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Resumen

El teratoma sacrococcigeo representa la lesion
tumoral mas frecuente durante la gestacion. Si
bien su frecuencia es baja, en asociacion con
hidrops puede determinar la aparicion de
insuficiencia cardiaca fetal y posterior muerte
fetal in Gtero. La evaluacién prenatal mediante
ultrasonografia, debe orientarse hacia la
seleccibn de aquellos fetos candidatos a
intervencién prenatal para mejorar el resultado
perinatal de fetos con compromiso
hemodinamico que se encuentran bajo la
viabilidad. ElI objetivo de la presente
actualizacion es exponer las herramientas
actualmente en uso para realizar dicha
evaluacion y los resultados de la cirugia
prenatal. La puntuacién del perfil cardiovascular
fetal mediante la ecografia, se propone como
una herramienta sensible y Gtil en la seleccion
de fetos candidatos a intervencién prenatal.
Tanto la cirugia abierta como el abordaje
minimamente invasivo se exponen como
alternativas en el manejo prenatal de fetos
candidatos a intervencion con sobrevida
reportada en torno al 50 y 44% respectivamente.
Palabras clave: teratoma sacrococcigeo, terapia
prenatal, cirugia fetal.

Abstract:

The sacrococcygeal teratoma is the most
common tumor during prenatal period. Although
its frequency is low, together with hydrops could
determine the occurrence of fetal heart failure,
and subsequent fetal death in utero. Prenatal
ultrasonographic evaluation, should be directed
toward selection of those fetuses as candidates
for prenatal therapy, to improve their perinatal

outcome, when they present hemodynamic
compromise while they are under fetal viability.
The purpose of this update is to expose the tools
currently used to conduct the assessment and
the results of prenatal surgery. The fetal
cardiovascular profile score by ultrasound is
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proposed as a sensible and useful tool in the
selection of candidates for prenatal intervention.

Both open surgery as minimally invasive
approach are presented as alternatives in the
prenatal management of fetus as candidates to
intervention, has been reported a survival about
50 and 44% respectively.

Key words: sacrococcygeal teratoma, prenatal
therapy, prenatal surgery

Introduccién

El teratoma sacrococcigeo (TSC) representa el
tumor fetal mas frecuente durante la gestacion,
con una prevalencia estimada de 1-2 en 20.000
embarazos™®. La relacion entre hombres y
mujeres es de 1 es a 3, respectivamente3 . Si
bien predomina en sexo femenino, Ila
degeneracion maligna es mas frecuente en
hombres.

Se trata habitualmente de un tumor benigno que
se desarrolla en la base del coxis.
Histol6égicamente, deriva de células
pluripotenciales del nédulo de Hensen, que
escapan del control de los inductores
embriogénicos, y por tanto se compone de una
amplia variedad de tejidos de las tres capas
germinales. La mayoria son esporadicos y no se
asocian a aneuploidias cuando se presentan en
forma aislada. No obstante, sobre un 18% de los
casos de series neonatales, se presentan en
asociacion con otras anomalias como espina
bifida, o agenesia de sacro”.

La mayoria de los TSC se diagnostican
prenatalmente, entre las 22 y 24 semanas de
gestacion, mediante ultrasonografia. Como
primera aproximacion diagnéstica, la ecografia
puede revelar la presencia de una lesién de
apariencia sélida, quistica o mixta, en el area
del sacro, protruyendo hacia el perineo®. Altman
y cols”, clasificaron los TSC en 4 tipos segun su
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localizacion. El tipo 1, es el mas frecuente, tiene
localizacion de predominio externo y protruye
desde la regiébn perineal con minimo
componente pre-sacro (Figura N°1). El tipo 2, es
externo pero tiene significativo componente
intrapelviano (Figura N°2) . El tipo 3, se extiende
a la cavidad abdominal y el tipo 4, es
completamente pre-sacro y carece componente
externo. Como se expone, esta clasificacion es
descriptiva y se basa en la proporcionalidad del
componente externo e interno del tumor, pero
carece de valor pronostico. De manera
complementaria, la resonancia nuclear
magnética es una herramienta util para precisar
la extension intrapélvica de la lesion, pero no
aporta informacion respecto de la
vascularizacion o diferenciacion tumoral®.

Desde el punto de vista histologico, existen tres
tipos principales; el maduro que corresponde a
un TSC con tejidos bien diferenciados como
cerebro, piel y huesos, el inmaduro, al que se le
suman componentes del tipo tubo neural a los
tejidos maduros y tiene alta incidencia de
malignidad y el teratoma con componentes
malignos que tiene uno o mas de los tumores
malignos de células germinales como
coriocarcinoma, germinoma, 0 carcinoma
embrionario, entre otros’.

