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Resumen

Introduccién: El fetus in fetu (FIF) es una anomalia congénita
excepcional y poco frecuente. Su sitio mas comun de formacion
es la cavidad abdominal, en el &rea retroperitoneal en el 80%
de los casos. La principal manifestacion clinica es la distension
abdominal. Caso clinico: Lactante menor masculino de 10
meses, con distension abdominal, no postprandial de 4 meses
de evolucién, sin dolor abdominal, vémitos ni otros
concomitantes. Al examen fisico abdomen distendido,
circunferencia abdominal 57 cm, ruidos hidroaéreos presentes,
depresible, no doloroso, se palpa masa de superficie irregular,
movil, no dolorosa, que abarca todo hemiabdomen derecho.
Hematologia completa normal y coproanalisis negativo. Se
realiza ultrasonido abdominal donde se evidencia imagen
anecoica de gran tamafio subhepética, de aspecto quistico que
se extiende hasta fosa iliaca derecha y sobrepasa
discretamente linea media, observandose en el interior del
mismo, imagen de forma simétrica, ecomixta, redondeada, que
en corte longitudinal se visualiza delgada con bordes
ecogénicos y centro anecoico de aspecto sélido (06seo).
Diagndstico: Fetus in fetu. Se realiza laparotomia exploradora:
exéresis total de lesidn ocupante de espacio (LOE)
intraabdominal con anatomia patoldgica que reporta Feto
masculino semiformado. Presencia de intestino medio y
posterior. Vértebras lumbares y sacras. Miembros inferiores
rudimentarios. En conclusion, el fetus in fetu es una patologia
infrecuente que se puede presentar en la edad pediatrica, que
supone un reto diagnéstico pero que debe ser sospechada ante
la presencia de un lactante con distension abdominal y masa
palpable, siendo el ultrasonido abdominal un método de
diagndstico por imagenes seguro, no invasivo, de bajo costo y
facilmente reproducible, que brinda excelentes resultados
cuando es realizado por un operador entrenado. Este caso se
trata del primero reportado en la literatura en Venezuela.
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ABDOMINAL DISTENTION AS EXPRESSION OF
FETUS IN FETU

Summary

Introduction: Fetus in fetu (FIF) is an exceptional and rare
congenital anomaly. Its most common site of formation is the
abdominal cavity, in the retroperitoneal area in 80% of cases.
The main clinical manifestation is abdominal distention. Clinical
case: Male infant under 10 months, with abdominal distension,
non-postprandial of 4 months of evolution, without abdominal
pain, vomiting or other concomitants. On physical examination,
abdomen distended, abdominal circumference 57 cm, air-fluid
noises present, depressible, not painful, a mass with an
irregular, mobile, non-painful surface is palpable, encompassing
the entire right hemiabdomen. Normal complete hematology and
negative coproanalysis. Abdominal ultrasound is performed
where a large subhepatic anechoic image is evidenced, with a
cystic appearance that extends to the right iliac fossa and
discreetly exceeds the midline, observing inside it, a
symmetrical, ecomix, rounded image, which in longitudinal
section It is visualized thin with echogenic borders and a solid-
looking anechoic center (bony). Diagnosis: Fetus in fetu. An
exploratory laparotomy was performed: total excision of the
intra-abdominal space-occupying lesion (LOE) with pathological
anatomy that reported a semi-formed male fetus. Presence of
mid and posterior intestine. Lumbar and sacral vertebrae.
Rudimentary lower limbs. Conclusion: Fetus in fetu is an
infrequent pathology that can occur in pediatric age, which is a
diagnostic challenge but should be suspected in the presence of
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an infant with abdominal distention and palpable mass, with
abdominal ultrasound being a diagnostic method safe, non-
invasive, inexpensive and easily reproducible imaging that
provides excellent results when performed by a trained operator.
This case is the first reported in the literature in Venezuela.

Key words: Fetus in fetu, abdominal distention, abdominal
ultrasound.

Introduccién

El fetus in fetu (FIF) es una anomalia congénita excepcional y
poco frecuente que puede presentarse en la edad pediatrica.
Aunque muchas son las teorias propuestas del origen de esta
enfermedad, la mas aceptada es la inclusion de un “gemelo
diamniético monocigético”, que se desarrolla bajo una
embriogénesis anormal dentro del cuerpo del gemelo huésped,
y se caracteriza por contener un eje vertebral, y a menudo, otros
6rganos y/o extremidades*>.

Siendo una condicion extremadamente rara, se estima que
ocurre en 1 de cada 500.000 nacimientosl, y es méas afectado
el sexo masculino con una relacion 2:12.

