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Teratoma de aparicion secuencial en edad pediatrica:
ccasualidad o causalidad?
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RESUMEN

Describimos el inusual caso de una paciente con antecedente de
dos teratomas maduros no relacionados en cuanto a su localizacién y
debut. Una nifia de 12 afios consultd por la aparicion de una tumoracién
en la region hipogdstrica de crecimiento progresivo sin otra clinica
asociada. Habfa sido intervenida por un teratoma quistico maduro sa-
crococcigeo en el periodo neonatal con su extirpacién completa y,
ausencia secuelas clinicas y tratamiento adicional durante diez afios
de seguimiento posterior. Los exdmenes radioldgicos mostraron una
gran masa quistica de 20 x 12 x 18 cm que se extend{a entre la regién
pélvica y el hemiabdomen inferior, acompafiada por otras dos pequefias
formaciones similares adyacentes al ovario derecho. Los marcadores
tumorales resultaron negativos y se llev a cabo una salpingooforecto-
mia derecha laparoscdpica con una excelente evolucién postoperatoria.
El examen histopatolégico, de nuevo, informd la lesion como teratoma
quistico maduro. El estudio genético descarté una posible causalidad
en este dmbito.

PALABRAS CLAVE: Teratoma maduro; Sacrococcigeo; Ovario; Meta-
cronico.

SEQUENTIAL TERATOMA IN PEDIATRIC PATIENTS:
CAUSATION OR COINCIDENCE?

ABSTRACT

We describe the unusual case of a female patient with a history
of two mature teratomas non-correlated in terms of location and
occurrence. A 12-year-old girl presented at our consultation as a
result of a growing tumor in the hypogastric region, with no further
clinical signs. She had undergone surgery neonatally due to a mature
cystic sacrococcygeal teratoma, which was fully removed. No clini-
cal sequelae were noted and no additional treatment was required
over a 10-year follow-up. Radiological examination showed a large

DOI: 10.54847/cp.2023.01.09

Correspondencia: Dra. Marfa Velayos Lopez. Servicio de Cirugfa Pediatrica.
Hospital Universitario La Paz. Paseo de la Castellana, 261. 28046 Madrid.
E-mail: mvelayoslopez@gmail.com

Este trabajo fue presentado en el IX Congreso Iberoamericano de Cirugia
Pedidtrica. Porto, Portugal, 27-30 de abril de 2022.

Recibido: Abril 2022 Aceptado: Septiembre 2022

40 M. Velayos et al.

20 x 12 x 18 cm cystic mass extending from the pelvic region to the
lower hemiabdomen, associated with two similar small formations
adjacent to the right ovary. Tumor markers were negative, and a
laparoscopic right salpingoophorectomy was carried out, with an ex-
cellent postoperative progression. Pathological examination revealed
it was, again, a mature cystic teratoma. The genetic study ruled out
causation in this respect.

Key WoRrbDs: Mature teratoma; Sacrococcygeal; Ovary; Metachro-
nous.

INTRODUCCION

Como tumores desarrollados a partir de las células pri-
mordiales totipotenciales, los teratomas podran alojar en su
seno células derivadas de una o mds de las tres capas germi-
nales®. Divididos segun su tipologia en maduros o inmaduros
y segtin localizacién en gonadales o extragonadales, son uno
de los tumores més frecuentes de la edad pedidtrica, teniendo
cierta prevalencia en el sexo femenino (4:1). Entre todas sus
posibles variantes, los teratomas sacrococcigeos (TSC) son
los més frecuentes en el periodo neonatal, mientras que los
teratomas ovdricos (TO) maduros supondrdn hasta el 50% de
las neoplasias en ginecoldgicas pedidtricas®.

