CASOS CLINICOS

Tumor mixto de células germinales en el cuello asociado
a otras malformaciones congénitas en un neonato
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Resumen Summary

Se presenta el caso de unarecién nacida de pretérmino ddre case of a female premature newborn is presented with
una tumoracién en el cuello y asfixia perinatal severa tumor in neck and severe perinatal asphyxia that re-
Requirid asistencia ventilatoria desde el nacimiento quired mechanical ventilation from birth; she died at 28
fallecié a los 28 dias de vida por insuficiencia cardiaca gays deu to heart and renal failure. Surgical resection of
renal. La reseccion quirdrgica del tumor no fue posibleervical tumor was not possible due mechanical ventila-
por descompensacion hemodinamica persistente. La dion and persistent hemodynamic alteration. Autopsy re-
topsia revel6 un tumor cervical mixto de células germinarealed a mixed tumor of germinal cells, persistence of
les, conducto arterioso permeable, foramen oval permeductus arteriosus, permeable foramen ovale, congenital,
ble, hidrocefalia congénita, ausencia del cuerpo callosolydrocephalus, dysgenetic corpus callosum, and four lobes
cuatro I6bulos en el pulmén derecho. in right lung.

Palabras clave: Tumor de células germinales, teratomaKey words: Germinal cells tumor, cervical teratoma.

cervical.

Introduccién

Los tumores de células germinales son un grupo de
neoplasias que comparten un caracter multipotencial,
es decir, que producen diferenciacién celular hacia
varios tipos tumorales. Uno de ellos es el teratoma,
compuesto por tejidos de diferentes érganos provenien-
tes de las tres capas germinales, que incluyen endoder-
mo, mesodermo y ectodermo dentro de una sola cavi-
dad, esto refleja un crecimiento progresivo desordenado
en esa area; otro es el tumor de senos endodérmicos
gue proviene de tejido extraembrionario.!
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La etiologia aun es incierta, Kountakis refiere que
los teratomas se desarrollan de un foco de tejido
embrionario que escapa a la influencia regional de la
organizacion primaria. En este foco pueden existir
restos de las estructuras embrioldgicas normales que
se frenan o0 no emigran a través de una brecha bien
definida hasta su destino original, pero que contienen
la informacién genética para diferenciarse en sus res-
pectivas terminaciones.?

Al examen microscopico presentan una variedad de
tejidos de las tres capas germinales con un gran rango
de diferenciacion celulary un grado variable de madura-
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cion. Estas células indiferenciadas principalmente ex-
traem-brionarias producen marcadores biolégicos como
la alfa-feto proteina y la gonadotropina coriénica.®

Casi siempre son tumores benignos, se presentan
con mas frecuencia en la linea para-axial o en la linea
media, desde el cerebro hasta el sacro, y en las gona-
das. Laincidencia es de 1 en 40 mil nacimientos, de 5 a
10% se presentan en cabezay cuello. Lamayoria de los
pacientes con teratoma de cuello o de orofaringe pre-
senta obstruccién de lavia aérea por efecto de masa. los
sintomas respiratorios son variables: apnea, disnea o
tos durante la alimentacion. La compresion de la via
aérea puede no ser notoria al nacimiento y progresar
rapidamente en las primeras horas de vida, crecen
rapidamente como una masa multilobulada, movily que
no transilumina.*

En las radiografias se pueden encontrar calcificacio-
nes hasta en 16% de los casos, ocasionalmente se
pueden observar dientes. En el ultrasonido se aprecia
una masa de ecogenicidad mixta, mostrando areas con
componentes semiquisticos y soélidos. La tomografia
ayuda a delimitar mejor la masa. La resonancia magné-
tica es de gran valor para definir la extensién a otros
organos. Para el diagndéstico histologico puede realizar-
se una biopsia por aspiracion con agujafina. La determi-
nacién de niveles séricos de alfa-fetoproteinay gonado-
tropina coridnica es Gtil en el seguimiento posterior a la
reseccion quirdrgica.>*®

Eltratamiento siempre es quirdrgicoy se recomienda
realizarlo tempranamente debido a que puede teneruna
rapida progresion, el riesgo de malignizacion es poco.”

