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Introduccion

e Tumor mas habitual en los recién nacidos:

— 40% de todos los TCG y 78% de los TCG
extragonadales

e Desarrollo a partir de la base del céccix y deriva

de las tres lineas celulares germinales
* Dg prenatal:
— 0 Insuficiencia cardiaca, Hidrops, Parto
Parto prematuro 50%
prematuro, anemia fetal, distocia en el

— Mortalidad 15-30% parto o rotura del tumor
— Morbilidad 12-68%



Generalidades

1/10000-40000 RNV, predominio femenino (4:1)
Casos esporadicos.
— Casos familiares Autosomico Dominante.

Aislado—=2>No aumenta riesgo de aneuploidias, pero 15%
anomalias asociadas:

— Ano imperforado, defectos sacros, duplicacion de utero
y vagina o mielomeningocele.

La mayoria benignos.
Factores de riesgo morbimortalidad:
— Morfologia y vascularizacion del tumor.

Hambraeus M, et al. J Pediatr Surg. 2016;51(3):481-48¢



Embriologia
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Gastrulacion—> ndédulo de Hensen, y el resto de la linea primitiva, se desplazan en el
embridn en sentido craneo-caudal durante el desarrollo

el nédulo de Hensen va ocupando sucesivamente una posicion mas caudal, y por
ello la linea primitiva va siendo progresivamente de una menor longitud—> 4ta
semana regresion.

Su persistencia en zona caudal parece explicar el origen del Teratoma
sacrococcigeo.



Histologia

Derivan de las tres lineas celulares
germinales:

— Tejido neural, epitelio escamoso e
intestinal, apéndices cutaneos,
dientes, fragmentos dseos

Teratoma maduro: tejido diferenciado

Teratoma inmaduro: tejidos
embrionarios indiferenciados, como
neuroectodermo primitivo

Teratoma maligno: tejido de
comportamiento agresivo, p. Ej tumor
del saco vitelino, carcinoma
embrionario.




Clasificacion quirurgica

e Altman et al. (1974)

Fig. 4. Morphologic classification of SCTs according to the American Academy of Pediatrics Surgery Section Survey. Type | is primarily
external in location. Type Il has equal amounts of internal and external components with a dumbbell shape. Type Il has a small external
component and is primarily located within the abdomen and pelvis. Type IV is entirely internal without a visible external component.

Yoon H et al. Acta Radiol. 2018;59(2):236-246.



Diagnhostico Prenatal

Ecografia 2° Trimestre

Masa quistica, sélida o mixta en relacion a
Zona sacra.

Alta vascularizacion al Doppler en los sélidos.

50% de diagnostico prenatal. Algunas series
hasta 70%

No siempre posible determinar componente
intrapélvico.

Alfa fetoproteina elevada



Clasificacion ecografica

* Tipo I: PREDOMINIO QUISTICO (15%)

Mbumba B et al. JBR-BTR. 2010;93(6):314-31¢



Clasificacion ecografica

» Tipo Il: SOLIDO-QUISTICO (70%)

Woodward PJ et al. Radiographics. 2005;25(1):215-242



Clasificacion ecografica

* Tipo Ill: solidos

Morbimortalidad

perinatal

Rios LT et al. Case Rep Obstet Gynecol.
2012



Impacto hemodinamico

Tumores solidos tienen alta vascularizacion y rapido
crecimiento> MAV

Hiperdinamia, aumento del GC, hipertrofia ventricular

Hidrops

“Secuestro”: territorio de baja resistencia—> anemia fetal: PSM
ACM

Hemorragias dentro del tumor

Por tamafo y vascularizacion—>PHA y placentomegalia

En la madre: PE/Sindrome de Ballantyne



Diagnostico diferencial

Mielomeningocele
Quiste de ovario
Dilatacion intestinal
Anomalias de la cloaca
Linfangioma




Resonancia magnética

Util en evaluacidn prenatal
Permite evaluar extension
pélvica

Compromiso del canal
espinal

Hemorragias intratumorales

Asesoramiento a los padres
y planificacion
preoperatoria postnatal

Torres Huaringa et al. Rev. peru. ginecol.
obstet. [online]. 2016, vol.62, n.4



Malformaciones asociadas

Urogenitales

— HUN

— Reflujo vesicoureteral

— Estenosis uretral

— Persistencia del Seno urogenital
Estenosis/Atresia anal

Sindrome Curarrino (triada): tumor presacro,
defecto hueso sacro y estenosis anal.

Defectos del tubo neural

Peiro JL et al. Pediatr Surg Int. 2016;32(7):635-647.



Factores prondsticos

Buen Prondstico Mal prondstico
pronostico intermedio

Tipo ecografico Tipo | Tipo Il Tipo lll
Tamano <5cms 5-10 cms >10 cms
Anomalia Asociada No Leves: CIV,ectasia Graves:

pielica, malposicion  cromosomopatia,
de extremidades mielomeningocele

Edad gestacional al >32 semanas 28-32 semanas <28 semanas
parto
Evaluacién cardiaca Normal Hipertrofia Alteracion Doppler
miocardica venoso, IC,
Hidrops.

Gratacos. Medicina Fetal. 2da edicion

Gucciardo L et al. Prenat Diagn. 2011 Jul;31(7):678-88.
Rodriguez MA et al. J Pediatr Surg 2011;46:1182.

