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RESUMEN

Antecedentes: El tumor de seno endodérmico es una neoplasia maligna de células germinales,
habitualmente gonadal. Su localizacién vaginal es excepcional.

Descripcion del caso: Se presenta el caso de una lactante de 7 meses de edad con flujo y sangrado vaginal
intermitente de 3 meses de evolucion. La ecografia inicial revel6 una lesion hipoecogénica vascularizada
ubicada en el canal vaginal superior. Los estudios de laboratorio revelaron niveles séricos elevados de
alfa fetoproteina (rango: 1 415 - 2 500 ng/mL). Posteriormente, la resonancia magnética identificé
una lesion tumoral sélida en el tercio superior del canal vaginal, con efecto de masa sobre estructuras
circundantes, avido realce heterogéneo al contraste, sefial de restriccion en la secuencia de difusién y
ausencia de infiltracion regional. El andlisis anatomopatolégico de un resto hematico vaginal expulsado
confirmo el diagnostico de un tumor de seno endodérmico con presencia de cuerpos de Schiller Duval.
La paciente recibié 6 ciclos de quimioterapia con bleomicina, etoposido y cisplatino durante 6 meses,
sin complicaciones clinicas. El dltimo control por imégenes, 3 meses después de finalizar el tratamiento,
revel6 la reduccidn del tamaio tumoral y la ausencia de lesiones metastasicas intra y extrapélvicas. Los
niveles de alfa feto proteina disminuyeron progresivamente. Un nuevo estudio de biopsia resulté negativo
para neoplasia maligna.

Conclusion: El tumor de seno endodérmico vaginal constituye una presentacion extragonadal muy
rara, observado mayormente en la etapa infantil. El rol de las imagenes es clave para el diagndstico,
seguimiento y planificacion terapéutica de esta entidad.

Palabras clave: Tumor del Seno Endodérmico; Excrecidon Vaginal; Neoplasias Vaginales; Imagen por
Resonancia Magnética; Informe de caso (Fuente: DeCS)

Vaginal endodermal sinus tumor in an infant:
a case report

ABSTRACT

Background: Endodermal sinus tumor is a malignant germ cell neoplasm, most commonly of gonadal
origin. Its occurrence in the vagina is extremely rare.

Case description: We report the case of a 7-month-old infant presenting with intermittent vaginal
discharge and bleeding for 3 months. Initial ultrasound revealed a vascularized hypoechoic lesion located
in the upper vaginal canal. Laboratory tests showed elevated serum alpha-fetoprotein levels (range:
1,415-2,500 ng/mL). Subsequent magnetic resonance imaging identified a solid tumor in the upper third
of the vaginal canal, with mass effect on adjacent structures, avid heterogeneous contrast enhancement,
diffusion restriction, and no evidence of regional infiltration. Histopathological analysis of an expelled
vaginal blood clot confirmed the diagnosis of endodermal sinus tumor with Schiller-Duval bodies. The
patient underwent 6 cycles of chemotherapy with bleomycin, etoposide, and cisplatin over 6 months,
without clinical complications. Follow-up imaging 3 months after completion of treatment showed a
reduction in tumor size and no evidence of intra- or extrapelvic metastases. Alpha-fetoprotein levels
progressively decreased. A subsequent biopsy was negative for malignant neoplasia.

Conclusion: Vaginal endodermal sinus tumor represents a very rare extragonadal presentation, primarily
observed in infancy. Imaging plays a crucial role in the diagnosis, follow-up, and therapeutic planning
of this entity.

Keywords: Sinus Tumor; Vaginal Discharge; Vaginal Neoplasms; Magnetic Resonance Imaging; Case
Reports (Source: MeSH)
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INTRODUCCION

Los tumores de seno endodérmico, también denominados
tumores del saco vitelino por su contenido de células
endodérmicas primitivas, son neoplasias malignas derivadas
de células germinales (1). Debido a su origen germinal suelen
aparecer en las génadas de ambos sexos; no obstante, también
se han descritolocalizaciones extragonadales menos frecuentes
que incluyen la vagina, el utero, la vulva, el mediastino, el
higado, la prostata y el diafragma, entre otras (2).

Los tumores vaginales del saco vitelino son muy raros,
representan entre el 3 y el 8% de todos los tumores
extragonadales, y afectan principalmente a nifias menores de
3 afios (3). La presentacion clinica suele ser asintomatica al
inicio y, posteriormente, manifestarse con sangrado vaginal
indoloro o flujo vaginal anormal (2).

