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Resumen

Los teratomas son tumores de origen embrionario asociados con mal prondstico en cualquier etapa de la vida en que se presenten.
Reportamos un caso recibido en el Departamento de Patologia del Hospital Universitario San Ignacio: feto femenino con masa tumoral
en region submandibular derecha dependiente del Iébulo temporal cerebral derecho, con el cual se comunica a través del esfenoides
ipsilateral. Histolégicamente se diagnostico teratoma inmaduro del sistema nervioso central. La mayor dificultad diagnéstica se presentd
en la graduacion de inmadurez, por corresponder a un feto, cuyos tejidos son, de por sf, inmaduros.
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Abstract

Teratomas are embyonic tumors associated with erroneous prognosis at any life stage. We report on a case from the Department of
Pathology, San Ignacio University Hospital, Bogota: a female fetus with tumoral mass in the right submandibular region within the right
cerebral temporal lobule linked through the ipsilateral sphenoid. An immature teratoma of the central nervous system was histologically
diagnosed. The major diagnostic difficulty encountered was determining degree of immaturity, due to the fact that fetal tissue is by
definition immature.
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Introduccion

Los tumores en fetos y lactantes ocurren infrecuen-
temente y no son iguales a los vistos en adolescentes
y adultos; el tratamiento también es diferente. La
incidencia de tumores en los recién nacidos es de 7,2
por 100.000 nacidos vivos (1); de ellos, los malignos
son 3,65 por 100.000 nacidos vivos. A pesar de esta

Correspondencia

baja incidencia, los tumores malignos son una causa
importante de muerte en este grupo de edad.

Los tumores malignos mas frecuentes en recién
nacidos son neuroblastomas, leucemias, tumores
cerebrales y sarcomas, en ese orden, mientras que
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los mas frecuentes en los fetos son los teratomas. De
estos tltimos, predominan los teratomas sacrococci-
geos (40%), seguidos de los intracraneanos (13,3 %),
los cervicales (13,1%) y los palatinos y nasofaringeos
(7,7%). Por otra parte, los teratomas corresponden
al 2% de todos los neoplasmas intracraneales (2),
y, en general, son considerados como de mal pro-
nostico, porque suelen relacionarse con una gran
extensién o con la destruccion de tejido cerebral. Es
posible diagnosticarlos prenatalmente con hallazgos
ecograficos tales como: macrocranea, hidrocefalia o
polihidramnios (3). Describimos en este articulo el
caso de un feto recibido en el Servicio de Patologia
que presentaba una gran masa en el cuello.

Reporte de caso

Se recibe en el Departamento de Patologia un feto de
sexo femenino, no macerado, con longitud corona-
coxis de 20 cm, longitud corona- talén de 28 cm, lon-
gitud de planta de pie de 4,5 cm, perimetro cefalico de
24 cm, perimetro toracico de 19 cm, perimetro abdo-
minal de 18 cm, distancia intercantal interna (DICI)
de 1,8 cm, distancia intercantica externa (DICE) de
5 cm, filtrum de 0,6 cm, peso 913 gr; normocéfala,
con parpados usuales, nariz recta central, pabellones
auriculares de implantacién normal, cavidad oral
integra; en cuello, se aprecia extensa lesion tumoral
que mide 11x 9x 8 cm, que deforma desde la regién
mandibular hasta la base del cuello, con predominio
lateral derecho (Figura 1); la lesién tiene consistencia
renitente. El térax es de configuracion usual, pared
abdominal integra, mufién de cordén umbilical con
ligadura elastica, ano perforado, dorso integro, extre-
midades sin alteraciones; al examen interno: masa
de aspecto cerebriforme con areas quisticas y otras
cartilaginosas; alternan zonas firmes, blandas y focos
hemorragicos (Figuras 2A y 2B); la lesion depende
del I6bulo temporal cerebral derecho y se comunica,
a través del esfenoides derecho, con la gran masa cer-
vical. El resto del encéfalo es usual. Todos los demas
organos son de configuracion usual.

