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Tumor de los cordones sexuales con tabulos anulares ovaricos
asociado a sindrome de Peutz-Jeghers: reporte de un caso en

la adolescencia

Tumor of the sexual cords with ovarian annular tubules associated with
Peutz-Jeghers syndrome in adolescence: a case report
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RESUMEN

Los tumores de los cordones sexuales y estromales son
neoplasias poco frecuentes, que corresponden al 8 % de los
tumores primarios del ovario. El tumor delos cordones sexuales
con tdbulos anulares del ovario es considerado un subtipo y es
infrecuente. Puede presentarse de maneraesporadicaoasociado
alsindrome de Peutz-Jeghersy tiene diferente comportamiento
y caracteristicas en cada situacion.

Se presenta el caso de una paciente adolescente con diagndstico
de tumor de los cordones sexuales con ttbulos anulares del
ovario asociado a sindrome de Peutz-Jeghers.

Palabras clave: tumores de los cordones sexuales y estroma de
las génadas, sindrome de Peutz-Jeghers, sindromes neopldsicos
hereditarios.

ABSTRACT

Tumors of the sexual and stromal cords are rare neoplasms,
corresponding to 8 % of primary ovarian tumors. The tumor of
the sexual cords with annular tubules of the ovary is considered
a subtype and is uncommon. It can occur sporadically or
associated with Peutz-Jeghers Syndrome, having different
behavior and characteristics in each situation.

We present the case of an adolescent patient with a diagnosis of
a tumor of the sexual cords with annular tubules of the ovary
associated with Peutz-Jeghers Syndrome.

Key words: sex cord-gonadal stromal tumors, Peutz-Jeghers
syndrome, hereditary neoplastic syndromes.
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INTRODUCCION

Los tumores de los cordones sexuales y
estromales (TCSE) son neoplasias poco frecuentes,
que corresponden al 8% de los tumores primarios
del ovario.! El tumor de los cordones sexuales
con tabulos anulares del ovario (TCSTA) es
considerado un subtipo y constituye una entidad
infrecuente compuesta por células del cordén
sexual que conforman tibulos anulares. Puede
presentarse de manera esporddica o asociado al
sindrome de Peutz-Jeghers (SPJ)? y tiene diferente
comportamiento y caracteristicas en cada caso. El
manejo es quirdrgico, con preservacién o no de
la fertilidad, segtin el estadio, la edad y el deseo
de la paciente.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 13 afios y 7 meses de
edad con antecedente de invaginacién intestinal
y reseccién de p6lipos hamartomatosos de tipo
Peutz-Jeghers de localizacién géstrica y coldnica,
asociados a una pigmentacién mucocutdnea
en el labio, por lo que se realizé el diagnéstico
clinico de SPJ. Era la quinta hija de una pareja no
consanguinea, con cuatro hermanos mayores sin
historia familiar compatible con SPJ, por lo que
pudo corresponder a un caso esporadico.

Adolescente con menarca a los 12 afios, ciclos
regulares y examen genital normal. Identificacién
acorde al género, orientacién heterosexual sin
inicio de relaciones sexuales. Se solicité una
ecografia ginecolégica por dismenorrea leve
y se evidencié una imagen anexial izquierda
(Figura 1). Se solicitaron marcadores tumorales
séricos, que mostraron antigeno de cancer 125
(cancer antigen 125; CA-125, por sus siglas en
inglés): 24,5 U/ml; antigeno carcinoembrionario
(carcinoembryonic antigen; CEA, por sus siglas
en inglés): 0,7 ng/ml; alfa feto-proteina: 1,8 U/ml;
subunidad beta de la gonadotropina coriénica
humana (beta subunit of human chorionic
gonadotropin; hCGp, por sus siglas en inglés)
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Ficura 1. Ecografia ginecolégica. Formacion anexial izquierda hiperecogénica, redondeada, de bordes bien definidos, con
centro mds hipoecoico, ligero refuerzo actistico posterior y vascularizacion en su interior de 2,4 x 2,4 x 1,8 cm, sugestiva de
quiste dermoide

ME(1.5)

FI1GUurA 2. Macroscdpica intraoperatoria . Durante el acto cuantitativa negativa; lactato deshidrogenasa
quiriirgico, se observa macroscopicamente una formacién (LDH): 366 UI/1; todos dentro de los valores
nodular de 3 x 3 x 2 cm, con superficie externa irregular. normales (VN), a excepcién de la inhibina B de
Al corte, tejido sélido, amarillento 350 pg/ml (VN <175 pg/ml para la edad).

