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RESUMEN : £
€n el peniodo de eneno de /980 a dLCLembne de /989 un tot'

pacientes pedidtnicos fuenon negiatnados con el dLagnoatL o

tumon maligno germinal extnagonadal { THGEG ], de Lloa cualea ‘fhg:f;i

non evaluables /3 pacientes. Loa aition primanioa {uenon : ccnco‘
en pineal, cuatno en negibn supnanelan, tnes en mediastinoe y uno
en cuernpo calloso. Loa subtipoa hiatolégicoa fuenon: aiete genmi-
nomaa, cinco mixtoa y un tenatoma maligno. Dos pacientes presenta
non necidive; un paciente contlnua en au segunda nemiaién comple-

ta y un paciente eaté vivo con actividad tumonal.



SURNARY
A netnoapective study was made to evaluate the clinical and tneat
ment in /3 patients with malignant extnagonadal germ cell tumona
treated at the Inatituto Nacional de Pediataia, in a peniod that
goea from /980 to (989. The pnimany aites wene five of the pineal
negion, foun of aupnasellan negion , thnee of the mediaatinum and
one of the conpus calloaum. The median age of the patienta waa
/! yeana {nange, 6 to /5). The hiatologic types wene seven genmi
nomaa, {ive mixed geam cell tumona and one immatune tenatoma. Re-

lapsed wene pnesent in two patienta..



l”/ﬂODUCC[O” ,
Loa tumonea malignoa genmanalea extnagonadalea f7ﬁ666/ aon. neopla

alaa poco [nacuentea (1]). Eataan neoplaaLaa se pueden paeaentaa en

mediaatino, pineal, negidn aupnaselan y otnas localcgaCLoned
noa frecuentes (2,3,4,5 /.

€L tnatamiento de éstos tumones ha mejonﬁdo“éﬁnléhf

con la utiligacion del CLAplafLﬂo, canéoplatho,

gentea de quimiotenapia (6,7,8).



NATERIAL 9 METODOS ,
Se nealé;&run eatudio hétﬁa;pécfikéfﬂé"ZOA'ekpedéentea‘clin;c04  -
del anchivo de todoa loa pacientes c;n el diagnéatico ALAtbpato-‘
logico de TNGEG negiatnados en el Inatituto Nacional de Pedtatiia~
&l pertodo eatudiado fue de eneno de (980 a diciembne de 1989,
&l reguiniento fue de diez mesres a alete afioa y ocho meses (media
de 3 afioa 2.4 mesea /. Se documentanon loa hallaggos clinicoa =y
loa neaultados tenapéuticoa. Loa’ pacientes tenlan examen {iaico
completo, deteaminacién de mancadones aénicoa de alfa-fetoproteina
{AFP) y de la fraccién beta de la hormona gonadotnofina coniénica
humana (HGC) en forma preopenatonia cuando fue poaible, ultnanoni
~do teaticulan , nadiografia de ténax, gamagnafia hepitica y gama-
grafta cenebral; y eatudio de tomografia axial computada del .ai
tio primanio. 7 7 7
Loa cnitenios de nespuesta se basanon en estudios no invasivoa .
La neapueata clinica completa se conaidend como la nonmali;acién
de todas las detenminaciones de mancadones previamente anoamalea,
radiognafia y examen fiaico. La nespuesta clinica pancial ae con
aidené a mia del 50% de disminucién de aneas previemente anonma
lesr en eatudion como ultnasonido, tomografia axial computada,con
centnacién aénica de loa mancadones tumonales o altenaciones pre

viaa en el examen fiaico.



Réfﬂl/ﬂDOS

0e loa /9 pacLanieA neVLAadoa en fonma netuoapectLva, se excluyo,,

de /! afoar 5 meaea, €L aitio

monrea ,fue.‘ en clnco caros en ne;z.on. pcneal cuatno .en neg,c_an Allv'a'

praselan, trea en mediastino y uno en cuenpo calloaa. loa auth--l
pos hiatolégicos se mueatnan en la Tabla /. 5010 cinco pqccentea»
tenian deteaminacién preopenatonia de mancadones tumoﬂalgﬁj}én;j; 
cos y da nelacion histolégica se descnibe en la tabla 2. De Loa
ldéez pacientea con tumones localizados en el aisatema nenvioso
centrnal se presentanon: slete con compromiso de panres craneanoas,
cinco con diabetea inaipida, cinco con cefalea, cinco con eme-
ala, tnea pacientes presentanon convulaionea, doa con talla ba-
ja , doa con infantiliamo aexual, uno con aindnome de Paninaud y
uno con hemipanesia. De loa tres pacientes conrloéangactbn en

mediaatino se presentanon: doa con fiebne, dno con sindnome de

compreaién de vena cava aupenion, uno con he con
dolon tonécico.
Todoa los pacientes fuenon aometidoa a lento quiniingico
para eatablecen el diagnéatico ALAtbpdtblé' 0 mgdédhtaf biopaia

o neseccidn; ae nealizanon dLeg cnaneotGMLaA, daa<tahacotamia4 Y

en un paclente guien al duagnoAtho pneaenta metaAtaALa daea en



el maxidan Ln{enéon‘ée‘ﬁeaZLég 5iop£i&;dé1'4if§o de la metdata-
ala, Un paclente con tumoi migto med:adtinal pneaenté denname
pleunal neopléaica. laa caﬁdéteﬁiaticda elinicasa se mueatnan

en la tabla 3.

