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PALABRAS CLAVE Resumen Los tumores de Sertoli-Leydig son un tipo infrecuente de tumor de ovario de estirpe
Tumor de células de no epitelial; concretamente, pertenecen al grupo de los tumores de los cordones sexuales-
Sertoli-Leydig; estroma, con una incidencia aproximada de un 2-5% de todas las neoplasias ovaricas malignas.
Neoplasia ovarica; Presentamos el caso de una paciente de 42 afios intervenida de un tumor de Sertoli con focos
Tumor de los cordones sarcomatoides. El diagndstico de estos tumores es dificil de establecer prequirdrgicamente, y
sexuales-estroma debido a la escasez de publicaciones, existe mucha controversia acerca de la estadificacion

quirdrgica idonea y sobre la conveniencia de realizar o no tratamiento adyuvante.
© 2015 SEGO. Publicado por Elsevier Espafa, S.L.U. Todos los derechos reservados.

KEYWORDS Non-epithelial ovarian cancer: Sertoli-Leydig cell tumor
Sertoli-Leydig cell ) . o .
tumor; Abstract  Sertoli-Leydig cell tumors are a rare type of non-epithelial ovarian cancer; these

tumors belong to the group of sex cord-stromal tumors and account for approximately 2-5% of all
malignant ovarian tumors.

We report the case of a 42-year-old woman who underwent surgery for a Sertoli tumor with
sarcomatoid foci. Diagnosis of these tumors is difficult before surgery and, due to the scarcity of
publications on the topic, there is controversy about the appropriate surgical staging and the role
of adjuvant therapy in the management of this entity.
© 2015 SEGO. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reserved.
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Introduccion

Los tumores de estirpe no epitelial del ovario representan un
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sexuales-estroma, con una incidencia muy parecida, el 2-5%
de todas las neoplasias ovaricas para cada grupo®°. Los
tumores de los cordones sexuales-estroma son tumores cons-
tituidos por células de la granulosa, células de la teca, células
de Sertoli, células de Leydig y fibroblastos de origen estro-
mal, de forma aislada o en variables combinaciones*~®.

Los tumores de Sertoli-Leydig son los responsables de
aproximadamente el 0,2-0,5% de todos los tumores ovaricos
primarios®> 1%, Este tipo de tumor se puede denominar
indistintamente androblastoma®".

Descripcion del caso clinico

Se trata de una mujer de 42 afos intervenida de varices en
los miembros inferiores, apendicectomia y laparotomia en
la infancia por peritonitis. Entre los antecedentes ginecoobs-
tétricos destacan 2 partos eutocicos, empleo del preserva-
tivo como método anticonceptivo y la presencia de ciclos
regulares desde la menarquia. No presentaba antecedentes
familiares de interés. Acude a nuestras consultas de gineco-
logia general por presentar una tumoracion en el anejo
izquierdo de 11 x 6 cm diagnosticada al acudir por dolor
en la fosa iliaca izquierda a su ginecélogo habitual. En la
exploracion presentaba cérvix bien epitelizado, y al tacto
bimanual se apreciaba fondo de saco de Douglas ocupado. Se
visualiz6 mediante ultrasonografia una formacion heterogé-
nea y multitabicada de 11 cm localizada en Douglas y que
parecia depender del anejo izquierdo, y una minima cantidad
de liquido libre en Douglas. Ante los hallazgos descritos se
solicitaron marcadores tumorales de ovario, que fueron
negativos (CEA < 0,5ng/ml, CA 125: 23,9U/ml y CA 19.9:
26,1 U/ml), y se citd a la paciente con caracter preferente en
la consulta de ginecologia oncolédgica. Se solicité una tomo-
grafia axial computarizada abdominopélvica y se aplico el
algoritmo del riesgo de malignidad ovarica Risk of Ovarian
Malignancy Algorithm, obteniendo como resultado bajo
riesgo de malignidad. Se le explico la necesidad de interven-
cion quirdrgica. Aceptd y fue incluida en la lista de espera
quirdrgica.

Cinco dias antes de la fecha prevista para la cirugia la
paciente ingresé por dolor abdominal de inicio subito aso-
ciado a cortejo vegetativo intenso. Referia cuadros seme-
jantes desde hacia mas de 6 meses, cada vez mas frecuentes
y dolorosos. En la exploracion se palpaba fondo de saco de
Douglas ocupado, intenso dolor a la palpacién en hipogastrio

y signos de reaccion peritoneal en la palpacion abdominal.
Ante la persistencia del cuadro doloroso y la sospecha de
quiste ovarico torsionado se realiz6 una laparotomia explo-
radora. Se apreci6 tumoracion en el ovario izquierdo de unos
11 cm altamente indicativa de malignidad, y otra formacion,
de unos 5cm, en el ovario derecho (fig. 1). Se envib la
tumoracion ovarica para estudio anatomopatologico intrao-
peratorio, siendo informada como compatible con adenosar-
coma, por lo que se completd la cirugia de estadificacion para
cancer de ovario (histerectomia total, doble anexectomia,
omentectomia y linfadenectomia pélvica y paraadrtica),
consiguiéndose la ausencia de enfermedad residual tras la
cirugia. Durante el postoperatorio presenté un ileo paralitico
que se resolvid solo con tratamiento dietético.

