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RESUMEN

Introducion. Varios articulos de la literatura médica han hecho
cobrar vigencia la discusion sobre criterios de distincion entre fetus in
fetu'y teratoma.

Caso clinico. Se presenta un caso de un recién nacido prematuro,
evaluado por demostrar una masa abdominal encapsulada con signos
de malignidad, que habia sido diagnosticada en el periodo prenatal.
La exploracion de TAC demostré una lesion expansiva, retroperitone-
al, que abarcaba de rifiones a pelvis, sacro y céccix, con dreas solidas,
quisticas y de grasa; la biopsia por aspiracion con aguja fina era no con-
cluyente, y se procedio a intervencion en el noveno dia de vida, con la
reseccion parcial de la lesion. Un nuevo procedimiento para comple-
tar la exéresis de la masa fue realizado a los 8 meses. El examen his-
topatolégico demostré componentes maduros y organizados del siste-
ma nervioso, aparato respiratorio y digestivo (higado y pancreas inclui-
dos), timo, tejido adiposo marrén, ganglios del sistema nervioso auté-
nomo, piel y anejos cutdneos, tejido muscular liso y estriado, cartila-
go y varios focos de calcificacion. Estos componentes demostraban una
orientacion craneo-caudal, pero no formaban 6rganos distintos.

Discusién. Este caso presenta caracteristicas de teratoma y fetus in
fetu. La asuncion de cualquiera de los diagndsticos tiene implicaciones
prondsticas, originando diferencias en el seguimiento médico y en las
expectativas clinicas sobre la salud del niflo.
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PRE-NATAL RETROPERITONEAL MASS: TERATOMA OR
FETUS IN FETU?

ABSTRACT

Background. Several case reports in the literature brought to dis-
cussion the distinction criteria between fetus in fetu and teratoma.

Case report. The authors present a case report of a premature new-
born boy, evaluated for a capsulated abdominal mass with prenatal diag-
nosis pointing to possible malignant lesion. A CT scan showed an expan-
sive, retroperitoneal lesion, from kidneys to pelvis, sacrum and coccyx,
with solid, cystic and fatty areas; the fine needle aspiration was incon-
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clusive, and he underwent surgery on day 9 with partial resection of the
lesion. A new procedure to complete the excision was performed §
months later. The histopathologic examination of the two fragments
showed mature and organized components of nervous system, respi-
ratory and digestive apparatus (liver and pancreas included), thymus,
nervous ganglia, skin and adnexa, musculoskeletal and brown adipose
tissues; cartilage and several focus of calcification. These components
showed a craniocaudal orientation, but no evidence of organoid forma-
tion.

Discussion. This case presents features of both teratoma and fetus
in fetu. The assumption of either one of the diagnosis has prognostic
implications, with resulting differences in clinical follow up and expec-
tations about the child’s health.
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INTRODUCCION

Los teratomas son neoplasias constituidas por tejidos que
no pertenecen al sitio anatémico en donde se encuentran.
Muestran grados variables de diferenciacion, desde elemen-
tos somdticos simples a formaciones altamente estructuradas
con la organizacion axial y metamérica. Su localizacién mds
frecuente es la regidn sacro-coccigea, aunque pueden tam-
bién estar situados en ovarios, retroperitoneo, cabeza, cuello
y mediastino, entre otros(".

El fetus in fetu es una condicion rara distinguida por Willis
de teratomas por la presencia de un eje vertebral en una masa
encapsulada, pedunculada, del tipo fetiforme, con estructu-
ras desorganizadas alrededor de este eje. Estd mds frecuente-
mente situado en el drea retroperitoneal>3. Esta definicion se
ha considerado demasiado rigida y estrecha, porque excluye
varios casos que demostraron mds organizacién que la que
presenta generalmente el teratoma, pero que no tenfan una
columna vertebral inequivoca®. Esto ha hecho resurgir la
polémica distincion entre fefus in fetu y teratoma. Se ha suge-
rido que existe una superposicion considerable entre las dos
condiciones, y que ambas podrian representar dos aspectos
de la misma entidad en diversas etapas de la maduracion®9.
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CASO CLINICO

Un recién nacido de sexo masculino fue evaluado en nues-
tro Hospital por presentar una masa abdominal encapsula-
da, condicionando urétero-hidronefrosis izquierda, diagnos-
ticado en la 31* semana de gestacion durante la ecografia ruti-
naria de la vigilancia del embarazo.

