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Resumen(espanol)

El tumor del saco vitelino puro es la neoplasia de células germinativas testiculares malignos mas frecuentes en la edad
pediatrica. Se presenta un caso de tumor de saco vitelino puro testicular en paciente pediatrico. Paciente masculino de 3
afos quien presentd aumento de volumen escrotal, indoloro, de consistencia dura e inicio insidioso. Se observé aumento de
volumen escrotal con tumor Unico, duro, ovoide, indoloro de consistencia firme y poco movil. Los valores séricos de
alfafetoproteina estaban elevados. La evaluacién ecografica demostré aumento de volumen del testiculo derecho con
tumoracidon homogénea. La resonancia magnética mostré tumor en testiculo derecho de gran tamafio, vascularizada, bien
definida y heterogénea. Durante la cirugia se observé que el testiculo derecho estaba ocupado por tumor bien delineado de
consistencia dura y algunos elementos quisticos que estrechamente adherida a las estructuras vecinas. Los hallazgos llevaron
al diagnéstico de tumor de saco vitelino puro testicular derecho. En general, el tumor del saco vitelino puro aparece como
una lesion testicular asintomatica en pacientes pediatricos. La mayoria de los casos pediatricos son diagnosticados en estadio

I, por lo que la orquiectomia radical es terapéutica. La quimioterapia solo esta indicada en casos con metdstasis o en
recurrencias.

Palabrasclave(espaiiol)

Tumor del saco vitelino puro; Tumores testiculares; Neoplasia de células germinales.

Abstract(english)

Pure yolk sac tumor is the most common malignant testicular germ cell neoplasm in pediatric age. A case of a pure yolk sac
tumor of testicle in a pediatric patient is presented. A 3-year-old male patient who presented painless scrotal volume
increase, hard consistency and insidious onset. Increased scrotal volume with a single, hard, ovoid, painless tumor of firm
consistency and little mobile was observed. Serum alpha-fetoprotein values were elevated. Ultrasound evaluation showed
an increase in volume of right testicle with a homogeneous tumor. Magnetic resonance imaging showed a large, vascularized,
well-defined and heterogeneous tumor in right testicle. During surgery, it was observed that the right testicle was occupied
by a well-delineated tumor of hard consistency and some cystic elements that closely adhered to neighboring structures.
Findings led to diagnosis of a pure yolk sac tumor of right testicle. In general, the pure yolk sac tumor appears as an
asymptomatic testicular lesion in pediatric patients. Most pediatric cases are diagnosed in stage |, so radical orchiectomy is
therapeutic. Chemotherapy is only indicated in cases with metastases or recurrences.
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Introduccion

El tumor del saco vitelino (también conocido
como tumor endodérmico primitivo o del seno
endodérmico) es una variante histoldgica de los
tumores de células germinales no seminomatosos.
Pueden aparecer en pacientes de ambos sexos en
ovarios, testiculos y otras partes del cuerpo (1). Es una
lesidon neoplasica rara en la edad pediatrica, con una
incidencia estimada de 0,9 por cada 100.000 nifios
menores 15 afios y representan aproximadamente
70%-80% de los tumores testiculares malignos en ese
grupo etario (2). Su principal caracteristica es la
secrecion aumentada de alfafetoproteina, por lo cual
representa un marcador serolégico tumoral de
importancia para el diagndstico y el seguimiento
postoperatorio (3). Se presenta un caso de tumor de
saco vitelino puro testicular en paciente pediatrico.

Caso clinico

Se trata de paciente masculino de 3 afios quien
fue llevado a consulta por presentar aumento de
volumen en la region escrotal, indoloro de consistencia
dura e inicio insidioso de aproximadamente 2 semanas
de evolucion. Los familiares negaban antecedentes de
traumatismos en la regién, criptorquidia, hinchazén o
atrofia testicular. También negaban antecedentes
familiares de sindrome del conducto de Miilleriano
persistente o tumores testiculares.

Al examen fisico estaba en buenas condiciones
generales con signos vitales dentro de limites normales.
El abdomen estaba blando, depresible y no doloroso sin
evidencia de tumores o visceromegalias. Se observo
aumento de volumen escrotal con tumor unico, duro,
ovoide, indoloro de aproximadamente 7 centimetros de
didmetro de consistencia firme y poco moévil. El
testiculo izquierdo estaba normal a la palpacion sin
evidencia de signos de feminizacion. El resto del
examen fisico estaba dentro de limites normales.

