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RESUMEN

El Teratoma Maduro es una patologia que se presenta con poca
frecuencia en region craneo facial ya que en la literatura se describen
con mayor frecuencia los teratomas en region sacro coccigea. En
nifos aparece a muy corta edad y en nifas cerca de la pubertad
de localizacién ovarica. Estos tumores deben ser sometidos a
reseccion quirlrgica, tratando de extirparlo en su totalidad para
evitar su recidiva.

Presentamos el caso de un neonato de 4 dias de edad que ingresa
al Hospital del Nifio de la ciudad de La Paz por presentar una
tumoracion en regiéon craneo facial lateral derecha, de consistencia
mixta, base no movible, con una dimensiéon de 10cm x 10 cm.

A objeto de llegar a un diagnostico que permita la exéresis del
tumor, se realizaron varios examenes complementarios los cuales
finalmente posibilitaron su retiro quirdrgico, correspondiendo el
tumor a un teratoma maduro craneo facial derecho. Se publica el
presente caso por su localizacion y dimensiones inusuales.
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ABSTRACT

The ripe teratoma is a pathology that appears seldom in the craneo
facial region, since in the literature the teratomas in the sacro
coccigeal area are described more often. In boys it appears at a very
young age, and in girls close to puberty being localized in the ovaries.
These tumours must be surgically excised, trying to extirpate them
totally in order to avoid reappearance of the growth.

We present the case of a 4 days old newborn who was admitted to
the Hospital del Nifio in La Paz, due to a tumour in the right lateral
craneo facial region, of mixed consistence, base not movable, with a
dimension of 10 cm x 10 cm.

With the purpose to arrive at a diagnose that permitted the excision
of the tumour, various complementary examinations were carried out
which finally made the surgical extirpation possible being the tumour
a ripe right craneo facial teratoma. We publish the present case
because of its unusual localization and dimensions.
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INTRODUCION

Si bien los teratomas son el tipo histolégico mas
frecuente dentro de los tumores cerebrales en fetos
y recién nacidos '? el Teratoma Maduro es muy
poco frecuente en region craneo facial, estos suelen
presentarse en el ovario o en sitios extra gonadales;
son el subtipo histolégico mas comun de tumores de
células germinales en la infancia 34
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Losteratomassuelencontenertejidosbiendiferenciados
de las capas de células germinales ectodérmica,
mesodérmica y endodérmica, pudiendose encontrar
cualquier tipo de tejido dentro del tumor. Los teratomas
maduros son benignos, aunque algunos teratomas
maduros e inmaduros pueden secretar enzimas u
hormonas, incluso insulina, hormona del crecimiento,
andrégenos, prolactina y vasopresina 56
Enlapublicacidonrealizada porIsaacs sobre 250tumores
perinatales, los teratomas cerebrales representan el
29.6% del total. Le siguen en frecuencia los tumores
neuroepiteliales, el astrocitoma, meduloblastoma,
ependinoma, papiloma de plexos coroideos 2 (Tabla
1).

Dentro la clasificacién histoldgica de los teratomas
tenemos: teratomas maduros, teratomas inmaduros,
tumores malignos de células germinales.



Tabla 1 Tipos histolégicos mas frecuentes en 250 tumores
cerebrales fetalesy neonatales.

TUMOR %
Teratoma 29,6
Astrocitoma 18,8
Tumores neuroectodérmicos primitivos 13,2
Tumor de plexos coroideos 13,2
Craniofaringioma 6,8
Tumor meningeo 5,6
Tumor ependimal 4,4
Gangliglioma 2,0
Spongioblastoma 1,2
Méduloepitelioma 1,2
Tumor rabdoide 0,8
Astroblastoma 0,8
Hemangioblastoma 0,8
Oligodendroglioma 0,8
Teratoide/rabdoide atipico 0,4
Hamartoma hipotalamico 0,4

Fuente: Isaacs H. Pediatr Neurol 2002;27:249-61

Teratomas inmaduros también contienen tejidos de las
tres capas de células germinales, pero tienen, ademas,
tejidos inmaduros, especialmente neuroepiteliales. Los
teratomas inmaduros pueden clasificarse en grados de
0 a 3 basandose en la cantidad de tejido inmaduro que
se encuentre en el espécimen’. Los tumores de grado
alto son méas propensos a tener focos de tumor del
saco vitelino 8. Los teratomas inmaduros se presentan
principalmente en sitios extragonadales en los nifios de
corta edad y en los ovarios en las nifias alrededor de la
pubertad, pero no existe correlacion entre el grado del
tumor y la edad del paciente &°.

