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RESUMEN

TUMORES TESTICULARES Y PARATESTICULARES PREPUBERALES. EXPERIENCIA EN NUESTRO CENTRO
Y REVISION DE LA LITERATURA

Objetivos: evaluar la importancia de los tumores testiculares y paratesticulares en nuestro medio, asi como
realizar una puesta al dia sobre el tema.

Métodos y pacientes: se ha revisado la base de datos de la Unidad de Oncologia del hospital Universitario
“Virgen de la Arrixaca” desde el 1 de Enero de 1998 hasta el 31 de diciembre del 2003, extrayendo los casos refe-
ridos a neoplasias en esta localizacion.

Resultados: se han detectado 7 neoplasias entre los 190 pacientes tratados (representa el 3,68% del total de
tumores): 5 testiculares y 2 paratesticulares. Las estirpes testiculares fueron: un tumor del seno endodérmico,
un teratoma maduro, un tumor de células de Sertoli, uno de tipo estromal mixto o indiferenciado y un caso de
linfoma de Burkitt. Los dos tumores paratesticulares fueron rabdomiosarcomas. La actitud inicial fue orquiec-
tomia radical en todos los casos, salvo una escrotectomia parcial en un caso de rabdomiosarcoma debido a ciru-
gia transescrotal previa y quimioterapia aislada en el caso del linfoma. Los rabdomiosarcomas requirieron qui-
mioterapia adyuvante. Todos los pacientes estan vivos y libres de recidiva con un seguimiento entre 17 y 74
meses.

Conclusiones: los tumores testiculares y paratesticulares son infrecuentes en nuestra practica habitual.
Salvo en un caso de linfoma, el tratamiento quirtirgico inicial ha sido esencial en su manejo. En nuestra serie
tienen un excelente pronéstico.
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ABSTRACT

TESTICULAR AND PARATESTICULAR PREPUBERAL TUMORS: OUR EXPERIENCE AND UPDATE
ON THE TOPIC

Objetives: to evaluate the importance of testicular and paratesticular prepubertal tumors in our center and
to make an update on the topic.

Methods and patients: data from all patients diagnosed of testicular and paratesticular prepubertal tumors
and treated in our pediatric oncology unit from January 15t 1998 to December 315t 2003 have been revised.

Results: seven cases are reported among one hundred and ninety patients (represents 3,68 percent of all
treated tumors): five tumors affecting the testis and two cases of paratesticular tumors. Pathology classification
was as follows: one yolk salk tumor, one mature teratoma, two nongerminomatous testicular tumors (one Sertoli
cell tumor and one unclassifiable), one Burkitt's lymphoma and two paratesticular rhabdomyosarcomas. Primary
approach was inguinal radical orchiectomy in all cases except neoadjuvant chemotherapy in the case of lym-
phoma and partial escrotectomy in one patient previously managed with transcrotal orchiectomy.
Rhabdomyosarcoma cases received adjuvant chemotherapy. All patients are alive and well after a follow-up peri-
od ranging from 17 to 74 months.

Conclusions: testicular and paratesticular prepubertal tumors are rare. Except for one patient affected of
lymphoma, surgical primary approach have been essential for treatment. The prognoses in this series has been
excellent.
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Us tumores testiculares y paratesticulares en
a edad prepuberal tienen notables diferen-
cias en su distribucion y comportamiento respec-
to a periodos posteriores, por lo que requieren un
abordaje independiente. A nivel nacional, se han
publicado numerosas series de casos clinicos,
siendo éstas referidas mayoritariamente a una
Unica estirpe. El estudio retrospectivo de las mis-
mas sobre el global de neoplasias en un periodo
de 5 anos cobra especial importancia para cono-
cer tanto su frecuencia relativa como la propia
distribucién histopatologica dentro del grupo.

PACIENTES Y METODOS

Se han revisado los archivos clinicos de la
Unidad de Oncologia Pediatrica del Hospital
“Virgen de la Arrixaca” entre el 1 de Enero de
1998 y el 31 de Diciembre del 2003, extrayendo
el total de neoplasias tratadas en el Servicio, asi
como las de localizacion testicular y paratesti-
cular. En estos casos, se ha revisado la historia
clinica. Se expone la edad, estirpe histologica,
estadio clinico-patolégico, marcadores, trata-
miento recibido, seguimiento y estado actual.
Posteriormente, se realiza una puesta al dia de
los aspectos mas destacados en este tipo de neo-
plasias, tras la revision de la literatura median-
te el uso de articulos y resiimenes obtenidos en
la base de datos Pubmed sin limitacion de fecha
de publicacion.