Las pruebas de laboratorio para hematologia,
funcidn renal y hepatica, examen de orina, electrolitos
y pruebas de coagulacién estaban dentro de limites
normales. Los valores séricos de alfafetoproteina
estaban elevados (3710 ng/mL; valor normal 0,6 a 6,7
ng/mL) mientras que las concentraciones de
gonadotropina coriénica humana (1,61 mlU/mL; valor
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menor de 5 mUl/mL), deshidrogenasa lactica (165 UI/L;
Valor normal de 150 a 500 UI/L) y antigeno
carcinoembrionario (1,2 ng/mL; valor normal: 0 a 2,5
ng/mL) estaban dentro de limites normales. Los valores
de testosterona normal también estaban normales (5,5
ng/dL; valor normal 2 a 20 ng/dL).

La evaluacion ecografica demostré aumento
de volumen del testiculo derecho con tumoracién
homogénea e isoecoico con el testiculo y los tejidos
circundantes y  eco-estructura rugosa  con
linfadenopatias inguinales reactivas. La evaluacidn
Doppler demostré flujo hiper-vascular con baja
resistencia del tumor (figura 1). Las imagenes de
resonancia magnética mostraron aumento testicular
derecha con una estructura difusa de gran tamafio,
vascularizada, bien definida y heterogénea de densidad
de tejido blando hipointensa en la imagen ponderada
en T1 e hiperintensa en la imagen ponderada en T2
(figura 2). La biopsia con aguja fina guiada por ecografia
fue positiva para células malignas y posible diagndstico
de tumor germinal. Las imagenes de la tomografia
toracoabdominal no mostraron imagenes sospechosas
de metastasis ni linfadenopatias. El paciente fue
programado para cirugia.

Durante la intervencidon se observé que el
testiculo derecho estaba en posicidon normal con lesion
bien delineada de consistencia dura y algunos
elementos quisticos que estaban limitados al testiculo
derecho estrechamente adherida a las estructuras
vecinas (figura 3). La biopsia por congelacién demostré
que era un tumor testicular de saco vitelino. No se
observaron estructuras persistentes del conducto de
Mdller ni linfadenopatias en el area quirdrgica. Se
realizdé orquiectomia radical con ligadura alta del
corddn espermatico para resecar la tumoracién en su
totalidad.

La evaluacion anatomopatoldgica
macroscépica demostré tumor globular sélido con
algunas areas mixoides acompafada por el epididimo y
cordon espermatico. El examen histopatoldgico
demostré células neoplasicas dispuestas en patrones
microquistico - reticular, mixomatoso, alveolar-
glandular y papilar en grupos sueltos rodeadas de
material metacromatico. Estas células eran grandes con
nucleos atipicos de tamafio mediano - grande con
nucléolos predominantes formando cuerpos de
Schiller-Duval que imitaban parcialmente estructuras
papilares. El material mucoide de fondo demostrd la
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Figura 1. Imagen ecografica de la lesion. A) Tumor testicular sélido, homogéneo e isoecoico con el testiculo. B) La
evaluacién Doppler demostrd flujo hipervascular de baja resistencia.

presencia de glébulos hialinos intra-citoplasmicos y
extra-celulares que fueron positivos a la coloracion
acido peryddico-Schiff positivo y negativos a diastasa.
También se observaron dreas de necrosis y hemorragia.
La coloracién por inmunohistoquimica de las células
tumorales individuales fue positiva para
alfafetoproteina y pancitoqueratina con zonas positivas
para fosfatasa alcalina similar a la placentaria (figura 4).
En cambio, fueron negativas para CD30, antigeno de
membrana epitelial, gonadotropina coriénica vy
antigeno carcinoembrionario, descartando carcinoma
embrionario y coriocarcinoma. El indice de proliferacion
Ki-67 fue de 30%. El epididimo, cordén espermatico y
ganglios linfaticos inguinales estaban libres de tumor.
Los hallazgos llevaron al diagndstico de tumor de saco
vitelino puro testicular.

