Revista Urologia Colombiana
REVISTA -

UR LOG ISSN: 0120-789X
M B

revistaurologiacolombiana@scu.org.co
Sociedad Colombiana de Urologia
Colombia

Ardila Jaimes, Johan Eduardo; Otero Andrade, Fabio Ernesto; Aristizabal Aristizabal, Andres; Escobar
Araujo, Hugo; Cajigas Plata, Jaime Andrés
Tumor del saco de Yolk: reporte de un caso clinico y revision de la literatura
Revista Urologia Colombiana, vol. XVII, nim. 2, agosto, 2008, pp. 121-127
Sociedad Colombiana de Urologia

Disponible en: http://www.redalyc.org/articulo.0a?id=149120372015

Coémo citar el articulo r @\ //‘«

Numero completo . -, o
P Sistema de Informacion Cientifica

Mas informacion del articulo Red de Revistas Cientificas de América Latina, el Caribe, Espafia y Portugal
Pagina de la revista en redalyc.org Proyecto académico sin fines de lucro, desarrollado bajo la iniciativa de acceso abierto


http://www.redalyc.org/revista.oa?id=1491
http://www.redalyc.org/articulo.oa?id=149120372015
http://www.redalyc.org/comocitar.oa?id=149120372015
http://www.redalyc.org/fasciculo.oa?id=1491&numero=20372
http://www.redalyc.org/articulo.oa?id=149120372015
http://www.redalyc.org/revista.oa?id=1491
http://www.redalyc.org

urol.colomb. Vol. XVII, No. 2: pp 121-128, 2008

Tumor del saco de Yolk: reporte de un
caso clinico y revision de la literatura

Ardila Jaimes, Johan Eduardo®; Otero Andrade, Fabio Ernesto”; Aristizabal Aristizabal, Andres®;
Escobar Araujo, Hugo"” y Cajigas Plata, Jaime Andrés®

Residente II, Urologia

Universidad Militar Nueva Granada — Hospital Militar Central. johanardila@hotmail.com®

Residente II, Urologia

Universidad Militar Nueva Granada — Hospital Militar Central. fabio_otero@hotmail.com®

Residente III, Urologia

Universidad Militar Nueva Granada — Hospital Militar Central. andresaristil2@gmail.com®

Urélogo, Hospital Militar Central. hugesar@yahoo.com. Bogota, DC®

Jefe del Servicio de Urologia, Hospital Militar Central. jacajigas@hotmail.com. Bogota, DC®

REPORTE DE CASOS

Resumen

Los tumores testiculares de células germinales en la infancia se presentan
aunatasade 2 a 3 casos por millén, representando del 1 al 2% de los tumores
solidos malignos en esta poblacion?, convirtiéndose en los tumores malignos
de células germinales de mayor incidencia y los mas comunes de los tumores
de células germinales de los testiculos en los varones?®. La mayoria de es-
tos tumores se producen en nifios menores de 2 afios y a pesar de algunas
similitudes entre los tumores del saco de Yolk de los adultos, hay diferencias
importantes entre estas dos entidades que inciden significativamente en el
manejo de esta enfermedad.

Su diseminacion se efectla especialmente por via hematogena*>® a diferencia
de los tumores testiculares malignos del adulto que lo hacen por via linfatica, lo
gue justifica el uso de quimioterapia sistémica en esta patologia. Uno de los prin-
cipales avances en los Ultimos anos es el desarrollo de radioinmunoanalisis para
los marcadores sericos: Alfafetoproteina (AFP) y gonadotrofina corionica humana
(HGC.) que contribuyen al diagnostico, clasificacion y seguimiento de los tumores
de células germinales. La mas utilizada es la AFP que esta ligada a la presencia
del componente vitelino, la cual se eleva en mas del 90% de los casos’.

Debido a que estos tumores son histologicamente puros, no existe eleva-
cion de otros marcadores sericos, por consiguiente la gonadotropina corionica
humana no es un marcador sérico Util para esta enfermedad’.

Las publicaciones sobre tumores testiculares de origen germinal en nifios
son escasas Y describen solo un pequefio nimero de pacientes o reportes de
casos. A continuacion se presenta el caso clinico de un paciente pediatrico con
diagnostico de tumor del saco de Yolk.

