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RESUMEN

Introduccion. Fetus in fetu es una rara entidad congénita en la cual se presenta
un gemelo monocigdtico que en la mayoria de los casos esta incorporado en el
abdomen del hermano. La presentacion mas frecuente es una masa retroperitoneal.
La diferenciacion diagnoéstica entre fetus in fetu y teratoma es discutida. El objetivo
de este trabajo es describir el caso de dos pacientes con fetus in fetu, mediante
una revision reducida de la literatura en sus hipotesis etioldogicas y métodos
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diagnosticos. Reporte de casos. Se presentan 2 casos, el primer caso es un lactante menor con
distension abdominal persistente, en quien se palpé masa abdominal. El segundo caso es un recién
nacido con diagnoéstico prenatal de masa abdominal. Ambos casos presentan imagenes radiologicas
que evidencian masa abdominal compatible con fetus in fetu, razon por la cual posteriormente fueron
intervenidos quirdrgicamente para reseccion de la masa. Discusion. Es importante tener presente
esta patologia como diagndstico diferencial de masa abdominal en los pacientes infantes, ya que el
poder diferenciarlo de un teratoma maduro nos indicaria que se trata de una alteracion del desarrollo
embriologico y no de una patologia tumoral. Para esto, son necesarios métodos imagenologicos y
en algunos casos pruebas cromosdmicas o histopatologicas, con el fin de esclarecer el diagndstico
del fetus in fetu. Conclusion. El fetus in fetu es una patologia rara con pocos casos diagnosticados
prenatalmente, la cual se diagnostica principalmente en la infancia. Las imagenes radiologicas
y en algunos casos las pruebas cromosdmicas o histopatologicas, son de gran importancia para el
diagnostico definitivo.

Palabras claves:
Fetus in fetu; Teratoma maduro; Rayos X; Tomografia axial computarizada por Rayos X; Imagen por
Resonancia Magnética; Ultrasonografia.

ABSTRACT

Introduction. Fetus in fetu is a rare congenital condition that has been defined as the presence of
one monozygotic twin, in most cases, in the sibling’s abdomen. It is most frequently present as a
retroperitoneal mass. The diagnostic difference between fetus in fetu and teratoma is discussed. This
work’s objective is to describe the case of two patients with fetus in fetu through a reduced literature
review in terms of etiologic hypotheses and diagnostic methods. Case Reports. Two cases are presented.
The first case is that of an infant with persistent abdominal distension, in whom an abdominal mass
was found by palpating. The second case is that of a newborn baby with a prenatal abdominal mass
diagnosis. Both cases present X-ray images that demonstrate an abdominal mass compatible with
fetus in fetu, reason why the patients were subsequently surgically intervened to remove the mass.
Discussion. It is important to keep this pathology in mind as a differential diagnosis of abdominal
masses in infant patients, since being able to differentiate it from a mature teratoma would indicate
that the mass is an embryonic development alteration, not a tumor pathology. Imaging methods and,
in some cases, chromosome or histopathological analyses, are necessary for this, in order to clarify
the diagnosis of fetus in fetu. Conclusion. Fetus in fetu is a rare pathology with few cases diagnoses
prenatally. It is mainly diagnosed during infancy. X-ray images and, in some cases, chromosome or
histopathological analyses, are greatly important for definitive diagnoses.

Keywords:
Fetus in fetu; Teratoma; X-rays; Tomography, X-Ray Computed; Magnetic Resonance Imaging;
Ultrasonography.

RESUMO

Introdugao. Fetus in fetu ¢ uma entidade congénita rara em que existe um gémeo monozigdtico
que, na maioria dos casos, esta incorporado no abdomen do irmdo. A apresentagdo mais comum ¢
uma massa retroperitoneal. A diferenciacdo diagnoéstica entre fetus in fetu e teratoma ¢ discutida. O
objetivo deste trabalho é descrever o caso de dois pacientes com fetus in fetu, por meio de uma revisao
reduzida da literatura sobre as suas hipdteses etiologicas ¢ métodos de diagnostico. Relato de casos.
Dois casos sao apresentados, o primeiro, ¢ um bebé menor com distensdo abdominal persistente, no
qual foi sentida uma massa abdominal. O segundo caso ¢ um recém-nascido com diagnostico pré-natal
de massa abdominal. Ambos os casos apresentam imagens radiologicas mostrando massa abdominal
compativel com fetus in fetu, razdo pela qual foram posteriormente operados para ressec¢do da massa.
Discussio. E importante considerar esta patologia como diagnéstico diferencial da massa abdominal
em pacientes infantis, uma vez que ser capaz de diferencia-la de um teratoma maduro indicaria que se
trata de uma altera¢do no desenvolvimento embrioldgico e ndo de uma patologia tumoral. Para isso,
s30 necessarios métodos de imagem e em alguns casos testes cromossomicos ou histopatoldgicos, a
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fim de esclarecer o diagnostico do fetus in fetu. Conclusao. Fetus in fetu ¢ uma patologia rara que ¢é
diagnosticado principalmente na infancia, com poucos casos diagnosticados no pré-natal. As imagens
radiologicas e, em alguns casos, os testes cromossomicos ou histopatoldgicos sao de grande importancia

para o diagnostico definitivo.