A pesar de las evidencias recogidas en textos milenarios
que demuestran ya entonces la existencia de este tipo de tu-
mores, no es hasta el afio 1659 cuando el doctor Johannes
Scultetus publica el primer caso oficial de TO; y, doscientos
aflos mds tarde, cuando Rudolf Virchow propuso referirnos
a este tipo de lesiones con el término “teratoma”34. A partir
de ese momento, las publicaciones cientificas sobre este tipo
de tumor se vieron multiplicadas, haciendo que, poco a poco,
fuera uno de los argumentos mds prolificos en el campo de la
oncologia pedidtrica. Sin embargo, las referencias a la posible
aparicién metacrénica de teratomas de idéntica histologia en
diferentes 6rganos siguen siendo excepcionales©®®. De hecho,
en nuestro conocimiento, no existe ningdn caso reportado de
un teratoma maduro ovdrico metacrdénico tras un teratoma
maduro sacrococcigeo.
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Se describe el inusual caso de una paciente con antece-
dente de dos teratomas maduros no relacionados en cuanto a
su localizacion y debut.

CASO CLINICO

Paciente mujer con diagndstico prenatal de teratoma sa-
crococcigeo, intervenida a las 24 horas de vida logrdndose
una extirpacién completa curativa, sin secuelas clinicas ni
eventos de interés durante 10 afios de estrecho seguimiento.
Consulta a los 12 afios de edad por aparicién de una gran masa
abdominal de crecimiento progresivo en la region hipogéstrica,
sin otra clinica asociada (Fig. 1). Los exdmenes radiolégicos
realizados (ecografia y resonancia magnética) mostraron una
gran masa quistica de hasta 9 x 12 x 15 cm localizada en
la region pélvica y el hemiabdomen inferior, encontrandose
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Figura 1. Exploracion fisica del abdo-
men de la paciente en el que se intuye
masa hipogdstrica de gran tamafio.

Figura 2. Examen ecografico: lesién
quistica de gran tamafio (92,2 x 119,3 x
114,5 mm) que parece depender del
anejo derecho.

acompafada por otras dos pequefias formaciones de aspecto
similar adyacentes al ovario derecho (Fig. 2).

El estudio analitico de los marcadores tumorales fue ne-
gativo y tras presentarse el caso en sesion multidisciplinar,
se decidid su extirpacion quirdrgica. Bajo un abordaje lapa-
roscopico, se halld una gran masa dependiente del ovario y
trompa derechos. Tras el aspirado de su contenido para estu-
dio y para facilitar su maniobrabilidad, se procedi6 a realizar
una salpingooforectomia derecha con una excelente evolucion
posoperatoria. El examen histopatoldgico, de nuevo, etiquetd
la pieza quirtrgica como un teratoma quistico maduro con
citologia negativa.

Dada la particular secuencialidad del caso, se llevé a cabo
un estudio genético pormenorizado, buscando posibles muta-
ciones u otro tipo de anomalias en ambos tumores, por lo que
se descart6 una posible causalidad en este &mbito. Tras dos
anos de seguimiento, la paciente permanece completamente
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asintomadtica y se mantiene en seguimiento por un equipo
clinico-quirtrgico multidisciplinar.

COMENTARIOS

Aunque pueden aparecer en cualquier parte del cuerpo y
en cualquier momento de la vida, los teratomas son, por lo
general, lesiones aisladas(. Sin embargo, la bilateralidad,
en aquellos 6rganos pares, puede alcanzar el 12% en los te-
ratomas ovdricos y el 2-3% en los testiculares®!9. Ademads,
actualmente se aboga por la vigilancia a largo plazo de los
pacientes no solo por esa razon, sino también por el aumento
de casos que refieren la ocasional aparicion de teratomas ma-
duros ovdricos contralaterales metacrénicos en pacientes con
antecedente de teratoma maduro ovdrico unilateral, pudiendo
dejar a las pacientes afectas en una problemdtica situacion
hormonal y reproductiva. Igualmente, datos similares han sido
publicados respecto a los teratomas testiculares. En cualquier
caso, se estima que el riesgo de sufrir un tumor metacrénico de
esta fndole se encuentra entre el 2,5-23%, diagnosticdndose la
mayoria de ellos en los primeros cinco afios tras el diagndstico
del primer tumor. No obstante, cabe destacar que al menos
dos de las publicaciones sitian la aparicién del segundo tumor
hasta 14 afios tras el debut del primero®!-13),