Se realiz6 la exéresis laparoscépica de la
formacién con conservacion del ovario (Figura 2).
En el examen microscépico, se observé una
proliferaciéon organizada en tiibulos complejos
rodeados de membrana basal gruesa, eosinofilica
que contenia luces con cuerpos hialinos. Estroma
fusocelular blando. Presencia de hasta 1 mitosis/
campos de gran aumento (CGA) y maltiples
calcificaciones. Sin necrosis (Figura 3). Las
células mostraron expresién difusa con patrén
de membrana de CD99, inhibina y creatina
quinasa (creatine kinase; CK, por sus siglas en
inglés) (AE1-AE-3). No se observé marcacion
con antigeno epitelial de membrana (epithelial
membrane antigen; EMA, por sus siglas en inglés).

Figura 3. A. Microscopia. H-E40X. Proliferacion organizada en tiibulos anulares complejos. B. Microscopia. H-E100X.
Células de Sertoli dispuestas en tiibulos complejos constituidos por células pdlidas en torno a cuerpos hialinos y dreas
calcificadas
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Diagndstico: tumor de los cordones sexuales
con tibulos anulares del ovario. Mdrgenes
quirtdrgicos en contacto con la lesién. Se realizé
una nueva exploracién quirtdrgica laparoscépica:
cavidad abdominal, ttero y anexo derecho,
macroscépicamente no comprometidos. Se
llev6 a cabo una anexectomia izquierda, y se
identificé una lesién residual microscépica
de 0,5 x 0,3 cm, con iguales caracteristicas
histolégicas e inmunohistoquimicas que la
descritas en la biopsia original. Se realizaron
estudios de estadificacidon, sin evidencia de
enfermedad (tumor localizado). Se solicitaron
estudios complementarios a sus padres y
un estudio genético a la paciente, los cuales
estdn pendientes. Se brindé asesoramiento
sobre el diagndéstico, pronédstico, patron
de herencia e importancia del seguimiento
interdisciplinario a la paciente y su familia.

DISCUSION

El SPJ es una enfermedad autosémica
dominante caracterizada por la presencia de
multiples p6lipos hamartomatosos en el tracto
gastrointestinal, pigmentaciéon mucocutdnea
e incremento de riesgo de cdncer hereditario
(Tabla 1).° Es una entidad infrecuente con una
prevalencia estimada de 1 : 8000 a 1 : 200000,
con igual afectacién en hombres y mujeres. Estd
asociado con la mutacién en el gen STK11, con
funcién supresora de tumores, ubicado en el
cromosoma 19p13.3, que codifica una serina-
treonina quinasa.

Aproximadamente, un 25 % tienen
una mutacién de novo.? El riesgo de cancer
gastrointestinal oscila entre el 37 % y el 93 %. Se
asocia con tumores extracolénicos, mayormente,

en el pdncreas y la mama. Las mujeres tienen
un riesgo incrementado de adenocarcinoma
de desviacién minima (neoplasia de cérvix no
relacionada con el virus del papiloma humano
—human papillomavirus; HPV, por sus siglas
en inglés—) con caracteristicas histolégicas de
aspecto benigno, que constituyen un desafio
diagnéstico,* y neoplasias ovdricas.® Existen
diferentes recomendaciones para el seguimiento
ginecol6gico, que incluyen examen mamario
desde los 18 afios, mamografia (se debe considerar
la resonancia magnética nuclear -RMN-) desde
los 25 afios, ecografia ginecolégica y CA-125 desde
los 18 o 25 afios (segun las series) y realizacion de
Papanicolaou.®?