En nifias, el dificil acceso a la cavidad vaginal hace que los
estudios de imagen resulten fundamentales para determinar
la ubicacién y extension del tumor. La ecografia constituye
el estudio inicial para evaluar las estructuras pélvicas, como
utero y ovarios; mientras que la resonancia magnética se
considera la herramienta indispensable para caracterizar
adecuadamente las lesiones, su localizaciéon y posible
infiltracion a 6rganos adyacentes (4). Asimismo, la valoracion
de los niveles de alfa fetoproteina (AFP) es de gran utilidad
tanto para el diagndstico como para el seguimiento de la
respuesta al tratamiento (5).

Se presenta el caso de una lactante atendida en un centro
pediatrico de referencia nacional en Lima, Perd, quien
acudié por un cuadro clinico de flujo y sangrado vaginal
intermitente, siendo finalmente diagnosticada con un tumor
de seno endodérmico vaginal.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 7 meses de edad, nacida por parto
eutdcico a las 39 semanas de gestacion, con peso de 4,8 kg
y talla de 53 cm. No se registraron antecedentes de controles
prenatales ni de seguimiento del crecimiento y desarrollo.
La madre de la paciente acudi6 a consultorio externo de un
centro pedidtrico de referencia nacional en Lima, refiriendo
que desde hace 3 meses la paciente presentaba flujo vaginal de
aspecto “cremoso’, con algunos rasgos hematicos de aparicion
progresiva que se manifestaban al pujar y de frecuencia
intermitente.

En el centro, se indicd la realizacion de vaginoscopia, estudios
de laboratorio, incluida la medicion de los niveles de AFP, y
estudio de imagenes mediante ecografia Doppler pélvica
transabdominal y resonancia magnética (RM). La ecografia
pélvica transabdominal mostr6 una imagen ovoidea,
hipoecogénica en el canal vaginal superior, con marcada
vascularizacion en el modo Doppler.

Los estudios hematoldgicos evidenciaron una hemoglobina
dell,7 g/dL, hematocrito de 34,5%, un conteo de leucocitos
totales de 9 930/uL, un conteo de plaquetas de 373 000/uL,
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y un porcentaje de neutréfilos, abastonados, eosinéfilos y
linfocitos de 6,9% y 19%, 0%, 0,1% y 6,9%, respectivamente.
Los estudios bioquimicos en sangre mostraron niveles de
glucosa de 103 mg/dL, urea de 11,3 mg/dL, y creatinina de
0,3 mg/dL. Los estudios séricos de marcadores tumorales
mostraron valores de AFP elevados en todos los controles en
un rango de 1 415 - 2 500 ng/mL. El urocultivo fue negativo.
El examen citopatoldgico de una muestra vaginal report6
células escamosas superficiales sin alteraciones significativas,
infiltrado inflamatorio crénicas y escasas células atipicas de
aspecto fusocelular.

El estudio de RM confirmé la presencia de una imagen
tumoral ovoidea en el tercio superior del canal vaginal, con
dimensiones de 35 mm x 32 mm x 24 mm (didmetros craneo
caudal / anteroposterior / transversal). La masa presentaba
bordes lobulados con sefal intermedia en la ponderacion
T2 y baja en T1, microquistes periféricos, avida captacion
heterogénea del contraste y alta sefial de restriccion en la
secuencia de difusidn. La lesion desplazaba cranealmente el
utero y ligamentos, asi como la pared posterior de la vejiga.
No se observé evidencia de infiltracion de estas estructuras,
ni de la pared del recto; tampoco infiltracién ganglionar en
cavidad pélvica y extrapélvica (Figura 1).

