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RESUMEN

Los teratomas retroperitoneales constituyen el 3% del total de tumores en la poblacion
pediétrica. Sin embargo, en Colombia no existe un registro que soporte esta cifra, ni consenso
sobre su diagnéstico, tratamiento y prondstico. Se presenta un caso en una recién nacida en la
ciudad de Bucaramanga, Colombia, diagnosticado por imégenes y tratado quirirgicamente.
Se revisa la literatura al respecto incluyendo los aspectos generales, el diagnostico diferencial,
las caracteristicas histoldgicas y el tratamiento, con el fin de orientar al médico para que con-
sidere esta posibilidad diagnostica.

PALABRAS CLAVE

Espacio Retroperitoneal: Neoplasias Retroperitoneales; Pediatria; Teratoma; Tumor de Células
Germinales

SUMMARY

Retroperitoneal teratoma in children: Report of a case and review of the literature

Retroperitoneal teratomas constitute 3% of all pediatric tumors. However, no information is
available in Colombia to support this frequency, and there is no consensus on the diagnosis,
management and prognosis of this tumor. We report a case in a newborn girl in Bucaramanga,
Colombia, diagnosed by means of imaginological studies and treated by surgery. We review
the literature, considering general aspects, differential diagnosis, histological features and
management, in order to guide physicians to consider this diagnostic possibility.
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INTRODUCCION

Los teratomas retroperitoneales son masas infrecuen-
tesy, en su mayoria, benignas. Son tumores que usual-
mente cursan con una clinica inespecifica e, incluso,
pueden ser asintomaticos. En este articulo se presenta
una revision de la literatura ya que existe poca infor-
macién sobre estas neoplasias y el médico no suele
sospecharlas. Esta revisién se basa en el reporte del
caso de una recién nacida en la ciudad de Bucara-
manga, Colombia, con diagndstico tardio, pero sin
complicaciones. El propésito de la revision es brindar
herramientas utiles, de tal manera que el profesional
se familiarice con el modo de enfocar este tipo de
pacientes, al encontrar masas abdominales; orientarlo
para que considere esta posibilidad diagndstica y dirija
sus estudios a descartarla o confirmarla. Todo esto
teniendo en cuenta las repercusiones favorables del
diagndstico y tratamiento oportunos.

Es importante recordar que al estar frente a un tera-
toma retroperitoneal, se proceda a un manejo inter-
disciplinario, con cirugia pediatrica, patologia, onco-
logia y otras especialidades encaminadas a buscar el
bienestar del paciente y su familia, puesto que esta
enfermedad puede generar gran ansiedad; asi se busca
evitar las secuelas estructurales, funcionales y psico-
I6gicas y garantizar un desarrollo normal.

CASO CLINICO

Nifia de seis meses de edad con antecedente de
estrefiimiento desde el nacimiento, tratado con supo-
sitorios de glicerina y cuya madre palpaba una masa
en el flanco derecho del abdomen, razén por la cual
la trajo a consulta. Al examen fisico se encontro peri-
metro abdominal de 54 cm; se palpaba una masa de
bordes definidos, indurada, no mévil que se extendia
desde dos cm a la izquierda de la regiéon umbilical,
pasando por el flanco derecho hasta la region lumbar
derecha. Se solicitd ecografia abdominal, que sugi-
rid “masa intraabdominal difusa de 10 x 8,5 x 5 cm
aproximadamente, multicompartimental, con compo-
nentes solido y quistico y calcificaciones, que ejerce
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efecto compresivo sobre las estructuras adyacentes,
con posibilidades diagndsticas de teratoma versus
neoplasia de origen mesenquimal y, menos probable,
neuroblastoma”. Ademds, se hizo tomografia que
sugirié masa retroperitoneal con cavidades y liquido
en algunas de ellas (figura 1). Se solicitaron estudios
paraclinicos que se hallaron dentro de limites norma-
les. Se tomd una muestra para cuantificar el nivel de
alfa-fetoproteina (AFP) que fue de 33.062 Ul/mL. Fue
llevada a cirugia y bajo anestesia general se reseco la
masa retroperitoneal, procedimiento que finalizo sin
complicaciones. La masa estaba localizada en el lado
derecho retroperitoneal intimamente adherida al ri-
noén, a la vena renal y a su desembocadura en la vena
cava, lo que dificultd la diseccidén, pero no hubo ne-
cesidad de hacer reseccion vascular. Se envid mues-
tra a patologia, que inform¢ teratoma extragonadal
retroperitoneal inmaduro grado 2.

