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INCLUSION FETAL PARCIAL O TOTAL {FETUS IN FETU).

PRESENTACION DE UN CASO CONFUNDIDO DE FETUS IN
FETU Y REVISION DE LA LITERATURA.

1. INTRODUCCION.

Fetus in Fetu es el término primeramente acufiado por Meckel (circa
1800) aplicado a aquellos casos en que se presenta una estructura
parecida a un feto, bien diferenciada y encontrada dentro de una
cavidad de su portador: también definido como un gemelo parasito
incluido en su portador o compafiero (1,4,5,6,7,8). Esta patologla es
extremadamente rara. se ha estimado una incidencia de 1 en
500,300 partos (8), sin predominio en el sexo (8).

Hasta 1960 no se habia reportado ningun caso de Fetus in Fetu
fuera del retroperitonec, de hecho, Lewis (1961) crefa que el Fetus in
Fetu debia ser encontrado exclusivamente en la parte superior del
espacio retroperitoneal (4), si bien, éste es el sitio més frecuente de
presentacion, se han descrito otros sitios de presentacién tanto
abdominal como extra-abdominal (1), como el caso presentado por
Kimmel en el que habia un tumor cerebral conteniendo cinco fetos
humanos, sin embargo aun existen dudas de que éste caso cumpla
con los requisitos para considerario Fetus in Fetu.

El Fetus in Fetu estd usuaimente suspendido por un pedunculo
vascular (vaso nutricio) dentro de una capsula o membrana de tejido
conectivo con un endotelio linear el cual puede estratificarse en tipo
escamoso y es el andlogo del saco amnibtico conteniendo en
ocasiones un poco de liguido , no se encunetra tejido placentario o
trofobldstico en la cdpsula. La pared de la cépsula frecuentemente
se engrosa en el punto de sostén del pedinculo en asociacién con el
grupo de vasos. La parte engrosada, en el caso de presentacién
retroperitoneal, puede estar orientada hacia 1a base de la arteria
mesentérica superior, aparentemente en ningun caso hay conexion
de los vasas del pedunculo con los del portador (2,4).
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La apariencia externa puede variar de una masa reniforme o lobular
anencefalica con extremmdades rudimentarias o cadera hasta todos
los estadios de desarroiioc de i1 feto bien formado. Mas de una parte
del Fetus in Fetu siempre debe ser bien reconocida y €l corddn de
suspension o pedunculo también debe ser identificable. El Fetus in
Fetu contiene estructuras faciimente reconocibies como un embrién
en desarrolio: internamente se encuentra una columna vertebral en
algun estadio de desarrofio junto con otros huesos, puede existir un
esqueleto fetal completo, de las estructuras biandas el tracto
intestinal usualmente es el mejor representado, otros drganos
también pueden ser reconocibles como el SNC, médula espinal,
pulmones. godnadas y supramrenales. Un sistema rudimentario
cardiovascular puede estar presente pero este no es funcional y el
Fetus in Fetu es acardiaco, derivando su suplemento de sangre del
portador (2.4). El aiagnéstico diferencial del Fetus in Fetu,
principalmente es con el teratoma, por su gran semejanza en el
contenido de tejidos, ubicacion, presentacion, etc, el teratoma se
define como una tumoracién verdadera o neoplasia, compuesto de
multiples tipos de tejidos extrafios a la parte de la cual crece o
emerge, mas comunmente se clasifican en aduitos o embrionales de
acuerdo a la madurez de las céiulas del tumor.

Es también una condicion rara. ocurre mas comunmente en la parte
superior dei espacio retroperitoneal y se dice que es dos veces mas
frecuente en el lado izquierdo. La mayoria estan localizados en
posicion preaxial paramedia inmediata, se encuentra tipicamente sin
capsuta o pediculo: se¢ adniere a la pared posterior abdominal y
pueden estar en estrecha relacidon con el polo superior det rifién, el
pancreas o en los vasos celiacos, el crecimiento tumoral puede
moviiizar cualquier organo causando distorsion de la situacién
anatémica. puede alcanzar tamafios muy grandes, ocacionalmente
una parte fetal bien formada se puede encontrar dentro de! teratoma.
pero se desconoce I3 formacion de COLUMNA VERTEBRAL y de la
ocurrencia de segmentacion. Microscdpicamente puede haber
muitiples tejidos en diferentes estados de madurez e inmadurez sin
evidencia de una organizacion o aigo parecido.
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Hay muchas teorias acerca del teratoma retroperitoneal. [a mayoria
intentan relacionar el desarrotio del teratoma a alguna forma o grado
de desarrolio gemelar o de la estimulacion patogenética del sexo o
de las células germinales dislocadas.

