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CASO CLINICO
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Resumen

El teratoma maduro es el subtipo de tumor de células germinales que incluye las tres capas germinales. La presentacion
mads comun en pediatria es extragonadal, en raras ocasiones se observan tumores de componente monodérmico, los cuales
suelen presentarse a nivel gonadal. Se presenta el caso de una paciente adolescente de 13 afios con un afio de evolucion
con tumoracion abdominal. Los estudios de ultrasonido, tomografia y resonancia evidenciaron tumor heterogéneo, con ele-
vacion discreta de CA-125, se realiza laparotomia y reseccion completa de la lesion (con un peso de 11.2 kg). Reporte
histopatoldgico de teratoma maduro monodérmico.
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Female adolescent with extragonadal and giant monodermal teratoma

Abstract

The mature teratoma is the subtype of germ cell tumor that includes the three germ layers. The most common presentation
in pediatrics is extragonadal, on rare occasions monodermal component tumors are observed, which usually present at the
gonadal level. We present the case of a 13-year-old female adolescent patient with one year of evolution with abdominal
tumor. Ultrasound, tomography and resonance studies showed heterogeneous tumor, with slight elevation of CA-125: laparot-
omy and complete resection of the lesion was performed, with a weight of 11.2 kg. Histopathological report: monodermal
mature teratoma.
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Introduccion

Los teratomas, del griego teratos, que significa
monstruoso, fueron descritos por primera vez por Vir-
chow en 1892'. Son el tipo histoldgico mas comun de
tumores derivados de células germinales (TCG) en
nifos y representan aproximadamente el 40% de estos,
cuyo componente puede ser maduro o inmaduro, y el
comportamiento tanto benigno como maligno®. El tera-
toma maduro se refiere al subtipo de TCG que contiene
generalmente elementos de las tres capas germinales,
sin embargo, con menor frecuencia se observan estir-
pes monodérmicos con solo componentes de una
lamina germinal®“. En la edad adulta se presenta con
mayor frecuencia en ovario, sin embargo en la nifiez
los tumores de células germinales extragonadales
(TCGE) tienen una mayor incidencia y pueden presen-
tarse en cualquier sitio de la linea media; presentan un
pico de incidencia en la edad neonatal, siendo el tera-
toma sacrococcigeo la presentacion extragonadal mas
comun en este grupo etario, y un segundo pico en la
segunda década de la vida en donde la presentacion
extragonadal mas frecuente es la mediastinal y la retro-
peritoneal®’. Se han reportado pocos casos a nivel
mundial de pacientes pediatricos con teratomas mono-
dérmicos, sin embargo actualmente no se encuentran
reportes de pacientes de sexo femenino con teratoma
monodérmico en Latinoamérica®®.

A pesar de que el teratoma maduro puede estar
compuesto de cualquier tejido, con mayor frecuencia
presenta células de piel, tejido adiposo, cerebro, epite-
lio intestinal y estructuras quisticas revestidas por epi-
telio escamoso, cuboidal o aplanado'®, lo que a nivel
microscépico los hace indistinguibles segun su locali-
zacion, sin embargo el teratoma extragonadal se dife-
rencia de su contraparte gonadal, en que los primeros
carecen una capsula externa bien definida'’-'2,

Los pacientes con teratomas quisticos maduros
suelen permanecer asintomaticos o causar sintomas
minimos. Los signos y sintomas mas comunes inclu-
yen: aumento de la circunferencia abdominal, dolor
abdominal o distensién y masa abdominal o pélvica
palpable’.

La elevacion de alfafetoproteina (AFP) indica la pre-
sencia de componentes malignos, y niveles por arriba
de 1,000 ug/l se consideran de mal prondstico®; las
calcificaciones en la radiografia o por tomografia com-
putarizada (TC) sugiere el diagndstico y aparecen en
el 50% de los casos'™. La reseccion quirtrgica es el
tratamiento de eleccién en la mayoria de los casos''®.

El antigeno cancerigeno 125 (CA-125) es una gluco-
proteina expresada en la superficie de las células del
epitelio celéomico y miulleriano, por lo que podemos
encontrarlas en el epitelio del aparato genital, perito-
neo, pleura, pericardio, parte distal de las trompas de
Falopio o del peritoneo. Cualquier proceso que se
desarrolle en esas localizaciones puede elevar el valor
del CA-125. Se considera el marcador sérico por exce-
lencia en el carcinoma epitelial de ovario'®.

A continuacion, presentamos un caso de teratoma
monodérmico extragonadal gigante en una adoles-
cente de 13 afos.

Presentacion de caso

Paciente de sexo femenino de 13 afos sin antece-
dentes de importancia, cursa con aumento de volumen
a nivel abdominal, pérdida de peso, disminucién de
masa muscular, astenia y adinamia de un afio de evo-
lucién; durante el ultimo mes se agrega disnea de
medianos esfuerzos y ortopnea al decubito lateral, asi
como dolor en flanco derecho, por lo que acude con
médico, quien detecta tumor en el abdomen.