Los diagnosticos diferenciales del TSC incluyen
los lipomas, hemangiomas, rabdomiomas,
sarcomas, hamartomas de la linea media, y
mielomeningocele en el caso de los TSC
quisticos®.

La mortalidad perinatal del TSC que se
diagnostica prenatalmente es de un 25-37%"°.
La muerte fetal ocurre principalmente en fetos
con teratomas de crecimiento rapido, sélidos y
altamente vascularizados, los que pueden
determinar una insuficiencia cardiaca de alto
débito en el feto. Este ultimo fendmeno, es
consecuencia del secuestro vascular que se
produce en el tumor, el cual actia como una
gran malformacion arterio-venosa’. La
insuficiencia cardiaca determina la aparicion de
polihidroamnios, hidrops y muerte fetal in Utero
(MFIU)".  En presencia de hidrops fetal, la
mortalidad alcanza el 100% en algunas series
de casos'.

Cuando la insuficiencia cardiaca fetal ocurre en
edad gestacional sobre la Vviabilidad, Ila
interrupcion y la cirugia post-natal puede ser la
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mejor alternativa para evitar la MFIU. La
sobrevida en estos casos alcanza un 50%""*%,
En edades gestacionales bajo la viabilidad, se
ha sugerido la cirugia fetal abierta como terapia
para prevenir la muerte fetal®. El objetivo de esta
revision es realizar una descripcion de las
herramientas de evaluacion ultrasonograficas
funcionales que se utilizan en la actualidad en
los fetos con TSC candidatos a cirugia prenatal
y secundariamente exponer los resultados
perinatales reportados a la fecha de la cirugia
prenatal.

Métodos

Se realiz6 una busqueda en las base de datos
Medline y Epistemonikos de los articulos
publicados a la fecha, utilizando los términos
“teratoma sacrococcigeo”, “terapia prenatal
minimamente invasiva” y “cirugia prenatal”.

Resultados
a. Técnicas de evaluacién funcional prenatal del
teratoma sacrococcigeo.

Una herramienta recientemente aplicada en la
evaluacion funcional de fetos con TSC, es la
puntuacién del perfil cardiovascular (PPC)™*.
Este corresponde a una serie de variables
evaluadas mediante ultrasonografia que
permiten asignar alto o bajo riesgo. (tabla 1). Las
variables incluidas combinan parametros de
funcion cardiaca y de la velocimetria Doppler.
Dichas variables sufren modificaciones toda vez
que el feto se adapta para compensar los
cambios hemodinamicos que se producen por la
presencia de un secuestro vascular como el que
se produce en lesiones de alto flujo como son el
TSC, malformaciones  arteriovenosas vy
corioangiomas placentarios. Se ha propuesto
que existe compromiso cardiovascular
significativo toda vez que la puntuacion es
menor de 8, siendo 10 el puntaje que representa
ausencia de compromiso cardiovascular. Es una
herramienta que también se ha descrito para
evaluar el bienestar en una serie de condiciones
fetales de riesgo incluyendo la restriccion de
crecimiento fetal, sindrome de transfusién feto-
fetal y fetos con cardiopatia congénita. *>*°

Statile y cols®’, en el afio 2013,, proponen que el
célculo del PPC en fetos con lesiones de alto
gasto, podria ser de  utilidad en la
caracterizacion del grado de alteracién
cardiovascular y eventualmente servir como
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herramienta de seleccibn de pacientes
candidatos a intervencién prenatal. En su
estudio retrospectivo, que incluyé 35 fetos con
lesiones de alto gasto cardiaco, 27
correspondian a TSC; 7 a fetos con
corioangiomas y 1 feto con un aneurisma de la
vena de Galeno. El promedio de la edad
gestacional en que se aplico la PPC fue a las
26.6 semanas (+ 5.4). En la misma exploracion
se midié el gasto cardiaco combinado (GCC)
con la férmula: area de seccién semilunar (3.14
X radio valvularz) X integral de la velocidad x
frecuencia cardiaca fetal. El resultado fue
indexado por el peso fetal considerando un
rango de normalidad entre 225 y 625 mL/min/Kg.
En este estudio se encontrd una relacién inversa
y estadisticamente significativa en la regresién
lineal entre el PPC y el GCCi (r2 =048, p
=0.008). En un subandlisis, se encontré6 una
relacién significativa entre el GCCi y la severidad
del de PPC para la variables de funcion cardiaca
(P = 0.002) y el tamafio cardiaco (P< 0.0001).
No se demostrd6 esta asociacion para las
variables de hidrops fetal, Doppler venoso o
arterial De los 13 fetos con PPC menor de 8,
once tenian un GCCi mayor a 625 mL/min/Kg.
De éstos, 6 resultaron en muertes fetales in
Utero, 5 recién nacidos vivos y hubo dos que se
perdieron en el seguimiento. Por otra lado, de
los 22 casos con PPC mayor o igual a 8, solo 2
casos tuvieron GCCi mayor a 625 mL/min/Kg.
De este Segundo grupo, hubo 1 muerte fetal in
Gtero, 17 recién nacidos vivos, una interrupcion
del embarazo a las 20 semanas y tres casos se
perdieron de seguimiento. Las intervenciones
fetales fueron realizadas en 7 de los 13 fetos
con GCCi mayor a 625 mL/min/Kg. De éstos,
s6lo uno tenia PPC mayor o igual a 8. De estos
7 casos intervenidos, sobrevivieron 2 y hubo 1
caso que se perdio en el seguimiento luego de la
intervencion.

