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1985,

Se realiza una revisidn acerca de los teratomas sacrocoxigeos en la que se hace
una especial referencia a los aspectos anatomopatoldgicos, clinicos, diagndsticos. te-
rapéuticos v prondsticos. Tienen una incidencia de 1 en 40000 nacimientos vy predo-
minan en el sexo femenino. La degeneracion maligna puede ocurrir en un 18 *., El
tratamiento es fundamentalmente quirdrgico y el prondstico depende de dos factores:
la edad de diagnostico y su localizacion. Si el diagnéstico se realiza a edad superior
a 2 anos, la mortalided es de un 55 % mientras que los de localizacion tipn 1l de
Altmman tienen una mortalidad de 28 % Las recidivas posoperatorias son raras y
son mas probables en tumores con predominio de tejido nerviozn o compuestos de
tejidos de una sola hoja embrionaria

INTRODUCCION

Los teratomas son tumores formados por elementos histicos deriva-
tdos de las tres hojas embrionarias. los cuales no se hallan normalmente
en el sitio de aparicion de la tumoracion.'

Histologicamente son tumores derivados de las estructuras embriona-
rias derivadas a su vez de células plurinotentes. La localizacion mas fre-
cuente es la sacrocoxigea, v le siguen en orden decreciente la retroperi-
toneal. mediastinica, cervical, ovdrica, testicular y otras (intracraneal, he-
patica, gastrica. ...). '

En el presente trabajo se pretende revisar la bibliografia sobre los
teratomas sacrocoxigeos con especial referencia a los aspectos anatomo-
patologicos, clinicos. diagnésticos. teranéuticos y prondsticos.

Residente de pediatria.
Jefe del departamento de cirugia pedistrica.



Incidencia

Desde la primera descripcion de un leratoma sacrocoxigeo por Sax-
toph y Duvignea en 1790% hasta la primera inzervencién quirtirgica por
Stanley tuvieron que transcurrir 51 aii0s.?® y se han descrito desde en-
tonces miultiples casos.

Segln la mayoria de autores’ la incidencia sc cifra en un caso por
cada 40 000 recién nacidos, y el tumor mas frecuente en csta época es
iras los hemangiomas.®

De predominio en el sexo femenino. su incidencia varia eatre un 74
y un 80 % segun los autores.’

Por otro lado, es més frecuente en la época neonatz! con descenso
progresivo de la incidencia a medida que aumenta la edad®

En cuanto al posible componente hereditario de estos tumores cabe
citar el aporte de Aschcroft® sobre 17 pacientes en 6 familias en las
que se asociaba un teratoma presacro con otras anomalias tales como
la estenosis anorrectal, absceso retrorrectal y reflujo vesicoureteral.

Anatomia patologica

1. Macroscopica

El teratoma sacrocoxigeo presenta generalmente una forma redonda o
lobulada, contiene cépsula, tiene una consistencia quistica, sdlida o mix-
ta, y esta ultima es la mas frecuente'”

Puede tener un apéndice de 6rganos de gran tamafo, tales como un
dedo® o un rabo,!' entre otros.

Su tamafio es muy variable y puede oscilar entre una pequena promi-
nencia a nivel sacro hasta el de una tumoracién del tamaiio de una cabeza
fetal ®

Un aspecto de gran importancia para la relacién pronéstico-diagnostico
es la localizacion. Segin Altmman'? se pueden agrupar en cuatro tipos
seglin se muestra en el cuadro,

CUADRO
LOCALIZACION DCL TERATOMA SACROCOX!IGED [ALTMMAN)
Grupo Extenslon externa Extensidn intema
! - =
i i b + =
{Intrapélvico)

m - Gk
(Abdominal y pélvico)

w - +44
{Presaco)
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En una amplia revision realizada por la seccion de cirugia de la Aca-
demia American: de Pedictria, en doods: se estudiaron 405 pacientes con
teratomas sacrocoxineos, Altmman, Randolph y Lilly-~ observaron que el
tipo | representaba un 46 vs de casos, ¢l tipo Il un 35 %, ¥ los tipos IH
y IV occupaban frocuencias menores. con un 9 y 10% respectivameante.

Otra clasificacion de gran interés sobre lo localizacién tumoral es la
de Monereo' quo los divide en tres ticos:

1) Tumor con pedicula gue fo une al coxis.

H] Masa no pediculada unida al coxis. Pucde tener un componcnte in-
traabdominal. i

1) Tumoracisn cde 1a region préecoxigea y €spacio retrorrectal con un
pediculo vascuter vrocedente de la arteria sacra media,

2. Microscopica

Contienen las tras hojas blasiodérmicast’ y se clasifican segun Altm-
ey s

4] Inmaduros: Contiencn elementos con distintos esladios de difcione
CIacion embrionaria.
h) Maduros: Sale contiencn cslzmentos diferenciados.