La recuperacién postoperatoria transcurrio sin
complicaciones y el paciente fue dado de alta a los 5
dias. Los valores de alfafetoproteina disminuyeron
hasta la normalidad (5,7 ng/mL) 2 meses después de la
cirugia. Durante los 12 meses de seguimiento no ha
presentado evidencia de recurrencia del tumor.
Durante este periodo, los valores de alfafetoproteina
han permanecido dentro de valores normales

Discusion

Los tumores del saco vitelino son lesiones
neoplasicas malignos derivados de células germinales
primitivas similares al tejido mesenquimatoso del saco
vitelino, alantoides y mesénquima extraembrionaria
(4,5). Su etiologia es desconocida, pero algunos

Figura 2. Imdgenes de resonancia magnética mostraron aumento testicular derecha con una estructura difusa de
gran tamano, vascularizada, bien definida y heterogénea de densidad de tejido blando.
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investigadores sugieren que la hipermetilacion del gen
RUNX3 y la sobreexpresiéon de GATA-4 pueden estar
involucradas en la patogenia. También existen
evidencias de mutaciones 12pi, aneuploidias y
alteraciones del p53 en adultos a diferencia de las
observadas en el tipo infantil (6,7).

En los varones, los tumores del saco vitelino
testiculares tienen distribucion bimodal para el
momento de aparicion. El primer pico de incidencia en
nifios menores de 3 afios (edad promedio al momento
del diagndstico de 18 meses) y el segundo pico en
adultos durante la segunda y tercera décadas de la vida
(3,8). Este tumor representa aproximadamente 30% de
los tumores de células germinales en nifios vy
generalmente tienen buen prondstico (3). Comparado
el tipo puro que es mas comun en nifios, las variantes
en adultos a menudo estan combinadas con otros tipos
de tumores de células germinales (por ejemplo,
seminoma, teratoma y carcinoma embrionario) (1,9).

El diagnodstico de estos casos depende de la
historia clinica, examen fisico, estudios por imagenes y
marcadores tumorales. Los pacientes con tumores del
saco vitelino presentan sintomatologia diversa e
inespecifica, dependiendo de la ubicacién. El tumor o
hinchazén escrotal indolora es comun en nifios. Estos
tumores testiculares tienen crecimiento rapido y las
metastasis son poco comunes en los nifios, ya que
ocurren en solo 10% de los casos (10).

Los hallazgos ecograficos del tumor de saco
vitelino van desde focos ecogénicos o areas hipoecoicas
y lesiones heterogéneas hasta microlitiasis vy
calcificaciones. En las imdagenes de tomografia
computada y resonancia magnética aparecen como

lesidn solido-quistica con hemorragia intratumoral. Los
marcadores tumorales séricos, como alfafetoproteina,
gonadotropina coridnica y testosterona, tienen un
papel fundamental tanto para el diagndstico como en el
seguimiento postoperatorio. La mayoria de estos
tumores  producen grandes cantidades de
alfafetoproteina, lo que ayuda a evaluar la respuesta al
tratamiento. Sin embargo, este no es un marcador
tumoral especifico, ya que tiene baja sensibilidad
(alrededor del 60%) y puede ser positivo en otros tipos
de neoplasias (11).

La evaluacion histopatoldgica de los tumores
de saco vitelino demuestra que son lesiones sdlidas de
color amarillo-grisdceo con apariencia mucoide y
evidencia de necrosis, cambios quisticos y hemorragias
en la superficie. Al examen microscopico, tienen células
tumorales primitivas de diferentes tipos histoldgicos,
incluyendo  microquistico / reticular, papilar,
polivesicular, glandular, intestinal, endometroide,
tubular y hepatoide. Los tumores con un patron
histoldgico Unico son extremadamente raros, el patron
microquistico reticular es el tipo mas comun (12). Los
cuerpos de Schiller-Duval tienen apariencia de
estructura glomerular con nucleos fibrovasculares, asi
como eosindfilos intra- y extra-celulares que son
fundamentales para realizar el diagndstico. No
obstante, estos solo estan presentes en 50% - 75% de
los casos del tipo papilar (8).

La tincién inmunohistoquimica respalda el
diagnédstico, ya que la mayoria de los tumores son
positivos para alfafetoproteina (11). Sin embargo, en los
tumores mixtos, los resultados histoldgicos pueden ser
negativos, ya que las células neoplasicas pueden estar

Figura 3. Imagen macroscoépica del tumor de saco vitelino puro testicular derecho con cordén espermatico.
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limitados a pequefios focos malignos dentro de un
tumor mayor y presentar escasa positividad para
alfafetoproteina, ademas de la tincion desigual de todo
el tejido (7). En estos casos, otras tinciones, como
citoqueratina, SALL4 y fosfatasa alcalina placentaria,
son utiles para el diagndstico en la mayoria de los casos

(13).

Los diagndsticos diferenciales del tumor del

saco vitelino incluyen: carcinoma de células claras,
tumor de células de Sertoli-Leydig, tumor de células de

la granulosa juvenil,
carcinoma

disgerminoma / seminoma,
embrionario, sarcoma granulocitico,

melanoma y linfoma (14).

