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CASO CLINICO

Tumor gigante de células germinales mediastinal con
componente mixto: reporte de caso
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Resumen

Presentamos el caso clinico de una paciente de 3 afios de edad, con una masa mediastinica gigante con reporte histoldgico
en biopsia de tumor del saco vitelino. Recibié quimioterapia, posterior a ello, reseccion quirdrgica de masa mediastinal con
componente mixto. Presentd adecuada evolucion. Los tumores mediastinicos gigantes son poco frecuentes, con medidas
mayores a 5 x 4.5 cm en tomografia, su histologia es variable y el componente mixto maligno corresponde al 1%. Como
ensefianza este reporte evidencia la rareza de un caso en el que el abordaje multidisciplinario fue fundamental.
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Mediastinal giant germ cell tumor with mixed component: case report

Abstract

We present the clinical case of a 3-year-old patient, with a giant mediastinal mass with histological report in biopsy of yolk
sac tumor. She received chemotherapy, followed by surgical resection of mediastinal mass with mixed component. She pre-
sented adequate evolution. Giant mediastinal tumors are infrequent, with measures greater than 5 x 4.5 cm in tomography,
its histology is variable, and the malignant mixed component corresponds to 1%. As a teaching lesson, this report shows the
rarity of a case in which the multidisciplinary approach played a fundamental role.
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Introduccion

Los tumores de células germinales son un grupo de
neoplasias que derivan de células primordiales del
tejido extraembrionario en el epiblasto y migran a lo
largo del mesenterio dorsal hasta la cresta genital
hacia la sexta semana. La detencion en la migracion
explica sus diferentes localizaciones, mientras que su
naturaleza totipotencial conlleva una amplia variedad
de tumores: teratoma maduro, teratoma inmaduro,
seminoma, tumor del saco vitelino, carcinoma embrio-
nario, coriocarcinoma y mixtos'2. En la infancia repre-
sentan el 3-5% de todos los canceres en menores de
15 anos, el 50% localizados a nivel extragonadal y el
20% malignos. La incidencia de los tumores extracra-
neales de células germinales en EE.UU. es 11.7 por
millén en nifios y 6.7 por milldn en nifas, con 900
diagndsticos anuales de nuevos casos®. El mediastino
es la segunda localizacion extragonadal mas comun
después del sacrococcigeo; constituyen el 6-18% de
todos los tumores mediastinicos y el 5% de todos los
tumores de células germinales®. El 25% de los tumores
de células germinales en la infancia son tumores mix-
tos con mds de un componente histolégico®. Sin
embargo, los tumores mediastinicos gigantes son poco
frecuentes y se definen con medidas al menos de
5 x 4.5 cm en tomografia computarizada®. La inciden-
cia de esta patologia presenta dos picos, el primero en
menores de 3 afos con mayor frecuencia de tumores
sacrococcigeos y de saco vitelino, y el segundo en el
inicio de la pubertad, siendo mas frecuentes los tumores
gonadales'?. Los tumores extragonadales de células
germinales tienen un prondstico pobre y la localizacion
mediastinica augura los peores resultados, con un 70%
de supervivencia a 4 afos*. Presentamos el caso cli-
nico de una paciente de 3 afios de edad con masa en
el mediastino anterior gigante y componente mixto:
tumor de seno endodérmico y teratoma maduro.

Presentacion del caso clinico

Paciente de sexo femenino de 3 afos de edad de
nacionalidad colombiana, familia procedente de Bogota,
sin antecedentes patoldgicos o quirlirgicos previos, quien
consultd por cuadro clinico de un dia de evolucién con-
sistente en aparicion de masa supraclavicular izquierda
dolorosa sin cambios inflamatorios locales, asociado a
tos sin expectoracidn. Se realizé radiografia de torax, con
evidencia de ensanchamiento mediastinal, por lo que se
solicitd tomografia de térax contrastada que evidenciaba
masa heterogénea con calcificaciones en su interior

Figura 1. Resonancia magnética contrastada de torax
corte T2.

