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RESUMEN _

os teratomas cervicales son tumoraciones infrecuentes y su ubicacion a este nivel solo se

presenta en el 6 % de todos los tumores de este tipo. Su prondstico depende del tamario,
localizacion, tasa de crecimiento, compromiso en la via aérea, y el manejo adecuado de la lesion. En
la literatura se encuentran pocos reportes de casos, dado que dicha enfermedad es poco comtin. En la
Fundacion Valle del Lili, en el ario anterior, se recibieron varios recién nacidos con masas en el cuello
de los cuales dos correspondieron a teratomas congénitos. En el presente reporte se describen dos
recién nacidos con grandes masas en cuello, sin diagndstico prenatal, una de ellas con compromiso
hasta region del lobulo temporal, y en ambos casos con marcado compromiso de la via aérea y
lesiones de rapido crecimiento. El manejo inicial fue la reseccion quirtirgica con participacion del
grupo interdisciplinario de la Unidad de Neonatologia. El estudio anatomopatolégico reportd un
teratoma benigno en el primer caso y en el segundo un teratoma inmaduro. Se resalta el manejo
interdisciplinario y se incluyen los estudios de imdgenes, resultados histopatoldogicos y se realiza
revision amplia de la literatura existente.
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ABSTRACT _

Cervical teratomas are rare tumors in newborns, usually
represent close 6 % of all of them. Pronostic depend of
extension, localization of the mass, optim treatment, rate
of growth and level of airway compromise. There are few
reports of cases because of low frecuency of presentation.
Last year in the Valle del Lili Foundation we admited
some newborns with cervical tumors, two of them with
congenital teratomas. We present two neonates patients
with giant neck masses present at birth, without prenatal
diagnosis, one with compromise until temporal lobe and
both with severe airway compromise. Initial management
was surgical excision with pediatric surgeon, neurosurgeon
and interdisciplinary group of specialists of the neonatal
intensive care unit. Histopathology study of the lesion
reported benign teratoma in the first case and immature
teratoma in the second one. We recognize interdisciplinary
management and included imagenology histopathology
studies and literature review is done.
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INTRODUCCION

La palabra teratoma deriva del griego teras: que
significa tumor monstruoso (1). Se clasifican en

cuatro tipos: dermoides, teratoides, teratoma
verdadero y epignatio (2). Los teratomas cervicales
son raros y sélo se encuentran reportados como
casos unicos o series de pocos pacientes (3);
usualmente afectan a ambos sexosy a todas las
razas en igual proporcién (4). Algunos estudios
citogenéticos han encontrado un isocromosoma
del brazo largo del cromosoma 1 que lleva a una
tetrasomia 1q en dos pacientes estudiados (5), pero
algunos autores afirman que al ser un grupo
heterogéneo de tumores hay varios genes
implicados en su proceso patogénico (6).

A nivel embrionario, éstos son secundarios a
anomalias de la segunda hendidura branquial y
suelen ser unilaterales, encontrdndose ubicados
a lo largo del margen anterior del musculo
esternocleidomastoideo en la unién del tercio
inferior y medio (7). Pueden existir restos de las
estructuras embrioldgicas normales que se frenan
0 no migran pero con la informacién genética
necesaria para diferenciarse, mostrando evidencia
de las tres capas germinales con un gran rango de
diferenciacién celular y un grado variable de
maduracién (5) y otros los consideran como el
producto de una ubicacién errénea de las células
del primordio durante la etapa fetal produciendo
un fetus in feto (8) en el epignatio.

En general los teratomas estén constituidos por las
3 lineas germinales: endodermo, mesodermo y
ectodermo y representan el 25 al 35 % de todos
los tumores fetales (9). A pesar de tener una base
de origen genético sdlida, se debe considerar que
la etiologia es multifactorial, y que un foco de tejido
embrionario que escapa a la influencia regional de
la organizacién primaria desarrolla la lesién
posterior. Las consecuencias del tumor sobre el
neonato se determinan por el tamano, ubicacidn,
tasa de crecimiento y poder infiltrativo de la lesién,
pudiendo llegar a ser mortal en algunos casos.

El objetivo de este reporte de casos es brindar
informacién acerca de esta patologia, debido alos
pocos datos existentes y al minimo conocimiento
acerca de teratomas congénitos en nuestro medio;
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asi como aportar bases clinicas para el enfoque
diagnéstico y manejo al personal de salud que en
su préctica habitual tenga contacto con recién
nacidos.