Siete de loa trece pacientes han estado libres de enfenmedad du-
nante méa de 24 meses y e considenan cunadaa. Loa neaultad04 
del tratamiento y los datos del AeguLmLento aon moatnadoa en” lai
tabla 4. 7
Todoa loa pacientes alcanganon la neapueata campleta deapuea del.
tnatamiento inicial. Nueve paCLenteA necLéLenon nadLotenapLa Aun
que se administnanon difenentes eaguemaA de quimiotenapia, doce 7
de nueatnos pacientes uecLbLenon qumLpﬁeaapéa 10la o arociada a
la nadioterapia después de la anugia; ennueve pacientes el es-
quema inicial de quimiotenapia anluié'cidplatino ao0lo 0 asociado
a VP-16, vinblastina + bleomicina + adniamicina.

Doa pacientes presentanon recidiva. Un paciente que necibiés qui-
miotenapia con cisplatino presenté nefnotoxicidad y se decidid
electivamente auspendenla; cuatno meses deapués pnesents necidiva
tumonal pon metéstasis a medula eapinal connobonada pon elevaciin
de la detenminacién de AFP sénica, mielografia y biopaia al neali
gan laminectomia descompresiva, necibid nadiotenapia peno presen-
to pnogneaidn de la enfenmedad y esté vive con actividad tumonal,
no acepté adminisatnacién de segundo esquema de guimiotenapia .

Un paciente con tumon mixto de mediaatino y denname pleunal neci



divd 'de/ipuéa de tnes meses de auapendida la quimiotenapia, se
adminiataé VP-16 cunabé con pnogreaion de la enfenmedad presentan
do metéatasia hepatica y alcanzéd una aegunda nespuesta completa
con la administnracion de ci./.lpla‘t’i_na} ciclofosfanida + adniamici

na.



Aon nLAiUlOF‘ . ,'qhhadanaa tumonales. Basrados en éatar aimilitu-
| de4~1104 7@6&6'aecd5enitnataméento semejante a Loa tumones genmi-
»nalna yonadalea. La infnecuente presentacién hace que el estudio

4LAtematho de loa THGEG nea dificil (5.

ﬂl Lgual gue lo infonmado loa TMGEG predominan en el sexo mascu-
lino. Loa pacientea con vendadeno THMGEG aon aquellos cuyos tumo-
nes tienen hallaggon hiatopatolégicos de onigen genminal, peno au
loca[igacién primania no estd en el netnopenitoneo gue es el ail-

‘tio annan:o de metdatasais de un tumon teaticulan (6 ,/5).

¢
Lo :fuumnnea de células genminales de negién pineal nepnesentan el

las neoplanias en eata localizacién. Loa pacientes pueden
cunaun con algnos de deatruccién hipotaldmica como diabetes inai-
pida o ausencia de canactenisticas sexuales secundanian (4/. Nues
trnos paclentes presentanon hallaggos clinicoa aimilanes; en pa-
s.oeitlea con diabetes {natpida central se debe descantan éata pa-
fodoyia neeplésica. La aintomatologia en loa casos con presenta-
seldn crdiaatined puede nen minima o sen un hallaggo nadiolégico
€l eslidiv de la tomografia axial computada en loa tumones germi
nalea de segién pineal puede mostnran leaiones innegulanes de den
sidad mixte con o ain calcificaciones, la imagen pon neacnancia
magnética ea otno necunso diagndatico (/3,/4%/), peno no definen la

hiatologia en nelacidén a otraa patologiaa.



Loa mancadones tumonales AFP y HGC en loa genmunamaa punoa Yy en
loa tenatomas madunoa son noamales. La detenanaCLon AeALca ‘pue-
de sern usada pana diagnéatico, valonan la nespuesta al ;rtﬁata-
miento y pana la deteccién temprana de metéatasia o necidiva (17)
Aungue laa conclusiones de la neapuesta al tratamiento aon di{i-
ctlea, doce de loa trece pacLentéa necibienon inicialmente  qui-
mioterapia después de la céaugla;.con uno de loa dé{enenteA e4; 
quemas de guLmLotenaPLa, algunoa de loa cualea incluian la admLt
niatiacidn de ciaplatino; por la divenaidad de loa eaguema atidi:

3adoa no se pueden detenminan concluaiones al neapecto,‘af>'c,a§;

En 14 paclentes con tumonea genménalea de mediaatino thdtadahﬁaéi”k
informa la utiligacién de quimiotenapia con PYB (ciaplatine, vin
blastina y bleomicina / , la neapuesta completa fue de 46% , con
una necidiva después de /6 meses de seguimiento (/8).

