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Tumor del saco vitelino primario de vagina en una nina.

A proposito de un caso

Primary vaginal yolk sac tumor in a girl. Case report
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RESUMEN

Las neoplasias ginecoldgicas en nifias son raras. Representan
menos del 5 % de todos los cdnceres en pediatria. No existen
estadisticas sobre la incidencia de tumores de vagina en esta
etapa de la vida. Se presenta el caso de una nina de 9 meses
con sangrado por genitales. La ecografia evidencia una masa
sélida en vagina, y la vaginoscopia, un tumor friable. Presenta
valores de a-fetoproteina elevados, por lo que se diagnostica
tumor de saco vitelino, confirmado por biopsia. Se realiza
tratamiento quimioterdpico. A menos de 1 afo del diagnéstico,
se encuentra en remisién completa.

Este caso resulta de interés no solo por la rareza, sino también
porque el diagnéstico rdpido de tumor de saco vitelino permite
mejorar los resultados y la sobrevida de las pacientes.
Palabras clave: hemorragiavaginal, neoplasias vaginales, tumor del
seno endodérmico, neoplasias de células germinales y embrionarias.

ABSTRACT

Gynecological neoplasms in girls are rare and represent only
less than 5 % of all childhood tumors. There are no statistics on
the incidence of vaginal tumors at this stage in life. We present
a 9-month-old girl evaluated for genital bleeding. Ultrasound
reveals a vaginal solid mass and vaginoscopy reports a friable
tumor. AFPiselevated. A yolk sactumoris confirmed by biopsy
she receives chemotherapy. Within a year after diagnosis, she
remains tumor-free.

This is a case of interest, not only because of its rarity, but
also because a rapid diagnosis of a yolk sac tumor improves
outcomes and patient’s survival rates.

Key words: vaginal hemorrhage, vaginal neoplasms, endodermal
sinus tumor, neoplasms germ cell and embryonal.
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INTRODUCCION

Los tumores de vagina son extremadamente
raros en pediatria, pero deben ser considerados
ante sangrados por genitales externos. Los
principales diagndsticos diferenciales en nifias
prepuberales son los siguientes: infecciones,
cuerpo extrafio, traumatismos (relacionados
o no con abuso sexual), prolapso de uretra,
pubertad precoz, condilomatosis y, aunque
menos frecuentes, tumores de vagina y ttero.!
Estos pueden ser rabdomiosarcoma, tumor
del saco vitelino (TSV) y adenocarcinoma de
células claras.? Resulta fundamental realizar
el diagndstico y el tratamiento temprano para
disminuir la morbimortalidad.’?

CASO CLINICO

Nifia sana de 9 meses traida a la consulta por
su madre por sangrado por genitales de 48 horas
de evolucién. La madre negé traumatismos o
ingesta medicamentosa. Se encontraba en buen
estado general, eutréfica y hemodindmicamente
compensada. Presentaba estadio prepuberal
mamario y pubiano. La inspeccién urogenital y
anal no evidenci6 lesiones. Se constaté sangrado
activo por vagina.

Se realiz6 anadlisis de laboratorio normal,
sin signos de lisis tumoral. En la ecografia se
informé imagen retrovesical sélida, heterogénea,
que ocupaba la vagina, sin invadir el titero y con
vascularizacién central arterial y venosa (Figura 1),
ttero infantil y anexos sin particularidades.

Se la interndé con sospecha de
rabdomiosarcoma de vagina sangrante. Se solicitd
resonancia magnética (RM) de pelvis, tomografia
(TAC) de térax y centellograma con Tn99.

La RM inform¢ la presencia de una formacién
s6lida redondeada endoluminal que comprometia
tercio medio y parte de ctipula vaginal, con probable
origen en la pared posterior de 49 cc de volumen
(Figura 2). Se descarto la presencia de metdstasis.

La vaginoscopia evidencié un tumor friable
sangrante que no impresionaba rabdomiosarcoma
en fondo de saco vaginal izquierdo, originado
en la pared posterior. Se tom6 una muestra
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Ficura 1. Ecografia ginecolégica transabdominal

Se observa una imagen sélida, heterogénea y retrovesical que ocupa la luz vaginal, expandiéndola, sin invadir la luz del ttero.
Su didmetro mayor es de 71,2 mm.