Aproximadamente, 1/3 de los TCSTA esta
asociado a SP]."° La primera descripcién de esta
entidad fue hecha por Scully en 1970.!! Suelen
tener comportamiento benigno, aunque los casos
no asociados a SPJ tienen mayor tendencia a la
malignidad.'”? Ocurren, mayormente, en la edad
reproductiva (promedio de 30 afios,’® aunque se
han descrito casos en pacientes posmenopdusicas
(rango: 4-76 afios).' Pueden ser productores
de estrégeno (el 40-60 %) y manifestarse con
pseudopubertad precoz, sangrado genital o,
si hay componente androgénico, producir
hirsutismo, hipertrofia de clitoris y cambios en
la voz. En los casos en los que no hay produccién
hormonal, la clinica es de dolor abdominal.??
Las formas esporddicas suelen presentarse en
la cuarta década, asociadas a sintomatologia
por secrecién de estrégenos, ser unilaterales y
grandes. Por el contrario, los TCSTA asociados
a SPJ suelen presentarse incidentalmente en la
tercera década y ser bilaterales y pequefios.'

En nuestro caso, se traté de un hallazgo

TabLA 1. Riesgo individual de neoplasias extracolonicas asociadas a sindrome de Peutz-Jeghers, comparado con el riesgo de
poblacién general estimado y el rango de edad promedio al momento del diagndstico

Localizacién Riesgo de Riesgo Rango de edad promedio al
la poblacién general sindrémico momento del diagnéstico

Estémago <1% 29 % 30-40

Intestino delgado <1% 13 % 37-42

Péncreas 1,5 % 11-36 % 41-52

Mama 12,4 % 32-54 % 37-59

Ovario (mayormente TCSTA) 1,6 % 21 % 28

Utero 2,7 % 9% 43

Cervix (adenoma maligno) <1% 10 % 34-40

Testiculo (tumor de Sertoli) <1% 9% 6-9

Pulmén 6,9 % 7-17 % 47

TCSTA: tumor de los cordones sexuales con ttbulos anulares.

Adaptado de Syngal S, Brand RE, Church JM, et al. Am | Gastroenterol. 2015;110(2):223-263.2
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incidental de un tumor pequefio, pero
unilateral. Con independencia del contexto
clinico, histolégicamente, muestran las
mismas caracteristicas y presentan estructuras
tubulares simples y complejas, constituidas por
células de citoplasma amplio pdlido' con la
marcacion descrita en nuestro caso. Los tumores
esporddicos suelen formar una masa tumoral,
mientras que, en los TCSTA asociados a SPJ, los
tibulos anulares se distribuyen en el estroma
ovdrico, sin constituir una formacién tumoral.
Usualmente, se identifican 3-4 figuras mitéticas
en 10 CGA. No existen criterios histolégicos
definitivos de malignidad, y es dificil predecir
su comportamiento. Un patrén de crecimiento
infiltrativo e incremento de la actividad mitética
han sido asociados a un comportamiento més
agresivo.?

Respecto del tratamiento, los TCSTA con o
sin SPJ son manejados con cirugia: anexectomia
uni-, bilateral o asociada a histerectomia segtn
el estadio, edad y deseos de fertilidad. Si el
tumor tiene un comportamiento clinico maligno,
se debe evaluar la necesidad de quimioterapia
y/o radioterapia. Asimismo, como la via de
diseminacién es fundamentalmente linfética, se
puede plantear la realizacion de linfadenectomia
pélvica para prevenir recurrencias. Sin embargo,
no hay protocolos de tratamiento adyuvante,
debido a la falta de datos en la literatura respecto
del comportamiento y prondstico de estos
tumores.*?

A pesar de su habitual comportamiento y
aspecto histolégico benigno, deben considerarse
como una neoplasia potencialmente maligna, en
especial, en los casos esporddicos, y, por tanto,
efectuar un estrecho seguimiento imagenolégico y
con marcadores tumorales. Siendo imprescindible
el trabajo interdisciplinario, se recomienda el
seguimiento ginecoldégico desde la pubertad
para realizar un control oportuno que permita
diagnosticar tempranamente patologfas asociadas,
lo que mejora el prondstico y la sobrevida de las
pacientes. B
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