Hay diferentes enfoques en nelacién a los pacientea con tumon pri
manio genminal extnragonadal y teaticulos clinicamente  nonmalea.
Algunos aconsejan onguiectomia (1), biopaia testiculan (9] y ob-
aenvacién (19). Ninguno de loa pacientes masculinos de ésta senie
fue nometido a biopaia teaticulan u onquiectomia, no e presenta

non necidivas teaticulanes, pon lo que también conaidenamos que

no hay justificacién pana la onguiectomia o biopaia ciega en pa-

cientes con vendadeno tumon pnimanio germinal extnagonadal y tea

ticuloa clinicamente noamales al examen fisico y pon eatudio de

ultnasonido.



04 COII. CLILllg.La y qlll_—

to de enfenmedad nefractania o-necidiva; la: nadLotenapLa e utL-

lizada en tumones de aistema néa?ibdé” ent;al pongue hay neaeava
acenca de la diaponibilidad de loa agentes de gucmcote@apcqmgn E:‘
sa negidn (2. ’ -
la cinugia del tumon neaidual ea de intenés para confinman la re
mialén completa o contaibuin a alcanganla. Laa necidivaa tandiaa
no aon infnecuentea, pon lo que loa pacientes deben sen contnola
doa dunante un penido minimo de cinco afoa ( /0/.

én loa dltimoa afior ha aido motivo de estudio el tnasplante autd

logo de médula éaea en divernsas enfermedaden neoplésicas entne

las gue se incluyen loa tumonea genminales nefractanion (12).
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TARLA 4

RESPLESTA AL TRATAMIENTO Y ESTADO ACTUAL DE TRECE PACIENTES
TUMOR MALIGND GERMINAL EXTRAGONADAL

PACIENTE PRIMERA TERAPIA RESPUESTA SEGUNDA  RESPUESTA TERCERA RESPUESTA

/ DURACION TERAPIA

/ DURACION TERAPIA /DURACION

1 PVRAXxS RC /92 m
+ RT
2 RT RC /87 m
3 RT RC/2?m
4 P x8 RC/S1m
+ RT
5 MOPP x {2 RC/73m
+ RT
b6 P VP-16 x 3 RC/ 4m RT PROGRESION NO ACEPTO
7 PVBA x S RC/ §Sm
+ RT
B8 Px9 RC / 40 m
+ RT
? VP-16 x 15 RC /40 m
+ RT
10 PVBA x 5 RC / 3 m P VP-16x1 PROGRESION CISCA x 8 RC/19m
11 PCVB x 1 RC/ 1t m
+ RT
12 Px2+Cx4 RC/13m
13 P VP-16 RC/ 10m
) Q(? jul./\’. Qipia ?JN'(,LIT,,_ ;
A = Adriamicina B = Bleomicina
c = Ciclofosfamida CIS o P = Cisplatino
VCR = Vincristina Y = Vinblastina
VP-16 = Etoposido RT = Radioterapia
RC = Respuesta clinica completa
MOPP = Mecloretamina + Vincristina + Procarbazina + Prednisona

/6
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TABLA 1. Histolng{a ¥ odad en 13 pacientes —on tumor maligno de
células germinales extragonadales,

HISTOLOGIA NUMERO DE EDAD AL D{AGNOSTICO D.E
CAS0S ANOS MESES
x
Dicgerminoma ¥ 7 1ia 2m 3a
Mixto 5 ) i2a 10m 2a 4m
Teratoma maligno 1 6a

¥ 4 pazientes femeninos
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TABLA 2.

Alfu-fet:grateina y frac:iﬂa peta de la gonadotrofina corioniza
humana sericas preoperatorias en cinco pacientes con tumor
maligno 4e zelulas germinales extragonadales.

Histologia 5itio primario AbP beta GCH
nanogramos/ml ‘ml{/ml

Germinoma Pineal normal normai
Supraselar normal normal

Mixto Supraselar 2600 30
Mediastino 480 1480

Madiastino normal 34
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TABLA 3

CARACTERISTICAS CLINICAS DE TRECE PACIENTES
TUMOR MALIGND GERMINAL EXTRAGONADAL

PACIENTE SEXO

EDAD HISTOLOGIA EXTENSION ENFERMEDAD
1 M Qa 11m  Germinoma Mediastino anterior
) maxilar inferior
2 F 12a 1m Germinoma Pirmeal
3 M 12a 7m  Germinoma Supraselar
4 M 143 Mixto Pineal
CE+TM
5 F Ba Germinoma Cuerpo calloso
6 M 13a Mixto Supraselar
CE+G
7 F 153a 4m  Germinoma Pineal
8 M ba Teratoma maligno Pireal
9 M 13a 8m Germinoma Supraselar
10 M Qa b&m  Mixto Mediastino anterior
S g CC + CE Derrame pleural
11 F 7a 1m  Germinoma Supraselar
12 M 1Sa 10m  Mixto Mediastino anterior
G+ CC
13 M 12a Mixto Pineal
TM+CC v CE
CC = Coriccarcinoma G = Germinoma
CE = Carcinoma embrionario ™ = Teratoma maligno

./’5
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