Tumores malignos de células germinales contienen
tejidos que se originan en las células germinales (es
decir, tumores del saco vitelino, germinoma, carcinomas
embrionarios o coriocarcinomas) , raras veces, tejidos
de origen somético. Los elementos malignos aislados
pueden constituir una pequefia fraccién de un teratoma
predominantemente inmaduro®*°. Los tumores del saco
vitelino producen alfa-fetoproteina (AFP), mientras que
los germinomas y especialmente los coriocarcinomas
producen beta-gonadotropina coriénica humana, lo
que se traduce en concentraciones séricas elevadas
de estas sustancias.

CASO CLINICO
Producto de segundo embarazo, de cuatro dias de

edad, nacido en domicilio atendido por médico de area
con referencia de llanto inmediato al nacimiento.

Fig. N° 1 Vista frontal

Fig. N° 2 Vista postero lateral e inferior

El examen fisico muestra un neonato a término, AEG,
gue presenta una tumoracion lobulada de consistencia
firme, aparentemente no dolorosa, de 10 x 10 cm
de dimension, ubicada en region temporal derecha,
aspecto quistico de consistencia sélida, que puede
corresponder a hueso temporal; la valoracion por
neurocirugia sugiere aparente teratoma; a la palpacion
huesos frontal, parietal y temporal izquierdos normales
con suturas y fontanela anterior abierta, no tensa;
desviacion de parpado y comisura labial del mismo
lado, (Figuras 1y 2). En el resto del examen, fuera de
una discreta ictericia, no se hallan particularidades.
Se solicitaron los siguientes exdmenes complemen-
tarios: ecografia de la tumoracion que reporta masa
quistica en region frontotemporoparietal derecha, sin
comunicacién con parénquima cerebral; ecografia
craneal transfontanelar, normal.

Para ratificar lo anterior se realiza angiografia cerebral
carotidea y TAC de craneo a fin de descartar el
diagnostico de un encefalocele, higroma quistico o
linfangioma.



tridimensional de la Figura N° 6, se ve la relacion
craneo facial con el tumor.
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Fig. N° 5 TAC postero inferior que muestra independencia estructural del
tumor.
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Fig. N° 3 Angiografia frontal

La angiografia (Ver Figura N° 3) muestra integridad del
sistema vascular intracerebral, con arteria nutricia de
la masa tumoral derivada de la carétida externa.
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Fig. N° 6 TAC tridimensional tangencial que muestra la relacién del tumor con
el macizo créaneo facial.

Desprendimiento de la masa tumoral (Ver Figura N° 7).

Fig. N° 4 Tomografia frontal

La reconstruccién tomografica tridimensional (Ver
Figura N° 4) muestra la masa tumoral en sentido
anteroposterior; y el corte transversal permite apre-
ciar el tumor fuera del crdneo, con independencia
estructural (Ver Figura N° 5). También en la tomografia

Fig. N° 8 Extirpacion del tumor



Fig. N° 11 vista anterior post cirugia

Se planificd (por Cirugia Plastica y Neurocirugia) la
exeéresis, manejo reparador y reconstructivo del caso,
bajo el siguiente esquema: la incision, que al mismo
tiempo es la via de preparacién de la exéresis tumoral,
con un disefio trilobulado que permita realizar cortes
proporcionales en los diferentes segmentos de tejidos
blandos.

Se procedié al aislamiento y posterior retiro del
tumor, cuidando las dimensiones y adaptacion de los
segmentos cutaneos a la nueva topografia cefalica,
reduciendo la superficie de piel tomando en cuenta las
cualidades histologicas de los tejidos y que estos no
interfieran con la estética de la cara.

En el segundo tiempo operatorio, se realiz6 una
craneotomia amplia advirtiendo deformidad de la
misma por el tumor que produjo una superficie
céncava,; por ello se invirti6 el segmento éseo para
darle forma normal al craneo.

