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Tumor de células germinales mixto
supraselar. Un reporte de caso.
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RESUMEN

Los tumores intracraneales de células germinales (TCG) pertenecen a un grupo heterogéneo del cual se desconoce con
certeza su origen.1 La incidencia es variable segun las regiones geogréficas estudiadas: mientras que en occidente se
describe de 0,4% a 3,4% en paciente con tumores de sistema nervioso central primarios, en oriente su nimero es cinco a
ocho veces superior.2—4

El siguiente trabajo tiene como objetivos el comunicar un caso infrecuente de un paciente tratado quirdrgicamente en nuestra
institucion, y contribuir con bibliografia adicional a la escasa informacién existente sobre esta patologia de baja incidencia y
prevalencia.

Se presenta el caso de un paciente de 23 afios que ingresa por disminucién de la agudeza visual al cual se le realiza
resonancia (RM) donde se evidencia lesion selar-supraselar. Se realiza exéresis de la lesién tumoral mediante un abordaje
pterional (AP). Presentando una buena reseccion, sin presentar signos de isquemia o sangrado en los controles de imagenes
posteriores (TC y RM). El paciente fallece aproximadamente 5 meses luego del procedimiento quirirgico debido a progresién
tumoral.

El pronéstico de este tipo de tumores se correlaciona directamente con su subtipo histoldgico, y aunque la reseccion total
pareciera mejorarlo (a pesar de no encontrarse ampliamente validada), algunos subtipos no presentan un tratamiento definido.

Palabras clave: Células germinales; Region selar; Supraselar; Tumor.
ABSTRACT

Intracranial germ cell tumors (GCT) belong to a heterogeneous group whose origin is unknown with certainty.1 The incidence varies
according to the geographical regions studied: while in the western region of the world it is described from 0.4% to 3, 4% in patients

with primary central nervous system tumors, in the eastern their number is five to eight times higher.2—4

The following case presentation aims to communicate an infrequent case of a patient treated surgically in our institution, and to
contribute with additional bibliography to the scarce existing information on this pathology of low incidence and prevalence.

We present a case of a 23-year-old patient who was admitted due to decreased visual acuity, and underwent magnetic resonance
imaging (MRI) showing a sellar-suprasellar lesion. Exeresis of the lesion is performed through a pterional approach (AP). A good
resection was performed, without signs of ischemia or bleeding in subsequent imaging controls (CT and MRI). The patient died
approximately 5 months after the surgical procedure due to tumor progression.

The prognosis of this type of tumor correlates directly with its histological subtype, and although total resection seems to improve it
(despite not being widely validated), some subtypes do not have a defined treatment.

Key words: Germ cells; Sellar region; Suprasellar; Tumor.

INTRODUCCION

Los TCG intracraneales pertenecen a un grupo hetero-
géneo del cual se desconoce con certeza su origen.! La in-
cidencia es variable segtn las regiones geogrificas estu-
diadas: mientras que en Occidente se describe de 0,4% a
3,4% en pacientes con tumores de sistema nervioso cen-
tral primarios, en Oriente su nimero es superior de cin-
co a ocho veces.”™* Esta gran diferencia es andloga a la de
los tumores testiculares de la misma estirpe. Los TCG
son dos veces mds frecuentes en varones en la regién pi-
neal."®’ Los sitios mds frecuentes de crecimiento son: en
primer lugar, regién pineal y en segundo lugar, la regién
supraselar. A suvez de un 5 a 10% se pueden encontrar de

forma sincrénica.b*®
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Estos tumores se clasifican histolégicamente en germi-
nomatoso (germinoma), no-germinomatosos (saco viteli-
no, carcinoma embrionario, coriocarcinoma, teratoma) y
mixtos.*

Es importante destacar que su prondstico se encuentra es-
trechamente ligado a su tipo histolégico y no a su ubicacién.””

OBJETIVOS

Este trabajo tiene dos objetivos: el primero es comunicar
un caso infrecuente de este tipo de lesiones tanto como su
tratamiento mediante un abordaje pterional. Y el segundo
objetivo es contribuir con bibliografia adicional a la esca-
sa informacién existente sobre esta patologia de baja inci-
dencia y prevalencia.

DESCRIPCION DEL CASO

Se presenta el caso de un paciente de sexo masculino, de
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23 afios de edad, que es admitido en nuestro centro debi-
do a disminucién progresiva de la agudeza visual a predo-
minio del ojo izquierdo, panhipopituitarismo y diabetes
insipida de origen central.

Se realiza RM de encéfalo en la cual se evidencia lesién
supraselar de aproximadamente 2,5 cm de didmetro supe-
rior y 3,5 cm de didmetro anteroposterior con realce hete-
rogéneo tras la administracién de contraste endovenoso.
A su vez, se evidencia compromiso del quiasma y nervios
opticos (Figura 1 — 3). Se presentan detalles del campo
visual (Figura 4).

