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RESUMEN

Introduccion. El tumor del seno endodérmico es un tumor maligno
de células germinales con compromiso primario a nivel gonadal princi-
palmente. La localizacion extragonadal por fuera de la linea media es
infrecuente. Describimos un caso de tumor del seno endodérmico en la
pared toracoabdominal.

Caso clinico. Presentamos el caso de un lactante con masa abdomi-
nal, detectada tras una caida de su propia altura. Los estudios revelaron
anemizacién con abundante liquido intraabdominal y alfafetoproteina
elevada. Durante la cirugfa se identificé un tumor dependiente de pared
toracoabdominal izquierda, con compromiso de diafragma y cartilago
costal. Se realizd reseccién completa. El estudio histolégico revel6 tumor
del seno endodérmico.

Comentarios. La presentacién del tumor de seno endodérmico en
estructuras por fuera de la linea media es rara. La fisiopatologfa es atin
desconocida, pero se presume que corresponde a un patrén aberrante
de migracién de las células primordiales. El diagndstico prequirdrgico
constituye un reto por la baja frecuencia de presentacion.

PALABRAS CLAVE: Tumor del seno endodérmico. Células germinales;
Alfafetoproteina; Pared abdominal.

THORACOABDOMINAL PRIMARY ENDODERMAL SINUS TUMOR:
A CASE REPORT

ABSTRACT

Introduction. Endodermal sinus tumor is a malignant germ cell
tumor that generally involves the gonads. Extra-gonadal localization out
of midline organs is rare. We report a case of endodermal sinus tumor
in the thoracoabdominal wall.
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Case report. We discuss the case of an infant presenting an ab-
dominal mass detected after a fall from his own height. Studies revealed
anemia with abundant intraabdominal fluid and elevated alpha-fetopro-
tein. During surgery, a left thoracoabdominal wall-dependent tumor was
identified, with involvement of the diaphragm and the costal cartilage.
Complete resection was performed. Pathology report informed of an
endodermal sinus tumor.

Discussion. Abdominal wall location of endodermal sinus tumor
is rare. Pathophysiology has not been completely outlined, however, it
is presumed to be a consequence of aberrant migration patterns of the
primordial cells. Pre-surgical diagnosis remains a challenge due to the
low incidence.

Key Worbps: Endodermal sinus tumor; Germ cell tumors; Alpha-
fetoprotein; Abdominal wall.

INTRODUCCION

Cerca del 3% de los tumores malignos en poblacién pedia-
trica corresponden a tumores de células germinales(2), dentro
de los cuales el tumor del seno endodérmico es el més fre-
cuente. Usualmente, se presenta en menores de 3 aflos, con
compromiso primario a nivel gonadal34. La localizacion
extra gonadal supone 2/3 de los casos y se presume es con-
secuencia de un patrén de migracion aberrante de las células
primordiales®. En estos casos, por lo general, se involucran
estructuras de la linea media, entre las cuales se han descrito
la regidén sacrococcigea, el mediastino anterior, la vagina, el
sistema nervioso central (region pineal) y el retroperitoneo(-.
La localizacién por fuera de la linea media es muy rara.

El diagnéstico definitivo es histoldgico, donde general-
mente se identifica una mezcla de patrones papilar, reticular
o sélido con gotas hialinas y cuerpos de Schiller-Duval©-9).
El 75% de los pacientes presentan elevacion sérica de AFP,
sin ser patognomanico, dado que este marcador se encuentra
elevado en otros tipos tumorales®9. El manejo involucra la
reseccion quirtrgica de la lesién més quimioterapia*2.

A continuacion, presentamos un caso de tumor del seno
endodérmico de localizacién muy poco frecuente, en la pared
toracoabdominal.
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Figura 1. TAC abdominal. Masa intraperitoneal de contornos irregulares y densidad heterogénea en estudio tomografico. Proyecciones axial (A),

coronal (B) y sagital (C).

CASO CLINICO

Lactante masculino de 17 meses llevado al servicio de
urgencias por identificacién de una masa localizada en el cua-
drante superior izquierdo del abdomen, tras sufrir una caida de
su propia altura. En el examen fisico al ingreso se encontraba
hemodindmicamente estable, con palidez mucocutdnea y un
efecto de masa palpable en el hipocondrio izquierdo, de apro-
ximadamente 5 cm de didmetro, con onda ascitica positiva.
En una ecografia abdominal realizada en otro centro antes
del ingreso, se identifica abundante liquido libre en cavidad
y masa epigéstrica hiperecoica de 250 cc, al parecer depen-
diente de estomago.