CASO CLINICO No. 1,

Recién nacido a término, de sexo femenino, nacida
por parto vaginal domiciliario, sin antecedentes de
controles prenatales en la madre. Llevada a hospital
local por presentar masa cervical lobulada que
invade maxilar inferior derecho, deforma el pabellén
auricular ipsilateral y la cavidad oral, asociada a
dificultad respiratoria (figura 1). Ala semana de estar

Figura Nro 1. TERATOMA EN CUELLO

Figura No. 3. POST-QUIRURGICO TARDIO

hospitalizada requiere intubacién orotraqueal y
ventilacién mecanica de soporte y es remitida a la
Fundacién Valle del Lili para manejo, donde se
realiza reseccidn de gran parte del tumory de tejido
de sostén de la trédquea (figura 2). Los niveles de
alfa-fetoproteina se encontraron elevados.
Permanecié por 8 semanas en ventilacién
mecanica, no tolerando la extubacion inicialmente,
por lo que requirié manejo con traqueostomia con
destete progresivo hasta ventilacién adecuada con
FiO2 al ambiente (figura 3). Adicionalmente requirié
manejo con gastrostomia para soporte nutricional.
Finalmente fue contrarremitida a segundo nivel para
continuar manejo. El informe anatomopatoldgico
revelé que se trataba de un teratoma inmaduro
benigno (figura 4).

Figura Nro 2. TERATOMA DE
CUELLO RESECADO

Figura 4. TEJIDO MADUROS, CARTILAGO Y
EPITELIO RESPIRATORIO (40X)
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CASO CLINICO No. 2

Recién nacido a término, sexo femenino, madre de
41 afios, producto de segundo embarazo, con
controles ecograficos realizados en los dos primeros
trimestres sin evidencia de alteraciones fetales. En
el tercer trimestre presenté amenaza de parto
pretérmino por lo que se manejé con nifedipino
hasta el final del embarazoy recibié betametasona
para maduracién pulmonar fetal. Nace por parto
vaginal, con buena adaptacién a la vida extrauterina.
Se evidencia al examen fisico masa a nivel de cuello
y hemicara derecha, lobulada que se extiende desde
la regién supraclavicular hasta la regién temporal

Figura 5. PACIENTE CON MASA CERVICAL

Figura 7. POST- QUIRURGICO INMEDIATO

derecha, levantando el l6bulo de la oreja ipsilateral
(figura 5). Se remite a la Fundacién Valle del Lili
donde se realiza resonancia magnética nuclear
(RMN) de cabeza y cuello encontrando compromiso
de fosa infratemporal derecha con extension cefalica
a través del foramen oval hacia el piso de la fosa
media, produciendo compresién extra-axial del
I6bulo temporal ipsilateral. Ademas agenesia parcial
del cuerpo callosoy quistes aracnoideos (figura 6).
Se reportaron niveles de alfa-fetoproteina elevados.
Se intervino quirdrgicamente por parte de cirugfa
pediétrica y neurocirugia resecando la totalidad de
la tumoracién (figura 7). El informe de patologia
identificé un tumor mixto de células germinales
(figuras 8 y 9).

Figura 6. IMAGEN DE RESONANCIA
MAGNETICA NUCLEAR, DONDE
SE OBSERVA EXTENSION A LA FOSA
INFRATEMPORAL DERECHA.

Figura 8.TEJIDO MALIGNO GERMINAL,
TIPO SACO VITELINO (X100)
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Figura 9. ESTROMA PRIMITIVO Y
GLANDULAS MADURAS (X100)

DISCUSION _

Los teratomas cervicales ocurren en 1 de 20 000 a
40 000 recién nacidos, y de todos los teratomas, el
2 al 9 % se localizan en cabeza y cuello. Su
diagnéstico se ha incrementado en los dltimos 20
anos con los métodos de estudio imagenoldgico
en el control prenatal de rutina (10). Los tumores
perinatales corresponden al 2-3 % de las neoplasias
en nifios y dos terceras partes ocurren durante el
perfiodo neonatal (11). Los teratomas pueden ser
quisticos o sélidos y pueden medir hasta 30 cm de
didmetro. El 90 % contienen las tres lineas
germinales pero usualmente el tejido neural
predomina sobre los otros componentes y pueden
presentar crecimiento rapido (12). Puede asociarse
a hipoplasia pulmonar hasta en un 27 % de los
pacientes afectados y no existen criterios
predictivos para el desarrollo de esta alteracién (13).

La localizacién més comin de los teratomas
congénitos es la regién sacrococcigea, sin embargo
la cabeza y cuello se presenta como segunda en
frecuencia (14). Dentro de ésta, el compromiso mas
usual se encuentra generalmente en las regiones
lateral y anterior del cuello. Tanto su tamafio como
su ubicacién pueden incrementar la
morbimortalidad principalmente por el compromiso
respiratorio y el riesgo de sangrado (10).

El diagnéstico prenatal reportado en algunas series
alcanza sélo el 30 % de los casos (6), éste se realiza
entre la semana 15 y la 29 de gestacion, lo que
sugiere un desarrollo tardio de los teratomas dentro
del periodo del embarazo. En la ecograffa
bidimensional puede encontrarse, una masa
heterogénea en la regién cervical, acompanada de
polihidramnios y el doppler evidencia presencia de
vascularizacién a nivel tumoral (9).

La RMN revela con precisién atin desde el periodo
prenatal las caracteristicas de la masa tumoral y
predice con seguridad el grado de compresién de
la via aérea que puede requerir el tratamiento extra-
Gtero intraparto (EXIT) y el grado de afeccién
esofagica e hipoplasia pulmonar (9).

