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RESUMEN

Los teratomas sacrococcigeos son tumores frecuentemente diagnosticados de forma prenatal. Aunque histologicamente suelen
ser benignos, es importante realizar un adecuado seguimiento para detectar si existe algun tipo de complicacion que pueda
requerir el tratamiento prenatal o finalizar la gestacion. En algunos casos pueden existir complicaciones urinarias y fecales
en estos fetos, insuficiencia cardiaca grave, hidrops e incluso muerte intrauterina. Se presenta el caso clinico de una paciente
primigesta diagnosticada en la semana 14 de gestacion con malformacion fetal compatible con teratoma sacrococcigeo.
Durante el seguimiento prenatal se observo un rdapido crecimiento de la masa, evidenciando signos ecogrdaficos de insuficiencia
renal y cardiaca tres semanas tras el diagnostico. Dado el pronostico desfavorable, la paciente decidio la interrupcion legal
del embarazo. En este trabajo se reviso el manejo de este tipo de pacientes, los procedimientos diagnosticos y terapéuticos
indicados para evitar complicaciones prenatales y las recomendaciones actuales para conseguir los mejores resultados
materno-fetales.
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Fetal sacrococcygeal teratoma. Prenatal diagnosis and management.

SUMMARY
Sacrococcygeal teratomas are frequently diagnosed prenatally. Although histologically they are usually benign, it is important
to carry out adequate follow-up to detect if there is any type of complication that may require prenatal treatment or to end the
pregnancy. In some cases in these fetuses we can observe urinary and fecal complications, severe heart failure, hydrops and
even intrauterine death. The clinical case of a primigravida patient diagnosed at week 14 of gestation with a fetal malformation
compatible with sacrococcygeal teratoma is presented. During prenatal follow-up, the mass grows rapidly, showing ultrasound
signs of kidney and heart failure three weeks afier diagnosis. Given the unfavorable prognosis, the patient decided legal
induced abortion. In this work we will review the management of this type of patient, the diagnostic and therapeutic procedures

indicated to avoid prenatal complications and the current recommendations to achieve the best maternal-fetal results.
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(Nota editorial: la interrupcion del embarazo es una
alternativa solo en aquellos paises en los que la legislacion
lo permita; en Venezuela solo estd permitida en caso de
riesgo para la vida de la madre).
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INTRODUCCION

El teratoma sacrococcigeo, aunque no presenta una
alta incidencia (1/35 000 - 40 000 nacimientos), es
la neoplasia mas frecuentemente diagnosticada en
el periodo fetal y en recién nacidos vivos (1-3). Su
etiologia es desconocida, siendo mas frecuente en fetos
femeninos y, aunque suele ser de esporadica aparicion,
existen casos de predisposicion genética con herencia
autosémica dominante (2-5). Se originan de células
pluripotentes del nodulo primitivo y estan compuestos
por tejidos diversos de las tres capas embrionarias,
encontrando una tasa potencial de malignidad de
hasta el 12 % (6). Pueden asociarse hasta en un 15 %
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a otras malformaciones fetales (6), principalmente a
nivel genital (hipospadias y escroto bifido), anorrectal
(agenesia de ano, fistulas rectoureterales) y, menos
frecuentemente, miclomeningocele o agenesia de sacro
(2, 3, 6). De hecho, el mielomeningocele constituye
uno de los principales diagnosticos diferenciales
del teratoma sacrococcigeo, junto a tumoraciones
menos frecuentes como hemangiomas, quistes
pilonidales, epidermoides o lipomas (7). La Academia
Estadounidense de Pediatria establece una clasificacion
de los teratomas sacrococcigeos segun su extension en:
tipo I (mas del 50 % del tumor es externo al feto), II o
de predominio extrafetal, pero con extension pélvica
presacra, 1l con componente mayoritariamente interno
con extension abdominopélvica y IV, cuando todo
el tumor se desarrolla internamente en la pelvis fetal
(6). Gracias a los avances en el diagnostico ecografico
prenatal estos tumores suelen detectarse precozmente,
permitiendo un seguimiento y tratamiento adecuados,
si estd indicado, para evitar complicaciones
hemodinamicas fetales que suelen ocurrir en casos
de rapido crecimiento y alta vascularizacidon como
anemia, coagulopatias, insuficiencia cardiaca y renal,
infecciones y hemorragia intratumoral (6, 7).

