Rev Méd Hondur, Vol. 89, Supl No.1 2021 pp. S1-68

CASO CLiNICO

Fetus In Fetu: caso clinico estudiado con tomografia tridimensional

Fetus in Fetu: clinical case studied with three-dimensional tomography

Gladys Hilda Virginia Ordéiiez,' Carlos Fernando Rosales Ordoiiez,? Enrique Antonio Tomé,* Carlos Almilcar Godoy Mejia,*

Heriberto Rodriguez Gudiel.®

'Especialista en Pediatria, Jefa de Sala de Pediatria del Hospital San Felipe.

2Médico Interno de la Universidad Catdlica de Honduras (UNICAH). ORCID: https://orcid.org/0000-0002-8952-3320

3Subespecialista en Cirugia Pediatrica del Hospital Escuela.
*Especialista en Pediatria, pediatra de guardia del Hospital Escuela.

SEspecialista Gineco-Obstetra (FACOG): Subdireccion Hospital de Especialidades San Felipe; Departamento de Ginecologia y Obstetricia, Hospital Escuela;

Tegucigalpa, Honduras.

RESUMEN. Antecedentes: Fetus in fetu (FIF) es una rara
anomalia congénita de gemelos monocigotos asimétricos,
donde el gemelo parasito se desarrolla anormalmente dentro
del cuerpo del gemelo huésped. Actualmente hay menos de 200
casos reportados a nivel mundial siendo este el segundo caso
en Honduras. Caso clinico: Se reporta el caso de un paciente
masculino, recién nacido a término en la sala de maternidad del
Hospital San Felipe, quien a su nacimiento se observé distension
abdominal, hernia umbilical, hernia inguino-escrotal izquierda
y tumoracién en el hipocondrio izquierdo por lo que se decide
realizar una radiografia anteroposterior toracoabdominal revelado
un tumor en la regién izquierda del abdomen con presencia de
calcificaciones. Se refiriere al Hospital Escuela Universitario
donde se le efectud un ultrasonido abdominal total con reporte de
masa heterogénea de 5 cm?® de volumen con componente calcico
en su interior, que tuvo que ser correlacionada con tomografia
axial computarizada con reconstruccion 3D dando como resultado
masa heterogenia con huesos axiales y apendiculares en su
interior compatible con FIF. Se realizd intervencion quirtrgica con
reseccion de tumoracion retroperitoneal y sus anexos sin secuelas
ni complicaciones por lo cual se da alta médica. Conclusion:
Aunque el FIF es una enfermedad muy rara, el tratamiento de
eleccion sera la reseccion de la masa y su pronéstico es favorable
cuando la masa se ubica en el area retroperitoneal. Se puede
observar que la tomografia tridimensional es una técnica de
imagen util para la diferenciacion entre un FIF y un teratoma en el
diagndstico preoperatorio.
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INTRODUCCION

Fetus in Fetu (FIF) es una rara anomalia congénita de
gemelos siameses producto de embarazo diamniético mono-
cigotos asimétricos, donde el gemelo parasito se desarrolla
anormalmente dentro del cuerpo del gemelo huésped que evo-
luciona normalmente a excepcion del gemelo parasito, se ca-
racteriza por estructuras altamente complejas como esqueleto
u 6rganos."®

Es una condicién extremadamente rara que se estima que
ocurre en 1 de cada 500 000 nacimientos, se han documentado
menos de 200 casos de FIF a nivel mundial con un predominio
2:1 afectando mas al sexo masculino.?58

Este es el segundo caso en Honduras sobre FIF siendo el
primero publicado por la “Revista médica hondurefia” en 1999
encabezado por el Doctor José Ranulfo Lizardo.®

CASO CLINICO

Recién nacido a término masculino de la tercera gesta de
una mujer de 31 afios, procedente de la aldea Escano de Tepa-
le, San Ignacio, Francisco Morazan. Madre del paciente con 5
atenciones prenatales y termina el embarazo por via cesarea
a causa de sospecha de embarazo gemelar mas polihidram-
nios. Nace el 15 de septiembre del 2018, producto Unico, vivo,
a término, macrosémico con un peso de 4.210 g, APGAR 8 y 9,
talla 50 cm, perimetro cefalico 38 cm, perimetro toracico 35 cm
y perimetro cefalico 41 cm. Al examen fisico se observo disten-
sion abdominal, hernia umbilical (Figura 1.A), hernia inguino-es-
crotal izquierda y a la palpacién profunda masa retroperitoneal
en cuadrante superior izquierdo de bordes lisos irregulares de
5x5 cm por lo que se solicita una radiografia toracoabdominal
anteroposterior en la cual se percibe en la regién izquierda una
imagen calcificada simulando un esqueleto (Figura 1.B).