Palavras-chave:

Fetus in fetu; Teratoma maduro; Raios-X; Tomografia Computadorizada por Raios X; Ressonancia

magnética; Ultrassonografia.

Introduccion

Fetus in fetu (FIF) es una rara entidad que ocurre
aproximadamente en 1 en 500,000 nacidos vivos y
se define como un gemelo monocigodtico incorporado
dentro del abdomen de su hermano durante el desarrollo.
El término fue introducido por Johann Friedrich Meckel
en 1800, mientras que el primer reporte se cit6 en 1809
(1,2) y desde entonces se han reportado menos de 200
casos en la literatura. Desde finales del siglo X VIII hasta
el siglo XX se reportaron alrededor de 87 casos y en
los ultimos 17 afios se han publicado aproximadamente
otros 100 casos adicionales (3).

Durante gran parte del siglo XIX y principios del
siglo XX, se creia que el FIF era un teratoma maduro
(4,5). Willis, con la intencion de distinguir estas dos
patologias, sugiere que un FIF estd conformado por
una masa que contiene un eje vertebral en una masa
encapsulada, pedunculada, del tipo fetiforme, con
estructuras desorganizadas alrededor de este eje. Esta
frecuentemente situado en el éarea retroperitoneal,
alrededor de la cual se encuentran 6rganos (5,6).

La gran mayoria de autores refieren que el FIF es
el resultado de una inadecuada embriogénesis en
embarazos monocoriales biamnioticos debido a una
inadecuada division o implantacion del blastocisto y
su desenlace es un feto vertebrado que se encuentra
encerrado dentro de un feto con desarrollo normal
(7). Mientras que otros autores sugieren que es un
teratoma que varia de inmaduro a maduro (6,p2). El
teratoma maduro es un tumor de células germinales
definido histolégicamente por la presencia de las
tres capas germinales: ectodermo, endodermo y
mesodermo (la grasa es el principal marcador de su
origen mesodérmico), siendo su localizacion en nifios
mas habitual a nivel sacrocoxigeo. Otra localizacion
puede ser retroperitoneal donde frecuentemente son
bien diferenciados (8), localizacion en la cual es
mas frecuentemente encontrado el FIF. Por tanto, la
distincion entre estas patologias en algunos casos
suele ser dificil. Se presentan a continuacion dos casos
tipicos de FIF que se presentaron en el servicio de

Radiologia e Imagenes Diagndsticas en un centro de alta
complejidad con el objetivo de resaltar la importancia
de tener en cuenta el FIF como diagnoéstico diferencial
en pacientes infantes con presencia de masa abdominal,
planteando una correlacion clinico-imagenologica en la
diferenciacion del FIF.

Casos clinicos
Caso 1

Nifa de 3 meses de edad, quien llega a consulta médica
traida por la mama por distension abdominal persistente,
sin ningin otro sintoma adicional, con tiempo de
evolucion desconocido. Se encuentra al examen fisico
masa palpable que ocupa casi la totalidad del abdomen,
resto del examen fisico sin hallazgos patologicos Se
realizo estudio de ultrasonido, el cual revel6 una masa
de ecoestructura heterogénea con componente solido y
quistico, con calcificaciones en su interior, sugestivas
de FIF vs. teratoma maduro (figura 1). La resonancia
magnética (RMN) abdominal mostré masa de intensidad
de senal heterogénea de apariencia fetal con extremidades
rudimentarias, sin evidencia de restriccion en las
secuencias de difusion, hallazgos compatibles con FIF
(figura 3). Fue llevada a cirugia, en donde se encuentra
masa con presencia de cabeza, tronco, extremidades con
falanges rudimentarias, esbozo de orejas y cara (imagen
2). Paciente evolucioné de manera satisfactoria. Se
obtuvo consentimiento informado de los padres para
publicacion del caso.