Spemann (1938) fué el primero en proponer que un "organizador
primario" determina el desarrollo ordenado y el crecimiento de tejidos
embriogénicos dentro de una estructura normal del cuerpo humano.
Askanazy (1908) indico que deben emerger de tejidos anormales
primarios en la edad embrionaria temprana; Budde (1926) sugirid
que resuitaban de disturbios en las céiulas de la linea primitiva. €i
teratoma esta caracterizado por un crecimiento progresivo.
Posiblemente emerga de un estadio temprano dej desarrolio prenatal
y se encuentre presente por largo periodo antes de ser descubierto
en la infancia, nifez o aun en edades posteriores. La maduracién de
los tejidos en el tumor puede continuar por separado de los otros
tejidos del portador. La presencia, por lo tanto de tejidos
relativamente inmaduros en el tumor de un nifio pequefio puede no
ser signo de malignidad, sin embargo, |a presencia de éstas en un
adulto puede tener serias implicaciones ya que en éstos casos tiene
propiedades marcadamente proliferativas e invasoras. Es probable
que mas del 10 % aceptado de los teratomas retroperitoneales sean
malignos al momento de la cirugia. Las metdstasis son frecuentes y
pueden ocurrir en los pulmones, higado y vértebras,

Se puede concluir con el teroatoma retroperitoneal o cualquier
teratoma es congénito y emerge en una posicién media o paramedia.
de células embrionarias pluripotenciales asociadas con las de ia
linea primitiva; éstas células no influenciadas por el organizador
primario forman una neoplasia verdadera la cual puede
posteriormente exhibir caracteristicas benignas o malignas. Es por
eso que Willis en 1935 adopta el critério de disagndstico de Fetus in
Fetu para distingirlo del teratoma por la presencia de axis vertebrai y
por una apropiada organizacién o arreglo de los 6rganos o caderas
con respecto al axis. En la gran mayoria de los casos esta
diferenciacion del diagnéstico se hace una vez que la masa es
extraida del portador (1,4).



2. PATOGENESIS.

La patogénesis del Fetus in Fetu es incierta y desconocida pero la
teoria mas aceptada es que resulta ser un gemelo monocigoto
incompleto, es decir, desarrollado de un solo cigoto, que es incluido
durante el desarrollo embrional. Una division desigual de las propias
células totipotenciales de la masa del desarrolio del blastocisto
pueden llevar a una inclusién a las células pequefias de la masa
dentro del embrién del hermano. El Fetus in Fetu puede representar
posteriormente un gemelo diamnidtico incluido. La ausencia de una
circulacion independiente podria explicar el subsecuente retardo en
el crecimiento. Otras sugerencias son que tanto las céiulas
germinales en la regidn retroperitoneal (que normaimente ahi se
encuentran) son patogénicamente estimuladas y desarrollan un feto
gemelo rudimentario. White (1956) asi como Lord (1956) sugieren
que se incluye el feto como consecuencia de la anastomosis de las
circulaciones vitelinas y el desarrollo embriolégico de la arteria
mesentérica superior explicando as! el frecuente origen de la masa
cercana a dicho vaso. Puede tener su propio corion o puede ser
compartido y por lo tanto, cada feto puede tener su propia cavidad
amnidtica.

El Fetus in Fetu comienza su existencia como un gemelo verdadero
y que crece inicialmente al parejo que su compafero, pronto, sin
embargo. debido a su corifinamiento anatéomico, y tal vez otros
factores que determinen su rol parasitario, se queda retrasado en el
crecimiento en comparacion de su portador, se vuelve dependiente
del suplemento sanguineo y no desarrolla un corazén funcionante y
una circulacién propia. Después de obtener un tamario variable, el
crecimiento cesa y puede ocurrir una retrogresion mientras el gemelo
portador progresa. No hay evidencia de que pueda llegar a tener
propensién maligna o neopldsica (3,4,5,8).



