficacia de
la quimioterapia antincoplisica actual en el tratamiento de la
enfermedad recidivante, asi como a sus efectos adversos en los
lactantes pequenos, parcce que un TSV maligno compleiamente
extirpado no precisa tratamiento posquirtrgico. Estos pacientes
deberian ser vigllados de cerca desde el punto de vista clinico v
con mediciones seriadas de AFP.' " Se observaron resultados
esperanzadores similares en los German Cooperative Studies
En otro estudio multicéntrico que abarco desde 1970 a 2010,
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la mortalidad posnatal fue del 7.7%. v la mitad de las muertes
estuvieron relacionadas con el cincer y la otra mitad aparecie-
ron en ¢l periodo neonatal, principalmente por hemorragia. que
s¢ correlaciond con un tamano tumoral mas grande. '™

En la época actual, con el uso bastante habitual de la ecogra-
fia en el embarazo, el pronostico de los pacientes con un TSC
no depende de la clasificacion de Altman, "' sino mis bien del
tamano tumoral, las consecuencias lisiologicas, la histologia y
las anomalias asociadas. E pronostico de los tumores malignos
depende del tipo, el estadio y la localizacion del tumor, y de la
edad del paciente.” " En muchas series s¢ ha comunicado que
los resultados funcionales de los supervivientes son excelen-
tes,” * Sin embargo, varios articulos laman la atencion
sobre los problemas de continencia fecal v urinaria, asi como sobre
la debilidad de las extremidades inferiores; los sintomas
miis frecuentes fueron incontinencia fecal, estredimiento ¢
incontinencia urinaria.' ' 171 Algunos de estos problemas
estin claramente relacionados con anomalias asocladas,' ' la
necesidad de reintervencion, ' ola presencla de grandes tumores
presacros o intraabdominales,”' ' pero pueden aparecer despucs
de la extirpacion de tumores benignos estrictamente extrapélvi-
cos, En un estudio, las complicaciones anorrectales y urologicas
fueron mis frecuentes cuando las prucbas de imagen prenatales
indicaron una obstrucclon intestinal o urologica.' " Un grupo de
autores recomiendan una cesirea mis temprana para reducir al
minimo las secuelas urologicas en pacientes con grandes tumores
que provocan una dilatacion de las vias urinarias. ' Otros han
colocado derivaciones vesicoamnioticas en tales pacientes con
buena evolucion.”* " Actualmente, en algunos centros se estin
realizando estudios urodindamicos y de vigllancia ecogrifica con
miis regularidad. '™ Los paclentes con sindrome de Currarino,
que a menudo presentan una médula anclada ademis del tumor
presacro, parecen correr un mayor riesgo de disfuncion vesical e
intestinal,'*" "% La disfuncion intestinal es notablemente dificil
de tratar en estos pacientes y ha sido comparada con la seudoobs-
truccion intestinal cronica por un grupo de autores.” En otro
estudio se observo una evolucion urologica desfavorable solo
cuando aparecio una lipomiclosquisis. '

Para los TSC, en general. en una revision se observo un resul-
tado estético deficiente en mis de la mitad de los pacientes,
mientras que otros autores encontraron niveles bajos de males-
tar psicosocial relacionado con el aspecto.' ' La técnica des-
crita por el Boston Children’s Group es un paso importante en

la mejora de la cirugia estética (v. lig. 6H7.8), ' mientras que
otros autores prefieren una incision sagital.'*' El potencial de
fertilidad normal y parto vaginal parece conservado.' * A pesar
de todas estas secuclas notificadas, la calidad de vida a largo
plazo no parece diferir de la de la poblacion general.' ' Lo mismo
fue clerto en una cohorte de pacientes que necesitaron qui-
mioterapla antineoplisica para un trasplante de TSC maligno,
aunque presentaron limitaciones fisicas. como hipoacusia,
Una buena evolucion requiere una diseccion meticulosa a lo
largo de la capsula tumoral. conservacion y reconstruccion de
las estructuras musculares, y seguimiento a largo plazo. Muchos
autores recomiendan la evaluacion inicial de la funcion vesical,
anorrectal y sexual. junto con los resultados estéticos dentro de
un programa de seguimiento oncologico estructurado

TERATOMAS TORACICOS

El mediastino anterior es el sitio mis habitual de aparicion de
los terutomas toracicos, que suponen del 7 al 10% de todos los
teratomas (v, tabla 67, 1)

Teratomas mediastinicos

Los teratomas mediastinicos se diagnostican desde el periodo
fetal hasta la adolescencia ¢ incluso en la edad adulta. ! La
mavoria se localizan en el mediastino anterior, pero se han des-
crito algunos en el mediastino posterior, algunos con extension
epldural. Aungue los lactantes con frecuencla presentan
disnea,' "' pueden aparecer lesiones en el feto con hidropesia y
signos de afectacion de las vias respiratorias en las prucbas de
imagen prenatales.' " En ninos mayores, los leratomas son a
menudo un descubrimiento casual en una radiografia de torax
(fig. 67.11)." Cualquier paciente con una masa mediastinica que
presente ortopnea o una reduccion en el diametro transversal
de la triquea de mas del 50% en las prucbas de imagen axiales
corre un rl{‘ﬂgl’ k'(lt:.\iik‘rilhlt" l.k' i“l."ll.'\'l.il‘llil d{' Ill.‘l Vias rl.‘.\'{"ri‘l'l"
rias durante la anestesia general.'* ' En estos casos, pueden ser
necesarias intervenciones con anestesia local o regional para
obtener un diagnastico de confirmacion. Los teratomas medias-
tinkcos pueden ser vistos por primera vez como un tumor de la
pared tordcica e incluso pueden erosionarse a través de la piel.
También pueden erosionarse al interior de un bronquio, con
hemoptisis como manifestacion iniclal,'*" o romperse hacia
la cavidad pleural También se ha descrito un derrame y

Figura 67.11 (A) Un nifo africano de 13 ahos presenta una masa mediastinica anterior asintomitica que fue descubierta en la radiografia sistemdtica de
torax de inmigracidn. (B) La TC muestra una masa heterogénea contigua a la aona, indicativa de una neoplasia (timoma o linfoma). Durante el estudio de
una blopsia por aspirackon con aguja fina, se realizo una ecografia que senald la presencia de quistes con residuos (no se muestra), La RM (no mostrada)
confirma la presencia de componentes quisticos y grasa. Se extirpo un teratoma maduro a través de una pequena mediastinotomia anterior lzquierda,

resecando el segundo cantilago costal izquierdo
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