Dado que se trata de una patologia fetal poco frecuente,
ain no existen suficientes datos para establecer un
plan de actuacion consensuado; por ello, se expone
el caso de una gestante diagnosticada de teratoma
sacrococcigeo fetal durante un control ecografico a
inicios del segundo trimestre y se realiza una revision
actualizada sobre el diagnostico y tratamiento de
esta rara patologia, con el objetivo de contribuir a
desarrollar protocolos unificados para su manejo.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de una paciente de 41 afios, con
indice de masa corporal de 22 kg/m?, sin antecedentes
familiares de interés, que presentaba hipotiroidismo
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controlado con levotiroxina 50 microgramos
diarios. Entre sus gestaciones previas se encontré un
aborto precoz y una cesarea urgente por insercion
velamentosa de cordon umbilical y hemorragia
intraparto. El seguimiento en consulta de obstetricia
curs6 sin incidencias durante la gestacion actual, sin
alteraciones analiticas, con cribado combinado de
cromosomopatias de primer trimestre de bajo riesgo
para trisomias 21, 18 y 13, y ecografia en semana 12
aparentemente normal. La paciente acudio en la semana
14+1 para nuevo control en un centro ginecologico
privado, observandose un feto con actividad cardiaca
y movimientos presentes, biometria acorde con la
edad gestacional y peso fetal estimado de 107 gramos,
placenta normoinserta en la cara posterior y liquido
amniotico normal. Sin embargo, a nivel del polo
caudal se detectdé una tumoracién heterogénea con
predominio de componente solido de 15 x 14 x 11 mm
(Figura 1), sin apreciarse anomalias cefélicas ni del
sistema nervioso central asociadas. Se evidenciaban los
miembros superiores con morfologia y movimientos

Figura 1: Ecografia abdominal. Tumoracion a
nivel del polo caudal compatible con teratoma
sacrococcigeo fetal. Se trata de una formacion
heterogénea, con predominio de componente so6lido,
de 15x14x11mm, que no se asocia a anomalias
cefalicas ni del sistema nervioso central.
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normales, pero los inferiores en abduccion constante
y con muy escasa movilidad. Ademas, la vejiga no
era visible. En cuanto a marcadores ecograficos
de cromosomopatias se encontré el hueso nasal
presente y se realizd medicion doppler del flujo del
ductus venoso, con onda A anterdgrada, y ausencia
de regurgitacion tricuspidea. Se decidio control
estrecho con nueva valoracién en dos semanas
(16+2), observandose un crecimiento tumoral de
hasta 32 x 38 mm con componente intrapélvico
de 26 x 19 mm. Se plante6 como diagnostico de
sospecha un teratoma sacrococcigeo tipo I-1I. En la
semana 17+2, continuaba creciendo hasta 49 x 47
mm, observando claramente su continuidad con la
porcion intrapélvica (yade 37 x 36 mm), alcanzando
nivel umbilical. Ademas, se objetivaron signos de
afectacion renal, con zona cortical hiperrefringente
que presentaba discontinuidad con los calices
renales y una imagen sugestiva de urinoma en el
polo superior del rifidon derecho. La evolucion de
la tumoraciéon y las complicaciones asociadas
se confirmaron en la semana 17+6, presentando
un tamano de 60 x 47 mm en su polo inferior y
42 x 42 mm en su componente intrapélvico y
abdominal. Se observo hidronefrosis bilateral y el
urinoma derecho media ya 9 mm. La circunferencia
abdominal se encontraba aumentada a expensas del
componente intraabdominal del tumor, junto con
cardiomegalia global (sin apreciarse insuficiencia
valvular) y edema generalizado,
sugestivo de hidrops fetal. Se informo a los padres
sobre la sospecha de teratoma sacrococcigeo tipo
III, con obstruccion urinaria y signos ecograficos
de insuficiencia renal y cardiaca precoz, con un
pronostico fetal muy desfavorable. Ante esta
situacion, los padres deseaban la interrupcion legal
del embarazo, que se realizé sin incidencias, sin
prueba invasiva para estudiar el cariotipo fetal por
decision de los progenitores.