Presentacion del caso

Se trat6 de una recién nacida con padre de 20 afios y
madre de 21 afios, sanos, producto de lagestalll, primer
hijo sano. Embarazo normoevolutivo sin exposicion a
teratdbgenos, alas 32 semanas por FUR presenté trabajo
de parto prematuroy acudié al hospital donde se detecté
polihidramnios y ruptura de membranas amnidticas con
salidade liquido amniético meconial, parto eutdcico, con
sexo femenino, Apgar de 2 y 4 al uno y cinco minutos
respectivamente, peso de 1,375 gramos. Se realizé
laringoscopia directa inmediata encontrando liquido
meconial en traquea, se pasoé a la unidad de cuidados
intensivos neonatales para manejo con ventilacion me-
canica. Somatometria restante con talla: 41 cm, PC: 30
cm,PT:24cm, PA:22cm, Pie:5.5¢cm, peso paralaedad
gestacional entre las centilas 10-25, indice ponderal
1.99 entre las centilas 10-25 e indice de Miller 1.36,
anormal = macrocefalia.

Exploracion fisica inicial: Fontanelas anterior y pos-
terior amplias y plenas, pabellones auriculares de im-
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plantacion baja, puente nasal deprimido, narinas ante-
vertidas, en region cervical derecha una masa de 6 x 4
cm, protuberante, blanda, desplazable, no fija a planos
profundos (Figura I), manos anchas con dedos largos,
pulgares anchos y planos, pie derecho con segundo a
quinto ortejos hipoplasicos, el resto de la exploracion sin
alteraciones.

Se descarté sindrome de aspiracion de meconio; sin
embargo, requirié ventilacién mecanica durante toda su
estancia enla UCIN. Se encontraron tiempos de coagu-
lacion alargados que corrigieron con plasma y vitamina
K. Al tercer dia de vida se sospeché de sepsis que se
manejé con antibidticos (dicloxacilina/amikacina), al
cuarto diade vida aparecio un soplo cardiaco paraester-
nal izquierdo alto grado Il/1V. En los estudios radiologi-
cos del térax se aprecio cardiomegalia global y una
imagen sugestiva de calcificacion cervical derecha. El
ecocar-diograma reporté persistencia del conducto ar-
terioso amplio, comunicacion interauricular e hiperten-

Figura 1. Fotografia post mortem de la cara y cuello del paciente
donde se aprecia la tumoracion en region anterolateral derecha
del cuello que midi6 6 x 4 cm.
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sioén arterialimportante, se manejé con diurético y dobu-
tamina. El ultrasonido de la masa del cuello mostro
imagen mixta de zonas hiperecoicas con anecoicasy la
tomografia report6 la presencia de imagenes hipoden-
sas que alternaban con imagenes hiperdensas sugesti-
vas de calcificaciones dentro de la masa (Figura 2). El
ultrasonido transfon-tanelar reportd dilatacion de los
cuatro ventriculos (hidrocefalia) con escaso parénqui-
ma cerebral, lo cual se confirmé con la tomografia
contrastada de craneo (Figura 3). Fue valorado por
cirugia pediatrica quien recomendo reseccion quirdrgi-
ca cuando mejoraran sus condiciones generales. A los
nueve dias de vida presentd regurgitacién lactea y
residuos gastricos por lo que se dejé en ayuno y se
realizé una serie es6fagogastroduodenal con resultado
de retardo en el vaciamiento gastrico. A los 10 dias de
vida presentd oliguria, acidosis metabdlica persistente
porlo que serealizé urografia excretoray gammagrama
renal que fueron normales. A los 21 dias de vida un
urocultivo reporté presencia de levaduras por lo que se
inicio fluconazol intravenoso durante dos semanas. No
se pudo retirar del ventilador. A los 24 dias desarrollé
insuficienciarenal aguda, anuria, edemageneralizado e
insuficiencia cardiacarefractariaque norespondieronal
tratamiento médico y falleci6 a los 28 dias de vida. El
cariotipo fue 46 XX. Se autorizé el estudio post mortem.