Se acepta que los teratomas maduros son Deniygnos ¥y Que ics inma-
duros son malignos. aunt e esta Gltima equivalencia es dificll de esta-
blecer con seguridad en todos los casas.!®

Los teratomas maduros o hian diferenciados contienen los siguiciates
elementos:!"

a) Epiteiio estratificado del tipo orofaringeo, con gléndulas y tejido
linfoide.
b) Derivados mesodérmicos: Hueso, cartilage. grasa, tejido cancotivo
0 vasos.
¢)] Uno o varios dientas.
d) Tejido nervioso en un 80 “» de los casos®
e) Cavidides guisticas grandes, rodeadas de epitelio o endoislio
Los teratomas inmadu-os contienen tejidos poco difarenciades con pre-
sencia constante de tobulos neuroepitelinles vy las cavidades quisticas
son mas pequenas. En algunos casos.”” puede haber tejido nefroblastoma-
toso con estructuras glomerulotubulares junto con astructuras mixoides.
asi como neuroglia v tejido muscular estriado.

Frecuencia de malignidad

El temano del tumor no esté relacionado con la malignidad™ aunque
si lo estg 1z localizacion: cuanto mayor componente presacro contieneg,
mayor frecuencia de malignidac.'* Este dato se ha relacionado con el diag-
nastico mas tardio de este tipo de tumores debide a que dan menos
sintomas.”

La degeneracion maligna ocurre 2n un 18 “¢ de los teratomas sacro-

coxigens,’” puede invadir el recto. los huzsos y los musculos con metas-
tasis a nivel hepatico v pulmonar’

-

e
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En cuanto al sexo, el tipo maligno es mas frecuente en el sexo mascu-
lino [23 % frente a un 17 % en la nifia).!®

Por lo que respecta a la edad, la malignidad aumenta al avanzar la
misma. Asi, en el estudio de Alimman, de los teratomas malignos. un
50 % se diagnosticaron a los dos afos, un 37 % al ano de vida vy un 7 %
en la época necnaial, y la edad media de diagndstico en la serie de Gros-
feld sobre 85 pacientes fue de 1.9 afios.®
Clinica

El embarazo fue a término en un 89 % de casos'’ y el parto normal
en un 90 % ,'® se practicéd cesarea en =l resto de los casos y la mavoria
presentaron tumores mayores de 10 cm.” Otro factor que hay que consi-
derar es la posibilidad de sufrimiento feial con la anoxia consecuente.

Cuando el teratoma es de extension externa se caracteriza por ser
una masa quistica o sdélida localizada sobre el sacro o el coxis en la linea
media, su consistencia es firme con zlgunas zonas mas blandas®™ y cu-
bierta por piel normal (figura 1).

Si tiene un gran componente intrandivico puede disecar el espacio re-
trorrectal hasta el estrecho superior de la pelvis, por delante de la fascia
de Waldeyer.!"® Puede pasar por el orificic obturador a las piernas lo que
afecta a los plexos diaticos dando cuadros neurolégicos y posturas antial-
gicas de miembros inferiores. Por otra pariz, puede comprimir la porcién
rectosigmoidea de! intestino gruese !o rue nrovoca disquinesia y estrefi-
miento alternante con diarrea. Si comnrime la porcion uretzrovesical pue-
de dar lugar a retencién urinaria, infecciones de orina 2 hidronefrosis.®
Finalmente, la compresién venosa se traduce en adema de miembros in-
feriores. Por todo ello, el tacto rectal es imprescindible™ para precisar las
conaxiones constantes del tumor con |2 regidn coxigesa y presacra de
donde parten. lo que revela la adherencia a la cara posterior del recto
ffigura 2).

Cuando el teratoma tiene un componente intraabdominal. la palpacidn
de una masa® o incluse un distress respiratorio neonatal®® son los dos
signos de sospecha.

Asociaciones
Se presentan en un 18 a 26 % de los casos.® cifra sensiblemente su-
perior al 2,5 % esperado de malformacicnes de la poblacidn general.
Segln el trabajo de Altnwnan,'® 'as miés frecuentes son:

17) Alteraciones musculoesaueléticas ................ . .. 24 9%

20) Alteraciones renales ...t e 20 %

37) Alteraciones NervioSas ... .....vr v 16 %

4] Alteraciones intestinales ........... ... .o, T %

57) Alteraciones cardiacas ............. it 7 0y
Radiologia

En la radicgrafia simple de abdomen puede objetivarse:

— Calcificacion difusa o definida (hueso, dientes...) en la zona sacro-
coxigea en un 35 a 60 % segun autores'®2t ffigura 3).