Es referido con sospecha de FIF al servicio de cirugia pe-
diatrica en el Hospital Escuela Universitario el dia 16 de septiem-
bre del 2018, se solicitd ultrasonido abdominal total, realizado el
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Figura 1. A. Paciente macrosdmico en su segundo dia de vida con hernia umbi-
lical, abdomen distendido y perimetro abdominal aumentado en relacién con el
perimetro toracico y cefalico. B. Rayos x toracoabdominal en el cual se observa
en la region abdominal izquierda masa radiopaca simulando esqueleto.

Figura 2. A. TAC abdominal de corte vertical en la cual se observa una masa
hiperdensa de bordes irregulares desplazando el rifién izquierdo en sentido cau-
dal. B. TAC abdominal de corte Horizontal a nivel de vertebral L4 en la que se
aprecia masa hiperdensa de alrededor de 5cm de didametro. C. TAC con recons-
truccion 3D se percibe a nivel vertebral T11 a L4 masa 6sea irregular en la parte
izquierda del abdomen con silueta de cavidad irregular en lado derecho. D.TAC
con reconstruccion 3D en la que destaca la cavidad irregular apreciando el limite
superior el higado y su limite inferior el rifién izquierdo con la masa dsea dentro
de sus limites.

19 de septiembre del 2018, identificando masa heterogénea de
bordes definidos con componente calcico en su interior la cual
mide 5¢cm? de volumen. Esta masa desplazo el rifién izquierdo,
sin encontrar dependencia clara de estructuras adyacentes por
lo que se decide correlacionar con tomografia axial computariza
abdominal (TAC).

El dia 21 de septiembre del 2018 se realiz6 TAC (Figura
2.A'y 2.B) que reportd masa heterogénea de contornos bien
definidos, de 5.5cm x 5.5cm con multiples calcificaciones en
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Figura 3.A. Primer abordaje de la masa fetoide de 5cm de diametro. B. Masa
fetoide unido al huésped por arteria parasita que similar a un cordén umbilical
también se aprecia la cara inferior de la masa aparentando una extremidad
inferior con presencia digital. C. cavidad D. Cara superior de la masa fetoide
en la que se identifica primera extremidad superior y agenesia cefalica. E. Cara
inferior de la masa fetoide en la que se aprecia segunda extremidad superior,
agenesia cefalica, lanugo y pelo.

su interior, desplazando el rifién izquierdo en sentido caudal,
ademas con una ligera compresién de la vena cava inferior, se
efectud reconstruccion 3D del TAC (Figura 2.C) revelando hue-
sos axiales, sin compromiso de otras estructuras adyacentes y
apariencia de una silueta (Figura 2.D).

Al correlacionar las imagenes con el diagnostico definitivo
de FIF, se le practica intervencidn quirdrgica, el 26 de septiem-
bre del 2018, abordandolo con una incisién paramediana en el
abdomen cuadrante superior izquierdo encontrando masa de
apariencia fetoide (Figura 3.A) envuelta en un saco embrionario
(Figura 3.C) ubicada en la cavidad intrabdominal empujando el
colon, el rifidn y el uréter izquierdos, provocando las hernias
umbilical e inguinal. Esta masa fetoide es irrigada por una arte-
ria parasita que simula el cordon umbilical (Figura 3.B) anexada
a la arteria mesentérica superior del huesped, la apariencia de
la masa aparenta ser conformada por una sola extremidad in-
ferior (Figura 3.B), dos extremidades superiores, (Figuras 3.D y
3.E) y una agenesia cefalica (Figuras 3.B, 3.D, 3.E). La opera-
cién se considerd satisfactoria, sin complicaciones. Se envia la
masa a patologia lo cual reportd 3 capas germinales ectodermo,
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mesodermo y endodermo. El huésped es dado de alta el 6 octu-
bre de 2018 vivo y sano.

DISCUSION

El primer caso documentado de FIF fue realizado por Jo-
hann Friedrich Meckel “el Joven” en su articulo “A Fetus Found
In The Abdomen Of A Boy” publicado en 1808 en su libro “Tera-
tologia”.56'® Meckel “el Joven” fue un anatomista aleman nacido
en Halle, trabajé como profesor de anatomia, patologia y zoolo-
gia en la Universidad de Halle, Alemania.