subcutaneo
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DISCUSION

Actualmente, mas del 50 % de los teratomas
sacrococcigeos fetales se detectan prenatalmente,
gracias a los avances en diagnoéstico y ecografia fetal
(4). Dado que no suelen relacionarse con anomalias
cromosomicas, no esta justificada la amniocentesis
sistematica para estudio del cariotipo (8). La prueba
diagndstica de eleccion es la ecografia para determinar
el tamafio del tumor, su componente sélido o
quistico, la extension y detectar otras anomalias (2,
6, 9). Ademas, con el doppler color se puede detectar
complicaciones como anemia fetal y consecuencias
deletéreas asociadas (9). Aun no existe un protocolo
especifico sobre el seguimiento mediante ecografias
seriadas (10), por lo que debe individualizarse,
siendo mas estrecho en tumores grandes, de rapido
crecimiento o con complicaciones. Por este motivo,
en esta paciente se realizd un seguimiento cada dos
semanas, pues presentd una evolucion desfavorable
con complicaciones asociadas. Existen multiples
publicaciones sobre las ventajas de la ecografia 3D:
descripcion mas detallada de la anatomia pélvica,
del volumen tumoral y su relaciéon con la columna,
facilitando a los padres la comprension del diagnostico
(9). La resonancia magnética no suele realizarse
sistemdticamente, aconsejandose actualmente en el
tercer trimestre (9). Esta aporta un estudio detallado
de la extension abdominal del tumor, su contenido
y vascularizacion, ayudando a planificar el posible
tratamiento (4, 11).

Existen multiples factores que aumentan la
morbimortalidad de los teratomas sacrococcigeos:
aparicion antes de la semana 3 o 4, predominio sélido
(2,10), oncogenes ki67 y PCNA4 presentes o extension
pélvico-abdominal (grados III-IV) (11). Aun asi,
cualquiera de los cuatro tipos puede tener componente
intraespinal, causando deterioro neurologico fetal
(disfuncion vesical, intestinal y paralisis de miembros
inferiores) (9, 12). En este caso, el tumor alcanzo6 un
tamafio de 6 cm, aun sin considerarse gigante (>10cm)
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(3), su crecimiento fue muy rapido, con predominio
solido y extension abdominal, asociado a un mal
pronostico. Se han estudiado diversos marcadores para
orientar dicho prondstico fetal. La tasa de crecimiento
tumoral y componente solido (TFR: tumor volume to
fetal weight ratio) presentan resultados prometedores.
Se calcula dividiendo el volumen tumoral entre el
peso fetal estimado, si es > 0,12 antes de la semana
24, 0 > 0,11 antes de la semana 32, el pronoéstico es
muy desfavorable (13). Sin embargo, hacen falta mas
estudios para aceptar el uso de este método predictivo.
Existe mayor consenso en cuanto a la relevancia de la
vascularizacion de los teratomas sacrococcigeos en su
pronostico. Los tumores solidos vascularizados pueden
asociarse con hemorragias o rotura, provocando
anemia, insuficiencia cardiaca e hidrops fetal que, si no
se tratan, presentan tasas de mortalidad de casi el 100 %
(2, 3, 11). Es importante detectar estas complicaciones
mediante estudio doppler, con seguimiento estrecho
del indice de pulsatilidad de la arteria cerebral media
y umbilical (4). Otra complicacion importante es la
hidronefrosis y el fallo renal por compresion tumoral y
obstruccion urinaria (4), que en el presente caso pudo
detectarse precozmente (semana 17), constituyendo
un signo de gravedad por el que los progenitores
finalmente decidieron interrumpir la gestacion. Muy
raramente, se encuentra otra grave complicacion
denominada sindrome del espejo o de Ballantyne,
asociado a hidrops fetal grave y edema placentario-
materno generalizado, causante de hipertension
materna, insuficiencia respiratoria y renal (3). Estas
situaciones de extrema gravedad suelen desembocar
en una finalizacion gestacional precoz, prematuridad
y complicaciones asociadas (4). Ademas, hasta un
70 % de los casos la compresion tumoral puede
provocar polihidramnios, desencadenando un parto
prematuro (2).