Una vez ingresado al centro hospitalario, se lleva a cabo el
reemplazo hormonal correspondiente a cargo del servicio
de endocrinologia. Concomitantemente se realiza perfil de
marcadores tumorales en suero resultando negativos. Acto
seguido, se planifica exéresis tumoral microquirurgica, la
cual se realizé en forma transcraneal utilizando un AP.

Figura 4. Campo Visual.

En el intraoperatorio se aprecia lesién con invasién del
quiasma y nervios 6pticos, de consistencia heterogénea,
con componentes 6seos en su interior (Figura 5-7).

El paciente cursa postoperatorio inmediato en Unidad
de Cuidados Intensivos. Durante dicha internacién inter-
curre con hipertermia de origen hipotaldmico y mantiene
activa su diabetes insipida.

Tomografia computada de encéfalo con contraste, rea-
lizada 24 horas después del procedimiento quirtrgico
(Figura 8).

Paciente es admitido a sala de clinica médica para lue-
go ser dado de alta a ciudad de origen. A su egreso, se en-
cuentra licido y sin déficit neurolégico agregado.

Para el andlisis andtomo-patolégico, se enviaron multi-
ples fragmentos irregulares de tejido que median de entre
3,8 cm y 0,5 cm de didmetro maximo, los cuales revela-
ron al examen microscépico una proliferacién de células
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Figura 5, 6, 7. Iméagenes intra-cirugia.

TABLA 1. MARCADORES TUMORALES.

Teratoma

Germinoma (puro)
Germinoma (syn-
ciotrofoblasto)
Coriocarcinoma

Germinoma Mixto

Seno endodérmico

Carcinoma Embrio-
génico

Figura 8. Tomografia 24 hs.

B-HCG

+ (débil)

++

++

+

Alpha-
Fetop

++

++

neopldsicas de estirpe germinativo constituida por dos
componentes: uno de ellos caracterizado por células con
nucleos redondos, hipercromiticos, ligeramente irregula-
res con citoplasmas claros y amplios dispuestos en nidos
sélidos, surcados por finos ejes fibroconectivos vasculari-
zados con presencia de acimulos linfocitarios; el segun-
do componente presentaba elementos teratomatosos ma-
duros, en sectores inmaduros, derivados principalmente
de la capa mesodérmica y endodérmica. A nivel de esta
ultima se destacaban caracteristicas atipicas y dreas ne-
crohemorrigicas.

En base a los hallazgos antes descriptos se arrib6 al
diagnodstico de Neoplasia de células germinales mixtas:
Germinoma (35%) y Teratoma con dreas Inmaduras y
transformacién carcinomatosa (65%),(Figura 11 y 12).

A los 3 meses el paciente reingresa debido a estado
confusional. Se realiza nueva RM mostrindose recidi-
va tumoral en resonancia magnética (Figuras 9 y 10). El
paciente fallece aproximadamente 5 meses luego del pro-
cedimiento quirdrgico debido a progresién tumoral.

DISCUSION

Los TCG poseen, como mencionamos anteriormente,
una incidencia variable; siendo el nivel de la linea media,
alrededor del tercer ventriculo, el lugar donde ocurren
mds frecuentemente. Su lugar de predileccién es la regién
pineal seguida en orden de frecuencia por la zona supra-
selar. En esta Gltima, en intima relacién con la neurohi-
pofisis. Los crecimientos intraventriculares, en ganglios
de la base, € intraselares son mds infrecuentes.*

Marcadores tumorales

Un concepto conocido y comun dentro de este tipo de tu-
mores son los marcadores tumorales, los cuales son se-
creciones de proteinas sintetizadas por determinadas es-
tirpes celulares.* Niveles elevados pueden ser detectados
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Figura 11: Teratoma con caracteristicas atipico.

tanto en sangre como en liquido cefalorraquideo (LCR).®
Actualmente son estudios de rutina. Los patrones usuales
de estos marcadores se encuentran detallados en la TA-
BLA 1.%¢ Si bien se pueden encontrar en forma conjun-
ta, los patrones tipicos consisten en una alfa-fetoproteina
elevada en tumores de saco vitelino y de seno endodérmi-
co; subunidad b-coriénica humana (b-HCG) y lactégeno
placentario en coriocarcinomas; y todas ellas en tumores
mixtos. La interpretacion de estos patrones a veces no es
sencilla y su solapamiento en tumores mixtos los vuelve
aun mds complejos.*®