El primer caso descrito fue por Johann Friedrich Meckel en
1808, en Alemania, mientras que en 1948 fue definido e
introducido el término por Rupert Allan Willis y, desde entonces,
se han documentado menos de 200 casos en la literatura a nivel
mundial®.

Se describe a continuacion el primer caso de fetus in fetu (FIF)
reportado en la literatura de Venezuela, diagnosticado en el
Servicio de Gastroenterologia del Hospital de Nifios “J.M. de los
Rios”

Caso clinico

Lactante menor masculino de 10 meses, referido por cuadro
clinico de distension abdominal progresiva, no postprandial, de
4 meses de evolucion, sin dolor abdominal, vémitos ni otros
concomitantes. No presenta antecedentes personales ni
familiares contributorios. Examen funcional: Habito evacuatorio
escala de Bristol 3, frecuencia diaria, color amarillo, sin moco,
sangre ni restos de alimentos. Examen fisico Peso: 10,300gr.
Paciente en buenas condiciones generales. Abdomen
distendido, circunferencia abdominal 57 cm, ruidos hidroaéreos
presentes, blando, depresible, no doloroso, se palpa masa de
superficie irregular, movil, no dolorosa, que abarca todo
hemiabdomen derecho. Paraclinicos Hematologia completa sin
alteraciones, inmunoglobulina E y G para leche de vaca
negativos y coproanalisis no patoldgico.

Se realiza ultrasonido abdominal en el Servicio de
Gastroenterologia, con transductor convex y lineal 3,5 MHz:
Imagen de gran tamafio subhepatica derecha, anecoica, de
aspecto quistico que se extiende hasta fosa iliaca derecha y
sobrepasa discretamente linea media. A nivel de fosa iliaca
derecha en el interior del mismo, imagen de forma simétrica,
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ecomixta, redondeada, que en corte longitudinal se visualiza
delgado, con bordes ecogénicos y centro anecoico de aspecto
solido (6seo0). Resto del estudio: higado, bazo y rifiones dentro
de limites normales. Sin presencia de liquido libre en cavidad
(figura 1). Conclusion: Lesion ocupante de espacio (LOE) intra-
abdominal: Fetus in fetu versus teratoma. Plan: Tomografia
computarizada (TC) de abdomen y pelvis con doble contraste.

199

Figura 1. A: Contenido liquido hipoecoico con imagenes
ecogénicas de los dedos de los pies (Flecha), B: Contenido
liquido hipoecoico mixto, C: Contenido liquido hipoecoico mixto,
D: Imagenes ecogénicas de la cadera y fémur.

Se reevalla a los 7 dias, se evidencia aumento de 5 cm de
circunferencia abdominal (62cm). Consigna tomografia de
abdomen y pelvis: Gran tumoracion heterogénea, de 14.8 x
8cm, de contorno bien definido, con multiples calcificaciones en
su interior. Impresién diagnostica: Fetus in fetu (figura 2).

Se solicita evaluacion por servicio de Cirugia Pediatrica,
quienes indican perfil pre operatorio, alfafetoproteina, HCG
cuantitativa y antigeno carcinoembrionario, con resultados
obtenidos dentro de rangos normales  (Antigeno
Carcinoembrionario: 0,02ng/ml, Alfafetoproteina: 1,92ng/ml,
HCG cuantificada: 0,46 mU/ml).

Es llevado a acto quirlrgico a las 24 horas realizdndose
previamente radiologia abdominal bajo visién fluoroscopica en
la cual se observan segmentos 6seos incompletos (esbozo de
cadera y fémur) (figura 3).

Intervencion realizada: laparotomia exploradora: exéresis total
de LOE intraabdominal + apendicectomia + biopsia de ganglio
de mesenterio con hallazgos intraoperatorios: Sin liquido libre
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en cavidad, LOE de aspecto mixto, bordes regulares,
consistencia heterogénea, similar a bolsa amniética, trasltcido,
con asas intestinales y porciones 6seas visibles y palpables a
través de capsula de 15 x 15 x 8 cm, vascularizado, con hilio
nutricio rama directa de arteria mesentérica superior,
adherencias laxas a pared abdominal anterior. Peso 1.088 gr.
(figura 4). Resto de 6rganos abdominales dentro de limites
normales. Ganglio mesentérico de 1 x 1 cm aproximadamente.
Adenitis mesentérica.