Caso 2

Recién nacido con diagndstico prenatal de masa
abdominal (FIF vs. teratoma maduro), no se tienen
imagenes del diagnostico prenatal. El feto evoluciono
normalmente, con curvas de crecimiento dentro de los
limites normales, trabajo de parto sin complicaciones.
Al examen fisico neonatal se palpa masa que ocupa casi
la totalidad del abdomen, por lo demas del examen fisico
normal. En la tomografia axial computarizada (TAC)
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Figura 1. Ultrasonido abdominal.

Fuente: departamento de Radiologia de la entidad clinica.

Vol. 23(3): 464-470, diciembre 2020 — marzo 2021

Nota: Imagen a: muestra una masa compleja solida con una capsula con contenido liquido, correspondientes a su bolsa y liquido amniético.

También se identifica una zona quistica sefialada por el asterisco. En el componente sélido de la masa se observan calcificaciones sefialadas

con flecha delgada. Imagen b: se evidencia contenido encefalico sefialado con flecha, rodeada de liquido que aparentemente corresponde a

saco gestacional con feto, con alteraciones morfoldgicas e hidranencefalia sefialado con asterisco vs. teratoma maduro.

Figura 2. TAC abdominal corte axial

Fuente: departamento de Radiologia de la entidad clinica.

Nota: se evidencia masa redondeada, bien definida, en peritoneo,
que causa moderados signos de compresion, de los oOrganos
abdominales, como el rifion y el higado, con presencia de estructuras
calcificadas, en relacion con componente 6seo, sefialados por flecha
blanca.

de abdomen se evidencié una masa de localizacion
peritoneal, bien definida, con presencia de estructuras
Oseas que asemejan vértebras; compatible con un FIF
(figura 2). Fue llevado a cirugia, en donde se encuentra
masa con presencia de extremidades inferiores con
falanges rudimentarias, esbozos de miembros superiores
y genitales externos mal desarrollados (imagen 1).
Paciente evoluciond de manera satisfactoria. Se
obtuvo consentimiento informado de los padres para
publicacion del caso.

Discusion

La etiologia del FIF no es clara atin. Hay dos hipdtesis
que podrian explicar la formacion del FIF. La primera
hipotesis, que es la mas reportada en la literatura,
habla acerca de embarazos gemelares monocigoticos,
monocoridnicos, diamnidticos, en donde se cree que el
gemelo parasito se incluye en el gemelo huésped durante
el proceso de plegamiento ventral del disco embrionario
trilaminar (9). Se especula que la inclusion en el hermano
huésped es por una persistencia de la anastomosis de
la circulacion vitelina durante el desarrollo (10,11). La
arteria mesentérica superior se desarrolla a partir de la
circulacion vitelina, lo que explica la alta frecuencia de
localizacion del FIF en retroperitoneo superior.
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Figura 3. Imagen a. RMN abdominal en secuencia T2 corte axial; Imagen b. Secuencia T1 corte coronal

Fuente: departamento de Radiologia de la entidad clinica.

Nota: imagen a: se evidencia una masa retroperitoneal compleja bien definida que desplaza el contenido abdominal sefialado por flecha,

con apariencia fetal, hidranencefalia sefialada por asterisco. Imagen b: se evidencia masa bien definida con presencia de extremidades

rudimentarias sefialado por flecha tronco parcialmente desarrollado sefialado por asterisco.

Por otro lado, en el ttero de la madre el crecimiento de
los gemelos es paralelo, pero debido a la dominancia
vascular del gemelo huésped o a un defecto intrinseco
del gemelo parasito, termina por generar una parada
repentina del crecimiento en el gemelo parasito (12,13),
lo que conduce a una masa mal formada con varias
estructuras desarrolladas parcialmente, como se reporta
en nuestros dos casos presentados y que se localizan
con mayor frecuencia en el retroperitoneo.

La mayoria de los FIF son anencefélicos, con presencia
de columna vertebral en un 91% y extremidades en un
82.5%. Con mayor frecuencia, los miembros inferiores
son mas desarrollados que los miembros superiores
(3,p2). La segunda hipotesis se propone en embarazos
de doble fecundacion en el cual un blastocisto alrededor
del quinto dia postfecundacion es implantado dentro del
otro blastocisto en lugar de la implantacion normal en
el endometrio uterino; tal implantacion no se desarrolla
normalmente, lo que origina un FIF (7,p2). Por otra
parte, algunos autores refieren que dicha anomalia
podria ser un teratoma maduro y no un FIF, razén por
la cual el FIF es una patogenia muy controvertida (14).

El 80% de los casos de FIF son encontrados en
retroperitoneo (15), hay otros lugares atipicos de
presentacion como: intracraneales (16), glandulas
adrenales (17), intratoracicos (18), cuello (19), ovario
(20), orofaringe (21) y escroto (22).

