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PALABRAS CLAVE Resumen Los teratomas son tumores compuestos de tejidos derivados de las tres capas ger-
Teratoma; minales que pueden localizarse en las gonadas o extragonadales. Los de localizacion orbitaria
Orbita; son infrecuentes y generalmente se presentan en recién nacidos sanos produciendo proptosis.
Neonato Los autores presentan el caso de un recién nacido con gran teratoma orbitario congénito que

invadia las estructuras intraoculares y que se extendia hasta la fosa cerebral media a través del
vértice de la orbita. Se describen las caracteristicas clinicas, los hallazgos radiolégicos, el abor-
daje quirdrgico, la descripcion histopatoldgica y el tratamiento adyuvante con quimioterapia
recibido por el paciente.
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which can be located in the gonads and extragonadal. The orbital location are rare and usually
occur in healthy newborns producing proptosis. The authors present the case of a newborn with
congenital orbital teratoma large invading intraocular structures and extending to the middle
cranial fossa through the apex of the orbit. Clinical features, radiological findings, surgical
approach, histopathologic description and adjuvant chemotherapy received by the patient are
described.
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Introduccion

Los tumores de células germinales son poco frecuentes
en la edad pediatrica; tienen una tasa de incidencia de
2,4 casos/millon/ano y representan del 2 al 3% de las can-
ceres en nifos y adolescentes menores de 15 anos. Son un
grupo de tumores altamente heterogéneos derivados de las
células germinales primitivas; histologicamente pueden ser
clasificados como neoplasias benignas o estar constituidos
por elementos malignos. Se encuentran en una variedad
de sitios pero de acuerdo con su localizacion se clasifican
en gonadales y extra gonadales, estos Ultimos ubicados en
la linea media, como el area sacrocoxigea, retroperitoneo,
mediastino, cabeza y cuello y region pineal'2.

El teratoma es el tumor neonatal mas comun (aproxima-
damente 25% de todos los tumores que se presentan en el
neonato) y es el tumor de células germinales mas frecuente
en los ninos. Son mas frecuentes en el género femenino con
una razon femenino/masculino de 3:1. Se localizan mayo-
ritariamente en la region sacrocoxigea. Traper D y Lack EE
(1983) informaron en la serie de 128 teratomas perinatales
que los teratomas sacrocoxigeos representaron el 79,7%, los
teratomas de cuello el 4,7%, en la cara 3,1% y los de orbita
1,6%.

La presentacion clinica de los teratomas de cabeza y
cuello varia de acuerdo al sitio anatomico donde se loca-
lice y pueden ser diagnosticados en el periodo prenatal,
mediante vision ecografica, o posnatal. Los orbitarios se pre-
sentan al nacimiento con proptosis unilateral en neonatos
por lo demas sanos de término o prematuros; se caracteri-
zan por un rapido crecimiento y ocasionalmente el tumor se
extiende hasta la cavidad intracraneana.

Casi todos los tumores de células germinales encontrados
en el feto y en el neonato son histologicamente benignos
y se diagnostican como teratomas maduros o inmaduros.
Ocasionalmente en algunos tumores se puede encontrar un
foco microscopico de tumor de seno endodérmico y rara
vez elementos de carcinoma embrionario asociado con el
teratoma’. A pesar que los teratomas de cabeza y cuello
son histolégicamente benignos constituyen una enfermedad
potencialmente fatal que amenaza la vida del neonato por
su crecimiento rapido y por la posibilidad de malignizarse
con la edad”.

El tratamiento de los teratomas orbitarios es esencial-
mente quirdrgico y en lo posible realizar un salvamento
ocular que permita el desarrollo de la orbita y en algu-
nos casos preservar la vision>°. Presentamos un caso de un
recién nacido con un teratoma congénito con componentes
inmaduros a quien se le realiz6 exenteracion de la orbita y
quimioterapia adyuvante.