Se recibe placenta de forma discoide, que mide en sus
diametros mayores 17x 5 cmy pesa 381 gr; la cara fetal
presenta cordén umbilical de insercién paracentral,
mide 10x0,5 cm y las membranas ovulares son trans-
parentes; la cara materna presenta cotiledones com-
pletos; los espesores del plato placentario varian desde
1 cm hasta 3 cm; a los cortes seriados no se observan

lesiones macroscépicas. Se realiza estudio histolégico,
que confirma una lesién tumoral germinal con presen-
cia de tejidos inmaduros, derivados de las tres capas del
disco embri6nico: se observan pancreas, epidermis, te-
jido muscular, epitelio intestinal, cartilago, hueso y te-
jido neural, con predominio de este tltimo (Figura 3).
Se hace diagnoéstico de teratoma inmaduro.

Figura 1: Tumor de localizacién cervical.

Figura 2B. Tumor de aspecto cerebriforme con dreas quisticas y sélidas

y algunas francamente cerebroides.
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Figura 3. a. Areas de tejido neural inmaduro. b. Epitelio cilindrico y
cartilago. c. Péancreas inmaduro y cartilago. d. Epitelio respiratorio y

escamoso. Microfotografias: hematoxilina y eosina 40x.

Discusion

Los teratomas (téras en griego significa monstruo
[4]) son tumores compuestos por elementos tisu-
lares de origen bidérmico o tridérmico (ectodermo,
mesodermo y endodermo [5]); clasificaciones
recientes incluyen tipos monodérmicos (6). Segin
datos internacionales, la incidencia de casos con
tumores primarios del encéfalo y médula varia
entre los 2-18/100.0000 habitantes, con mayor
incidencia en los extremos de la vida. Entre los O y
4 afos es de 3,1/100.000, y entre los 15 y 45 afios,
de 1,8/100.000, con un incremento de 18/100.000
entre los 65y 79 afios.

Los teratomas corresponden al 2% de todos los
neoplasmas intracraneales, valor que aumenta al
incluirse en la estadistica poblaciones jovenes. Los
teratomas comprenden el 2% de los tumores cere-
brales en los nifios menores de 15 afios, el 9% en
nifios menores de 2 afios y mas del 50% de los casos
en infantes menores de 2 meses de edad (7). Aunque
como grupo los teratomas tienen una predisposiciéon
de sexo de 6:1 (mujer: hombre), esta desaparece en
la region de cabeza y cuello, donde la presentacién
es igual para ambos sexos. En general, los teratomas
intracraneales son muy raros. Igualmente, han sido
reportadas localizaciones tales como el seno caver-
noso, el septum pellucidum, la glindula pineal y el
tercer ventriculo (2).
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El primer caso fue descrito por Washburne, et al.
en 1864 (3). La mayoria de estos tumores se consi-
dera como de mal pronéstico, puesto que incluyen
dos tipos de malignidad: una malignidad clinica de
localizacion en relacién con las estructuras anato-
micas donde asienta el tumor, y una malignidad
del tejido; es decir, su histopatologia. Los tumores
cerebrales fetales se diferencian de aquellos que se
presentan mas tarde en la edad pediétrica en tres
aspectos principales: tipo histolégico, ubicacién
anatémica y pronostico. Es asi como el teratoma es
el tumor cerebral mas frecuente en fetos, seguido
por astrocitomas, lipomas y otros tipos, mientras
que en nifios mayores el teratoma es relativamente
menos frecuente (8). La ubicacion de los tumores
cerebrales en el periodo fetal y neonatal es ma-
yoritariamente supratentorial (4), a diferencia de
nifios mayores y adolescentes, cuya ubicacion es de
preferencia infratentorial (8,9) Por otra parte, los
teratomas observados en el nacimiento son predo-
minantemente sacrococcigeos (10).