3. SIGNOS Y SINTOMAS.

Puede ser asintomatico. ya que comunmente se presenta como un
hallazge incidental. Cuando hay molesiias éstas son debidas a los
efectos de presion por parte del tumor a los organos que o rodean y
por la frecuencia de presentacién, el tracto gastrointestinal, es el
mas afectado; al inicio son vagos, se vuelven persistentes y
progresivos mientras el tumor crece, en el caso del teratoma
retroperitoneal los efectos de presion tienden a ser mas graves. Ei
nifio puede presentar distensién abdominal, con un incremento de ia
presion intra-abdominal, dificultad para la. alimentacion. vomito.
constipacion, pérdida de peso, dolor y en los nifios mas pequefios
disnea. Ei involucro del tracto genitourinario no es comdn. ia
lumbalgia y los malestares abdominales se presentan mas en nifios
‘mayores. Los signos fisicos frecuentemente son suficientes para
guiar al médico en sospechar el diagnostico y lievar a cabo mas
estudios complementarios.

La masa estd usualmente circunscrita, algunas veces movii y se
puede sentir lobulada o quistica, por compresién de vasos puede
dificultarse el retorno venoso manifestado por diatacion venosa
debajo de la piel de la pared abdominal y las extremidades pueden
presentar edema secundario

El Fetus in Fetu puede infectarse o sufrir necrosis avascuiar
causando un incremento rapido en su tamafio con pirexia y posioles
signos de irritacion peritoneal (2,4,6.8,11,12).



4. DIAGNOSTICO.

La mayoria de los casos reporiados fueron diagnosticados antes de
los dos afios de vida. La presencia, en una radiografia de un
esqueleto fetal formado o de huesos con organizacion vertebral va
fuertemente a favor de que se trata de un Fetus in Fetu.

La mayoria de las veces el diagnéstico certero es hecho posterior a
1a remocién de la masa, por patologia. El gemelo portador es normal
© muy cercano a lo normal.

Los diagnésticos diferenciales deben incluir algunas de las masas
mas comunmente vistas de acuerdo a la situacién presentada, en el
retroperitoneo ademas del teratoma existen otras tales como
hidronefrosis, rifion poliquistico, tumor de Wilms, y neuroblastoma.
Otras masas intro-abdominales son: duplicaciones intestinales,
quistes mesentéricos o del omento y linfangiomas, También hay que
tener en consideracion otro tipo de inclusién fetal, como la de los
heterépagos, que son los gemelos incluidos en forma asimétrica y
dispareja en la que un componente del mismo es pequefio y
dependiente del portador. Esta anormalidad consiste en dos
miembros de un grado muy diaprejo de desarrolio, el portador es
normal o cercano a io normal mientras que el parasito esta
incompleto y adherido al portador y dependiendo de él para su
crecimiento, usualmente adherido a algin sitio de la superficie
ventral. A diferencia del Fetus in Fetu éste parasito es visible en la
superficie del portador. De entre |la variedad que hay de éstos casos,
mencionaré solo el que interesa para el presente estudio y es el
parasito que tiene piernas 0 mas o menos partes bajas del cuerpo
usualmente adheridas al portador en un sitio cercano al epigastrio, la
espalda o pelvis.



La pielografia intravenosa se recomienda en todos {os casos que
representan masa abdominal en nifios y lactantes, ya que ademas
de ser de importante ayuda para el diagndstico diferenciai e puede
mostrar af cirujano si los dos rifiones funcionan adecuadamente
antes de la cirugia. ’