RESULTADOS

Entre un total de 190 pacientes tratados por
neoplasia de érgano soélido en nuestro hospital se
han detectado un total de 7 tumores: 5 de locali-
zacion testicular y 2 paratesticular. Esto repre-
senta el 3,68 % del total de tumores tratados. La
mediana de edad al diagnostico es 22 meses con
un intervalo entre catorce meses y 132 meses.
Las estirpes histolégicas encontradas fueron: dos
rabdomiosarcomas paratesticulares, un tumor
del seno endodérmico, un tumor de las células de
Sertoli, un tumor estromal inclasificable, un tera-
toma maduro y un linfoma de Burkitt. El estadio
diagnosticado fue localizado (estadio I) en todos
los casos, salvo en el linfoma de Burkitt, que
correspondia a estadio III. Determinamos niveles
elevados de alfa-fetoproteina s6lo en el caso del
tumor del seno endodérmico, sin haberse realiza-
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do su determinacion en los casos de rabdomio-
sarcoma y en el caso de linfoma. El tratamiento
recibido fue orquiectomia radical aislada para los
casos de tumor del seno endodérmico, tumor de
células de Sertoli, tumor estromal inclasificable y
teratoma maduro. Todos los tumores citados
estan libres de recidiva con un seguimiento de
29, 47, 17 y 24 meses respectivamente. Ambos
rabdomiosarcomas fueron tratados inicialmente
con cirugia; el primero de los casos se sometio a
escrotectomia parcial debido a un abordaje ini-
cial incorrecto via escrotal, mientras el segundo
caso se sometio a orquiectomia radical. La qui-
mioterapia para el primer rabdomiosarcoma fue
la rama 952 del protocolo MMT-95 (malignant
mesenchymal tumors) de la Sociedad Interna-
cional de Oncologia Pediatrica (SIOP), mas enér-
gica que la recibida en el segundo caso, la rama
951 del mismo protocolo. Finalmente, el caso de
linfoma de Burkitt diagnosticado por masa escro-
tal fue sometido a quimioterapia segiin el proto-
colo de la Sociedad de Hematologia y Oncologia
Pediatrica (SHOP-94). Tanto los casos de rabdo-
miosarcoma, con 74 y 44 meses de seguimiento
respectivamente, como el caso de linfoma con 72
meses estan libres de recidiva. Por lo tanto, la su-
pervivencia global en nuestra serie es del 100%,
con una media de seguimiento de 56,3 meses (inter-
valo entre 17 y 74 meses).

DISCUSION

La distribuciébn anatomo-patolégica de los
tumores testiculares prepuberales difiere consi-
derablemente de la encontrada en el adulto. En
un estudio epidemiolégico europeo, Weissbach
analiz6 la distribucion de los tumores testicula-
res en adultos y en ninos. En los primeros, el
89% estaba constituido por seminomas (lo mas
frecuente), carcinoma embrionario y tumores
mixtos. En los ninos, el tumor del saco endodeér-
mico y el teratoma son los mas frecuentes, con
un 62% del total entre ambos!. El 69% de los
tumores testiculares en adultos se encuentran
extendidos en el momento del diagnostico, hecho
que so6lo se observa en un 9% de los casos diag-
nosticados en ninos.

En este periodo prepuberal, los sarcomas
representan entre el 5 y el 15% de todas las neo-
plasias, siendo el rabdomiosarcoma el mas fre-
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cuente!2. Otro hecho diferencial es la alta pro-
porcion de histologias benignas diagnosticadas,
hasta un 30% en el registro de tumores testicu-
lares prepuberales de la asociacion americana de
Urologia!3. Respecto a los resultados de nuestra
serie, es dificil, por lo limitado de la misma, esta-
blecer siquiera comparaciones de semejanza. Des-
tacar la aparicion de los tres tumores mas fre-
cuentes en la literatura revisada: el tumor del
saco vitelino, el teratoma y el rabdomiosarcoma.

El motivo de consulta mas frecuente es la
masa testicular. Se asocian hasta en un 20% de
los casos a hidroceles reactivos y hasta en un
21% a hernias inguinales®*.

Es fundamental el estudio de algunos marca-
dores tumorales como la alfafetoproteina (AFP) y
la fraccién beta de la gonadotropina corionica
humana (B8-HCG) previos a la cirugia. En algunos
protocolos norteamericanos, la negatividad de
ambos es criterio indispensable para la posible
cirugia conservadora®®. El estudio de extension
de debe realizar mediante pruebas de imagen,
que en ningin momento deben retrasar la reali-
zacion del abordaje quirtrgico; el factor funda-
mental para la decision terapéutica final es el
estudio histologico de la pieza®-®.

Se recomienda la utilizacion del estadiaje
segun el Pediatric Oncology Group (POG) y el
Children’s Cancer Group (CCG)° (Tabla 1). Los
criterios de inclusion en el estadio I (localizado)
ademas de la verificacion del foco tumoral limita-
do al testiculo, requieren la ausencia de disemi-
naciéon macroscopica durante la cirugia y la
negatividad de pruebas de imagen y marcadores
tumorales previos y tras las dos primeras sema-
nas postcirugia.