METODOLOGIA

Se hizo una revision de la literatura publicada en
diferentes bases de datos: PubMed, Proquest, Scien-
cedirect, OVID, SAGE publications, Springer, Hinari,
EMBASE, CINAHL y LILACS identificando asi todos
los estudios relevantes para el tema escritos en inglés,
utilizando como palabras clave: “teratomas”, ‘retro-
peritoneal”, “infancy”, “childhood”, “pediatric”, “chil-
dren” and “germ cells tumors”. Ademas se consulta-
ron libros especializados y actualizados en relacién
con el tema. Se incluyeron los articulos publicados
desde enero de 1985 a julio de 2012, pero se excluye-
ron las cartas al editor.

El estudio fue aprobado por los padres de la paciente,
quienes dieron por escrito el consentimiento infor-
mado.

DEFINICION

El término “tumor de células germinales” es bastante
amplio e incluye varios tipos diferentes de presenta-
cién histoldgica. Alrededor de la cuarta o quinta se-
manas del desarrollo del embrién las células germi-
nales primordiales migran del saco vitelino a lo largo
de la linea media y las regiones paraxiales a la cresta
genital para diferenciarse en las génadas. El desarro-
llo de los érganos genitales masculinos y femeninos
de la cresta genital depende de la presencia del gen
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SRY, localizado en el cromosoma Y. En su ausencia, se
desarrolla un ovario, y en su presencia, un testiculo.
Este patrén de migracién a lo largo de la linea media

explica por qué los tumores de células germinales en
ninos ocurren mas comunmente en dicha linea o en
las gonadas (1).

Figura 1. Masa retroperitoneal de 10 x 8,5 x 5 cm aproximadamente, multicompar-
timental, con liquido en algunas de sus cavidades, que ejerce efecto compresivo
sobre estructuras adyacentes

La diferenciacion incompleta o la migracién aberrante
de estas células precursoras pueden inducir al desarro-
[lo de teratomas gonadales o extragonadales (2). Los
teratomas son neoplasias embrionarias derivadas de
las células totipotenciales, que contienen tejidos de al
menos dos de las lineas germinales (endodermo, meso-
dermo o ectodermo) en diferentes proporciones (3-5).

Aunque el 80% de los teratomas son benignos, algunos
pueden contener elementos inmaduros o malignos (1,6).
Su tasa de malignidad es del 7%, pero aumenta al 25% en
aquellos diagnosticados en el primer mes de vida (7). Los
maduros o benignos también se llaman quistes dermoi-
desy generalmente contienen cabello, dientes y sebo (8).

EPIDEMIOLOGIA

Los teratomas constituyen aproximadamente el 3% del
total de tumores de la poblacién pediétrica (8) y el 3,5%

al 4% de todas las neoplasias de células germinales (9).
Son aproximadamente dos veces mds frecuentes en
el sexo femenino (2). Los sitios mas comunes de
localizacion varian con la edad (9,10); de 2% a 5% se
ubican en el retroperitoneo, lo que los hace tumores
infrecuentes de células germinales en la infancia (11-13),
en contraste con su apariciéon en otros Iugares del
cuerpo (14) tales como la zona sacrococcigea (57%),
las génadas (29%), el mediastino (7%) y el cérvix (3%) (8).
Constituyen el tercer tumor primario retroperitoneal
mas comun en la poblacion pediatrica luego del neu-
roblastoma y el tumor de Wilms (15), lo cual significa
que son aproximadamente del 1% al 11% del total de
los tumores primarios de esta localizacion (16). Se
pueden presentar a cualquier edad (17), pero se ha
visto una presentacién bimodal con picos en los pri-
meros seis meses de vida y al comienzo de la edad
adulta (18); en neonatos la proporciéon de teratomas
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es mayor para los tumores retroperitoneales que para
los de otros sitios (19).