Palabras clave: Tumor del saco de Yolk, Tumor del saco vitelino, Tumor de
células germinales, Orquidectomia radical, Alfa fetoproteina.
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Yolk sack tumor: case report and review of the available
literature
Abstract

The incidence of germ-cell testicular tumours in infants is of 2-3 cases per
million. They account for 1-2% of the malignant solid tumors in this age group
and are the most common testicular tumor in boys. Most of them are seen boys
under 2 years of age but, although they have some similarities with yolk sack
tumors seen in adults there are important differences that have to be considered
before deciding the treatment.

They have an hematogenic dissemination, while in adults its lymphogenic.
This is important because systemic chemotherapy is justified. The development
of tumor markers like alfafetoprotein (AFP) and human chorionic gonadotropin
hormone (BHCG) has been very important in the diagnostic approach. Almost
90% of the tumors that have a yolk sack component rise the values of AFP. Most of
them lack of other components, so it is unusual to see a rise in other markers.

Literature on this topic is scarce and it is limited to case reports or small series.
We present a the case of a 6 month old male diagnosed with the disease.

Key words: Yolk Sack Tumor, Germ Cell tumor, radical orchidectomy alfa-
fetoprotein.

Reporte de caso clinico

Paciente masculino de 6 meses sin ante-
cedentes perinatales de importancia quien es
traido por sus padres por 20 dias de aumento
del volumen del hemiescroto derecho sin
presencia de otra sintomatologia, al examen
fisico se evidencio aumento del tamafio y
consistencia del testiculo derecho que sugie-
re masa intraparenquimatosa (Fig.1), por lo
cual se realiza ecografia doppler escrotal que

122 evidencio aumento del tamafio del testiculo
d_ereCh,O de 16X18X19mrn, con adecua(:lo ﬂU]O, Fig 2. Ecografia dopler escrotal que evidencia testiculo
sin evidencia de masa Intaparenquimatosa aumentado de tamano sin evidencia de lesiones intra-
definida. (Fig.2). parenquimatosas

Se realizan marcadores tumorales prequi-
rurgicos con reporte de alfa feto proteina ma-
yor de 1000UI/ml, B gonadotropina corionica
humana negativa, menor de 0.10mUI/ml y
LDH de 1098U/L y se realizo orquidectomia
radical derecha el mismo dia, encontrandose
testiculo derecho con aumento del tamafio y
consistencia, compatible con masa dependien-
te del parénquima y cordén espermaético sin
alteraciones macroscopicas.

El informe histopatolégico reporto testi-
culo derecho de 26,6 gr, de 3,5x3.0x2,8 cm de
superficies lisas y brillantes de color pardo
Fig 1. Aumento del volumen del hemiescroto derecho. claro que al corte se observa compromiso de
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todo el parénquima, con lesién blanquecina
s6lida sin necrosis ni hemorragia presente
focalmente, ademas de lesién quistica de
0,4cm, (Fig.4) no se reconoce parénquima
sano, se realiza un diagnostico microscépico
de tumor de seno endodérmico (tumor del
saco Yolk) limitado al testiculo, sin compro-
miso de epididimo, sin invasién linfovascu-
lar, ni compromiso de la tinica albuginea
o tdinica vaginal, con bordes de seccién del
cordén espermético negativo para tumor y
atrofia testicular.(Fig.3)

Fig 3. Histopatologia (HE) que muestra cuerpos de Schi-
ller-Duvall, los cuales se observan como una proyeccion
papilar asociada a un centro fibrovascular cubierto por
capas de celulas tumorales cuboideas.

Fig 4. Anatomia Macroscépica del Testiculo

En controles posteriores se encontré mar-
cadores tumorales postquirurgicos con alfa
feto proteina mayor de 1000UI/ml razén por
la cual se realizo TAC abdominopelvico sim-
ple y contrastado que evidencio compromiso
ganglionar pélvico y retroperitoneal.