En las radiografias simples se pueden encontrar
calcificaciones hasta en 16 % de los casos,
ocasionalmente se pueden observar inclusive dientes.
Igualmente con el fin de asegurar un diagndstico
previo prequirirgico se puede realizar una biopsia
por aspiracién con aguja fina. La determinacion de
niveles séricos de alfa- fetoproteina y gonadotropina
coridnica es til en el diagndstico y seguimiento de
este tipo de tumores (5).

Clinicamente, el teratoma cervical congénito pue-
de presentarse asociado a manifestaciones de
hidrops fetal no immune, ocasionado por la altera-
cién del retorno venoso o robo de un porcentaje
importante del gasto cardiaco en la vascularizacién
del tumor, por lo que se requiere estudio
ecocardiogréfico para medir dicho gasto (11).Tam-
bién puede asociarse con otras malformaciones
como alteraciones del tracto gastrointestinal y uri-
nario (8) e inclusive a paladar hendido. Otras mal-
formaciones mayores encontradas son hidrocefa-
lia, agenesia del cuerpo callosoy pulmén izquierdo
tetra lobulado (5). La via de evacuacién preferida
es la cesarea. El establecimiento de un grupo
multidisciplinario conformado por radi6-
logos,obstetras, anestesidlogos, cirujanos pediatras,
psicdlogos, neonatdlogos y otorrinolaringdlogos pe-
diatras mejora de forma ostensible el prondstico
del paciente.
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El manejo debe estar orientado a evitar el
compromiso por la compresién de la via aérea la
cual puede no ser notoria al nacimiento pero puede
progresar rapidamente en las primeras horas de vida
(5); por dicha razén se debe asegurar una ventilacién
adecuada. Esta descrito la realizacién de cirugia fetal
con buenos resultados (12). En el pre y
postquirtrgico se recomienda tener niveles
sanguineos de TSH, ya que los teratomas originados
a partir de la glandula tiroides generalmente la
sustituyen, causando hipotiroidismo (13).

Algunos casos se han manejado con la técnica de
tratamiento extra-Gtero intraparto (EXIT), es decir
que durante la cesérea, bajo anestesia general, se
extraen la cabeza y los hombros del neonatoy de
inmediato se procede a intubar al paciente, antes
de que este respire. Si la intubacién es fallida se
indica traqueostomia. Posteriormente se realiza la
atencién del recién nacido conforme a los
protocolos establecidos (5). Adicionalmente pueden
realizarse procedimientos de laringoscopia y
broncoscopia para estudio y asegurar la via aérea.

El diagnéstico diferencial incluye higroma quistico,
hipotiroidismo congénito, quiste del conducto
tirogloso, quiste branquial, linfangioma, hamartoma,
hemangio-linfangioma, malformacidn arteriovenosa,
lipoma, laringocele, encefalocele y mielome-
ningocele (5, 12). El tratamiento es la reseccién
quirdrgica total en asociacion con la quimioterapia
en caso de lesiones irresecables o malignas (10).

La malignizacién del teratoma cervical ocurre en
aproximadamente el 10 %y se presenta en ninos
mayores y adultos, con metastasis principalmente
a nivel pulmonary hepatico. (15). La malignizacién
de los teratomas de cabeza y cuello es rara y el
compromiso intracraneal se ha descrito en la
literatura mundial en pocos casos (16). En 1988,
Jourdan y Gauderer reportaron una tasa de
malignidad del 2 %y actualmente este porcentaje
presenta series hasta de 18 % que han requerido
incluso de quimioterapia (18).

La obstruccién de la via aérea por compresion u
oclusién ha sido reportada hasta en un 80 al 100 %

y sino es intervenida llega a mortalidad incluso del
100 % (2). La mortalidad se reporta hasta en un 80
% en los casos no operados frente el 15 % de los
que se operan tempranamente. Tanto la localizacién
como el tamano de la masa, més que los hallazgos
histolégicos, son los que marcan el prondstico a
corto plazo. El compromiso de estructuras
adyacentes determina también las posibilidades
quirdrgicasy el prondstico (5).

Resulta importante dentro del manejo el
seguimiento con la alfa - feto proteina (17) hasta
que se normalice, pero debe tenerse en cuenta que
no existen valores estandarizados para los dos
primeros afios de vida (19). El seguimiento
postquirdrgico incluye ademés monitorfa del
compromiso tiroideo y paratiroideo (11). La tasa
de sobrevida general es de alrededor de un 85 % a
los 5 afos de seguimiento (12).

CONCLUSION _

Los teratomas cervicales congénitos son
tumoraciones raras que se incluyen dentro de las
alteraciones cervicales en el recién nacido. Del
conocimiento de la patologia, el diagndstico
oportuno y el manejo adecuado que incluya la
aplicacion de la estrategia EXIT dependerén la
evolucidn a corto y largo plazo, pues aunque es
infrecuente en presentacién deberé sospecharse
siempre que tengamos masas cervicales en la etapa
neonatal o diagnosticadas prenatalmente.
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