PRESENTACION CLINICA

Son generalmente asintomaticos. Cuando hay sin-
tomas, corresponden a la presencia de masas con
distension y dolor abdominal, asociado a nauseas y
vomito (20,21). Ocasionalmente, pueden presentarse
sintomas urinarios por su proximidad a los rinones y
uréteres. Rara vez aparece fiebre como primera mani-
festacion, debido al desarrollo de multiples abscesos;
en el caso de los teratomas malignos, la fiebre se puede
deber a liberacion de pirdgenos directamente del
tumor (22). Infrecuentemente, el cuadro se inicia con
peritonitis quimica con sintomatologia y hallazgos
compatibles con abdomen agudo (23). Este fendmeno
se relaciona con diagnosticos realmente tardios y cursos
lentos de la enfermedad.

En el examen fisico de rutina se encuentra aumento
del perimetro abdominal con presencia de masa a la
palpacioén (15).

DIAGNOSTICO

El diagndstico posnatal es clinico y se basa en la pre-
sencia de masa palpable en los flancos (17). La radio-
grafia simple de abdomen, la ecografia, la tomografia
o la resonancia magnética pueden aclarar su origen;
también son utiles los marcadores tumorales como la
alfa-fetoproteina y las gonadotropinas (20).

La radiografia simple de abdomen puede mostrar el
desplazamiento visceral asi como la presencia de cal-
cificaciones o componentes ¢seos y dientes. Incluso
algunos autores han informado que estos hallazgos
son los elementos maés Utiles para poder hacer el diag-
noéstico, y que su presencia junto con la ecografia es
suficiente para definir las relaciones del tumor y pro-
gramar la cirugia (24).

La ecografia, por ser el primer examen paraclinico,
puede delimitar la masa y diferenciar las partes quis-
ticas de las solidas (25); sin embargo, la experiencia
de los ultimos estudios confirma que la tomografia
es mejor que la ecografia para el diagnoéstico de esta
neoplasia; es til para delimitar su extensién y la
relaciéon con los grandes vasos del retroperitoneo,
pero tiende a sobreestimar el grado de adherencia
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del tumor a estructuras adyacentes que en realidad se
ven en la exploracién quirdrgica (21-26).

Hayasaka y colaboradores (27) han reportado en la
tomografia hallazgos de homogeneidad interna, den-
sidad grasa, formacién de quistes y calcificaciones
como predictores importantes de un tumor retrope-
ritoneal benigno. Se ha citado la presencia de niveles
de fluidos grasos en el peritoneo como un signo fiable
de la ruptura intraperitoneal con una posterior peri-
tonitis de origen quimico (28).

La resonancia magnética, al igual que la tomografia,
permite una mejor resolucién de los tejidos blandos,
es util para evaluar la extension local y se ha encontrado
en algunos estudios como de gran ayuda para diferen-
ciar entre un tumor benigno y uno maligno (28-30).

Otros autores proponen técnicas como la angiografia,
la venocavografia inferior y la biopsia con aguja para
el diagnoéstico preciso de estos tumores, pero tales
técnicas no se hacen de forma unificada en ninguno
de los estudios revisados (31).

El marcador tumoral mas util en estos casos es la alfa-
feto proteina (AFP). También es un método fiable para
el seguimiento de estos pacientes, porque facilita la
deteccioén precoz de una recidiva (32). De igual forma,
se pueden expresar otros marcadores como el antigeno
carcinoembrionario (ACE) y el CA19-9 (33-35).