Su madre habia tenido diabetes gestacional desde el segun-
do trimestre. Ambos padres eran jovenes, sanos y no consan-
guineos. No habia antecedentes familiares destacables.

La imagen de resonancia magnética fetal (Fig. 1) demos-
tré una masa heterogénea encapsulada, sugiriendo un posible
origen maligno de la lesién (rabdomiosarcoma o neuroblas-
toma). Se decidi6 la realizacion de una cesdrea electiva y el
nifio nacid en la 34* semana, con Apgar 5/8/8 y la antropome-
tria adecuada para la edad gestacional.

Una exploracion por TAC al tercer dia demostr una lesion
abddmino-pélvica retroperitoneal, posiblemente peduncula-
da, extendiéndose de los rifiones a la pelvis, sacro y céccix,
con dreas solidas y enquistadas, altamente vascular, sefialan-
do la posibilidad de un proceso maligno. Una biopsia por aspi-
racién con aguja fina de la lesion en el quinto dfa resulté no
concluyente. Al noveno dia de vida se procedi a interven-
cion para extirpacion de la masa. Se realizd reseccion parcial
de la porcidn craneal de 1a lesion, con escision de un fragmen-
to de 33 g y 6x4x4 cm. Se encontrd una cdpsula fibrosa que-
brada, y componentes enquistados y sélidos. A nivel micros-
copico contenia tejidos neuro-epiteliales (plexo enceflico,
coroidal, epéndima), adiposos y fetales maduros; no se encon-
tr6 ninguna evidencia de tejidos no maduros o de malignidad.

Los estudios genéticos y bioquimicos que buscaban mar-
cadores tumorales fueron todos negativos (cariotipo, EWSRI1-
FLI1, EWSRI-ERG, PAX3-FOXO1A, PAX7-FOXO1A,
deleccion 1p36, amplificacion de NMYC, poliploidia de los
cromosomas 8, 11, y 13 y metabolitos urinarios de las cate-
colaminas).

Un segundo procedimiento fue realizado 8§ meses mds tar-
de, con extirpacién completa de la masa: un fragmento de 133
gy de 9x8x5 centimetros. Era parcialmente encapsulada, ama-
rillenta, con pequeas cavidades llenas del material marron4-
ceo. Presentaba tejidos finos maduros, con varios componen-
tes organizados del sistema nervioso, de los aparatos respi-
ratorio y digestivo (con higado, pancreas y ganglios nervio-
sos dentro de las paredes del fino tejido intestinal y también
aisladas); timo; piel y anejos cutdneos; misculo (2 tipos) y
grasa marron; tejido dseo, cartilago y varios focos de calcifi-
cacion; arterias con pared estructurada y 1dmina eléstica inter-
na bien definida. No se encontré de nuevo ningtin componen-
te no maduro.

Varios trabajos en la literatura indican la probabilidad
de una progresion entre un teratoma y un fetus in fetu. La
necesidad de la existencia de un eje vertebral para afirmar
la existencia del fetus in fetu ha sido frecuentemente cuestio-
nada(®1b, Spencer sugiri6 que la existencia de un sistema ner-
vioso central o de una médula espinal para la definicin de
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Figura 1. Resonancia magnética fetal mostrando una masa encapsula-
da heterogénea en la regién abdominopélvica.

fetus in fetu es superflua, y que una vez que se establezca el
patrén metamérico craneo-caudal, muchas estructuras pue-
den sobrevivir més alld de la desaparicion del un eje verte-
bral rudimental V.

El fetus in fetu ha sido considerado previamente como un
gemelo homocigoto incluido, pero dltimamente la opinién
mads consensuada en la literatura es que sea una forma alta-
mente organizada del teratoma®7!112, La asuncidn de este
concepto tiene valor practico en términos de implicaciones
prondsticas, porque implica la existencia de un riesgo peque-
flo pero presente de malignidad que exige la extirpacién com-
pleta de la masa para evitar la recidiva, y la bisqueda cuida-
dosa de componentes no maduros en la masa extirpada®®.
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