Se realizé una nueva ecografia abdominal con descrip-
cién de masa hepdtica pediculada de aspecto sélido, con
zonas de necrosis, localizada en los segmentos II y III he-
péticos, sugestiva de hepatoblastoma, junto con abundante
cantidad de liquido intraabdominal compatible con hemo-
peritoneo.

En la tomograffa abdominal contrastada de abdomen se
observé una gran masa intraperitoneal, con didmetros apro-
ximados de 10x8x10 cm (LxAPXT), de contornos lobulados,
mal definidos, en estrecho contacto con el 16bulo hepdtico
izquierdo, la curvatura mayor del estdmago, el mesenterio
y el colon transverso, con densidad heterogénea y zonas de
necrosis, un volumen aproximado de 416 cc y abundante li-
quido libre (Fig. 1). Adicionalmente, se visualiz compresion
del I6bulo izquierdo del higado por la masa y adecuado plano
de clivaje, por lo que se descartd un tumor hepético, sin tener
un origen claro.

Los marcadores tumorales, tomados previo al procedi-
miento, reportaron BHCG dentro de limites normales y AFP
de 60.500 ng/ml (valor de referencia 0,6-7,9 ng/ml), sospe-
chando por la edad del paciente un tumor hepdtico o germinal.
La ecografia testicular no mostr6 lesiones quisticas ni sdlidas,
descartando un tumor primario gonadal.
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Figura 2. Hallazgos quirtrgicos.

Debido al hallazgo de gran hemoperitoneo con persis-
tencia de anemizacion a pesar de transfusion y tendencia a la
hipotension, se realiz6 una laparotomia mediana exploradora
de urgencia, encontrando abundante liquido serohemético y un
tumor blanquecino de apariencia cerebroide, vascularizado y
pediculado, dependiente de la pared toracoabdominal izquier-
da, de aproximadamente 12 cm de didmetro, con ruptura de su
pared posterior, compromiso de parte del diafragma izquierdo
y décimo cartilago costal izquierdo (Figs. 2 y 3), sin lesiones
en la superficie hepdtica. Se resecd la lesién en bloque con un
pequefio fragmento de 2 cm de diafragma y 3 cm de cartilago
costal, requiriendo frenorrafia y pericardiorrafia. Se lograron
margenes de reseccion libres. No presenté complicaciones
postoperatorias.

El estudio histopatoldgico documenté un tumor de morfo-
logia germinal con patrdn papilar, reticular y sélido y presen-
cia de cuerpos de Schiller-Duval; 1a inmunohistoquimica fue
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reactiva para AFP confirmando el diagnéstico de tumor del
seno endodérmico (Fig. 4). Una vez confirmado el diagnéstico
y descartarse compromiso metastdsico con RMN cerebral y
TAC de tdrax, se clasificé como estadio II de riesgo intermedio
y se inicid quimioterapia sistémica con cisplatino, etopdsido
y bleomicina segun protocolo COG. Completé cuatro ciclos
con adecuada respuesta clinica, con un seguimiento de 18
meses, persiste con marcadores negativos y sin signos de re-
cidiva tumoral.

106 V. Medina Gaviria y cols.

Figura 3. Tumor resecado vista anterior
(A), vista posterior (B) . Fragmento de
cartilago costal en el polo superior (fle-
cha negra). Tumor roto (flecha blanca).

Figura 4. Hallazgos histoldgicos.
A) Espacios quisticos delineados por
células poligonales de nicleo hiper-
| cromdtico y citoplasma palido (100X
| tincion de H&E). B) Cuerpos de Schi-
. ller Duval: estructuras capilares deli-
neadas por una capa de células (400X
tincion de H&E). C) Inmunotincién con
reactividad fuerte para alfafetoprotei-
na (400X). D) Citoqueratina AE1/AE3
(400X).

DISCUSION

Hasta 2/3 de los tumores germinales pediétricos, tanto
benignos como malignos, aparecen en localizacién extrago-
nadal, dentro de la que se incluyen la regién sacrococcigea,
el mediastino, el retroperitoneo y el sistema nervioso central.
Las localizaciones atipicas son muy raras. En una serie de 351
nifios con tumores de células germinales, tratados en Francia
entre 1995 y 2010, se describen solo 6 en localizaciones ati-
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picas como orofaciales, prepuciales, gliteas y omentales®.
Se han publicado otras ubicaciones infrecuentes de tumores
primarios de células germinales incluyendo diafragma?),
orbita®, cavidad nasal%, omento'V), parétida, oido, cuerpo
del pene y mesenterio®?.