Figura 1. Imagenes del tumor de seno endodérmico vaginal.
A-B) Imégenes ecograficas que evidencian una
masa hipoecogénica con marcado flujo vascular
en el estudio Doppler. C-G) Imagenes de RM que
muestran una lesién tumoral ovoidea con sefial
intermedia en T2 y baja en T1, con avido realce
tras la administracién del contraste y sefial de
restriccion en la secuencia de difusién (C: T1 TSE,
D: T2 FRFSE sagital, E: T1+C, F: DWI, G: ADC).
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Posteriormente, tras la expulsion espontdnea de resto
hematico por el canal vaginal, la muestra fue enviada para
el estudio histoldgico en el servicio de Anatomia Patologica.
El estudio revel6 atipia celular caracterizada por nucleos
primitivos citoplasma claro y mitosis atipica, junto con
multiples formaciones quisticas de diferentes tamaifios
y la presencia de Cuerpos de Schiller - Duval, hallazgo
patognomonico de los tumores del saco vitelino. Finalmente,
los estudios de inmunohistoquimica mostraron positividad
para Glypycan-3 ySall-4, positividad focal para AFP y
negatividad para Desmina (Figura 2).

Figura 2. Cortes histologicos de resto hematico vaginal
expulsado. A) Patron de crecimiento reticular,
compuesto por una red de canales irregulares
y anastomosados. B) A mayor aumento, se
observan nucleos primitivos con nucléolos
evidentes, citoplasma claro y mitosis atipica. C)
La flecha sefala los cuerpos de Schiller- Duval,
caracterizados por un vaso sanguineo central
rodeado de tejido conectivo laxo, a su vez
circundado por epitelio de aspecto primitivo.
D) Formaciones quisticas de distintos tamanos.
E) Células neoplasicas con marcada positividad
para Glypican-3. F) Células neoplasicas con
positividad citoplasmatica focal para AFP.

La paciente recibié quimioterapia con 6 ciclos de bleomicina,
etopdsido y cisplatino durante 6 meses cursando con buena
tolerancia oral, permaneciendo afebril y con parametros
hematolégicos dentro de rangos normales, sin presentar
complicaciones clinicas relevantes durante y después del
tratamiento.

El dltimo control de imagenes por RM, realizado tres meses
después de la dltima quimioterapia, revelé una reduccién
significativa del tamafno tumoral y ausencia de lesiones
metastdsicas intra y extrapélvicas. Paralelamente, los valores
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de AFP se redujeron progresivamente de valores iniciales de 2
500 ng/mL, a 10,3 ng/mL, 8,56 ng/mLy 6,3 ng/mLalos 3,6y
8 meses, respectivamente. Un nuevo estudio de biopsia de la
lesion tumoral realizada a los 6 meses de tratamiento resultd
negativo para neoplasia maligna.

DISCUSION

La clasificacién actual de los tumores pediatricos de la
Organizaciéon Mundial de la Salud describe a los tumores
de células germinales de manera independiente al 6rgano
primario comprometido (6). Estos se clasifican como
tumores de células germinales no invasivas, tumores de la
familia del germinoma y tumores de células germinales no
germinomatosas. En este tltimo grupo se incluye el tumor del
seno endodérmico o saco vitelino, tanto en su presentacion
prepuberal como pospuberal. Existen varias teorias que
intentan explicar la presentacion extragonadal de los tumores
del seno endodérmico, entre ellas: 1) migracion aberrante o
ectopica de células germinales durante la embriogénesis, 2)
migracion inversa de células germinales, 3) diferenciacion
andmala de células somaticas, 4) derivacidn a partir de células
madre pluripotenciales incluidas en un tumor somitico, 5)
origen en un tejido fetal residual posterior a un aborto
incompleto (para el caso de un tumor primario del saco
vitelino endometrial) y 6) metdstasis de un tumor gonadal
primario oculto (7). En los pacientes infantes con tumores
germinales de localizacion vaginal, la teoria de la migracién
aberrante o ectdpica es la que posee mayor aceptacion (8).

La presentacion clinica de sangrado vaginal inexplicable en
pacientes pedidtricos abarca un amplio espectro etioldgico,
desde causas idiopaticas hasta lesiones de origen tumoral.
Entre los diagndsticos diferenciales mds comunes en
pacientes pedidtricos con lesiones tumorales intravaginales
se encuentra el sarcoma botrioides, un rabdomiosarcoma
embrionario que se manifiesta con sangrado vaginal fétido.
Este tumor constituye el sarcoma mas comun de la infancia
contandose, representando hasta el 4,5% de los canceres
pediatricos (9). En contraste, la localizacién intravaginal
del tumor de seno endodérmico es muy rara, presentandose
como una lesién sésil, friable, de color blanco-grisaceo,
adherida mayormente a la pared posterior (10). En este
sentido, el estudio histopatolégico e inmunohistoquimico
resulta fundamental para establecer el diagnéstico definitivo
y orientar la conducta terapéutica.