localizada en mediastino anterior con dimensiones
68 x 63 x 55 mm que condiciona disminucion del calibre
de la luz de la traquea aproximadamente en un 27% y
lesién de similares caracteristicas en la regién supracla-
vicular izquierda con dimensiones de 43 x 31 mm en la
base del cuello izquierdo. Dado que la paciente se encon-
traba hospitalizada no hubo dificultades para el acceso a
los servicios médicos ni barreras culturales o econémicas
que dificultaran su estudio, fue valorada por el servicio
de cirugia pediétrica ante sospecha diagnéstica de pato-
logia tumoral vs. malformacion quistica benigna. Se rea-
liz6 resonancia magnética de térax que reporto: lesién
que compromete el mediastino anterior prevascular con
dimensiones 109 x 66 x 38 mm, volumen 142 cc, com-
puesta por multiples imégenes redondeadas confluentes,
asociadas a la presencia de calcificaciones, con exten-
sién a la regién supraclavicular izquierda que engloba y
desplaza las estructuras vasculares musculares y la via
aérea (Fig. 1). Se realizd biopsia de la lesion supraclavi-
cular izquierda con reporte histopatoldgico: tumor del
seno endodérmico positivo para marcadores AE1/AES,
SALL4, glipican-3 y alfafetoproteina (AFP) (Fig. 2). Se
diagnosticd un tumor de células germinales no germino-
matoso extragonadal, tipo seno endodérmico, en estadio
[1I. Por ello, se inicié tratamiento con bleomicina y cispla-
tino. Considerando la localizacion del tumor y la edad de
la paciente, el prondstico a cinco afos se estimé en un
60%. Después del tratamiento citorreductor con quimio-
terapia que se administrd por cuatro ciclos cada 21 dias
con dosis de cisplatino de 20 mg/m?/dia y bleomicina 30 Ul/
m?, se realizo tomografia de térax contrastada, que eviden-
Cid reduccion de la masa con dimensiones de
58 x 47 x 38 mm y extension paratraqueal derecha. Pos-
terior a ello fue llevada a manejo quirurgico, realizando
reseccion de masa mediastinal por esternotomia,
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Figura 2. Cuerpos de Schiller Duval en tincion de hematoxilina-eosina. A: estructuras que asemejan a un glomérulo;

tienen un nlcleo mesodérmico con un capilar central, to
parietales (10x). B: mayor aumento (40x).

dos revestidos por capas aplanadas de células viscerales y

Figura 3. Reseccion macroscopica completa del tumor me
B: pieza quirtrgica completa.

evidenciando un tumor del mediastino anterior medio y
superior de aproximadamente 8 x 6 cm ubicado detras
de la vena innominada izquierda y la vena cava, fuerte-
mente adherido a la cardtida izquierda que protruye de
manera exofitica hacia el mediastino anterior en firme
contacto con el pericardio y la pleura, logrando una
reseccién macroscopica del 100%. No se presentaron
complicaciones intra- o postoperatorias (Fig. 3). El reporte
de patologia del espécimen quirdrgico evidenciaba una
lesion quistica recubierta por epitelio respiratorio

diastinal. A: abordaje por esternotomia de tumor mediastinal.

asociado a tejido pancredtico maduro, inmunohistoqui-
mica positiva para sinaptofisina y cromogranina en tejido
pancredtico. Diagndstico: teratoma quistico maduro
(Fig. 4). Se realizd una nueva tomografia de térax y abdo-
men contrastado, sin evidencia de masas mediastinales
0 en otra localizacién, tampoco iméagenes sugestivas de
metastasis a distancia. Posterior al manejo quirlrgico se
administraron dos ciclos mas de quimioterapia con la
misma dosis, dado que no se habia presentado toxicidad
previamente, es decir, que la paciente recibié en total seis
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Figura 4. Hallazgos histoldgicos en hematoxilina-eosina. A: epitelio intestinal maduro (4x).

C: epitelio pancreatico maduro (4x).

ciclos de quimioterapia. Actualmente se encuentra en
remision completa de acuerdo con criterios RECIST (res-
ponse evaluation criteria in solid tumors) y marcadores
tumorales negativos con alfafetoproteina negativa.

Discusion

Los tumores de células germinales representan un
grupo heterogéneo de neoplasias originados de una
célula primordial pluripotencial, se pueden manifestar
a nivel gonadal (41%) o extragonadal (59%). Son poco
frecuentes en la infancia, tienen una tasa de incidencia
de 2.4 casos por millén de nifos y representan el 2-4%
de los tumores pediatricos’. Durante el desarrollo nor-
mal embrionario se puede presentar algun tipo de abe-
rracion genética, la cual puede desviar y alterar el
comportamiento de las células. Una hipétesis del
origen de los tumores extragonadales es que estos
se desarrollan después de la transformacion maligna
de las células germinales primordiales residuales
que quedaron durante la migracion, especialmente
en la linea media sagital del cerebro, el mediastino
y el retroperitoneo’.

Madeline Evers® demostré una incidencia de 1.43 por
100,000, especificamente 0.3 malignos y 1.0 benignos.
La presentacion principal de los tumores extragonadales
fue como sigue: en la primera infancia los teratomas
sacrococcigeos, la localizacion mediastinica ocupd el
cuarto lugar con el 4% y con mayor prevalencia en hom-
bres (2.5:1), finalmente los tumores mixtos malignos corres-
pondieron al 1%. Se ha descrito una predominancia del
sexo masculino en los tumores mediastinales de células
germinales con una relacion hombre: mujer de 9:12°. La
presentacion clinica es variable, pueden ser asintomati-
cos o con sintomas relacionados con el efecto compre-
sivo de la masa; en nifos pequefos se presenta dificultad

B: epitelio bronquial (40x).

respiratoria y fiebre, y en niflos mayores se puede pre-
sentar dolor torécico o sindrome de vena cava superior®.
En nuestro caso clinico se trata de una paciente de 3
anos de edad que inicié con tos y sensaciéon de masa.