Tumor de Saco o de Yolk

Discusion

El tumor del saco de Yolk; también demo-
ninado tumor del saco vitelino, tumor del seno
endodérmico, adenocarcinoma del testiculo
infantil, carcinoma embrionario juvenil u or-
quioblastoma; es una patologia poco frecuente
y casi exclusiva en la poblacién pediatrica,
siendo el proceso oncolégico testicular mas
frecuente en esta poblacién (Tabal 1)%. Debido
a su baja incidencia no existe en la literatura
actual evidencia estadisticamente significativa
sobre las opciones terapéuticas y de segui-
miento, siendo la mayoria de las publicaciones
reportes de caso.

Tablal. Incidencia de los tumores testiculares en

pediatria
Tumores testiculares Incidencia
Tumor de Yolk 47-63%
Tumor de células de Leydig 18%
Teratoma 14%
Tumor de células de Sertoli 10%
Tumores del estroma 5%
Rabdomiosarcoma 4%
Linfoma 2%
Sarcoma 1%
Gonadoblastoma 1%

Histolégicamente, los tumores testiculares
del saco de Yolk estan compuestos por elemen-
tos del saco de vitelino, con células adyacentes
sin atipia nuclear con tincién negativa para fos-
fatasa alcalina placentaria (PLAP) y el hallazgo
histopatoldgico caracteristico son los cuerpos
de Schiller-Duvall o cuerpos embrioides, los
cuales se observan como una proyeccion papi-
lar asociada a un centro fibrovascular cubierto
por capas de células tumorales cuboideas’.
Se han descrito varios subtipos histolégicos:
papilar y psuedopapilar, reticular, glandular,
solido, hepatoide, glandulo-alveolar, vitelino
polivesicular, mixomatoso y mixoide. El pa-
trén psuedopapilar es el mas cominmente
observados en los nifios. Ninguna de estas
modalidades de influencias pronéstico'”.

Los anélisis citogenéticos demuestran que
la mayoria de los tumores del saco vitelino en
los nifos, a diferencia de los adultos (Tabla 2),
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son euploides (diploides o tetraploides), con
anomalias cromosémicas, como la deleciéon 1p,
duplicacién 3p, y delecién 6q, sin mutaciones
en el gen p53.10

Tabla 2. Comparacién del tumor de saco de Yolk en
adultos y prepuberes

Prepuberes Adultos
Histologia pura Usualmente componente
mixto de TCG*

No isocromia 12p

Muchos tiene isocromia
12p

No prestena neoplasia
intratubular

Presenta neoplasia intra-
tubular

Son euploides o tetra-
ploides

Usualmente son aneu-
ploides

Predominio de disemina-
cion linfatica

Igual incidencia de dise-
minacion hematégena y
linfatica

Usulamente en estadio
clinico I (85%)

Se presentan en estadios
clinicos mayores a I

* TCG: Tumor de células germinales

Macroscépicamente suelen ser encapsula-
dos, bien circunscritos, friables, de color gris
palido, apariencia mucoide y pueden tener
componentes necréticos y hemorragicos''.

Los mecanismos de diseminacién se dan
por via hematégena en un 40%, por via lin-
fatica en el 28%, y por ambas en el 20%? y el
sitio més frecuente de metdastasis son a nivel
pulmonar, basicamente por diseminacion
hematégena*°.

Diagnoéstico

Los tumores del saco de Yolk se diagnos-
tican en su mayoria en estadios iniciales (Es-
tadio I), correspondiendo al 85% de todos los
casos. La presentacion clinica esta dada por el
aumento del volumen escrotal asociado a masa
testicular; en su mayoria uniforme e indolora;
e hidrocele en el 10% de los casos®.

La ecografia escrotal es una excelente
herramienta para diferenciar masas intrates-
ticulares y extratesticulares; y debe realizarse
como estudio imagenologico inicial. Aunque,
la ecografia no puede distinguir entre lesiones
benignas de malignas, los tumores quisticos
tienen mas probabilidades de ser benignos;
sin embargo los hallazgos ecograficos con

componentes quisticos en una lesion testicular
pueden sugerir teratoma, quiste epidermoide
o tumor de saco de Yolk’.