Los estudios imagenolégicos preliminares se inician con una
ecografia pélvica transabdominal que permite identificar
lesiones nodulares con vascularizacion significativa en el
modo Doppler. Los tumores de seno endodérmico presentan
similitud con el sarcoma botrioides; sin embargo, Sun et
al. (9) describieron diferencias relevantes en la forma vy
la expansién de estos tumores vaginales. Mientras que el
tumor de seno endodérmico suele localizarse de manera
mas limitada y mostrar morfologia redondeada, el sarcoma
botrioides adopta una apariencia en “racimos de uvas” que
llena todo el canal vaginal. En las imagenes de resonancia
magnética ambos presentan alta sefial en la ponderacion
T2, alta sefal de restriccién en la secuencia de difusién y
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realce heterogéneo tras la administracion de contraste. En
el presente caso se observd una tumoracién limitada en el
tercio superior del canal vaginal, sin evidencia de infiltracién
de las estructuras circundantes, con imagenes de resonancia
magnética concordantes con lo descrito en la literatura
(11,12).

Segun el Children’s Oncology Group (13), el estadiaje de los
tumores extragonadales de células germinales se clasifica
en: Estadio I, reseccion completa del tumor en cualquier
localizacién, con margenes tumorales negativos y marcadores
tumorales positivos o negativos; Estadio II, presencia de
residuos microscopicos después de la cirugia, ganglios
linfiticos negativos y marcadores tumorales positivos o
negativos; Estadio III, presencia de residuos macroscopicos
o solo biopsia, con ganglios retroperitoneales negativos o
positivos y marcadores tumorales positivos o negativos; y
Estadio IV, metéstasis a distancia, incluido compromiso
hepatico, independientemente de la respuesta a la cirugia y la
presencia de marcadores tumorales.

El tratamiento actual para los tumores del saco vitelino
extragonadales durante la infancia combina cirugia y
quimioterapia con 4 a 6 ciclos de cisplatino, etopésido, y
bleomicina, esquema que se ha mantenido como la opcion de
tratamiento mds recomendada por mdas de dos décadas. Con
este abordaje, la tasa de supervivencia general supera el 90
% en los estadios Iy II, y el 80% en los estadios III y IV (14).

Los niveles de marcadores séricos de AFP en los tumores
de seno endodérmico se correlacionan con el tamano del
tumor y constituyen el marcador mas util para el diagndstico,
seguimiento y deteccién de recurrencias en los tumores
vaginales en lactantes (3). Tras el tratamiento, el descenso a
niveles normales indica una buena respuesta al tratamiento,
mientras que la persistencia de niveles elevados o un descenso
lento puede sugerir la presencia de enfermedad residual o
resistencia al tratamiento (15). Otros marcadores tumorales
como la subunidad p-HCG, el antigeno carcinoembrionario y
el CA 19-9 pueden encontrarse elevados en presencia estirpes
concomitantes (16). En el presente caso, los niveles séricos de
AFP descendieron progresivamente tras la administracién de
la quimioterapia, correlaciondndose cuantitativamente con
la disminucidn significativa del tamafio de la lesién tumoral
observada en los controles periédicos de RM.

Las principales limitaciones de este caso incluyen la
imposibilidad de generalizar los hallazgos por tratarse de un
unico reporte; la informacion clinica retrospectiva limitada,
que no permitié contar con datos completos de controles
prenatales, evaluacion del crecimiento y desarrollo postnatal,
ni estudios genéticos; y el seguimiento breve de la paciente,
que se realiz6 unicamente hasta 8 meses después de completar
el tratamiento con quimioterapia, lo que impidié evaluar
complicaciones tardias y la efectividad del tratamiento a largo
plazo.

El caso presentado corresponde a un tumor de seno
endodérmico vaginal, una localizacién extragonadal
excepcional. Los diferentes estudios de imdgenes resultan
fundamentales para definir la localizacion, expansion e
infiltracion a estructuras aledanas, asi como para evaluar el
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comportamiento de la lesion, aunque el diagnéstico definitivo
requiere confirmacion histopatologica.

El presente reporte de caso contd con la aprobacion del
Comité Institucional de Etica en Investigacion del centro en
el que la paciente fue atendida.
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