A la exploracién fisica presenta palidez de piel y
mucosas, térax con adecuada ventilacion y movimien-
tos respiratorios, abdomen globoso a expensas de
tumor palpable en todo el continente abdominal, uni-
forme sin identificar bordes a la palpacion, refiere dolor
a la palpacién profunda en cuadrante inferior derecho,
sin datos de irritacion peritoneal, se encuentra sin com-
promiso neurovascular en extremidades, Tanner 1
genital, Tanner 2 mamario.

Se realizaron multiples estudios de gabinete encon-
trando tanto en ultrasonido abdominal, como en TC de
abdomen y resonancia magnética (RM) (Fig. 1) eviden-
cia de un tumor heterogéneo con contenido multiquis-
tico en su interior con multiples densidades, que
desplazan el contenido visceral y sin pared definida;
se llevd a cabo gammagrafia dsea, sin encontrar evi-
dencia de enfermedad metastasica.

Los marcadores tumorales fueron negativos, con AFP
en 1.34 ng/dl (valor normal < 10 ng/dl), fraccion beta de
la gonadotropina < 0.100 mU/ml (valor normal < 5 mU/ml),
antigeno carcinoembrionario 0.75 ng/ml (valor normal <
2.5 ng/ml), deshidrogenasa lactica 104 U/l (valor normal
100-300 UI/) y solo presentd elevacion discreta de
CA-125 en 224 U/ml (valor normal < 35 U/ml).

Se realizd extirpacion quirurgica del tumor, durante la
laparotomia se hizo evidente una tumoracion irregular
compuesta con tejido heteromorfo sin pared definida
con presencia de multiples quistes de varios tamafos
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Figura 1. A: imagen por ultrasonografia abdominal de la
lesion B: tomografia axial de abdomen en fase contrastada
con imagen ocupativa de todo el abdomen con mdltiples
densidades. C y D: imagenes coronales por resonancia
magnética donde se evidencia ocupacion total del abdomen.

en su mayoria de contenido calcico (Fig. 2); contaba
con adherencias, en su mayoria a hueco pélvico, retro-
peritoneo, asi como en pared abdominal y omento
mayor. Se logrd la resecciéon completa de la lesion y se
decidio realizar biopsia de ovario izquierdo en cufia en
el sitio donde presentaba adherencia al tumor, ambos
ovarios se encontraban libres de tumor macroscopico.

Se envia al servicio de patologia un tumor de apro-
ximadamente 11.2 kg con medidas de 40 x 38 x 12 cm
de forma irregular, coloracion café negruzco, consis-
tencia membranosa, compuesto por multiples quistes
de varios tamafos. La mayoria de las lesiones de
forma ovalada, coloracién amarillenta, consistencia
membranosa, a la microscopia se encuentra tejido con
componente endodérmico exclusivamente, caracteris-
tico de un teratoma maduro de tipo monodérmico quis-
tico gigante, se reporta también la biopsia de ovario
sin hallazgos patoldgicos (Fig. 3).

Tres meses después de la cirugia se realiza nuevo
control de marcadores tumorales, los cuales se encuen-
tran negativos, ademas se realiza una tomografia por
emision de positrones, sin presentar lesiones sugesti-
vas de actividad tumoral.

Discusion
Los TCG constituyen un grupo heterogéneo de neo-
plasias con una incidencia de 2.4 casos/1,000 000 de

Figura 2. A: tumoracion abdominal evidente al inicio de la
laparotomia, B: multiples componentes envueltos en el
epiplon mayor. C: tumor de aproximadamente 11.2 kg con
medidas de 40 x 38 x 12 cm de forma irregular, coloracion
café negruzco consistencia membranosa, compuesto por
mdltiples quistes de varios tamafios. D: abdomen posterior
a la reseccion completa de la lesion.

nifios, representan el 1% de los canceres en nifios'’;
alrededor del 40% de los TCG infantiles registrados
son teratomas maduros o inmaduros. En nifios > 4
meses de edad aproximadamente el 50% de los
pacientes presentan teratoma con componentes de
malignidad como el tumor del saco vitelino o carcinoma
embrionario®. Pueden encontrarse en presentacion
gonadal o extragonadales, estos ultimos como conse-
cuencia de una migracién anormal de las células
durante el desarrollo embrionario, por lo que pueden
surgir casi en cualquier parte del cuerpo, desde la
region pineal hasta la coccigea'®. Segun la experiencia
reportada por el Grupo de estudio de cancer en pacien-
tes pediatricos sobre teratomas en nifios, de un total
de 227 pacientes con teratomas maduros, 109 pacien-
tes tuvieron presentaciéon extragonadal, de los cuales
12 tuvieron presentacion abdominal incluyendo el retro-
peritoneo’®, y de acuerdo con Harms et al., segun el
registro de tumores pediatricos Kiel, la mayoria de los
TCG en abdomen corresponden a teratomas?’. Debido
a esta variedad de localizaciones encontradas para los
TCGE, los tumores abdominales de magnitudes gigan-
tes corresponden un reto en cuanto a la valoracién
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Figura 3. A: masa con multiples quistes de diferentes
tamafios, de color amarillento con salida de liquido espeso.
Una de las lesiones con proyecciones digitiformes en su
superficie, coloracion blanquecina y consistencia firme.
B: acercamiento de los quistes en el tumor. C: corte
histoldgico que corresponde a pared de quiste con epitelio
escamoso maduro, con produccién de queratina D: corte
histolégico que corresponde a pared de quiste con epitelio
escamoso maduro, con produccion de queratina.