Figura 12: Germinoma

Clasificacién
La clasificacion de estos tumores ha ido evolucionando
con el paso del tiempo, desde Teilium y col. que propone
que todos provienen de una célula primordial que se di-
ferenciaria en células germinales, y/o células pluripoten-
ciales con su consiguiente diferenciacion a otras estirpes.
Takei y Pearl sugieren que células del saco vitelino fetal
son el origen de células primordiales.'
Actualmente la clasificacién en vigencia mds reciente es
de la Organizacién Mundial de la Salud y se encuentra
resumida en la TABLA 2.4
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TABLA 2. CLASIFICACION HISTOLOGICA.
Tumores de células germinales
Germinomatosos No Germinomatosos

Germinoma Carcinoma embrionario

Tumor del saco vitelino
Coriocarcinoma
- Teratoma:

Teratoma Benigno

Inmaduro

Maduro
- Teratoma con transformacién
maligna
Tumores mixtos de células ger-
minales

Clinica

Los tumores confinados a la regién pineal, se caracteri-
zan por obstruccién del acueducto de Silvio, generando
hidrocefalia progresiva con el consiguiente aumento de la
presién intracraneal. Estas lesiones son propensas a com-
primir la placa tectal produciendo la caracteristica pardli-
sis vertical de la mirada como parte del sindrome de Pa-
rinaud.*"!!

Las lesiones en la regién supraselar se caracterizan por
afectacién del quiasma GSptico y trastornos neurohipo-
fisarios como diabetes insipida y alteraciones de la ma-
duracién sexual, debido a la afectacion del eje hipotdla-
mo-hipéfiso-gonadal. Los tumores germinales, de igual
manera, pueden ocasionar pubertad precoz debido a la
secrecién de HCG, que es un estimulante androgénico.
Esto ultimo es mds frecuente de ver en estirpes de corio-

carcinomas.*1?13

Pronéstico
El pronéstico de estos tumores, como sefialamos previa-

mente, es independiente de su localizacién, pero muy de-
pendiente del subtipo histolégico.”” En general los ger-
minomas poseen un prondstico favorable llegando a los 5
afios libres de enfermedad y supervivencia en mds de un
90%. En contraste, los tumores no germinales y mixtos,
poseen un prondstico menos favorable que los germino-
mas puros con reportes de supervivencia a 5 afios del 40

al 70971213

Tratamiento

Para los tumores no germinales y mixtos no se dispo-
ne de un tratamiento definido. Hay estudios que sostie-
nen que la reseccién total mejora el prondstico, pero no
se encuentra extensamente validado.!* El tratamiento ad-
yuvante, consistente en la combinacién de quimioterapia
y radioterapia, es casi mandatorio en este tipo de tumo-
res. Los agentes quimioterdpicos que se utilizan habitual-
mente son cisplatino, carboplatino y etopésido. La terapia
radiante es controversial en el caso de pacientes jévenes
debido a sus efectos adversos.

CONCLUSION

Los tumores de células germinales son una patologia
poco frecuente en el sistema nervioso central, siendo ain
mds raros en regién supraselar. Esto se traduce en una es-
casa disponibilidad de evidencia cientifica que sustente la
toma de decisiones en relacién a la mejor estrategia para
el manejo de dicha patologia.

En estos casos, la reseccién total no se encuentra uni-
nimemente respaldada; y a pesar de ser una herramien-
ta que debe ser tenida en cuenta, en nuestra experiencia,
no ha cambiado el pronéstico por encima de su grado his-
tolégico.

Considerando lo antes mencionado, cada caso debe ser
analizado en forma particular y abordado desde un enfo-
que multidisciplinario.
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COMENTARIO
Los autores presentan un caso de un tumor mixto de células germinales supraselar. Es de gran utilidad por su orden enfo-
cado en el pronéstico y tratamiento la clasificacién de Matsutani, que los divide en tres categorias:

Grupo de buen pronéstico: formado por el germinoma (radiosensible) y el teratoma maduro (que requiere cirugia); am-
bos tienen una sobrevida a los 5 afios superior al 90%.

Grupo de pronéstico intermedio: donde el teratoma inmaduro tiene una aceptable respuesta a la radiocirugia; mientras
el germinoma con células gigantes sincitiotrofoblasticas, el teratoma con transformacién maligna y el tumor mixto con
células germinales + teratoma se ven favorecido con cirugia + radioterapia + quimioterapia.

Grupo de pronéstico pobre: lo conforman el coriocarcinoma, el tumor del saco de Yolk, el carcinoma embrionario y el
tumor mixto compuesto por coriocarcinoma + tumor del saco de Yolk + carcinoma embrionario. A todo este grupo se le
propone cirugia + radioterapia + quimioterapia.

En el 2014, Wang y col. encontraron la cascada de sefiales KIT/RAS mutada en la mitad de los tumores de células ger-
minales intracraneales estudiados en una serie de 62 pacientes. El gen AKT1 también present6 un aumento en el nimero
de copias en el locus 14G32.33 en un 19% de los casos, estimulando el funcionamiento de la via AKT/mTOR. Ambas ru-
tas de sefiales se proponen como diana de futuras terapias dirigidas.
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