Se solicité también Alfa fetoproteina, que se hallé en
rango normal, niveles discretamente elevados de
betagonadotrofina coriénica humana (3-HCG); con
los resultados anteriores, el servicio de Oncologia
descarta componente maligno del tumor.

El estudio anatomopatolégico mostraba los
siguientes caracteres macroscopicos: masa quistica de
10cm de dimensién, con multiples cavidades internas
conteniendo liquido amarillo seroso; hacia un lado se
halla masa amarilenta esponjosa de 3 x 2 cm, con
tejido 6seo en su base.

Microscopicamente el tumor mostraba: membrana
periférica de tejido conectivo, vascularizada, revestida
por tejido cubico que forma proyecciones papilares.
La masa soélida muestra tejido conectivo con infiltrado
linfocitario; en un extremo se hallan tejido nervioso
con neuronas piramidales bien preservadas y capa
ganglionar con fibras nerviosas, semejante a corteza
cerebelar, sustancia blanca, neuronas vy fibras
nerviosas. También se hall6 areas con musculo estriado
esquelético, muasculo liso, glandulas salivales mixtas,
hueso con osteocitos, nédulos de cartilago hialino,

quistes revestidos por epitelio respiratorio y papilas
de plexo coroideo. El diagnéstico definitivo es de
un teratoma maduro facial derecho. Se consigna
presencia de tejido cerebelar, ganglionar, coroideo.

Fig. N° 12 vista anterior post cirugia
DISCUSION

Los teratomas se definen como neoplasias que se
originan en células pluripotenciales, compuestas de
una gran variedad de tejidos extrafios al érgano y al
sitio anatdmico donde se presentan; se establecio
también, que los tejidos deben provenir de las 3 hojas
embrionarias. En conclusion un teratoma debe tener:
a) multiplicidad de tejidos, b) sin relacién topografica
con el sitio de origen y c) tejidos que intentan formar
organos.

Los teratomas de la cara (extracraneales) son raros,
la mayoria afectan la linea media y estan relacionados
con la cavidad oral y los maxilares, por lo que
recibieron el nombre de “epignathus”. Los teratomas
del hueso temporal aiin més raros, se describen con
compromiso del oido medio, se informaron también en
la trompa de Eustaquio y en la mastoides. En el caso
presente, la masa tumoral es lateral, comprometiendo
la region témporo-mandibular derecha, por debajo de
la piel, aparentemente sin relacién con la cavidad oral,
extendiéndose por delante del pabell6n auricular, sobre
la articulacion témporo-mandibular y la rama del maxilar
inferior. De naturaleza quistica, presenté un nodulo
que contenia diferentes tipos de tejidos, derivados del



ectodermo, pero también del mesodermo y epitelio
respiratorio. Loinusual en el caso que publicamos es su
naturaleza quistica, en contraposicion con la literatura
especializada que sostiene: que los teratomas de la
cabeza, no son quisticos, no estan relacionado con la
cavidad oral, y que los tejidos encontrados no forman ni
eshozan 6rganos; en nuestro caso se encontrd solo un
nodulo a un lado de la cavidad quistica; sin embargo,
la multiplicidad de tejidos provenientes de las 3 capas
embrionarias y la ausencia de un canal que comunique
con cavidad craneal, hacen inapropiado el término de
heterotopia y creemos mas conveniente el nombre de
teratoma. Apoya la designacion de teratoma también
la presencia de las excrecencias papilares que se
interpretaron como plexo coroideo.

El diagnéstico diferencial debe hacerse precisamente
con masas basicraneales quisticas que contienen
tejido nervioso bien diferenciado cuyo diagndstico
es “heterotopia cerebral” o encefalocele que designa
a un grupo de lesiones caracterizadas por tener
componentes de tejido cerebral maduro fuera de la
cavidad craneal, cuyo exponente mayor es el glioma
nasal. Otro diagnostico diferencial se hace con el tumor
neuroectodérmico pigmentado de la infancia, que
contiene solo elementos derivados de la cresta neural,
en el presente caso no se encontraron células con
pigmento de melanina en un estroma mixoide y existen
tejidos de las otras capas embrionarias. La mayoria
de quistes intraorales se deben a un maldesarrollo y
pueden tener epitelio gastrico, pero no son teratomas
verdaderos.