b- Cirugia prenatal

La reseccion tumoral mediante cirugia prenatal
abierta ha sido sugerida como terapia potencial
para prevenir la MFIU °. No obstante, la cirugia
abierta en el abordaje de los TS ha mejorado la
sobrevida de fetos con TS, se asocia con riesgo
materno-fetales tales como parto prematuro,
RPM, cicatrices uterinas y hemorragia.'®

Con el objetivo de evitar dichos riesgos,
diferentes terapias minimamente invasivas (TMI)
se han propuesto en el abordaje prenatal del
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TSC, todas orientadas a interrumpir la perfusion
tumoral, con el fin de detener su crecimiento y
limitar o revertir el hidrops.19

La casuistica de TMI mas reciente, corresponde
ala de T. Van Mieghen y cols®. La experiencia
local consta de cinco casos tratados entre el afio
2000 y 2012. Los cinco casos tenian evidencia
de compromiso cardiovascular secundario a
grandes TSC sodlidos, intervenidos con cirugia
minimamente invasiva. El compromiso
cardiovascular fue descrito por los hallazgos
ultrasonograficos como alto débito cardiaco,
regurgitacion ftricuspidea y mitral, onda “a”
reversa en ductus venoso, dilatacion de vena
cava inferior, cardiomegalia, edema subcutdneo
y placentario. En cuatro de los cinco casos se
evidencié ademas la presencia de anemia fetal
mediante el Doppler de arteria cerebral media.
Las intervenciones fueron realizadas entre las
17 y 27 semanas de gestacion. El flujo vascular
de la lesion fue interrumpido mediante ablacion
laser fetoscépica (caso 1), ablacion con
radiofrecuencia (ARF, casos 2 y 3) o laser
intersticial (casos 4 y 5). Cabe destacar que en
los casos 4 y 5, la primera aproximacién fue un
intento no exitoso de embolizacién endovascular
con espiral trombogénico. Las complicaciones
ocurridas durante el procedimiento fueron
sufrimiento fetal (casol), asistolia reanimada in
Gtero, rotura tumoral con posterior MFIU (caso
2), y hemorragia intratumoral con posterior MFIU
(caso 4). En suma, hubo dos MFIU, 1 caso de
los tratados con ARF y otro en los tratados con
laser intersticial con embolizacién endovascular
con espiral. Los tres casos restantes
evolucionaron con trabajo de parto prematuro
dentro de los 10 dias siguientes a
procedimiento, uno de estos falleci6 en el
periodo neonatal por complicaciones derivadas
de la prematurez e inestabilidad hemodindmica
tras la reseccion tumoral postnatal y los otros
dos casos sobrevivieron sin complicaciones
producto del procedimiento pero con secuelas
propias de la prematurez.