FIGURA 2. Resonancia magnética de abdomen y pelvis con contraste intravenoso

En el corte sagital en T2, se observa una formacién sélida redondeada endoluminal que impronta la regién inferoposterior de la
vejiga y estd en contacto con la uretra sin comprometerla. Tiene probable origen en la pared posterior.

Presenta aspecto homogéneo con algunos focos de hiposefial aislados en relacién con contenido hematico y /o necrético con
sefial hiperintensa en T2. El plano graso rectovaginal no impresiona comprometido, asi como tampoco la pared rectal anterior.
Su tamafio es de 3,8 cm x 3,3 cm x 3,9 cm.
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por biopsia incisional. Con sospecha de tumor
germinal, se solicitaron subunidad beta de la
gonadotropina coriénica humana (BHCG), con
resultado negativo, y a-fetoproteina (AFP), con
un resultado de 5576 ng/mL (valor normal para
la edad: < 87 ng/mL). Se inici6 quimioterapia
neoadyuvante (QMT) con cisplatino, bleomicina
y vinblastina. La biopsia confirm¢ el diagnéstico
de tumor del saco vitelino (TSV) con patrén

microquistico y mdrgenes no evaluables
(Figura 3). Se concluyé: TSV vaginal, localizado,
menor de 5 cm (T1) segin TNM (sistema de
estadificacion de cancer): estadio I, sin metéstasis,
con AFP < 15 000 ng/mL; es decir, se trata de un
tumor germinal extracerebral de riesgo estdndar,
segun el protocolo de este centro adaptado de
la Sociedad Francesa de Oncologia Pedidtrica
(Tabla 1). Luego del primer ciclo, se objetivé

FiGURrA 3. Microfotografia de muestra de anatomia patologia de material vaginal

A: se observa pared vaginal con una proliferacién neoplésica sélida, infiltrante (*) (hematoxilina y eosina, 10).
B: se evidencian células neopldsicas de aspecto primitivo con variable citoplasma claro (**) (hematoxilina y eosina, 40).

TasLA 1. Estadificacién posquiriirgica TNM-SFOP, presente en el protocolo TGM-HPG-95

pT: Tumor primitivo
pTO: Sin tumor al examen histolégico de la pieza.

pT1: Exéresis completa del tumor sin invasién histolégica del margen de seccién.
pT2: Exéresis completa histolégicamente de un tumor extendido mds alld del 6rgano de origen (T4).

pT3: Existencia de un residuo tumoral.
pT3a: Residuo tumoral microscépico.

pT3b: Residuo tumoral macroscépico, ascitis hemorrégica o ascitis con células tumorales.

pT3c: Exéresis largamente incompleta: simple biopsia.
pTx: La extensién de la invasién no puede ser determinada.

pN: Adenopatias regionales
PNO: Sin invasién de los ganglios linfaticos regionales.
pN1: Invasién de los ganglios linfdticos regionales.

pN1a: Los ganglios linféticos invadidos han sido resecados completamente.
pN1b: Los ganglios invadidos han sido incompletamente resecados.
pNx: No es posible definir la extensién de la invasion: no se realiz6 ninguna exéresis de los ganglios o no hay disponible

ninguna informacion histolégica adecuada.

Estadio pSI pT1 PNO pNx pMO
Estadio pSIL pTlpT2 pNla pMO

p12 PNO pNx pNla. pMO
Estadio pSllla pT3a pNO pNx pNla pMO
Estadio pSIIIb pT2 pN1b pMO

pT3b pT3c cualquier pN pMO
Estadio pSIV cualquier pT cualquier pN pM1

TMN-SFOP: sistema de estadificacién de los tumores de la Sociedad Francesa de Oncologia Pediétrica.
TGM-HPG-95: sistema de estadificacién de los tumores del Hospital de Pediatria “Prof. Dr. Juan P. Garrahan”.
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la reduccidén del 95 % del volumen tumoral.
Tras el segundo ciclo, se negativizé la AFP vy,
por toxicidad hematolégica e infectolégica de
grado IV (segtn los Criterios de Terminologia de
Eventos Adversos v 4.0 [CtcAe 4.0, por su sigla
en inglés]), se modificé el esquema a cisplatino
y etopdsido. Presenté buena respuesta por
imdgenes y vaginoscopia. Complet6 4 ciclos y
finaliz6 tratamiento con estatus oncolégico de
remisién completa.