Sirealizamos un analisis del presente caso, suponemos
que no existio el cierre temprano de los huesos de esta
zona, que ocasiond que el tejido nervioso tanto de la

base del crdneo como de la fosa posterior, salieran
hacia el exterior constituyendo una masa, subdérmica,
que crecio por la produccion de liquido cefalorraquideo
probablemente, hasta convertirse en una masa
quistica que deformé enormemente la cara del bebé.
Cabe destacar que se encontraron fragmentos
de corteza cerebelar, sustancia gris de ndcleos de
la base y sustancia blanca, un ganglio nervioso
probablemente el espiral y espacios revestidos por
plexo coroideo que formaron papilomas, que indican
su funcionalidad y formaron LCR. Estos hallazgos
apoyarian el diagnostico de heterotopia cerebral
o encefalocele. Pero dentro del mismo nddulo, se
encontraron glandulas sudoriparas y foliculos pilosos,
musculo estriado esquelético y glandulas salivales;
estructuras propias de la region; por lo que deberia
denominarse coristoma, pero no explican el hallazgo de
tejido muscular liso, cardiaco y formaciones quisticas
revestidas por epitelio respiratorio. Existen también
malformaciones vasculares, principalmente linfaticas
y de tejido 6seo maduro en la base del nédulo. Si
sumamos todos los hallazgos, creemos que el nombre
mas apropiado es teratoma facial, como se indica en
el diagnostico final .

Las anteriores consideraciones que son determinantes
para el diagnéstico definitivo, la ubicaciéon del tumor,
su dimensién que como enunciamos en el titulo
es “inusual” y los examenes complementarios que
permitieron antes de la cirugia, primero descartar
malignidad y segundo (talvez lo mas importante) su
falta de comunicacion con el cerebro, permitieron que
se realice una cirugia exitosa como puede apreciarse
en las fotografias post quirdrgicas.

e REFERENCIAS ~N

pODE

218 (6): 296-302, 2006 Nov-Dec.
Reprod Med 41 (12): 924-6, 1996.
diagnosis? Ann Thorac Surg 54 (4): 741-3, 1992.

Cancer 37 (5): 2359-72, 1976.

(7): 2137-43, 1999.

1982; 109-117

Raisanen JM, Davis RL. Congenital brain tumors. Pathology 1993; 2: 103-16.

Isaacs H. Perinatal Brain Tumors: A review of 250 cases. Pediatr Neurol 2002; 27: 249-261.

Gobel U, Calaminus G, Engert J, et al.: Teratomas in infancy and childhood. Med Pediatr Oncol 31 (1): 8-15, 1998.

Harms D, Zahn S, Gobel U, et al.: Pathology and molecular biology of teratomas in childhood and adolescence. Klin Padiatr

5.  Tomlinson MW, Alaverdian AA, Alaverdian V: Testosterone-producing benign cystic teratoma with virilism. A case report. J

6. Kallis P, Treasure T, Holmes SJ, et al.: Exocrine pancreatic function in mediastinal teratomata: an aid to preoperative

7. Norris HJ, Zirkin HJ, Benson WL: Immature (malignant) teratoma of the ovary: a clinical and pathologic study of 58 cases.

8. Heifetz SA, Cushing B, Giller R, et al.: Immature teratomas in children: pathologic considerations: a report from the combined
Pediatric Oncology Group/Children’s Cancer Group. Am J Surg Pathol 22 (9): 1115-24, 1998.

9.  Marina NM, Cushing B, Giller R, et al.: Complete surgical excision is effective treatment for children with immature teratomas
with or without malignant elements: A Pediatric Oncology Group/Children’s Cancer Group Intergroup Study. J Clin Oncol 17

10. Gobel U, Calaminus G, Schneider DT, et al.: The malignant potential of teratomas in infancy and childhood: the MAKEI

experiences in non-testicular teratoma and implications for a new protocol. Klin Padiatr 218 (6): 309-14, 2006 Nov-Dec.
11. Gonzalez-Crussi F: Extragonadal teratomas. Armed Forces Institute of Pathology eds. Washington DC, Bethesda, Maryland.

/

BRUN J, PORTUGAL O, TAMAYO L, FERNANDEZ R, MORENO B.