El mismo grupo realiza la Unica revision
sistematica de manejo prenatal de TSC
disponible a la fecha. El articulo redne los casos
publicados entre enero del afio 1980 y marzo
del 2013 e incluye a fetos con grandes TSC
sélidos con evidencia de compromiso
cardiovascular definido como la presencia de
cardiomegalia, dilataciéon severa de la vena cava
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inferior, gasto cardiaco elevado, ductus venoso
con onda “a@” reversa o combinaciones en
presencia de hidrops, que hayan sido
intervenidos, ya sea por abordaje abierto o
minimamente invasivo. Los 21 trabajos
seleccionados para analisis, corresponden a
reportes de casos individuales, series de casos y
estudios de cohorte. En total, reline 46 casos
intervenidos prenatalmente, 34 de los cuales
fueron con abordaje minimamente invasivo y los
restantes con cirugia abierta. Entre las TMI se
incluyen embolizaciéon vascular con espirales,
escleroterapia, coagulaciéon monopolar, ablacién
laser y ablacion con radiofrecuencia (ARF).
Reportan presencia de hidrops en 20 de los 34
casos al momento de la intervencion, la que fue
realizada en promedio a las 23.2 (DE 3.9)
semanas de gestacion. El seguimiento fue
posible para 32 de los 34 casos, reportando una
sobrevida de un 44% (14/32) para el grupo
completo, 30% (6/20) y 67% (8/12) para fetos
con y sin evidencia de insuficiencia cardiaca
respectivamente. La sobrevida para el grupo de
fetos con hidrops a los que se les realiz6 ARF
fue de un 45%. La edad gestacional promedio al
parto fue de 29.7 semanas (DE 4 semanas) y se
debib a trabajo de parto prematuro secundario a
rotura prematura de membranas mayoria de las
veces. Entre las complicaciones relacionadas al
procedimiento, se documentaron dos casos,
ambos en fetos tratados con ARF; un feto con
una necrosis perineal y otro con necrosis glutea,
isquion hipoplasico, trauma de la cabeza femoral
y lesién del nervio ciatico. Los autores realizan
ademas una comparacioén de la sobrevida de los
fetos sometidos a TMI en los reportes de casos
versus las series de casos publicadas,
concluyendo que es de un 67 y 38%
respectivamente.

Por otro lado, doce casos fueron sometidos a
cirugia fetal abierta. De estos, 11 era fetos con
hidrops. La edad gestacional promedio al
momento de la intervencion fue a las 24.6
semanas de gestacion (DE 1.7). La sobrevida
perinatal global fue de 50% (6/12), y de
55%(2/11) en fetos con evidencia de
insuficiencia cardiaca, sin diferencia estadistica
en comparacion con los fetos sometidos a
intervencién minimamente invasiva (P = 0.26).
Se reportaron dos muertes fetales durante la
intervencién y un caso que requirid reanimacion
in Utero. La edad gestacional promedio al parto
fue de 29.8 semanas (DE 2.9 semanas) y la
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prematurez se asocié mayoritariamente a rotura
prematura de membranas al igual que en el
grupo de intervencién minimamente invasiva y
se reportan dos casos de corioamionitis en este
grupo de abordaje. Cabe destacar que no hay
reportes de casos con abordaje abierto después
del afio 2004.

Comentarios

El presente articulo es una puesta al dia en
relacién a la evaluacién y manejo quirdrgico
prenatal del teratoma sacrococcigeo. Desde la
primera cirugia prenatal reportada en 1965,
diferentes procedimientos quirdrgicos se han
desarrollado y perfeccionado a través de los
afios, mejorando significativamente el resultado
perinatal de una gama patologia de mal
prondstico en su historia natural. La condiciones
fetales que actualmente son candidatas a
manejo quirdrgico in Utero estdn comprendidas
por la obstrucciéon del tracto urinario bajo,
sindrome de transfusion feto-fetal,
mielomeningocele, hernia diafragmatica
congénita, masas cervicales obstructivas vy
tumores como la malformacion adenomatosa
quistica y el TSC. La principales dificultades en
torno a la intervenciones prenatales radican en
la carencia de evidencia sélida que determine el
verdadero beneficio de intervenir prenatalmente,
esto dado que el grueso de la evidencia es en
base a reportes de casos aislados y series de
casos. Recién en los dltimos afios, es evidente
el esfuerzo por contar con estudios prospectivos
randomizados, como es el caso de la reparacion
prenatal del mielomeningocelelg. Por otra parte,
aun faltan  herramientas que permitan
seleccionar asertivamente a los fetos candidatos
a cirugia prenatal, determinar el mejor momento
para dicha intervencién, perfeccionar las
técnicas de abordaje y con ello probablemente
diminuir las tasas de parto prematuro posterior a
la intervencion, complicacion frecuente de la
cirugia prenatal.

Con la evidencia expuesta en este articulo, es
evidente que ante la presencia de un feto con un
TSC, la evaluacion ultrasonografica con
herramientas objetivas es critica para poder
seleccionar a aquellos fetos candidatos a cirugia
prenatal.  El estudio de Statle y cols',
representa un aporte en dicho sentido,
proponiendo el uso del PPC como herramienta
de seleccion de fetos candidatos a cirugia
prenatal. Si bien el grupo de estudio esta
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conformado no sélo por fetos con TSC, estos
representan la mayoria de la casuistica y
lograron demostrar que existe una relacion
inversa entre PPC y GCCi en fetos con lesiones
de alto flujo. Previamente, Hofstaetter y cols'®,
describen en uso del PPC en una casuistica de
mas de 100 fetos hidrépicos, en los que la
mediana del PPC de fetos que evolucionaron
hacia a muerte fetal in utero era de 6 versus los
que sobrevivieron a término de la gestacién, que
tenian una mediana de 7 o mas. Un PPC bajo
también se ha correlacionado con mal resultado
perinatal en fetos portadores de cardiopatia
congénita y en fetos receptores de sindrome de
transfusion feto-fetal*?