PATOLOGIA

Los teratomas retroperitoneales extragonadales son
generalmente unilaterales y sésiles. Se consideran “ti-
picamente grandes” (1). En la revision se encontraron
tumores con peso hasta de 1.210 gramos (36), longitud
entre 4 y 25 cm (37) y volumen de 88 a 1.765 mL (37).
En el caso que se presenta se encontro lo siguiente:
peso de 742 gramos y medidas de 14 x 9,5 x 9 cm.
Por lo general son levemente lobulados y bien en-
capsulados, y su vasculatura superficial no es pro-
minente. Macroscopicamente son de color blanco
nacarado, rosado o violaceo. Pueden acompanarse
de adherencias avasculares y generalmente son so-
lidos. En este caso, el espécimen era de consistencia
firme, violdceo en algunas areas, amarillo o rosado
en otras, con superficie externa lisa y adherencias
en su sitio de implantacién. Al corte la superficie era
irregular, amarilla y blanca; tres cuartas partes del
tumor eran soélidas con zonas de calcificacioén y la
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cuarta parte restante era quistica, con contenido li-
quido incoloro, tapizada por una membrana blanca
brillante (figura 2).

Microscopicamente, estos tumores tienen componentes
de dos o de las tres capas: la piel con sus anexos y
el tejido nervioso que corresponden al ectodermo;
tejidos conectivos con musculo, cartilago y hueso, al
mesodermo, y conductos con epitelios columnares
o ciliados, al endodermo. Estos tejidos se hallan

LB

entremezclados en diferentes estados de maduracion
y de acuerdo con su predominio se clasifican los tera-
tomas en maduros o inmaduros (22).

En nuestro caso se encontraron componentes de las
tres capas; ademaés se halld que en ciertos campos
predominaba el tejido embrionario renal, con glomé-
rulos, blastemas y componentes germinales. Las mi-
tosis eran infrecuentes. En la superficie externa no se
encontraron células tumorales (figuras 3 y 4).

o XS

Figura 3. Proliferacion de células derivadas del mesodermo
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Figura 4. Proliferacion de células derivadas del mesodermo y el endodermo

La gradacién histoldgica es importante para deter-
minar el prondstico y la terapia complementaria a la
cirugia (38). La clasificacion de Azizhkan, aunque no
es la Unica, fue la utilizada en el presente estudio; en
ella se tiene en cuenta la presencia de tejidos inmaduros
por campo de menor aumento (x100). En este caso se
clasificé como de grado 2 que equivale a 1-3 tejidos
inmaduros por campo. Usualmente el diagnostico de
estos tumores no requiere la inmunohistoquimica ni
la microscopia electronica

TRATAMIENTO Y PRONOSTICO

El tratamiento de eleccion para los teratomas es la
extirpacion quirurgica completa y se considera que
generalmente es exitosa por tratarse casi siempre de
tumores benignos. La recurrencia esta relacionada
con los tejidos inmaduros, especialmente con focos
del saco vitelino, y con las resecciones incompletas
por lo cual se recomienda que en pacientes con un
alto contenido de estos elementos se recurra a la qui-
mioterapia (25). Se hace énfasis en que el aspecto més
importante para la escision es recordar la estrecha rela-
cién de estos tumores con los rifiones y los vasos re-
nales; en el estudio de Chaudhary y colaboradores (21),
la extirpacion del rifidn no fue necesaria en ninguno
de los pacientes. La reseccién por via laparoscopica
ha sido informada por otros autores como medio de-
finitivo de tratamiento con resultados generalmente
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favorables (15). Algunas veces la resecabilidad es limi-
tada debido al tamafo del tumor y a su grado histolo-
gico (39). Hansmann y colaboradores (40) presentaron
todos sus casos como tumores retroperitoneales sin
adherencias a los érganos de esta cavidad o “tumores
retroperitoneales no unidos”. En otras series se han
informado complicaciones intraoperatorias debido a
la unién de estas masas con érganos y estructuras de
la cavidad retroperitoneal, sobre todo con los gran-
des vasos, que termind en la ligadura de estos, la cual
fue bien tolerada, sin compromiso de los rifiones, [0
que ha llevado a concluir que con estos tumores es
impredecible la distorsion anatdmica; ello aumenta
el riesgo operatorio a pesar de las imégenes periope-
ratorias, porque estas resultan insuficientes para la de-
mostracién de los grandes vasos, particularmente de las
venas (41-43). Esto lo comprobaron Jones y Burns (12),
la totalidad de cuyos pacientes tuvieron adherencias
a la vena cava inferior y los vasos mesentéricos fue-
ron inseparables y requirieron la ligadura. Por eso la
reseccion es necesaria para obtener la curacion, pero
los margenes de reseccion no son claros en todos los
casos.