Otros estudios que se han realizado y que indican claramente que el
Fetus in Fetu se deriva del mismo cigoto que su portador excluyen
virtualemente la aneupioidia y los dicigotos, son {a deteccidn de los
antigenos de ias céluias rojas de los sistemas ABH Rhesus, M N S
"P1 K Fy@ Jkd mismos que se desarrollan en etapas muy tempranas
dentro de la vida intrauterina y permanecen constantes en la vida
posterior. Sturgeon, Cedergen y McQuiston (1963) describieron el
uso de un autoanalizador sensible para detectar dichos anticuerpos.
- Usando ésta tecnologia es posible demostrar mas faciimente ios
anticuerpos, en contraste con aquellos métodos manuales que dan
resuitados negativos, o si a caso, debiimente positivos (2,4.5,6)



5. TRATAMIENTO Y COMPLICACIONES.

El tnico posible, es la reseccién quirirgica de l[a masa, debiendo
realizarse sin retraso tanto para confirmar el diagndstico como para
suprimir los efectos de compresion y porque pueden presentarse
problemas posteriores asociados con el aumento de tamario, presién
local, infeccion o hemorragia. Por otro lado, la naturaleza
potencialmente maligna del teratoma y de otros tumores situados en
zona similar, cuando el diagndstico es dudoso hacen necesaria una
cirugia urgente. AGn hay duda en gue si debe ser o no removida la
capsula que rodea af Fetus in Fetu, dependiendo de la edad y
condicion del paciente y de las relaciones anatémicas del tumor, se
puede considerar posible la remo ion del Fetus in Fetu sin si saco.
Gross y Clatworthy sugieren que al menos hay un riesgo teérico de
desarrollar un tumor maligno en la capsula, sin embargo, ésta teoria
auln no ha sido confirmada, pero si el diagndstco de un teratoma no
ha sido excluido, entonces el riesgo de cancer implica una remotién
total del tumor. incluyendo la capsula. Usualmente el Fetus in Fetu
es sostenido a ia capsula por una estructura parecida a un corddn
conteniendo vasos, los cuales forman un plexo cerca de !a base,
cuyo sitio puede ser variable. En dos casos habia definitivamente
una conexion de largos vasos entre el "Fetus" y el "Portador” y en
un caso se identificaron vellosidades coriénicas en éste sitio. Tanto
el paciente como ei cirujano deben estar preparados para una
cirugia larga y dificil y se debe asegurar una remocién completa del
tejido anormal si la posibilidad de teratoma existe, ya que de otra
manera puede ser posible una recurrencia local subsecuente a una
degeneracion maligna. ’
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Entre un 6 % a un 10 % de los teratomas son malignos, pero no se
ha reportado ningun caso de cancer relacionado con Fetus in Fetu.
Al menos dos nifos han fallecido por las complicaciones
presentadas por un Fetus in Fetu no tratado. Uno con marasmo y
vémito y el otro por la combinacion de la presion local y hemorragia:
las dificultades quinirgicas fueron una causa contribuyente de la
muerte de un pequefio; la hemorragia retroperitoneal post-operatoria
fué la causa de la muerte de un nifio de nueve afios. No se han
reportado otras complicaciones serias post-operatorias y los nifios
que han sobrevivido se han desarrolladc normalmente y sin
eventualidades después de la remocion del Fetus. Se ha visto que el
pronostico es mucho mejor en el Fetus in Fetu con o sin intervencion
quirdrgia.

La radioterapia no tiene cavida en el tratamiento inicial si se
sospecha teratoma, algunas matastasis subsecuentes han
respondido parcial o temporaimente a ia radioterapia paliativa o
intensa, pero no se han reportado casos de cura total en los nifios
(2,4,6,8,12,13).
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6. OBJETIVOS

1. Conocer ias caracteristicas del Fetus in Fetu.

2. Conocer las caracteristicas del teratoma, especialmente el
retroperitoneal.

3. Conocer |as caracteristicas de otras inciusiones fetales como los
heterdpagos.

4, Realizar el diagnostico diferencial entre cada una de éstas
patologias.

5. Realizar un diagnostico certero en el caso de ia paciente.
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7. MATERIAL Y METODO.