Aunque Meckel describid el primer caso de FIF no hizo una
definicion para esta enfermedad, siendo Rupert Allan Willis el
primero en proponer una definicién para esta enfermedad. Wi-
llis era un australiano patélogo que tuvo un gran impacto en el
estudio de tumores. Willis definié lo que es FIF en su articulo
“The structure of teratomata” difundido en 1948 como como una
masa que contiene un eje vertebral y, a menudo, otros érganos
y [ 0 extremidades.*'"-*

Luego Rowena Spencer quien fue una médica estadouni-
dense especializada en cirugia pediatrica, propuso en el afio
2001 los criterios Spencer (Cuadro 1) en el articulo “Parasitic
conjoined twins: External, internal (fetuses in fetu and terato-
mas), and detached (acardiacs)”. #131516

Se desconoce los origenes y desarrollos de esta enferme-
dad, pero se han propuesto varias teorias. La teoria mas acep-
tada es la “teoria del gemelo monocigético”, en la que el FIF
es un gemelo diamniético, monocoridnico y monocigético que
queda envuelto por el gemelo huésped durante el desarrollo.
Otro mecanismo planteado implica la implantacién de un blas-
tocisto sobre otro blastocisto, desarrollandose posteriormente
como un cuerpo de inclusién. Kaufmann y col. proponen que

Cuadro 1. Criterios de Spencer

Definicion: Un feto en fetu es una masa fetiforme ubicada dentro de un feto
basicamente normal, ya sea inmediatamente adyacente a uno de los sitios
de union de los gemelos unidos o asociada con el tubo neural o el sistema
gastrointestinal o un derivado con una o mas de las siguientes caracteristicas:

(a) Encerrado dentro de un saco distinto.

(b) Cubierto parcial o completamente por piel normal.
(c) Con partes anatdmicas claramente reconocibles.
(d)

d) Unido al autositio por un pediculo que contiene unos vasos sanguineos
relativamente grandes. Se limita a una tasa de crecimiento similar a la del
autositio en el que se encuentra.

Spencer R. Parasitic conjoined twins: External, internal (fetuses in fetu and teratomas), and
detached (acardiacs).
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este proceso ocurre como resultado del sindrome de transfu-
sién de gemelo-gemelo, con la desaparicion del gemelo no
dominante dando como resultado el envolvimiento del gemelo
fallecido durante la tercera semana de desarrollo. Cualquiera
que sea el desarrollo, es evidente que la muerte fetal y la de-
tencion del crecimiento se producen durante su desarrollo, otra
caracteristica mas que lo distingue del potencial de crecimiento
continuo de los teratomas maduros.’

Casi el 80% de FIF se ubica en el abdomen en el area
retroperitoneal.”'®2 Otras localizaciones menos frecuentes re-
portados han sido escroto, craneo, rifiones, glandulas supra-
rrenales, mediastino y ganglios linfaticos. Los sintomas pueden
ser distension, dificultad para alimentarse, vémitos, ictericia,
retencion urinaria aunque esto depende del tamafio de la masa
y la ubicacion.?

En la mayoria de lo casos FIF es una enfermedad benigna,
el tratamiento de eleccidn para esta enfermedad es escision de
la masa. El diagndstico preoperatorio de FIF puede lograrse con
hallazgos radiol6gicos siendo los rayos x util para encontrar la
presencia de esqueleto. La tomografia tridimensional como se
observa en este caso seria la mejor técnica para establecer el
diagnostico ya que se puede observar de manera clara las es-
tructuras éseas y su formacion de columna axial un punto clave
para su diferenciacion con su principal diagnostico diferencial
que es el teratoma 2021252

CONCLUSION

Aunque el FIF es una enfermedad muy rara, el tratamiento
de eleccidn sera la reseccion de la masa y su prondstico es fa-
vorables cuando la masa se ubica en el area retroperitoneal. Se
puede observar que la tomografia tridimensional es una técnica
de imagen util para la diferenciacion entre un FIF y un teratoma
en el diagnostico preoperatorio.
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ABSTRACT. Background: Fetus in fetu (FIF) is a rare congenital
anomaly of asymmetric monozygotic twins, where the parasitic
twin develops abnormally within the host twin’s body. Currently
there are less than 200 cases reported worldwide, this being
the second case in Honduras. Clinical case: The case of a
male patient, full-term newborn in the maternity ward of the
Hospital “San Felipe”, who was observed at birth, abdominal
distension, umbilical hernia, left inguino-scrotal hernia and a
tumor in the hypochondrium are reported. left, so it was decided
to perform a thoracoabdominal anteroposterior radiography
revealed a tumor in the left region of the abdomen with the
presence of calcifications. She refers to the University School
Hospital where a total abdominal ultrasound was performed
with a report of a heterogeneous mass of 5 cm3 in volume with
a calcium component inside, which had to be correlated with
computerized axial tomography with 3D reconstruction, resulting
in a heterogeneous mass with bones. axial and appendicular
inside compatible with FIF. Surgical intervention was performed
with resection of the retroperitoneal tumor and its annexes without
sequelae or complications, for which the doctor was discharged.
Conclusion: Although FIF is a very rare disease, the treatment of
choice will be resection of the mass and its prognosis is favorable
when the mass is located in the retroperitoneal area. It can be
observed that three-dimensional tomography is a useful imaging
technique for the differentiation between a FIF and a teratoma in
the preoperative diagnosis.

Keywords: Conjoined Twins, Congenital Abnormalities, Fetus in
fetu, Monozygotic Twins,.
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