Las complicaciones tardias son la recurrencia, las
adherencias y la hipertension; la tasa de mortalidad
operatoria es de cero a 8%, pero la de complicaciones
puede ser de 50% a 100%, lo que plantea un reto para
la cirugia como pilar del tratamiento en vista del

IATREIA Vol 27(2) abril-junio 2014



tamano, las adherencias y la distorsidon vascular (12).
Sin embargo, la literatura presenta algunas alternativas
para evitar estos problemas, que pueden ser bien
toleradas y asi reducir los altos riesgos y las complica-
ciones quirurgicas. Solari y colaboradores (14) hicie-
ron una cavectomia suprarrenal e infrarrenal electiva
como abordaje para resecar con éxito un tumor bila-
teral masivo en un niflo de 4 meses, sin lesion de los
vasos ni hemorragia grave.

El prondstico de los teratomas es generalmente
bueno y depende directamente de su grado de dife-
renciacion, sin que exista relacidén con su tamano; es
mejor el de los tumores maduros y benignos y es reser-
vado el de los malignos (44,45). El sexo y la resec-
cién quirurgica incompleta parecen ser los factores
de riesgo méas importantes para la recaida y el mal
prondstico (46).

Las lesiones que no se pueden resecar, los teratomas
inmaduros, los tumores del seno endodérmico y la no
normalizacién de los marcadores tumorales son indi-
cadores de peor prondstico y pueden justificar una
quimioterapia intensiva debido a la probabilidad de
metastasis (47-49).

Entre las pruebas hematoldgicas, la alfa-fetoproteina
es un buen indicador tanto para el diagndstico como
para la evaluacion de la recurrencia del tumor (50).
En nuestro caso el valor de control a los ocho meses
fue de 12,03 mU/mL.

CONCLUSION

Los teratomas retroperitoneales son raros en nifos.
Sin embargo, es preciso que el médico conozca los
aspectos generales de esta enfermedad, para que asi
pueda incluirla entre las posibilidades diagnosticas
frente a las masas abdominales en nifios. Esto es im-
portante teniendo en cuenta que, por lo general, el
diagnostico de este tipo de masas se hace de forma
tardia, muy probablemente por la falta de sospecha
clinica. Una vez sospechada esta neoplasia, es primor-
dial el uso de imagenes para confirmar el diagndsti-
co. Después de comparar diferentes métodos como la
ecografia y la tomografia, la evidencia muestra que
esta Ultima es la mejor; la atencién de estos pacien-
tes debe ser siempre en un nivel alto de complejidad,
donde se disponga de los medios necesarios para es-
tudiarlos integralmente.

La reseccion quirdrgica oportuna y completa ha sido
siempre el tratamiento de eleccién en nifios con te-
ratomas maduros o inmaduros y se la debe hacer in-
mediatamente después de establecido el diagndstico.
El prondstico de estos tumores, una vez resecados
totalmente, es bueno. Aun asi, se continta el segui-
miento del paciente haciendo mediciones periddicas
de alfa-fetoproteina para controlar su disminucién en
el tiempo.
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