— Destruccion del sacro®

-— Osteolisis localizada en region sacroisquiatrica.™

-
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Figura 1.

Recién nacida con vofuminoso teratoma
sacrocoxigeo,

Flgura 2.

Terstoma sacrocoxigeo gque desplaza visl-
blemente el ano.

R.C.P.
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Figura 3

Azpecto radiologico de un faratoma e
donde s¢ aprecian las caleificaclones

Es signo de malignidad:
— Aplasia de dos o mids segmentos del sac-o
— Separacion de los dos isquions.™
— Defectos en la parte posterior del cuerpo vertebral.
- Cuanddo el predominio es intraahdominal. aparece un aspecto de
vacuitlad pélvica con un gris homoaéneo en proyeccion anteropos
terior,

El enema opaco puede evidenciar un ensanchamiento del espacio rec
tosacro o la compresion postlerior y latera! del recto. con estiramiento vy
obstruccion,

Por otra parte, la urografia intravenosa puede mostrar una dilatacion
pieloureteral con desplazamiento lateral de los uréteres o de la vejiga
(figura 4).

La cistografia miccional puede poner de manifiesto un rechazo de la
vejiga con una muesca en la misma -*

Diagnostico diferencial
Debe establecerse con las siguientes entidades:
1. Meningocele sacro

En éste suelen existir malformaciones oseas y alteraciones de la iner-
vacién de la vejiga, 2ano y miembros inferiores.

RGP
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Figura 4.

Urografia intravenosa ¢n [a que sco
pone de menifiesto la compresién
vesicol.

Su consietencin es tluctuante salvo que tenga un componente lipidico
(lipomeningaccle). Por otra parte. esta situado en posicion mas cefélica
y pucde praoducir una protrusiéon desde la cara dorsal del sacro.

Al comprimirlo provoca un abombamiento de la fontanecla anterior en
el recién nacico. lo que explica la conexion con el espacio subaracnoideo.
La picl que recubre el meningocele suele ser fina. Finalimente, en la
radiografia puede apreciarse la espina bifide.

2. Absceso perianal y gluteo

Presenta caracteristicas inflamatorias, no asi el teratoma en una pri-
mera fase, aunque si puede mostrar estos cambios si se infecta como
efecto secundario (figura 5).

3. Cordoma

Afecta mas al varon y suele evidenciarse una destruccion 6sea en la
radiografia.”
3. Otros tumores

Ependimomas, embriomas, ganglioneuromas, condromas, gliomas retro-
peritoneales o extragspinales, hamartomas neuroectodérmicos, tumores
presacros cpidermoides, hemangiomas gliteos y tumores retroperitonea-
les.'?

R.C.P.
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" Figura 5.

Infeccidn de un teratoma en una lactanle.

4. Otras sitvaciones

Hidronefrosis, duplicaciones intestinales, hidrometrocolpos, prolapsos
rectales, imperforacién anal.™”

Los errores iniciales en el diagnostico en la serie de 405 casos apor-
tados por Altmman'’ estin consinuioos por:

—- Mielomeningocele (9 casos)
~bsceso rectal (4 casos).

—- Linfangioma (3 casos).

- Quiste perineal y lipoma (2 casos).

~— Ano imperforado (1 caso).

Tratamiento

El tratamiento es tundamentalinente quirdrgico. A pesar del gran ta
maiio de la tumoracién, lo primero que hay que hacer es recuperar el
estado general del paciente y una exploracion detallada para descartar la
existencia de otras malformaciones.

La técnica quirdrgica en la época neonatal consiste en colocar al pa-
ciente en posicién de plegaria mahometana y en la exéresis compleia de
la tumoracién que generalmente se puede realizar por via perineal. Es
necesario para evitar recidivas o malignidades secundarias, disecar bien
el tumor, que en ocasiones se extiende por debajo del sacro y extirpar
las dltimas vértebras del coxis.

Para una perfecta diseccion de la tumoracion y con el fin de no lesio-
nar el recto es conveniente colocar una sonda rectal bastante gruesa
para que sirva de guia. Finalizada la intervencion, tras la reconstruccion
del suelo pélvico, es conveniente dejar un drenaje.

En algunos casos, aunque no es frecuente en los teratomas Sacrocoxi-
geos, hay que recurrir a la doble via de abordaje del tumor, la abdominal
primeramente y una vez bien liberado se aborda por via perineal.