El estudio anatomopatologico definitivo informo la masa
anexial izquierda como tumor de los cordones sexuales-
estroma con 2 componentes tisulares bien definidos; un
componente de células de Sertoli que adoptaba un patron
tubular y otro sélido de morfologia sarcomatoide (fig. 2), con
un indice de proliferacién del 20% (valorado con Ki-67).
Ambos componentes eran positivos con citoqueratina AE1/
AE7, alfa-inhibina, calretinina y vimentina (fig. 3). La expre-
sion del antigeno epitelial de membrana (EMA) era negativa.
La tumoracién de ovario derecho se trataba de un cistoade-
noma seroso. Ni en el liquido ascitico, el epiplén ni ninguno
de los 28 ganglios que se extrajeron mediante linfadenecto-
mia pélvica y paraadrtica existian células neoplasicas. El
tumor se limitaba a un ovario y presentaba la capsula intacta,
por lo tanto, se trataba de un estadio IA de acuerdo con la
clasificacion por estadios de la Federacion Internacional de
Ginecologia y Obstetricia.

La paciente es revisada en las consultas de ginecologia
oncologica desde hace 18 meses, sin evidencias de enferme-
dad recurrente.

Discusion

Los tumores de las células de Sertoli-Leydig se producen con
mayor frecuencia en la segunda y tercera décadas de la vida,
observandose un 75% de las lesiones en mujeres menores de
40 afios">"%"", Sin embargo, en el estudio de Zhang et al.’ la
edad media era de 45 afios, y en nuestro caso se trataba de
una paciente de 42 anos.

Histologicamente estos tumores pueden ser extremada-
mente variables, se los ha clasificado en varios grupos:

Figura 1

Neoformacion de 11 x 9 cm de dimensiones maximas que sustituye completamente el parénquima ovarico. Presenta areas

solidas lobuladas de coloracion amarillenta que alternan con zonas quisticas, con liquido de aspecto seroso.
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Figura 2

N
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Izquierda: componente de células de Sertoli que adopta un patrén tubular (hematoxilina-eosina, x10). Derecha: patron

solido poco diferenciado que alterna con areas tubulares (hematoxilina-eosina, x4).

tumores bien diferenciados, de diferenciacion intermedia y
poco diferenciados (en estos, el componente de células de
Sertoli se presenta como grupos soélidos de células poco
diferenciadas, en ocasiones fusadas, de aspecto sarcoma-
toide con abundantes figuras mitoticas), con componentes
heterélogos y tipo retiforme®®8. El potencial maligno de
estos tumores es practicamente nulo si son bien diferencia-
dos, de aproximadamente un 11% en el tipo intermedio, de un
59% en los tumores pobremente diferenciados, y del 19% en
los tumores con elementos heterélogos”®"". La mayoria de
los tumores (60-95%) se encuentran en estadio | en el
momento del diagnéstico™ ", incluso si es mal diferen-
ciado'" y se asocian con un pronéstico favorable'?.

Los sintomas iniciales de los tumores de los cordones
sexuales-estroma son propios de una tumoracion abdominal,
tales como dolor, sensacion de presion pélvica o distension
abdominal"*¢7%1%13 E| tumor de las células de Sertoli-
Leydig se caracteriza por la produccion de andrdgenos,
més raramente produce estrégenos?, por lo que las manifes-
taciones clinicas son, en el 70-85% de los casos, sintomas y
signos de virilizacién tales como agravamiento de la voz,
distribucién anémala del vello, hirsutismo, clitoromegalia,
alteraciones menstruales como anovulacion cronica e infer-
tilidad, todos ellos asociados a examenes de laboratorio
alterados, como por ejemplo, testosterona plasmatica ele-
vada, al menos 2,5 veces su valor normal23~"""3  |Las
manifestaciones estrogénicas son pubertad precoz, sangrado

Figura 3

Inmunotincion positiva con alfa-inhibina (x20).

uterino anormal, irregularidades menstruales, edema gene-
ralizado, aumento de peso, hipertrofia mamaria, hiperplasia
endometrial, pélipos endometriales y carcinoma de endome-
trio® %13, Nuestra paciente no presentd signos clinicos de
virilizacion, pero si dolor pélvico, motivo por el que consulto.

El diagndstico de estos tumores antes de la cirugia es
extremadamente dificil>’. Cuando una mujer presenta mani-
festaciones endocrinas y masa abdominal debemos conside-
rar que puede tratarse de un tumor de Sertoli-Leydig. La
ecografia es el método complementario de evaluacion inicial
y estandar’-%'*. En ocasiones el tumor puede ser indetec-
table por ultrasonidos pélvicos por ser de pequefias dimen-
siones, pudiendo emplearse otras pruebas de imagen para un
mejor diagndstico, como la tomografia axial computarizada,
la resonancia magnética nuclear o la tomografia por emision
de positrones”’.