Continda en seguimiento periédico desde hace
2 afos, presentando desarrollo pondoestatural y
neuromadurativo acorde a la edad y sin secuelas.

DISCUSION

Los tumores malignos de células germinales
(TMCG) son neoplasias heterogéneas.
Representan el 3-8 % de todos los tumores
en pediatria. Se dividen en craneales o
extracraneales.* En pediatria, el compromiso
extragonadal es mds frecuente que en la adultez.
Habitualmente surgen en la linea media: regién
sacrococcigea, mediastino o vagina.>® Solo el
6 % de todos los TMCG afecta primariamente
la vagina, donde el subtipo histolégico
mds frecuente es el TSV.**#Su incidencia es
extremadamente baja, con aproximadamente
100 reportes de casos al 2017. La edad media al
momento del diagnéstico es 10-14 meses y suele
afectar a menores de 3 afios.’

Cursan con flujo vaginal sanguinolento o
sangrado vaginal o presencia de masa polipoide
vaginal, fiebre, disuria y anemia.®’ Se reportan
metdstasis por via hematdégena o linfdtica en
ganglios, higado, pulmoén y encéfalo.”

Los diagnésticos diferenciales incluyen el
rabdomiosarcoma, que es el tumor vaginal mds
frecuente en la poblacién pedidtrica.? Se deben
considerar tumores con extensién a vagina del
tracto genital, urinario o gastrointestinal. Otras
etiologfas posibles son linfomas y leiomiosarcoma
vaginales, leiomiomas o pélipos de uretra o
vagina, tumores o malformaciones vasculares
-hemangiopericitoma vascular congénito,
angiomatosis, hemangiomas o linfangioma
congénitos vaginales—, el paraganglioma y,
finalmente, el hematocolpos.*!1?

Enla RM, el TSV suele describirse como una
masa sélida redondeada, heterogénea con dreas
necréticas, limitada a la vagina, mientras que
el rabdomiosarcoma muestra una formacién
irregular, solido-quistica cual racimo de uvas, que
suele comprometer la vejiga y/o la vulva.?

El marcador tumoral caracteristico es la

AFP, elevado en el 25-75 % de los casos. Es una
a-globina, que alcanza médximas concentraciones
durante la gestacién y disminuye durante el
primer afio de vida.®Se utiliza para evaluar
la respuesta al tratamiento y la deteccion de
recidivas. Si coexistiera con otras estirpes
tumorales, podrian elevarse otros marcadores,
como antigeno carcinoembrionario, antigeno
carbohidratado 19-9 (CA 19-9) y subunidad
BHCG.®

Por su baja incidencia, aiun no se han
desarrollado protocolos internacionales
estandarizados de estadificacién, seguimiento
y tratamiento del TSV.? La regla general del
tratamiento para los TMCG es evitar las
resecciones agresivas, ya que suelen ser altamente
quimiosensibles.*!41>

Es fundamental pesquisar potenciales
secuelas a largo plazo, como disfuncién sexual
y reproductiva producto de cirugfas genitales, o
toxicidades multiples por agentes quimioterdpicos
(gonadal, pulmonar y auditiva, entre otras).”®

La tasa de sobrevida a los 5 afios es del 87,6 %,
pero puede verse disminuida ante la coexistencia
de varias estirpes tumorales."

El seguimiento consiste en evaluaciones
clinicas periédicas, laboratorio con AFP y estudios
por imdgenes. La mayor tasa de recurrencia
ocurre dentro de los 2 afios. El maximo
seguimiento reportado es de 14 afios, por lo que
se desconocen las complicaciones en el muy largo
plazo.®

Los tumores vaginales son una causa
infrecuente de sangrado por genitales externos
en pediatria. E1 TSV primario de vagina es
excepcional. Sin embargo, debe considerarse como
diagnéstico diferencial de rabdomiosarcoma
en nifias con tumores vaginales cuya clinica
e imdgenes no sean caracteristicas. Ante su
sospecha, se debe solicitar AFP para facilitar su
rdpido diagnéstico e instaurar un tratamiento
temprano que mejore la sobrevida. B
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