Los tumores del saco vitelino pueden ser

mortales y su tratamiento depende del estadio y edad
del paciente al momento del diagndstico. La mayoria de
los nifios presentan enfermedad en estadio I. La
mayoria de los casos son tratado con orquiectomia
inguinal radical con diseccion de los ganglios linfaticos
locales que es curativa en la mayoria de los casos. El
tratamiento con cisplatino, etopdsido y bleomicina ha
mostrado buena respuesta y reduce la tasa de recaidas

en

la mayoria de

los pacientes. Los pacientes

pediatricos con metastasis o recidiva pueden tratarse
con esta combinacion de agentes quimioterapéuticos
con éxito (15).

La edad en el momento del diagndstico no es

un factor prondstico, pero el aumento de los valores
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séricos de alfafetoproteina tiene valor prondstico para
los tumores del saco vitelino. Las neoplasias malignas
en etapa temprana evolucionan mejor comparado con
aquellos en etapas tardias. El seguimiento
postoperatorio debe hacerse con las determinaciones
séricas de la alfafetoproteina y estudios por imagenes
cada 4 — 6 meses durante el primer afio (14). La
metdstasis suele ocurrir sélo por diseminacion linfatica
en adultos, a diferencia de la diseminacion linfatica y
hematdégena en pacientes pediatricos (4). Ademas,
pueden aparecer metdstasis a distancia en pacientes
asintomdticos  hasta etapas  avanzadas. La
quimioterapia estd indicada si los valores de
alfafetoproteina aumentan después de la cirugia sin
evidencia de tumor en los estudios por imagenes (2).

En conclusidn, el tumor de saco vitelino puro
testicular tiene prondstico favorable en pacientes
pedidtricos. Las  concentraciones séricas de
alfafetoproteina pueden ayudar en el diagnéstico, pero
son muy utiles para el seguimiento de la respuesta al
tratamiento. La orquiectomia inguinal radical es
adecuada para los pacientes pediatricos con tumores
en estadio |, si las concentraciones séricas de
alfafetoproteina regresan a valores normales luego de
la cirugia. La quimioterapia combinada debe utilizarse
en casos de recidiva tumoral o metastasis.

Figura 4. Imagenes histopatolégicas del tumor de saco vitelino puro testicular. Coloracién hematoxilina-eosina. A)
Células neopldsicas que proliferan con patrén de crecimiento microcitico-reticular. Coloracién hematoxilina-eosina. B)
Cuerpos de Schiller-Duval que imitan parcialmente estructuras papilares. C) Inmunotincién positiva difusa para

citoqueratina. D) Inmunotincion positiva para alfafetoproteina.
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Tumor de saco vitelino puro testicular. Reyna-Villasmill E.

9.

Conflictos de interés

Janugade H, Monteiro J, Gouda S. Pure
yolk sac tumour, post-pubertal type,
arising from cryptorchid testes. BMJ Case
Rep. 2019; 12: e229541. [PubMed
Google scholar

Ronchi A, Cozzolino I, Montella M,
Panarese |, Zito Marino F, Rossetti S,
Chieffi P, Accardo M, Facchini G, Franco R.
Extragonadal germ cell tumors: Not just a
matter of location. A review about
clinical, molecular and pathological
features. Cancer Med. 2019; 8 : 6832-
6840. [PubMed] [Google scholar]

Maizlin I, Dellinger M, Gow KW, Goldin
AB, Goldfarb M, Nuchtern JG, Langer M,
Vasudevan SA, Doski JJ, Raval MV, Beierle
EA. Testicular tumors in prepubescent
patients. J Pediatr Surg. 2018; 53(9):
1748-1752. [PubMed] [Google scholar]
Zhu F, Wang L, Zzhai X.
mediastinal yolk sac tumor: a case report

Primary

and literature review. Int J Clin Exp
Pathol. 2020; 13: 2772-7. [PubMed
Google scholar

van den Akker M, Vervloessem D,
Huybrechs A, Declercq S, van der Werff
Ten Bosch J. Yolk sac tumor in the
abdominal wall of an 18-month-old girl: a
case report. ) Med Case Rep. 2017; 11: 47.
[PubMed] [Google scholar]