Caso clinico

Describimos el caso de un recién nacido masculino de
21 dias de vida producto de un primer embarazo con
controles prenatales regulares con informes de ecografias
obstétricas sin anomalias y serologias de la madre para
sifilis, virus de inmunodeficiencia humana, hepatitis B 'y C
negativas. Parto vaginal sin complicaciones; el recién nacido
de término con peso al nacer de 3.500 gramos y talla 53 cm.
Remitido al Instituto Nacional de Cancerologia por presentar

proptosis congénita derecha producida por una gran masa
en la orbita. Al examen fisico de ingreso se encontré un
recién nacido en aceptable estado general con retraccion
palpebral derecha, el ojo derecho sin reaccion a la luz, con
oftalmoplejia, presencia de buftalmos, quemosis conjunti-
val, hiperemia, y hallazgos sugestivos de perforacion ocular
contenida. Por la 6rbita derecha protruia una masa de apro-
ximadamente 8 x 8 cm sobrepasandola hasta el area frontal
y descendiendo por debajo del maxilar produciendo luxa-
cion completa del ojo. Ademas desviacion de la linea media
facial hacia la izquierda (fig. 1).

Se le practico resonancia nuclear magnética cerebral y de
orbitas en la que se observo una masa de senal heterogénea
de 54 x 57 x 75mm que reemplazaba el contenido orbita-
rio derecho, con remodelacion y destruccion parcial de las
paredes orbitarias, crecimiento exofitico y muiltiples areas
quisticas con invasion intracraneal por extension a través del
vértice orbitario hacia la fosa craneal media. Los componen-
tes sélidos de la lesion realzaban de forma heterogénea con
el contraste. La drbita izquierda no presentaba alteraciones
(fig. 2).

Las radiografias de térax, ecografia abdominal y ecocar-
diograma fueron normales.

Los marcadores tumorales prequirdrgicos: subunidad
beta de la hormona gonadotrofina coridénica humana (-
HCG) fue de 0,935 mUI/l y la alfafetoproteina sérica de
1515 ui/ml; resultados considerados dentro de los limites
normales para la edad del paciente.

A los 28 dias de vida el paciente fue intervenido por un
equipo multidisciplinario integrado por oftalmologo, neuro-
cirujano y cirujano maxilofacial; encontrandose la presencia
de una masa en la 6rbita derecha de aproximadamente 10 cm
de didametro, ulcerada, eritematosa, de bordes irregulares
y encapsulada que producia deformidad de las estructuras
oseas perilesionales. Se realizo exenteracion de la orbita
derecha con exceresis completa de la tumoracion ubicada
en la fosa craneal media y en maxilar superior.

En el servicio de patologia se recibio la pieza quirtrgica
producto de exenteracion de la orbita derecha que incluia
globo ocular y tejidos blandos vecinos con ampliacion de
bordes.

El examen de los cortes microscopicos mostraron globo
ocular ocupado por un tumor germinal mixto que invadia
la camara posterior y constituido por elementos madu-
ros representados por cartilago, hueso, glandulas mucosas,
estroma y piel. Ademas se identificé un componente inma-
duro formado por tejido nervioso (neuropilo) con formacion
de pseudorosetas y positividad para CD99 y NSE. En nin-
guno de los cortes se observo otros elementos germinales.
El tumor tenia invasion de la coroides y extraescleral exten-
diéndose a tejidos blandos vecinos; el borde de seccion
estaba comprometido por tumor (figs. 3 y 4).

El tumor fue clasificado como teratoma inmaduro con
reseccion incompleta por bordes quirdrgicos microscopica-
mente comprometidos (E-ll de riesgo intermedio), por lo
cual se administraron 4 ciclos de tratamiento adyuvante
con quimioterapia BEP (Bleomicina 15mg/m2sc, Etoposido
100 mg/m2sc, Cisplatino 90 mg/m2sc). Por tratarse de un
recién nacido los dos primeros ciclos se ajustaron al 50%
de la dosis y por una buena tolerancia sin efectos toxi-
cos los dos Ultimos ciclos se aplicaron al 75% de la dosis
total.
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