Se reporta el caso de 8.Q.M,, femenina de cuatro dias de vida que
ingresa a | Hospital Infantit de México "Federico Gomez" el 6 de Julio
de 1692 el motivo del ingreso fué malformacion a nivel lumbar con
extremidad inferior supranumeraria. Es producto de gesta X con
embarazo sin control prenatal, aparentemente normoevolutivo. parto
intradomiciliario con presencia de doble circular de cordén, se refiere
respiracion de boca a boca como parte de las maniobras de
reanimacion, se desconoce peso al nacer, alimentada al seno
materno. De los antecedentes heredofamiliares se encuentra un
hermano con paladar hendido finado por broncoaspiracién. No hay
historia de embrazos gemelares previos.

Al examen fisico se encuentra con peso de 3,350 gramos, talia 48
cm, PC 34 cm, FC 160 x', FR 44 x', a nivel lumbar se encuentra
extremidad pélvica derecha completa (cadera a pie) el pie con
sindactilia del cuarto y quinto ortejos, sensibilidad y movimientos
normales, coloracion y temperaturas normales, en la union de la
extremidad con el tronco se observan genitales rudimentarios.
pezones y gliteo derecho bien formados, por lo demas se encuentra
sin alteraciones a la portadora. El diagnéstico inicial fué el de Fetus
in Fetu.
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8. RESULTADOS.

La radiografia simple de abdomen se reporta con espina bifida,
extremidad accesoria con estructura ésea bien formada. Ultrasonido
abdominal normal, la masa posterior se encuentra quistica
compatible con mielomeningocele unido a extremidad accesoria.
Ultrasonido transfontanelar con hidrocefalia moderada, comunicante
y atrofia cortical. TAC abdominal con mielominingocele unido a
extremidad accesoria. Resonancia magnética revela
mielomeningocele unido a extremidad accesoria.
Electroencefalograma normal. Potenciales auditivos evocados de
tallo cerebral con hipoacusia media bilateral conductiva y datos de
inmadurez de |a via auditiva. E} tratamiento aplicado es la reseccién
completa y cierre del mielomeningocele, durante la cirugia se
observa médula abierta a lo largo del canal ependimario con placa
medualr en extremo sacro, se corta el filum terminal, espina bifida de
5 x 7 cm, se abre sacro y se aprecia toda la extencién de la placa
meduiar la cual tenia una duplicacién con un segmento dirigiéndose
hacia el miembro supranumerario, ademas se observa intestino de
aproximadamente 6 cm de largo. Las complicaciones presentadas
en la paciente fueron una fistula de LCR a nivel de ia cirugia por lo
que se maneja con antibidticos (cefotaxime y amikacina) por 21 dias;
aumenta [a hidrocefalia ameritando colocacion de valvula de
derivacion ventriculo- peritoneal. Egresa a los 58 dias de vida con
paresia e hiporreflexia bilateral en las extremidades inferiores que ha
mejorado con la terapia de rehabilitacion.

El resuitado de patologia refiere presencia de tejido encefélico,
conjuntivo  sin organizaciéon, medular con células ganglionares,
extremidad accesoria completa, estructura tubular correspondiente a
intestino y diversos tejidos maduros sin alteraciones. No se reporta
columna vertebral o algo parecido.
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9. CONCLUSION,

En el pasado, frecuentemente se confundian ias entidades de Fetus
in Fetu y teratoma y, a pesar de que sa han hecho intentos por
separar las caracteristicas de éstas dos interesantes condiciones,
aun hay duda en algunos casos limitrofes, asi mismo se pueden
presentar confusiones con otro tipo de inclusién fetal incompleta o
parcial como es el caso de los heterépagos.

El caso presentado inicialmente se diagnosticé como Fetus in Fetu,
pero una vez terminada Ia revision de |a literatura y del caso mismo
llego a la conclusién de que se trata de una inclusion fetal parcial, es
decir, un lumbdpago, y cabe la posibilidad de que se haya tratado de
un feto de difernte sexo que la portadora, por la apariencia de los
genitales, aunque éstos no estaban bien definidos.
desgraciadamente no cuento con cariotipo de la inclusién para poder
saber si se trataba de un gemelo monocigoto o dicigoto.

Es importante hacer notar que el diagndstico debe hacerse lo mas
certero y rapido posible por las implicaciones pronésticas que tiene
cada caso, sobre todo en la sospecha de teratoma, por io ya
mencionado anteriormente.
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