Shue E, et al. J Pediatr Surg. 2013;48(6):1225-12:



Factores prondsticos

* Rapido crecimiento
(>150 cc/semana)

* Ratio tumor/peso fetal
TFR >0.12: >24 semanas:

— RR 4.7 mal resultado
perinatal. (100%
sensitivity and 83%
specificity)

Gucciardo L et al. Prenat Diagn. 2011 Jul;31(7):678-88.
Rodriguez MA et al. J Pediatr Surg 2011;46:1182.



Factores prondsticos
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Factores prondsticos

Estudio retrospectivo (1997-2015) Table 4. Univariate logistic regression

58 pacientes

Determinar valor de TRF éptimo OR (95% CI) p value
para predecir (ROC): TFR >0.095 36.0 (692-187.35)  <0.001
— Mal resultado fetal: muerte  >90% solid tumor morphology 4.8 (1.56-14.78) 0.006
fetal, muerte neonatal o Placentomegaly 2.9 (0.65-12.98) 0.16
deterioro fetal que justifica la Polyhydramnios 4,04 (0.40-41.42) 0.24
cirugia fetal abierta o parto
<32 semanas Table 5. Multivariate logistic regression
— Aumento de riesgo quirurgico .
materno: cirugia fetal abierta, Adjusted OR p value
parto por cesarea clasica o (95% CI)
tratamiento intraparto x ppp 50,095 342 (6.11-191.79)  <0.001
utero (EXIT) >90% solid tumor morphology 4.4 (0.96-19.82)  0.057




Factores prondsticos
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PATHOPHYSIOLOGY &
MEASUREMENTS

SCTV = J/IVC*- SVC’

SCTV* = YIVC® + azygous’ - sve'

Ratio =

uv
SCTvV
hypothetical

draining vein (SCTV) ExcessCOFraction = 0.3 x SS\T/V

IVC: inferior vena cava

SVC: superior vena cava

SCT: sacrococcygeal teratoma
UA: umbilical artery

UV: umbilical vein

* inclusion of azygous vein in case of enlargement

2 nuevos parametros:
— Exceso de gasto cardiaco fetal
— Indice de vascularizacion (V)

A mayor VI %, mejor predictor de eventos
adversos (>8%)

Podria usarse en combinacion con TFR para
determinar mejor momento de interrupcion.

Wohlmuth C, et al. Fetal Diagn Ther. 2019;46(5):333-340



Seguimiento clinico

Frecuencia de US:

— Morfologia del tumor

— vascularizacion

— Otras anomalias asociadas.

Tumor > 4 cm en la semana 20 de gestacion—> control semanal:
tamano, morfologia y vascularizacion.

Tasas de crecimiento superiores a 8 mm/semana indican un mayor
riesgo de resultados adversos, y si se encuentra junto con PHA,
placentomegalia, insuficiencia cardiaca o hidrops fetal se debe
considerar parto (EG)

Tumor de bajo riesgo: Parto después de las 36 semanas
Via del parto:
— Tamano >5 cms: cesarea

Hambraeus M, et al. J Pediatr Surg. 2016;51(3):481.
Wilson RD, et al. Fetal Diagn Ther. 2009;25(1):15-2

Roybal JL,et al . J Pediatr Surg. 2011;46(7):1325-13



Tratamiento

Prenatal:

* Tasa de crecimiento superior a 150 cm3 por semana,
vascularizacion.

— Amniodrenaje
— Aspiracion de los quistes
— Terapia fetal:

* Tumores de gran tamafio y gran componente
solido—2 riesgo de hidrops

e Cirugia abierta para reseccion tumoral,

embolizacion de arterias aferentes y ablacion por
radiofrecuencia o laser.

o EXIT



Cirugia fetal

El objetivo de la reseccion tumoral es la reversion del estado de
hiperdinamia (Tumores de riesgo)

EG <28 semanas
Contraindicaciones para la cirugia fetal abierta:
— tumores tipo lll o IV tipo Altman
— placentomegalia severa
— acortamiento cervical
— Patologia médica materna

Cuando no es posible la escision completa, la reseccion parcial
puede disminuir la derivacion vascular del tumor y normalizar el
gasto cardiaco

Sobrevida tratamiento Fetal2>43%- 50%
Parto promedio 30 semanas

Van Mieghem T et al. Ultrasound Obstet Gynecol. 2014;43(6):61
Peird JL et al. Pediatr Surg Int. 2016;32(7):635-€



Cirugia fetal

Exposure of 26-week fetus through hysterotomy revealing Sacrococcygeal
Teratoma (SCT)

Children’s Hospital of Philadelphia



Cirugia fetal

Children’s Hospital of Philadelphia



Cirugia fetal

e 55 Pacientes (11 aios)

e 7 cirugias fetales
* 43% sobrevida

Peiro JL et al. Pediatr Surg Int. 2016;32(7):635-647.



Tratamiento

* Postnatal:
— Proteccion correcta del tumor postparto

— Reseccidn quirurgica precoz con exeresis
completa del coccix



Conclusiones

Teratoma sacroccigeo es una patologia poco frecuente
Diagnostico prenatal hasta en un 70% de los casos

Importante efecto hemodindmico> morbimortalidad
fetal

Considerar Factores pronosticos para determinar
monitorizacion, necesidad de intervencion prenatal vy
momento de interrupcion.

La cirugia prenatal no alcanza tasas de éxitos superiores a
50%, por lo que debe ser considerada en casos
excepcionales
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