Aunque parezca una contradiccion, algunos tumores
detectados precozmente tienen peor prondstico, pues
suelen tener mayor tamafio y crecer mas rapidamente
que los diagnosticados posnatalmente (10). De hecho,
en los casos de tumores grandes diagnosticados en el
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primer trimestre, frecuentemente los padres deciden la
interrupcion del embarazo, como ocurri6 en este caso.
Es importante individualizar el plan de actuacién para
obtener resultados Optimos, consensuandose entre
obstetras, neonatodlogos y cirujanos pediatricos (9).
Existen varias opciones terapéuticas, tanto intrauterinas
como posnatales. Cuando existen complicaciones
graves, es importante plantear una terapia fetal, pues,
en caso contrario, la mayoria fallecen intrautero o en los
primeros dias tras el nacimiento (2). Puede plantearse
la cirugia abierta fetal mediante citorreduccion del
tumor, logrando una resolucion completa en unas
semanas y una mejoria del prondstico en el 50 % de
las ocasiones (2, 3). Aun asi, la reseccion tumoral
puede tener efectos adversos como la hemorragia,
insuficiencia cardiaca, coagulacion intravascular
diseminada o muerte fetal (14). El factor mas relevante
que condiciona los resultados quirtrgicos es la edad
gestacional, siendo mas desfavorables en gestaciones
< 30 semanas (14). Igualmente, la intervencion es mas
dificultosa en tumores tipo Il y IV (15). Otras terapias
intrauterinas menos invasivas son la aspiracion quistica
mediante fetoscopia o la embolizacion/radiofrecuencia
ecoguiada para disminuir la vascularizacién y volumen
tumoral. Aunque suelen tener buenos resultados
y menor riesgo de prematuridad que la cirugia
abierta, en tumores muy grandes, la radiofrecuencia
puede provocar dafos en pelvis y periné fetales
(2, 4). La supervivencia tras la ablacion por laser o
radiofrecuencia de teratomas solidos es del 50 %,
aunque no garantiza una evolucion posterior favorable
(16). Ademas, la terapia intrautero esta contraindicada
en teratomas tipo III y IV, placentomegalia grave,
riesgo de parto prematuro y por patologia materna (4).
En definitiva, los datos son muy limitados y no existen
publicaciones con resultados sélidos que recomienden
la terapia fetal en casos de mayor complejidad. Es
importante que los centros que realicen estas técnicas
publiquen sus datos para poder establecer un consenso
futuro sobre si son recomendables (16).

Por otro lado, la extirpacion tumoral posnatal suele
tener muy buen prondstico con una escasa tasa de
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recidivas (6), aunque también pueden presentar efectos
adversos como el sangrado o la muerte neonatal (14).
La indicacion de finalizar la gestacion depende de la
evolucion y complicaciones asociadas al teratoma.
Aunque no existe consenso sobre la via del parto
optima, suele recomendarse la via vaginal en tumores
<5 cm, siempre que la situacion materna y fetal lo
permita (15). Si son quistes grandes y vascularizados,
con riesgo de rotura o hemorragia, algunos autores
recomiendan la cesarea electiva, a no ser que
igualmente el prondstico fetal sea muy desfavorable
por factores como la prematuridad (10).

CONCLUSIONES

La deteccion precoz de los teratomas sacrococcigeos
y el establecimiento de un plan de actuacion
individualizado determinan el prondstico fetal. Aunque
la mayoria son tumores benignos, se asocian con altas
tasas de morbimortalidad por complicaciones y parto
prematuro. La ecografia es la prueba de eleccion para
el diagnostico y seguimiento, valorando el crecimiento,
contenido y vascularizacion tumoral, y detectando
precozmente posibles complicaciones. Estas son mas
frecuentes en tumores solidos y vascularizados, de
crecimiento rapido, que pueden provocar un hidrops
y fallo cardiaco fetal, justificando la finalizacion de la
gestacion para prevenir la muerte intrattero
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