La paciente presentd un teratoma ovérico doce afios des-
pués de ser intervenida por un teratoma sacrococcigeo en el
periodo neonatal, con idéntica histologia de teratoma quistico
maduro. La aparicion de teratomas metacrénicos con la mis-
ma histologia en érganos diferentes de aquellos en los que se
origind el primero es totalmente excepcional. Okino et al.,
dieron a conocer el caso de un teratoma maduro diafragmatico
33 afios después de un teratoma maduro ovarico®; Lovett et
al., por su parte, presentaron un teratoma maduro parietal tras
ocho meses de un teratoma maduro testicular®; Zhelnin et al. y
Fenkel et al. trataron dos casos en los que un teratoma inmadu-
ro intraocular aparecio tras 1-2 meses de un teratoma inmaduro
sacrococcigeo inmaduro®. Sin embargo, ningtin trabajo relata
la aparicién de un teratoma metacrénico tras un TSC maduro.

Dado lo expuesto, queda por esclarecer si ambos tumores
estdn relacionados directamente o si responden a eventos del
desarrollo independientes. Coincidimos con la mayoria de
los autores en descartar la idea de que el segundo tumor sea
una metdstasis del primero, debido a la larga temporalidad
entre uno y otro tumor y al hecho de que la histologia original
era claramente benigna, sin elementos inmaduros ni focos de
malignidad. Esto, unido a la normalidad de los marcadores
tumorales en todo momento durante el seguimiento de la pa-
ciente, lo hace una opcidn con una base poco sdlida.

Bajo otra perspectiva, cabe preguntarse si la aparicion
de estos tumores de manera metacrdnica pudiera tener una
etiologfa de naturaleza genética. Se han notificado casos de
deleciones en los cromosomas 1 y 6 en nifios, alteraciones en el
cromosoma 12 en adultos o de expresion del gen N-myc, pero
esto siempre se ha producido en teratomas inmaduros y nunca
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en maduros!'¥. También se han notificado casos familiares e
incluso Rayburn y Barr informaron de la simultaneidad de un
TO en una mujer embarazada con TSC en su feto(!>19. Esta
heterogeneidad de resultados se traduce en una falta de cono-
cimiento y de utilidad clinica de la genética en los teratomas
actualmente, por lo que no existe solidez suficiente para argu-
mentar que la aparicién de estos dos tumores tenga su respuesta
en una predisposicion genética, pero tampoco desmentirlo.

En cambio, el desarrollo multicéntrico metacronico de
estos tumores si que podria tener su origen en el desarrollo
embrioldgico. En €I, las células germinales totipotenciales,
origen de los teratomas, migran entre la cuarta y la quinta
semana de gestacion desde el saco vitelino hasta las génadas
primitivas, pudiendo sufrir en su camino alguna alteracién que
diera lugar a teratomas de idéntica histologia en cualquier par-
te del cuerpo, desde el cerebro hasta la regién coccigea'?. Esto
explicaria la aparicion de los teratomas sincrénicos situados en
diferentes 6rganos con idéntica histologia, como los descritos
en la literatura, y, a su vez, podria dar una explicacién mas
certera respecto al caso de nuestra paciente(!819),

En cualquier caso, de acuerdo con la bibliografia consul-
tada, no podemos discernir si ambos tumores compartieron
origen, si se trata de dos neoplasias totalmente independientes
o si existe un nexo de conexidn adn por determinar. Por ello,
es indispensable que los grupos oncoldgicos sean conscientes
de la importancia de recoger y publicar toda la informacion
relativa a los posibles nuevos casos, pues de esto dependera
encontrar una concordancia que explique su origen y nos pon-
ga en alerta sobre qué pacientes o casos presentan mas riesgo
de desarrollar algtn otro episodio tumoral.

En conclusidn, el desarrollo secuencial de segundas neo-
plasias de idéntica estirpe en el mismo paciente es posible, por
lo que es conveniente y necesario mantener un alto indice de
sospecha. Los pacientes con antecedentes de un teratoma de
debut neonatal requieren de un seguimiento largoplacista y la
realizacion de estudios sobre el impacto de dicha vigilancia,
para ver si los beneficios de esta superan a sus desventajas,
como el coste asociado o la ansiedad de los pacientes y su
entorno familiar. El examen genético supone una herramienta
util para descartar la presencia de causalidad en esta drea de
estudio.
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