Los marcadores tumorales han sido estudiados como indi-
cadores diagnosticos y pronosticos para los tumores de Ser-
toli-Leydig’. La alfa-inhibina es positiva en células de la
granulosa y células intersticiales de Leydig, y es til en el
diagnéstico de estas neoplasias"?’~°. La vimentina se
encuentra principalmente en los tumores de origen mesen-
quimal, como los tumores de Sertoli-Leydig”''3. Por lo tanto,
tanto la alfa-inhibina como la expresion de vimentina pueden
ser tinciones inmunohistoquimicas uUtiles para ayudar en el
diagnéstico anatomopatolégico’””'®. La calretinina es otro
marcador de gran ayuda en la identificacion de estos tumo-
res>”-815; sin embargo, la tincién para el EMA es negativa en
estos tumores?, como se comprobd en nuestro caso.

Macroscépicamente estos tumores se caracterizan por ser
unilaterales (como nuestro caso) y estar confinados a un solo
ovario”>’~ "%y medir, en promedio, 13 cm de didmetro
mayor>’ (pudiendo llegar a los 50 cm en las variantes histo-
légicas poco diferenciadas)’; tipicamente son tumores soli-
dos de color amarillo®7:8,

El tratamiento de eleccion es quirdrgico , variando
la actitud en funcion de la edad de la paciente, el estadio
tumoral y el grado de diferenciacion®’. La cirugia conserva-
dora de fertilidad (salpingooforectomia unilateral) puede lle-
varse a cabo en todos los tumores de Sertoli-Leydig bien
diferenciados que se presentan en estadio ' ~>>7 11121416,
Las pacientes que deseen preservar su fertilidad pero que
presenten tumores moderada o pobremente diferenciados
pueden ser candidatas para la salpingooforectomia unilateral
mas cirugia estandar de estadificacién’, y en las pacientes sin
deseos genésicos, o tumores pobre o moderadamente diferen-

2,4,7,11,12
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ciados con evidencia intraoperatoria de rotura y elementos
heterélogos mesenquimales el tratamiento de eleccion es la
histerectomia total, salpingooforectomia bilateral y cirugia de
estadificacion completa’”""". Algunos autores, como Thrall
et al.>, apoyan la supresion de la linfadenectomia pélvica y
paraadrtica sistematicas en la estadificacion de este tipo de
tumores, ya que no suelen presentar afectacion ganglionar™ 6.
El abordaje quirlrgico puede llevarse a cabo a través de una
ruta abierta o, en casos seleccionados, por via laparoscopica o
robotica’ .

Debido a la informacion limitada acerca de la eficacia de la
terapia postoperatoria, el tratamiento adyuvante sigue siendo
cuestionable y requiere estudios adicionales’>”"'". Hasta la
fecha no existen ensayos clinicos aleatorizados en la literatura
médica sobre la administracion de la quimioterapia para los
tumores del estroma ovarico''. No est4 indicada para las
pacientes con estadio 1 y tumores bien diferenciados, pero
algunos autores la recomiendan en pacientes con factores de
mal pronéstico, como el estadio avanzado de la enfermedad,
enfermedad recurrente, tumores pobremente diferenciados,
para los de diferenciacion intermedia con evidencia intraope-
ratoria de rotura, los de alto perfil mitético, y la existencia de
elementos mesenquimales heterélogos o retiformes®>7""12,
Desde ladécadade 1980, la quimioterapia basada en platinoha
sido el tratamiento adyuvante mas empleado’?""; no obs-
tante, como ya hemos indicado, existen pocos casos publica-
dos>'". El régimen quimioterapéutico usado con mayor
frecuencia es 3 o 4 ciclos con cisplatino, etopoésido y bleomi-
cina’’"". Existen otros regimenes, como cisplatino, adriami-
cina y ciclofosfamida, y cisplatino, vinblastina y bleomicina’.

El tratamiento de las recurrencias representa un reto
terapéutico debido a la falta de experiencia en el manejo
de los pacientes debido a la poca frecuencia de la enferme-
dad''. Lim et al."' presentan un caso de tumor de ovario
recurrente de células de Sertoli-Leydig cuyo tratamiento de
rescate tuvo éxito usando paclitaxel y quimioterapia con
carboplatino.

Podemos concluir que el tumor de las células de Sertoli-
Leydig representa una entidad muy poco frecuente dentro de
los tumores ovaricos. Debe sospecharse frente a tumores
complejos, en pacientes jovenes, con historia de irregulari-
dad menstrual y signos de virilizacion. Afortunadamente, en
el momento del diagnéstico la mayoria se presenta como
enfermedad confinada al ovario (estadio 1), lo que hace
posible el manejo conservador (anexectomia unilateral),
preservando la fertilidad futura. Para la mayoria de los casos
el tumor presenta un buen pronéstico, siendo el tratamiento
quirdrgico la modalidad terapéutica de eleccion.
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