Kato N, Tamura G, Fukase M, Shibuya H,
Motoyama T. Hypermethylation of the

RUNX3 gene promoter in testicular yolk
sac tumor of infants. Am J Pathol. 2003;
163: 387-91. [PubMed] [Google scholar]
Siltanen S, Anttonen M, Heikkila P, Narita
N, Laitinen M, Ritvos O, Wilson DB,
Heikinheimo M. Transcription factor
GATA-4 is expressed in pediatric yolk sac
tumors. Am J Pathol. 1999; 155: 1823-
1829. [PubMed] [Google scholar]

Shah JP, Kumar S, Bryant CS, Ali-Fehmi R,
Malone JM Jr, Deppe G, Morris RT. A
population-based analysis of 788 cases of

yolk sac tumors: A comparison of males
and females. Int J Cancer. 2008; 123:
2671-5. [PubMed] [Google scholar]

Baraban EG, Cooper K. Pathogenesis of

testicular germ cell neoplasia: A
conceptual approach. Adv Anat Pathol.

AvanBiomed. 2022; 11(1): 54-9

10.

11.

12.

13.

14.

15.

Los autores declaran no tener ningun conflicto.

Referencias

2019; 26: 241-5. [PubMed] [Google
scholar

Lin X, Wu D, Zheng N, Xia Q, Han Y.
Gonadal germ cell tumors in children: A
retrospective review of a 10-year single-
center experience. Medicine
(Baltimore). 2017; 96: €7386. [PubMed
Google scholar

Gong W, Su Y, Liu A, Liu J, Sun D, Jiang T,
Xiang J, Chi C, Sun P.
characteristics and

Clinical
treatments  of

patients with alpha-fetoprotein
producing gastric carcinoma.
Neoplasma. 2018; 65: 326-330.

[PubMed] [Google scholar]

Ye YL, Zheng FF, Chen D, Zhang J, Liu ZW,
Qin ZK, Zhou FJ. Relapse in children with
clinical stage | testicular yolk sac tumors
after initial orchiectomy. Pediatr Surg

Int. 2019; 35: 383-9. [PubMed] [Google

scholar
Shojaei H, Hong H, Redline RW. High-
level expression of divergent

endodermal lineage markers in gonadal
and extra-gonadal yolk sac tumors. Mod
Pathol. 2016; 29: 1278-88. [PubMed
Google scholar

Wang R, LiJ, Xu D, Li R, Gong P. Dynamic
change in serum alpha-fetoprotein level
predicts
prognosis of

treatment response and
alpha-fetoprotein-
Medicine

€23326.

producing gastric cancer.
(Baltimore).  2020;  99:
[PubMed] [Google scholar]

Zhang GY, Zhang R, Wu LY, Li B, Li SM.
Neoadjuvant Bleomycin, etoposide, and

cisplatin (BEP) chemotherapy in the
treatment of extensively advanced yolk
sac tumors: A single center experience.
Int J Gynecol Cancer. 2018; 28: 713-720.
[PubMed] [Google scholar]

Como citar este articulo: Reyna-
Villasmil E. Tumor de saco vitelino
puro testicular en paciente
pediatricoAvan Biomed. 2022; 11:
54-59

©0Re

Avances en Biomedicina se distribuye
bajo la Licencia CreativeCommons
Atribucion-NoComercial-Compartirigual
4. 0 Venezuela, por lo que el envio y la
publicacién de articulos a la revista son
completamente gratuitos.

[m] s%ee [m]

https://me-gr.com/S2mQap0



https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/31337626/
https://casereports.bmj.com/content/12/7/e229541.abstract
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/31568647/
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/abs/10.1002/cam4.2195
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29102152/
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/abs/10.1002/cam4.2195
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/33284891/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC7716131/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/28215183/
https://jmedicalcasereports.biomedcentral.com/articles/10.1186/s13256-017-1216-4
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/12875960/
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0002944010636681
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/12867597/
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0002944010655009
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/18767035/
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/abs/10.1002/ijc.23792
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/30950848/
https://www.ingentaconnect.com/content/wk/adapa/2019/00000026/00000004/art00003
https://www.ingentaconnect.com/content/wk/adapa/2019/00000026/00000004/art00003
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/28658171/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC5500093/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29788728/
https://europepmc.org/article/med/29788728
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/30539226/
https://link.springer.com/article/10.1007/s00383-018-04426-5
https://link.springer.com/article/10.1007/s00383-018-04426-5
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/27443515/
https://www.nature.com/articles/modpathol2016131
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/33217870/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC7676545/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29461339/
https://ijgc.bmj.com/content/28/4/713.abstract
https://me-qr.com/S2mQap0