Son hormonalmente inactivos sin mani-
festaciones endocrinas, a diferencia de otros
tumores de testiculo como los de células de
Leydig, que pueden cursar con pubertad pre-
coz o ginecomastia secundaria a la produccién
de testosterona o estrogenos'.

Los tumores del saco de Yolk son bioqui-
micamente activos, especificamente por la
produccion de alfa-fetoproteina (AFP), una
glicoproteina de cadena tnica que se secreta
normalmente durante el desarrollo fetal por el
saco vitelino, higado y tracto gastrointestinal;
y que disminuye su produccién después del
nacimiento por su vida media de 5 dias.13 La
alfa-fetoproteina tiene un papel importante
no solo en el diagnostico del tumor testicular
del saco de Yolk, el cual eleva sus concentra-
ciones sericas en el 90% de los casos13, sino
también como marcador de seguimiento para
identificar recurrencia tumoral o metastasis. La
AFP puede ser elevada por otras condiciones
como algunas enfermedades inflamatorias del
higado, (cirrosis, carcinoma hepatocelular y
algunos tumores gastrointestinales)'.

Los niveles de AFP elevados en el nifio
deben ser interpretados con precaucién ya que
puede corresponder a elevaciones fisioldgicas
normales’®, Los niveles de AFP al momento del
nacimiento son aproximadamente de 50000
ng/mL, se reduce a 10000 ng/mL a las 2 se-
manas, 300 ng/mL a los 2 meses, y 12 ng/mL
a los 6 meses, 15 por lo que debe hacerse un
seguimiento de AFP para poder diferenciarlo
de enfermedad residual'>'.

Después del diagnostico del tumor de saco
de Yolk se requieren estudios imagenologicos
que incluyen tomografia computarizada (TAC)
abdominal para evaluar retroperitoneo y es-
tadificar proceso oncoldgico, ademas se debe
realizar una radiografia de térax para evaluar
posibles metéstasis pulmonares.

Recomendaciones de evaluacién y segui-
miento'’

1. Radiografia de térax mensual, TC o
RM del retroperitoneo mensual por 3
meses.



2. Radiografia de térax y TC o RM a los 6
meses POP.

3. Radiografia de térax y TC o RM semes-
trales por 36 meses.

4. Seguimiento semanal de AFP hasta la
normalizacién de este.

Tratamiento

Debido a la baja incidencia de los tumores
testiculares en prepuberes el manejo de esta
patologia ha sido basada; histéricamente; en
la experiencia que se tiene con la poblacién
adulta. Sin embargo, el conocimiento reciente
de la historia natural de estos tumores y su res-
puesta al tratamiento han dado lugar a nuevos
algoritmos de manejo, reduciendo al minimo
la morbilidad de las terapias adyuvantes.

Manejo quirargico
Orquidectomia radical

El manejo quirdrgico inicial debe ser agre-
sivoy al igual que en cualquier patologia testi-
cular oncolégica debe relizarse orquidectomia
radical por via inguinal con ligadura alta del
cordoén espermatico’®9%

Linfadenectomia Retroperitoneal (LDRP)

Histéricamente, el manejo de los tumores
testiculares en nifios incluyo la linfadenecto-
mia retroperitoneal (LDRP) con propdsitos
terapéuticos y de estadiaje'.

Antes de la era de la quimioterapia actual;
en particular la basada en cisplatino; la sobre-
vida en la poblacién pediatrica era similar a la
contemplada en los adultos. Para los nifios con
enfermedad metastésica, la tasa de sobrevida a
los 24 meses era del 30% al 54%? la cual mejora-
ba en combinacién con la LDRP, aunque estos
datos fueron confundidos y mal interpretados
por el uso de la quimioterapia y radioterapia
adyuvante''®. Las tasas de complicaciones
asociadas a la LDRP eran elevadas e incluian
ascitis quilosa, obstruccién intestinal, sangrado
gastrointestinal, ligadura de la arteria renal e
infeccion de la herida quirdrgica®.