En un estudio pediatrico el tumor gigante de células
germinales se definié con medidas 5 x 4.5 cm, la locali-
zacion mediastinal fue del 3.5% vy la prestacion clinica
incluyo: infecciones recurrentes respiratorias (42.1%), difi-
cultad respiratoria (26.3%), dolor torécico (15.7%) y apa-
ricion de masa tordcica (10.5%)°. Los tumores
mediastinales de gran tamafio plantean un desafio al
tratamiento, ya que a menudo comprimen y/o desplazan
estructuras vitales en el térax, la mayoria reciben quimio-
terapia neoadyuvante a base de platino y posterior manejo
quirdrgico®'°. Lo anterior refleja una fortaleza en la pre-
sentacion de este caso clinico dada la poca frecuencia de
presentacién de este tipo de neoplasias gigantes. De
acuerdo con la clasificacion histopatoldgica los tumores
de células germinales se pueden dividir en teratomas,
seminomas, no seminomatosos (tumores del saco vite-
lino, carcinomas embrionarios y coriocarcinoma), mixtos
y tumores de células germinales con malignidad soma-
tica®. Los tumores primarios de células germinales
mediastinicos se presentan principalmente en el medias-
tino anterior y pueden corresponder del 3 al 20% de todas
las neoplasias mediastinales®. Los teratomas representan
el 60%, estan formados por los componentes de las tres
capas de las células germinales. A su vez, se clasifican
como maduros e inmaduros dependiendo del grado de
diferenciacion celular. La mayoria de los teratomas
mediastinicos son del subtipo maduro con un potencial
bajo de malignidad. Los inmaduros son mas raros, con
una incidencia menor al 1%?. La diferenciacion entre un
teratoma maduro e inmaduro es crucial, dado el riesgo de
malignidad del teratoma inmaduro'. El tumor de saco
vitelino se caracteriza a nivel macroscépico por ser
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encapsulado, firme, liso o lobulado con necrosis y hemo-
rragia. Microscopicamente evidencia canales de malla
irregulares, forman glébulos hialinos intracelulares y extra-
celulares. Los cuerpos de Schiller Duval son un rasgo
caracteristico, son estructuras sinusoidales con nucleos
vasculares revestidos por epitelio endodérmico, se
encuentran en un 20% de los tumores de saco vitelino'>'°,
La AFP y el glipican-3 son marcadores inmunohistoquimi-
cos caracteristicos que indican la presencia de saco vite-
lino en tumores gigantes mixtos, se manejan como
tumores malignos con terapia neoadyuvante y reseccion
quirdrgica'®. En el reporte presentado se realizé evalua-
cion con AFP. El tratamiento y pronéstico de esta afeccion
ha cambiado en los ultimos 50 afios. Previamente el tra-
tamiento era netamente quirtirgico, con una supervivencia
menor al 20%, sin embargo la introduccion de terapia con
platino y posterior reseccion completa ha aumentado la
tasa de supervivencia a un 87%'. Aun asi, se ha descrito
que la reseccién quirdrgica es un factor prondstico en los
pacientes pediatricos con tumores mediastinales de célu-
las germinales™. Al tratarse de un reporte de caso se
limita su valor estadistico, sin embargo, al tratarse de una
afeccion infrecuente, su reporte adquiere mayor peso.

Es una fortaleza que este reporte ilustra el caso de
una paciente de 3 afos de edad con un tumor medias-
tinal gigante de células germinales con dos componen-
tes histoldgicos, lo cual es muy raro. La paciente
recibié manejo con quimioterapia y posterior reseccion
quirdrgica. Evoluciond satisfactoriamente, con remision
completa de acuerdo con criterios RECIST y marcado-
res tumorales negativos.

Para llevar a casa, los tumores de las células germi-
nales en la infancia son poco frecuentes. La localiza-
cién mediastinal es rara y aun mas un tamafo mayor
a 5 cm, segun la clasificacion histoldgica los teratomas
maduros son los mas frecuentes, pero el componente
mixto maligno se ha documentado en el 1%.

Perspectiva del paciente

La madre de la paciente refiere que no desea dar su
visién del caso, puesto que toda la situacion ha sido dificil
de afrontar para ella, y dado que la paciente es una nifa
de 3 anos, tampoco es posible obtener su perspectiva.
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