Figura 3. Imagen fluoroscépica (Esbozo de
cadera y fémur)

Figura 4. Acto
quirdrgico. Servicio
de Cirugia Pediatrica
Hospital de Nifios
“J.M. de los Rios”

Figura 2. Tomografia de abdomen y pelvis.
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Es egresado a las 48 horas sin complicaciones. Posteriormente
se obtiene resultado de anatomia patolégica que reporta: Feto
masculino semiformado. Presencia de intestino medio y
posterior. Vértebras lumbares y sacras. Miembros inferiores
rudimentarios (figura 5).

| B
Figura 5. Resultado de anatomia patol6gica. Servicio de
Anatomia Patolégica Hospital de Nifios “J.M. de los Rios”

Discusion

El fetus in fetu suele tener aspecto de feto en desarrollo, con
una complejidad variable que puede contener estructuras del
sistema nervioso central, gastrointestinal, urinario y huesos
largos bien diferenciados. Los cuerpos vertebrales son
patognoménicos y la existencia de corazén o encéfalo es
excepcional, ademas tiene una capsula con contenido liquido
correspondiente a su bolsa y liquido amniético*.

Su sitio mas comun de formacién es la cavidad abdominal, en
el 80% de los casos en el area retroperitoneal, mientras que las
localizaciones atipicas e infrecuentes han sido mediastino
posterior, cuello, craneo, boca y regién sacrococcigea®.

La principal manifestacion clinica es la distension abdominal,
seguida de otras como dificultad para alimentarse, vémitos,
ictericia, retencion urinaria, que varian en relacion al tamafio de
la masa y su ubicacion. Se diagnostica con mayor frecuencia
después del nacimiento en nifios menores de 18 meses®.

Si bien es cierto que puede existir una aproximacion diagnéstica
a través de hallazgos radiolégicos como la presencia de
cuerpos vertebrales o material 6seo, esta patologia supone un
reto diagnoéstico y debe ser sospechada en todo lactante con
distension abdominal y masa palpable’.

Otros métodos paraclinicos de imagen como el ultrasonido
abdominal constituye una herramienta segura, no invasiva, de
bajo costo, accesible y facilmente reproducible, que brinda
excelentes resultados cuando es realizado por un operador
entrenado, ya que se puede observar la presencia de huesos
de miembros o vértebras parcialmente desarrollados, esbozos
de extremidades rudimentarias y 6rganos®°, logrando asi
confirmar el diagnéstico sospechado y/o establecerlo como
diagnéstico diferencial”, como ocurrié en este caso.
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De igual manera, estudios de mayor alcance como la tomografia
(TC) o resonancia magnética (RM), tienen la capacidad de
permitir establecer un diagnéstico mas preciso, mediante la
definicion y el detalle de las estructuras que constituyen la masa
como segmentos 6seos, columna axial, vasculatura asi como la
relacion con los érganos adyacentes, imprescindible para el
abordaje quirGrgico!*'?2. También permiten realizar la
diferenciacion con el teratoma (principal diagnostico
diferencial), el cual se origina por un crecimiento descontrolado
de células pluripotenciales sin organogénesis ni segmentacion
vertebral'?#4, No obstante es la histopatologia en conjunto con
estudios cromosémicos (en algunos casos) lo que hace el
diagnostico confirmatorio0-12,

También es relevante destacar que la ecografia prenatal
generalmente durante el tercer trimestre, puede identificar una
masa quistica con componentes solidos y/o calcificaciones?,
reportandose el diagndstico de fetus in fetu postnatal con una
baja incidencial®*!4, lo que hace aun mas interesante la
publicacion de este caso, siendo éste el primer caso reportado
en la literatura de Venezuela.

La opcion terapéutica es la reseccién completa de la masa
mediante cirugia®®.

En la mayoria de los casos el FIF es una enfermedad con un
curso benigno, no suele presentar recurrencias ni otras
complicaciones, no obstante, se han descrito en la literatura
casos excepcionales que han evolucionado a malignidad, por lo
gue se recomienda la monitorizacién de 3-HCG y a-fetoproteina
sérica (que en ocasiones pueden estar elevadas), ademas del
seguimiento ultrasonogréfico de estos pacientes durante 2
anos!s 1,

Si bien es cierto que es una alteracion del desarrollo
embrionario infrecuente, es importante tomarla en cuenta como
diagndstico diferencial de masas abdominales en pacientes
pediatricos’-18,

En conclusion, el fetus in fetu es una patologia infrecuente que
se puede presentar en la edad pediatrica, que supone un reto
diagndstico pero que debe ser sospechada ante la presencia de
un lactante con distensién abdominal y masa palpable, siendo
el ultrasonido abdominal un método de diagnostico por
imagenes seguro, no invasivo, de bajo costo y facilmente
reproducible, que brinda excelentes resultados cuando es
realizado por un operador entrenado. Este caso se trata del
primero reportado en la literatura en Venezuela.
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