Segtin el codigo morfolégico de la Clasificacion
Internacional de las Enfermedades para Oncologia
(ICD-0O) y la Nomenclatura Sistematizada de
Medicina (SNOMED), los teratomas se incluyen
dentro de los tumores de células germinales (TCG),
definidos como neoplasias derivadas de las células
germinales primordiales, que en la vida embriona-
ria, normalmente, migran desde el sistema nervioso
central primitivo hasta localizarse en las gonadas.
Se acompafian, en el grupo de tumores de células
germinales, por el disgerminoma, tumor de seno en-
dodérmico, carcinoma embrionario, coriocarcinoma,
gonadoblastoma y tumores de células germinales de los
cordones sexuales estromales (1). Este codigo clasifica
los tumores segtin su comportamiento: /0 para los
tumores benignos, /1 para los de bajo o incierto
potencial maligno o de malignidad limite, /2 para
las lesiones in situ y /3 para los tumores malignos.
Los teratomas como grupo general corresponden a
/1, pero al subclasificarlos observamos que solo el
teratoma maduro se considera como benigno (/0),
mientras que el teratoma inmaduro y el teratoma con
transformacién maligna se clasifican como malignos
(/3). (2). Especificamente, se evaltia el componente
neural inmaduro (neuroectodermo inmaduro) para
esta clasificacion, asi: Grado I: lesiones en las cuales
el componente inmaduro es escaso: con no més
de un campo en cada lamina; Grado II: lesiones
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con neuroectodermo inmaduro que no exceda tres
campos de bajo poder (10x) por ldmina, y Grado III:
presentan extenso componente neural inmaduro, en
mis de cuatro campos de bajo poder por ldmina (11).
Esta graduacién se correlaciona con la capacidad de
teratomas ovaricos inmaduros para dar metastasis
(11). Sin embargo, el comportamiento en los fetos es
diferente (10,12). La categoria de inmaduros muestra
neuroglia o neuroepitelio que puede coexistir con
tejidos maduros. Estos tumores fetales aparentan ser
de alto grado, dada su apariencia hipercelular y con
abundantes mitosis; sin embargo, aun los de mayor
inmadurez y aparente alto riesgo diagnosticados en
fetos y recién nacidos evolucionan favorablemente;
para este grupo de edad, la caracteristica de valor
predictivo para recurrencia la da la presencia de focos
de tumor de seno endodérmico, mas que el grado
de madurez (10,13). El uso de inmunohistoquimica
para alfa-feto-proteina es de utilidad, ya que presenta
positividad en higado, intestino y areas de tumor
de seno endodérmico. Este componente de tumor
de seno endodérmico es infrecuente en teratomas
intracraneanos (10) y uno de cada 40 teratomas
congénitos es maligno (12,14).

Existe otra clasificacion de teratomas relacionada
con su grado de extension, y en la cual se especifican
tres grandes grupos: (a) una forma intracraneana
difusa, a menudo asociada con destruccién extensiva
y, ocasionalmente, con reemplazo de todo el tejido
cerebral e hidrocefalia; (b) una forma menos extensa,
mas localizada, en la cual el intervalo de supervivencia
varia desde 30 minutos hasta 9 semanas, y (c) una
variante masiva, con extension a través de la base del
craneo hasta las estructuras de la cara y el cuello (15).
Nuestro paciente se clasifica dentro de esta tltima
categoria, aunque en un grado severo, puesto que en
la mayor parte de los casos el diagnéstico o sospecha
de la extension de la lesion ocurre durante el proceso
de intubacién (necesario en la mayoria de los casos, por
sintomatologia de hipertensién endocraneana), el cual
se dificulta por estrechez de la via aérea, secundaria al
proceso mecanico ejercido por la masa (16).

Respecto a la etiologia de los teratomas, es poco
lo que se sabe; no se ha establecido relacion con el
consumo de medicamentos por parte de la madre.
Se han propuesto algunas teorias sobre el origen
de los teratomas, dentro de las cuales esta que pro-
vienen de células germinales desplazadas, células

embrionarias pluripotenciales o de un embarazo ge-
melar fagocitado en una etapa precoz. Los teratomas
difieren, sin embargo, del “feto gemelar parasito” o
“feto in feto”, porque carecen de notocorda o axis
vertebral y, ademas, tienen la tendencia a tener un
crecimiento desordenado (12).