En los hallazgos de la autopsia se encontraron:
hidrocefalia congénita con ausencia del cuerpo calloso,
persistencia del conducto arterioso y del foramen oval,
pulmén izquierdo con cuatro I6bulos e infiltrado de
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Figura 4. Corte transversal macroscépico de la masa en cuello
(6 x 4 cm), que estaba unida al I6bulo derecho de la glandula
tiroides, muestra areas sélidas y quisticas, constituida de
multiples tejidos derivados de las tres capas germinales.

polimorfonucleares por proceso infeccioso, signos ana-
tdmicos de inmadurez tisular en pulmones, higado,
rifonesy sistemanervioso central. Lamasaen cuello se
localiz6 enregidn anterolateral derecha, media6 x4 cm,
y estaba unida al I6bulo derecho de la glandula tiroides
(Figura 4), se identifico tejido de las tres capas germina-
les en 70% de la masa, se encontr6 tejido cerebral,
cartilago, epitelio bronquial, quistes revestidos de célu-
las ependimarias, hueso, tejido conectivo, muasculo liso
y epitelio estratificado. En menor grado, 25% compo-

Figura 2. Fotografia de uno de los cortes de
la tomografia contrastada de la masa del
cuello donde se aprecia unaimagen hetero-
géneaque desplazalacarétidacomuiny sus
ramas traqueal y esofagica hacia la izquier-
da, tiene areas hipodensas centrales y pre-
sencia de imagenes célcicas en el interior
de la misma.

Figura 3. Fotografia de uno de los cortes de
la tomografia del craneo donde se aprecia
dilatacion importante del sistema ventricu-
lar, con escaso parénquima cerebral en la
base del craneo.
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Figura 5. Fotografia de un corte histolégico de la masa, repre-
sentativo de areas inmaduras de tejido neural en la mitad superior
y cartilago maduro en la parte inferior. (H y E, 10x).

nente neuroepitelial inmaduro y en 5% tumor de senos
endodérmicos (Figuras 5y 6). No se encontraron metas-
tasis. En conclusion se tratd de un tumor mixto de células
germinales que comprometio la via aérea.

Discusién

La palabra teratoma deriva del griego y se traduce
como "tumor monstruoso”. Se clasifican en cuatro
tipos: dermoides, teratoides, teratoma verdadero y
epignatio. Los dermoides estan compuestos de ele-
mentos epidérmicos o mesodérmicos. Los teratoides
son tumores pobremente diferenciados que contienen
células provenientes de las tres capas germinales. El
teratoma verdadero esta bien diferenciado y contiene
lastres capas germinales. El epignatio es una masade
organos mal desarrollados y extremidades que son
incompatibles con la vida.® Lo relevante del presente
caso es que corresponde a un teratoma verdadero de
cuello asociado a un tumor de senos endodérmicos
Cuyo origen es extraembrionario.

El teratoma cervical congénito es un padecimiento
raro, ocupa menos de 5% de los teratomas en general.
En el presente caso es relevante la asociacién con el
tumor de senos endodérmicos derivado de estructuras
del saco vitelino lo cual hace que se le asigne el nombre
de tumor mixto de células germinales, ya que incluye
tejido embrionario y extraembrionario. Ademas, la aso-
ciacion con otras malformaciones congénitas mayores
tales como; hidrocefalia, agenesia del cuerpo calloso y
cuatrolébulos en pulmonizquierdo. Pocos casos se han
reportado en que estén asociadas alteraciones del sis-
tema nervioso central congénitas como hidrocefalia,
anencefalia y hemicranea.®®
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Figura 6. Fotografia de un corte histolégico de un area de la masa
donde se encontrd tejido que corresponde a tumor de senos
endodérmicos, ocupaba 5% de la tumoracién. (H y E, 10x).