La localizacién del tumor de seno endodérmico en la
pared toracoabdominal es muy rara; las lesiones malignas
que con mayor frecuencia comprometen la pared del térax
y el abdomen en nifios incluyen neuroblastomas, rabdomio-
sarcomas, sarcomas de Ewing y tumores neuroectodérmicos
primitivos(!?), pero los tumores de células germinales a este
nivel son excepcionales. En 1985 Kihara y cols.(9 reportaron
un caso de tumor de seno endodérmico en un nédulo subcuti-
neo de 4,5x3,2x3 cm de didmetro en la pared abdominal, con
compromiso ganglionar inguinal, manejado con reseccion y
quimioterapia. Posteriormente, en 2017 van den Akker y cols.
(15 describen el caso de una nifia de 18 meses con hallazgo
incidental de tumor de seno endodérmico al resecar un nédulo
subcutdneo de 1,5x1,3x0,8 cm en pared abdominal que no
recibié quimioterapia, pero un ao después requirid reseccion
ampliada por aumento de los niveles de alfafetoproteina en el
seguimiento. En nuestro caso el tumor no comprometia tejido
subcutdneo, tenfa un mayor tamafio y su mayor volumen se
encontraba hacia la cavidad abdominal, correspondiendo por
tanto a una localizacién muy atipica de este tipo de tumores.

La fisiopatologia de las lesiones extragonadales no ha
sido completamente descrita. Se ha planteado que las células
germinales primordiales se localizan en ubicaciones aberrantes
sobre la linea media durante el trayecto de migracion a las
gbnadas, por lo que clésicamente se encuentran en mediastino,
region sacrococcigea y retroperitoneo@!9. Hipétesis adiciona-
les a la teorfa de la migracién aberrante sugieren la posibilidad
de transformacion maligna de células embrionarias pluripo-
tenciales indiferenciadas o de células extraembrionarias que
han escapado de la influencia de factores de diferenciacion
primarios®-10.10,

El diagndstico preoperatorio de cualquier tumor de célu-
las germinales extragonadal constituye un reto ante la baja
frecuencia de presentacion, lo cual puede aplazar de forma
innecesaria el manejo quirdrgico y oncoldgico. Por lo anterior,
es indispensable medir marcadores tumorales, particularmente
la AFP, en casos de diagndstico no claro en nifios muy jévenes
con cualquier tumor de linea media, incluso si no involucra
las localizaciones descritas cldsicamente?.

Se ha estimado una supervivencia del 80 al 95% a 6 afios
en pacientes con tumores de células germinales extragonadales
para todas las localizaciones extracraneales(4!7. El nivel de
elevacion de 1a AFP preoperatoria no tiene valor prondstico,
pero si su descenso posterior a la reseccion. El seguimiento
involucra la medicién de AFP sérica, ya que al elevarse o
persistir elevada posterior a la reseccidn, indica con alta pro-
babilidad la reaparicion o persistencia de tejido tumoral.
La interpretacion de los resultados de AFP se dificulta en el
primer afo de vida, dado que el saco vitelino y el higado fetal
producen grandes cantidades de esta proteina en condiciones
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fisiol6gicas. Usualmente, la AFP se encuentra presente en el
suero del recién nacido en altas concentraciones y disminuye
lentamente en los primeros meses de vida, alcanzando una
meseta entre los 9 y 12 meses de edad4.

El tratamiento dentro del protocolo COG aplicado en
nuestro centro hospitalario, depende del riesgo, que se estima
teniendo en cuenta los niveles séricos de AFP, la resecabili-
dad, la localizacion y el estadiaje®. En general, el manejo
incluye reseccion quirtrgica seguida de quimioterapia en los
casos en que la cirugfa no compromete 6rganos vitales y no es
mutilante. Cuando no es posible la cirugia, se puede realizar
biopsia, seguida de quimioterapia neoadyuvante con posterior
reseccion de la lesion residual>17.

En conclusién, es importante tener en cuenta que los tumo-
res de seno endodérmico extragonadales se pueden presentar
en estructuras diferentes a la linea media, siendo esto muy
infrecuente, por lo que su diagndstico exige una alta sospecha
clinica y la toma de im4genes y marcadores tumorales entre los
que destaca la alfafetoproteina. En los casos que sea posible, se
realiza reseccidn primaria seguida de quimioterapia, y en caso
de no ser resecable, se realizard una biopsia inicial, seguida de
quimioterapia y posteriormente, reseccion del tumor residual.
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