Se han identificado anomalias cromosémicas
en algunos tipos especificos de tumores cerebrales,
como el meduloblastoma, que en un 60% a 70% de
los casos se asocia a la pérdida total o parcial del
cromosoma 17, en astrocitomas se observa delecién
del cromosoma 1 y el tumor teratoide/rabdoide
atipico se asocia a la monosomia 22. Este altimo es
el primer tumor cerebral pediatrico para el que se
ha identificado un gen supresor de tumores: el INII,
que se encuentra mutado o ausente en la mayoria
de los teratoides/rabdoides atipicos (8).

En los pacientes con TCG, incluyendo el te-
ratoma, es frecuente encontrar hiperdiploidias
(principalmente triploidias o tetraploidias), y en el
analisis cromosémico de estos pacientes se encuen-
tran como minimo un cromosoma X y otro Y. En
1983 se describié un cromosoma marcador, que es
un isocromosoma del brazo corto del cromosoma
12 (i[12p]), identificado en todos los subtipos his-
tologicos y en el carcinoma in situ, aunque con una
frecuencia menor en los seminomas.

Hay un exceso del nimero de copias del 12p en
todos los TCG. También es frecuente encontrar de-
leciones de 12q, donde debe haber un gen supresor
tumoral. Hay pérdida de genes en casi todos los brazos
cromosomicos, aun en estados tempranos (17). Sin
embargo, el isocromosoma 12, visto en mucho tumo-
res germinales de nifios mayores, no se ha visto en los
teratomas de los recién nacidos, lo cual sugiere que
estos teratomas son bioldgicamente diferentes (12).

El diagnostico prenatal de esta patologia es po-
sible. En la revision realizada por Lipman et al., se
observo que en la mayoria de las ecografias prena-
tales de estos pacientes se encuentra algan hallazgo
positivo (18). El mas frecuente es el aumento del
didmetro biparietal en los fetos; es decir, macrocra-
nea, concomitantemente con polihidramnios (del
20% al 30% de los casos de localizacién craneal y
cervical) (4,5) y presentaciones anémalas (podalica,
preferiblemente).
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Otros hallazgos comunes son: hidrocefalia, masa
intracraneana, muerte fetal, Gtero grande para la
edad gestacional e hidrops fetalis (19). La masa
presenta diferentes ecos de intensidades variables,
que se corresponden con multiples 4reas sélidas y
quisticas, con o sin focos de calcificacion, hallazgo
que se encontro en el examen clinico de nuestro caso
(20,21); pueden verse también sintomas en la emba-
razada, como los originados en el polihidramnios y las
distocias. El diagnéstico en el periodo perinatal tiene
gran impacto emocional en los padres, por lo que la
consejeria prenatal es de gran relevancia. Debido al
mal pronéstico global de esta patologia, se les debe
preparar para la eventual pérdida fetal o neonatal.

El diagnoéstico prenatal de estas lesiones permite
realizar consejeria oportunamente, y el uso de otros
métodos diagndsticos que confirmen el diagnostico
y ayuden a estimar el pronostico permite también
planificar el mejor abordaje en el momento del
nacimiento, asi como el lugar y la via del parto (8).
Cada caso debe estudiarse individualmente. Se ha
demostrado que los fetos con diagnéstico prenatal
presentan tres veces mas mortalidad que aquellos
con diagnostico postnatal. Esto se debe a la ex-
tension o destrucciéon completa de las estructuras
cerebrales por parte del tumor.

En el presente caso, las dificultades se presenta-
ron en dos aspectos: el primero, definir la localiza-
ci6n original del tumor evidente en cuello; se obser-
vo el reemplazo del l6bulo temporal por parte del
tumor y el paso de este a través del esfenoides hacia
el cuello, por lo cual se le definié como intracerebral
con extensién cervical. El segundo aspecto fue su
clasificacién histolégica, ya que todos los tejidos
en un feto son inmaduros, incluso los de su tumor;
a pesar de ser un teratoma inmaduro, no seria de
mal pronéstico desde el punto de vista histolégico,
por descartar componente de tumor de seno endo-
dérmico, en el caso de que hubiese vivido.
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