Respecto del abordaje quirdrgico prenatal, existe
suficiente evidencia acerca del mal pronéstico,
mas aun, mortalidad cercana al 100% en fetos
con grandes TSC vascularizados, cuando
desarrollan insuficiencia cardiaca de alto débito
e hidrops a edades gestacionales bajo la
viabilidad fetal’. Este pareciera ser el principal
argumento para ofrecer una intervencién
prenatal no exenta de complicaciones. Ambos
abordajes, la cirugia abierta y la TMI, tienen
como objetivo abolir el impacto cardiovascular
que produce un TSC altamente vascularizado
sobre el feto. Con esta puesta al dia, se puede
concluir que la TMI y la cirugia abierta, tienen
una tasa de sobrevida en torno al 40% y 50%
respectivamente, las complicaciones fetales son
similares para ambos tipos de abordaje: MFIU,
rotura prematura de membranas y prematurez
extrema. En el caso de la TMI, se agrega
ademas la hemorragia intratumoral, la
hiperkalemia, las metastasis por embolizacion, el
desarrollo de circulacion colateral y las lesiones
cutaneas propias del procedimiento. Si bien,
estos numeros no parecen del todo alentadores,
se debe considerar que la evolucién natural de
esta condicibn en fetos con compromiso
hemodinamico y bajo la viabilidad es hacia la
MFIU en la mayoria de los casos.

Es probable que los esfuerzos en la actualidad
estén orientados a perfeccionar las técnicas
abordaje con TMI. Esto puede explicar que no
se existan reportes de cirugia abierta posterior al
afio 2004. Dado la baja frecuencia de esta
patologia, la resolucion centralizada con un
equipos de especialistas que desarrollen alguna
de las técnicas de TMI y acumulen expertiz,
pareciera ser la mejor alternativa para ofrecer
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una mejor sobrevida y disminuir las
complicaciones asociadas a la cirugia prenatal
en fetos candidatos a intervencion.
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Anexos

Figura N°1: visidn ecografica de un teratoma sacrococcigeo tipo 1 de la clasificacion de Altman, en una
gestacion de 30+6 semanas. Notese el aspecto predominantemente sélido y vascularizado del tumor.
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14 D1 104.06 mm
N?  50.70 tmn

Figura N° 2: Vision ecografica sagital de un teratoma sacrococcigeo tipo 2 de la clasificacion de Altman
en una gestacion de 33+5 semanas. El aspecto es predominantemente quistico.

31
Rev. Ped. Elec. [en linea] 2015, Vol 12, N° 3. ISSN 0718-0918



Revista Pediatria Electrénica

Universidad de Chile Servicio Salud Metropolitano Norte

Facultad de Medicina Hospital Clinico de Nifios
Departamento de Pediatria y Cirugia Infantil Roberto Del Rio
Categoria Puntuacion 0 Puntuacion -1 Puntuacion -2
Hidrops fetal Ausente Ascitis o derrame | Edema cutaneo

pleural o pericardico

Doppler venoso Normal Fluo reverso en | Vena umbilical

ductus venoso pulsatil

Tamario cardiaco | 20.2 y <0.35 0.35-0.50 >0.5y <0.20

(drea cardiaca/area

toracica)

Funcién cardiaca Flujos tricuspideo y | RT holodiastélico o | RM holodiastélico
mitral normales, | fraccién de | o dP/dt < 400 o
fraccion de | acortamiento VD/VI < | llenado diastdlico
acortamiento VD/VI > | 0.28 ventricular
0.28, llenado monofasico
diastolico ventricular
bifasico

Doppler arterial Normal Flujo en diastole | Fluo en diastole

ausente reverso

Tabla 1: Puntuacién del perfil cardiovascular fetal (PPC). El puntaje es 10 en ausencia de alteraciones de
las variables evaluadas. En presencia de alteraciones se restan 1 o 2 puntos del puntaje total para
calcular en puntaje final. VD, ventriculo derecho; VI, ventriculo izquierdo; RT, regurgitacion tricuspidea;
RM, regurgitacion mitral; dP/dt, velocidad de aumento de presion ventricular izquierda.
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