En general estas tumoraciones en los primeros meses de vida no pre-
sentan graves problemas quirlrgicos

HC.P ag
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En los casos de diagnodstico tardio y generalmente de prondstico malo.
la diseccién de la tumoracion es mds laboriosa, pues algunos cursan con
infecciones previas o la tumoracién esté infiltrando el musculo, recto y
vejiga lo que hace imposible la reseccién completa de la masa tumoral.

Las complicaciones durante la intervencién no son frecuentes y estén
constituidas por la parada cardiaca, inducida por la anestesia® y la he-
morragia con shock hipovolémico secundario.!?

Las complicaciones posoperatorias, estimadas en torno a un 18%,'2 sue-
len tratarse de infecciones sacras, abdominales, fistulas en la herida y
dehiscencia de la misma.'”” También como secuela de la intervencién vy
por extirpar no sé6lo el coxis sinoc alguna vértebra sacra pueden quedar
lesionados los esfinteres.

Otros tratamientos estén indicados cuando se trata de un teratoma ma-
ligno con metastasis pulmonares o hepaticas, o cuando se ha realizado
una escision incompleta a pesar de ser benigno.!?

Se basa fundamentalmente en la radioterapia local y la quimioterapia
multiple con ciclofosfamida, vincristina, actinomicina D y metrotexate.

Pronostico

Los dos factores que parecen marcar el prondstico de los: teratomas
sacrocoxigeos son la edad de diagnéstico y su localizacién. Asi, en los
casos en que el diagnostico se realizd en edad superior a los 2 afos,
Ja mortalidad fue de un 55 %, y de un 38 % cuando se diagnosticé entre
el primero y segundo afio de vida; mientras que un 12 y 7 % de nifnos
fallecieron cuando el diagndstico se habia realizado entre el primer y
sexto mes de vida o al nacimiento, respectivamente.'?

La localizacion es otro factor importante en cuanto al prondstico. Asi,
el 28 % de los diagndsticos de teratoma sacrocoxigeo tipo Il de Altmman
fallecieron frente al 11 %% de los tipo 1.'? Este dato parece estar relacio-
nado con la edad del diagnéstico, pues los de mayor componente interno
se diagnostican més tardiamente.®

Por otra parte, el caracter anatomopatolégico de benignidad o malig-
nidad no pareee influir si se consideran aisladamente los tipos I, 1l o III,
excepto en el tipo IV en que el mayor nimero de exitus se presenté en
malignos.'? No obstante, si se consideran independientemente, si hay una
clara diferencia en la supervivencia posoperatoria: asi, mientras un 60 %
de los nifios con teratoma maligno fallecieron en aproximadamente 10
meses, s6lo un 5 % de los benignos lo hicieron.

Finalmente, las recidivas posoperatorias son raras’ y no indican nece-
sariamente malignidad, aunque hay tres factores que apuntarian hacia esta
posibilidad: la edad mayor de 4 meses y el predominio de tejido nervioso
o la existencia de una sola hoja embrionaria en el examen histoldgico del
tumor.® :
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SUMMARY

Vitoria Mifana, §.; 5. Ruiz Company. Sacrucoccygesl teratoma. Rev Cub Ped 57: 1,
1585.

A review on sacrococcygeal teratomas with special reference to anatomopatholegic,
clinical diagnostic, therapeutical and prognostic aspects, is carried out. Their incidence on
births (s 1:40 000, prevailing in the female sex. Malignant degeneration approrimately oc
curs in 18%. Treatment is basically surgical and prognosis depends on two factors: age
at dlagnosis and its localization. If diagnosis is determined at an age older than 2 years.
mortality Is 55%, while mortality for those with Altmman type Il localization is 28%.
Postoperative relapses are uncommon and possibilities are greater in tumours with
predominance of nervous tissue or tissues with only one embryonal layer

RESUME

Vitoria Mifana, |.; 5. Ruiz Company. Tdratomes sacro-coccygiens. Rev Cub Ped 57:
1. 1985.

Les auteurs font une revue portant sur les tératomes sacrococcygiens, dans laquelle
on met l'accent sur les aspects anatomo-pathologiques, cliniques, diagnostiques, thé-
rapeutiques et pronostiques. Leur incidence est de 1 sur 40000 naissances et le sexe
le plus touché est le féminin. La dégénérescence maligne peut survenir dans 18%
des cas. Lo traitement st nctamwment chirurgical et le pronostic dépend de doux
facteurs: 'ége de diagnostic et le sidége. 3i le diagnostic est réalisé & un fge supérieur
a4 2 ans, la mortalité est de 55%, tondis que ceux & localisation type Il de Altmman
ont une mortalité de 28%. Les récidives post-opdratoires sont rares et sont plus pro-
bables dans des tumeurs & prédominances de tissu nerveux ou composdés de tissus
dun seul feuillet embryonnaire.
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