preoperatoria, en el caso de nuestra paciente no fue
posible determinar el origen tumoral por imagenes pre-
vias a la cirugia, e incluso durante el abordaje fue dificil
determinar la dependencia del tumor, contaba con fija-
ciones retroperitoneales francas que le daban un
aspecto pediculado al tumor y se encontraba adherido
con fijaciones laxas al omento mayor, hueco pélvico y
ovario izquierdo, sin embargo al término de la diseccion
la gonada izquierda se percibia macroscépicamente
sana y en los resultados de biopsia de esta no se
encontrd alteracion histoldgica alguna, por lo que se
considera un origen retroperitoneal del tumor.

El diagndstico oportuno de estas lesiones se basa
tanto en la sospecha clinica del médico que realiza la
primera valoracién como en la del cuidador que solicita
la atencién. El espectro de presentacion clinica varia
desde un tumor asintomatico encontrado como hallazgo
durante el bafo o el control del nifio sano, hasta pre-
sentaciones que involucran ruptura o hemorragia, lo
cual puede suceder hasta en un 1.9% de los pacientes
con teratoma, que en su forma repentina generaria

dolor abdominal agudo, mientras que una pequefa
fuga ocasionaria sintomatologia escasa y el desarrollo
de una peritonitis granulomatosa por reaccion a cuerpo
extrafio?!?2, En un estudio realizado en Chile por Cam-
pbell et al. se reporta como principal motivo de con-
sulta el dolor en el 40% y un hallazgo de tumor en el
32%, mientras que en el examen fisico mostr¢ disten-
sién abdominal (36%), abdomen sensible (44%) y
tumor palpable (82%), el retraso mayor al mes en el
diagnodstico se asoci6 a etapas avanzadas y mal pro-
nostico?®. Para nuestra paciente el motivo de atencién
fue distension abdominal progresiva durante los ulti-
mos 12 meses, pérdida de peso, asi como la adicidn
de ortopnea y dolor abdominal, lo que representa un
retraso severo en el diagndstico secundario al lento
crecimiento del tumor. En cuanto al manejo de los
tumores abdominales en pediatria y en este caso par-
ticular de un teratoma, la cirugia con reseccién com-
pleta constituye la piedra angular del tratamiento y es
asi mismo necesaria para el diagndstico'®.

A pesar de que los teratomas contienen elementos
que se originan de cualquiera de las tres capas germi-
nales y aunque esta es una caracteristica clasica de
estas lesiones, no es imprescindible para hacer el diag-
nostico, ya que existen lesiones de origen monodérmico,
como es el caso que se presenta en este documento®.
No se encontré en la busqueda de la literatura un caso
de teratoma monodérmico extragonadal reportado.

Los teratomas monodérmicos tienen una incidencia
aun mas baja que el resto de las lesiones, se presentan
con mayor incidencia en pacientes adultos, con origen
gonadal en la mayoria de los casos y se describen
principalmente en ovario®®. El comportamiento de estas
lesiones tiende a ser maligno segun el tipo de tejido
tumoral, uno de los mas referidos en la bibliografia es
el struma ovarii, cuyo componente caracteristico es el
tejido tiroideo?®%”. Como ya se ha mencionado, actual-
mente no se encuentra en la literatura un tumor extra-
gonadal de esta estirpe histoldgica de presentacion en
edad pediatrica con estas dimensiones. En la India se
encontrd el reporte de una paciente con una tumor de
ovario monodérmico con una medida de 8 x 5 x 3 cm8,
mientras que en una serie de casos reportada por
Harms y Janig de 21 pacientes pediatricos con tera-
toma solo reportan dos casos de origen gonadal, el de
mayor tamano de 13 x 8 x 8 cm®.

Respecto a nuestra paciente, al tratarse de un tera-
toma maduro y a pesar del retraso en el diagndstico,
la paciente tuvo una buena evolucion al lograrse una
reseccion completa y se espera un prondstico favora-
ble, ya que actualmente se encuentra con marcadores
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tumorales negativos e imagenes sin rastro de lesiones.
Esta evolucion corresponde a lo registrado en la litera-
tura con una supervivencia global del 98.6% para los
teratomas maduros con reseccién completa del tumor’.
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