Se ha encontrado el antecedente de polihidramnios
materno hasta en 18% de los casos, el cual es secunda-
rio a la incapacidad del feto para deglutir el liquido
amniotico, y se ha observado una relacion directa entre
el grado del mismo con el tamafio del teratoma, por lo
tanto el antecedente de polihidramnios es de mal pro-
nostico.® En el presente caso hubo polihidramnios ma-
terno e inclusive ruptura prematura de membranas am-
nidticas con salida de liquido amniético meconial, su-
gestivo de sufrimiento fetal agudo, lo cual explica el
deterioro clinico al nacimiento.

En los estudios citogenéticos se ha encontrado un
isocromosoma del brazo largo del cromosoma 1 que
lleva a tetrasomia 1q en dos pacientes estudiados, en
uno de ellos se investigaron marcadores de ADN en el
tumor, las células sométicas fetales y las células de los
padres, y se demostré que el material 1q adicional erade
origen materno.'*!! También se han encontrado terato-
mas cervicales en productos de abortos y 6bitos.213

En el aspecto clinico el establecimiento de la via
aérea segura es una meta primaria después del parto
porlo que la coordinacién entre obstetra, anestesidlogo,
otorrinolaring6logo, cirujano pediatra, neonatélogo y
enfermeria es vital para el manejo adecuado del produc-
to inmediatamente al nacimiento.

En algunos casos se ha manejado con la técnica de
tratamiento extra GUtero intraparto (TEUI), es decir que
durante la ceséarea bajo anestesia general, se extraen
primerolacabezayhombros del neonatoy de inmediato
se intuba al paciente, si esto es fallido se realiza tra-
gueostomia antes de que el neonato respire, acto segui-
do se extrae el resto del cuerpo y se pinza el cordon
umbilical.**7

La mayoria de las lesiones se diagnostican al naci-
miento. La mortalidad se reporta hastaen un 80% en los
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casos no operados, comparada con 15% de los que
reciben tratamiento quirdrgico temprano. Lalocalizacién
y el tamafio del tumor mas que la severidad histolégica
de lalesién son las caracteristicas que afectan la evolu-
cion clinica a corto plazo.’®# En este paciente desafor-
tunadamente no se pudo realizar lareseccién quirdrgica
deltumor por lainestabilidad hemodinamica secundaria
alasalteraciones cardiacas, respiratorias, neuroldgicas
y renales que presentd, propias de su condicién de
pretérmino.

Un estudio de laboratorio que puede ser Util es la
determinacioén de alfa-fetoproteina que sugiere la pre-
sencia de un tumor de senos endodérmicos maligno en
teratomas extracervicales, incluso se utiliza como un
marcador de actividad tumoral en casos de reseccion
quirdrgica de latumoracioén, una elevacion asintomatica
indica la persistencia de actividad tumoral.5!

El prondstico es bueno con el buen manejo de la via
aéreay lareseccion quirdrgica completa. Sin embargo,
la compresién de las estructuras cercanas puede limitar
su resecabilidad y empobrecer el pronéstico.?

El diagnostico diferencial de una masa cervical en la
infancia tempranaincluye higroma quistico, hipotiroidis-
mo congénito, quiste del conducto tirogloso, quiste bron-
quial, linfangioma, malformacion arteriovenosa, lipoma
y laringocele.®

Actualmente el diagnéstico in-utero es posible por
ultrasonido prenatal por lo que debe sensibilizarse a la
poblacion médica que atiende control de embarazos a
solicitar cuando menos un ultrasonido durante el emba-
razo, en el caso de teratomas cervicales ayuda a planear
el manejo de la via aérea desde el nacimiento y la
intervencion quirdrgica oportuna.t?2?
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