El diagnodstico puede ser hecho por Rayos-X, TAC,
RMN, ultrasonografia, en los cuales se evidencia
la presencia de huesos de miembros o vértebras
parcialmente desarrollados, esbozos de extremidades
rudimentarias y o6rganos conocidos como los signos
de Meckel (23), los cuales pueden ser observados
en la patologia de manera macroscépica (imagen 1,
imagen 2) y que son reportados en ambos casos del
presente articulo en las imagenes radiologicas (figura
1, figura 2, figura 3). La visualizacion de una masa
no homogénea con huesos, especialmente vértebras, es
considerado el signo mas patognomonico del FIF. El
diagndstico es principalmente en infantes, pero también
se han reportado casos de diagnostico antenatal en
los que se evidencia como hallazgo principal a la
ultrasonografia, la presencia de vértebras acompafiada
de masa heterogénea. En estos casos el diagndstico se
hace en estadios finales del tercer trimestre (24).

La histopatologia podria confirmar el diagnostico,
ademas el cariotipo, marcadores serologicos y mapeo
de restriccion de ADN (9,p3) podrian también ayudar
a definir la patologia en algunos casos tales como FIF
pobremente diferenciados. Aunque es una patologia
benigna, hay un caso reportado de malignidad en el que
se produjo a los 4 meses de la extraccion completa del
FIF una recurrencia manifestada como un tumor del
saco vitelino. Después de la reseccién quirtrgica de
dicha masa, fue tratado con quimioterapia y recuperado
a los 2 afios de edad (25).
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El tratamiento de FIF es una reseccion completa de la
masa mediante cirugia, tal y como se llevo a cabo en
los dos casos reportados en este articulo (26). Blumber
NA reporta un caso en el cual la reseccion de la masa
fue subtotal, ya que se encontraba adherida a 6rganos
internos, lo que hizo dificil su completa extraccion (27).
El objetivo principal de la cirugia es la eliminacion de
los sintomas de masa abdominal causados por el FIF
tales como: distension abdominal, masa palpable,
emesis, pobre alimentacion y disnea (20, p4), sintomas
que fueron reportados en ambos pacientes del presente
articulo.

De ninguna manera un teratoma podria llegar a tener
un grado de diferenciacion tal, con morfologia tan

Vol. 23(3): 464-470, diciembre 2020 — marzo 2021

cercana a un feto como lo observamos en nuestro caso
1 (imagen 2), y desarrollo de estructuras anatémicas
como el caso 2 (imagen 1); esto apoyado en el hecho
de no reportes de recurrencia en la literatura, indica que
se trata de una alteracion del desarrollo embriolégico
y no de una patologia tumoral. Por otro lado, si el
desarrollo embrioldgico es muy deficiente, en el
contexto de una masa neonatal con derivados de las tres
capas germinales, un teratoma podria ser un FIF mal
diferenciado, lo que haria pensar que la presencia de una
masa con columna vertebral como criterio diagnostico
de FIF seria arbitrario, y se estarian diagnosticando
muchos teratomas neonatales que son realmente FIF
pobremente diferenciados.

Figura 4. Imagen 1. (Caso 2): pieza quirurgica compuesta por masa con presencia de extremidades inferiores con
formacion de dedos, vestigios de miembros superiores y genitales externos mal desarrollados. Imagen 2. (Caso 1):
notese la presencia de cabeza, tronco, extremidades con falanges rudimentarias, esbozo de orejas y cara.

Fuente: patologia y Citologia Dr. Kleber Zamora y Dr. Reinel Sanjuan.

Conclusion

El FIF es una patologia infrecuente que se presenta en
la infancia, principalmente. Se presenta clinicamente
como masa abdominal, que supone un reto diagnostico
enel personal de salud. Ante la presentacion de un infante
con masa abdominal, se debe pensar en FIF, ya que hace
parte del espectro de masas abdominales en pacientes
pediatricos. Por ultimo, se deben solicitar imagenes
radiologicas con el fin de esclarecer el diagnostico de
FIF, pero lo anterior podria limitar el diagnodstico de FIF,
ya que no siempre se evidencian signos radiologicos

que orienten al diagndstico de dicha patologia, como en
el caso de los FIF mal diferenciados. En estos casos los
métodos histopatologicos o cromosomicos (cariotipo,
marcadores serologicos o mapeo de restriccion ADN)
podrian ser de gran ayuda para generar el diagnostico.
Sin embargo, con el avance del diagnostico prenatal
se espera que un mayor numero de casos se logren
diagnosticar de manera prenatal y de esta forma, se
puede planear una reseccion mas temprana y asi limitar
la posibilidad de malignidad que ha sido descrita en la
literatura.
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