El uso rutinario de la LDRP en el manejo
inicial de los tumores del saco de Yolk en los
nifios ha desaparecido no solo por la alta inci-
dencia de complicaciones, sino por los avances

Tumor de Saco o de Yolk

en los métodos diagndsticos imagenologicos y
de laboratorio que han permitido una 6ptima
estadificacion de esta patologia, ya que la sen-
sibilidad de la TAC varia del 80% al 85% en
la deteccién de metéstasis retroperitoneales®
y la sensibilidad de la AFP como marcador de
la enfermedad es del 90%, mejorado la capa-
cidad de identificar pacientes con metdstasis
o enfermedad residual; hecho que ha tenido
un impacto en el diagnostico temprano de
la enfermedad, encontrandose el 85% de los
casos en estadio I, 16-18 los cuales, solo con
observacién pueden tener una tasa de recu-
rrencia menor del 20% que en su mayoria son
manejadas satisfactoriamente con esquemas
de quimioterapia?.

Las indicaciones para LDRP en nifios con
tumor de saco de Yolk son: la presencia de ma-
sas retroperitoneales persistentes después de
quimioterapia, elevacion persistente de la de
AFP en suero tras la quimioterapia sin eviden-
cia de metéstasis en los estudios de imagenes
y niveles séricos de AFP desconocidos en el
momento del diagndstico histopatolégico’.

Quimioterapia

Al igual que la mayoria de los tumores
malignos, la terapia adyuvante para los tu-
mores del saco de Yolk se basa en el estadio
tumoral, convirtiendo a la quimioterapia
basada en platinos en la piedra angular de
manejo. El éxito de esta quimioterapia en los
tumores testiculares de células germinales
en los adultos puede aplicarse a la poblacién
pediatrica®™.

Varios grupos cooperativos de oncologia
pedidtrica, como la Sociedad Alemana de
Oncologia Pediatrica, el Grupo de Cancer
Pediatrico del Reino Unido, y el CCG/POG
en América del Norte, han informado tasas
de sobreviva libre de enfermedad mayores del
90%, inclusive con protocolos de observacién,
seguidos de quimioterapia en enfermedad
recurrente, para pacientes en estadio [*#*2”
%2 sin embargo en todas las series, el ni-
mero de pacientes con tumores de testiculo
metdastasicos ha sido pequefio, lo que hace
imposible determinar las tasas de respuesta y
el comportamiento basados en la extensién de
la enfermedad'+**%.
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Tabla 3. Results of 3 Large Multicenter Studies of Pediatric Testis Tumors modificado de Rev Urol. 2004
Winter; 6(1): 11-18.

Estudio Pacientes Estadio I Recurrencia en Sobrevida Sobrevida Enfermedad
(%) observacion (%) Estadio I (%) Residual o Metastasica
United Kingdom
Children’s Cancer 73 70 22 100 100
Study Group®
German Coopera-
tive Studies? 110 95 15 100 80
US Pediatric 2I7nter— 79 8 18 100 100
group Study’
Total 262 84 17 100 98
ES evidente que el pronostico para los pa- 6. Ise, T-, Ohtsuki, M., Matsumoto, Kand Sauo, R.: Manage-
. ment of malignant testicular tumors in children. Cancer 37:
cientes con tumor del saco de Yolk es excelente. 1539, 1976,
Los pacientes con tumores en estadio I se benefi- 7. Richard W. Grady. Current management of prepubertal

cian de orquiectomia y observacién, la cual debe
incluir frecuentes controles imagenologicos de
térax y abdomen, asi como medicién de los
niveles de AFP. Los pacientes con enfermedad
recurrente o metastasis también tienen exce-
lentes resultados con quimioterapia a base de
platino. Los estudios futuros se centraran en re-
ducir la morbilidad de pacientes que requieren
quimioterapia al reducir el niimero de agentes
y/o ciclos de la terapia administrada’.

Conclusiones

La comprension de la biologia y la historia
natural del tumor de saco de Yolk, asi como
el desarrollo de esquemas quimioterapeuticos
basados en platinos, han cambiado el pano-
rama de esta patologia en las ultimas tres
décadas. Estos cambios reflejan las mejoras en
el tratamiento de tumores testiculares en los
adultos y los nifios, mejorando dramaticamen-
te las tasas de sobrevida aun con enfermedad
residual o metastasica.
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