El abordaje quirargico es por via inguinal. Se
debe realizar con clampaje atraumatico de cor-
doén inicial para exploracién y toma de muestra
previa si procede. En caso de necesidad de ciru-
gia radical, se realiza la excision en bloque de las
estructuras asociadas del cordon espermatico y
testiculo. Los procedimientos quirargicos que
violen el escroto, las tanicas vaginales y la albu-
ginea se asocian a mayor riesgo de recidiva ingui-
nal y retroperitoneal, por lo que estan contraindi-
cadas”8.

La realizacion de cirugia conservadora como
opcién quirargica inicial fue comunicada por pri-

357

Tabla 1
Estadiaje segun el Pediatric Oncology Group (POG) y el
Children’s Cancer Group (CCG).

ESTADIO EXTENSION DEL TUMOR
I — Limitado a testiculo.
— Reseccion completa tumoral sin
diseminacion.
— No evidencia radiologica y patologica de
extension.
— Marcadores (-) 6 biopsia retroperitoneal (-).
1I — Diseminacion macroscopica del tumor
en cirugia.
— Enfermedad microscopica a menos de
5 cm del extremo proximal del cordén o
escroto afecto.
— Adenopatias retroperitoneales menores
de 2 cm.
— Aumento de marcadores tras disminucion
inicial.
I — Adenopatias retroperitoneales mayores
de 5 cm.
v — Metastasis a distancia.

mera vez a mediados de los anos 80 y se genera-
liz6 en la siguiente década, destacando los traba-
jos de Sugital®. E1 CCG/POG recomienda el ini-
cial abordaje exploratorio inguinal. Son candida-
tos a la cirugia conservadora aquellos que retnen
los siguientes criterios:

1. negatividad de AFP preoperatorio para los

pacientes mayores de 1 ano. Entre los 6 a
12 meses deben de estar por debajo de 100
ng/ml.

2. testiculo sano potencialmente respetable

por ecografia.

Si el paciente cumple estos criterios, tras el
inicial clampaje atraumatico del cordon, se reali-
za biopsia escisional de la masa. Si se obtiene
confirmacién histolégica de benignidad tumoral
con limites quirargicos libres, se procede al cierre
del teste restante. En caso de histologia maligna
o duda sobre su posibilidad, se procedera a rea-
lizar orquiectomia radical. En el caso particular
de pacientes cerca de la pubertad y diagnostico
de teratoma, se requiere ademas la confirmacion
del estado prepuberal del tejido sano adyacente
para su realizacion?.

El tratamiento especifico dependera de cada
estirpe histolégica y su estadio clinico-histologi-
co. A los pacientes tratados en nuestro hospital
no se realiz6 en ninguno de los casos cirugia
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conservadora debido a la escasa edad de casi
todos ellos, circunstancia que dificulta esta acti-
tud, por la mayoria de estirpes potencialmente
malignas encontradas y la poca experiencia de
nuestro centro (Tabla 2).

El tumor del saco vitelino es el mas frecuente
en la edad prepuberal. Se diferencian de los del
adulto en la casi total ausencia en los mismos de
formas mixtas. En el 85% de los casos se diag-
nostican en estadio I, con una tasa global de
supervivencia de mas del 90%. Dos terceras par-
tes de los mismos se curan tras la orquiectomia
radical. En estadios II y III se recomienda la qui-
mioterapia inicial con posterior cirugia citorre-
ductora y/o linfadenectomia retroperitoneal pos-
terior segun los casos!!-13,

El teratoma en la edad prepuberal representa
entre 10 al 25 % del total de estos tumores, diag-
nosticandose fundamentalmente antes de los 4
anos de edad. Su comportamiento en los ninos
suele ser benigno, incluso con la presencia de
elementos histolégicos indiferenciados. Por ello,
se puede realizar cirugia preservadora de testicu-
lo sano, con el consecuente beneficio funcional y
psicologico del paciente, aunque esta actitud no
esta unanimemente aceptada. En casos limitro-
fes por la edad, se requiere la verificacion anato-
mopatologica del estadio prepuberal previo a la
cirugia conservadora!4-16.

El rabdomiosarcoma paratesticular es el tercer
tumor en frecuencia. Por la complejidad de su
manejo, requiere un tratamiento individulizado y
multidisciplinario. La SIOP recomienda la realiza-
cién de orquiectomia radical via inguinal. Como

ya hemos referido anteriormente, se debe realizar
escrotectomia parcial en el caso de abordaje tran-
sescrotal previo. El tratamiento adyuvante se
realiza siguiendo los protocolos de dicha organi-
zacion, dependiendo del analisis anatomopatolo-
gico de la pieza y de estudios de extension!7-18,

El quiste epidermoide supone el cuarto tumor en
frecuencia con un 3%. Se define por estar formado
en su totalidad por epitelio productor de queratina.
Se debe diferenciar del quiste dermoide, que con-
tiene otros anejos cutaneos, y del teratoma, que
incluye la tres capas embrionarias (endo-/meso- y
ectodermo). Asi como el teratoma, el quiste epider-
moide prepuberal puede ser considerado un tumor
benigno. La realizacion de cirugia conservadora
testicular es una opcion a considerar!4.

Los neoplasias estromales del testiculo englo-
ban a los tumores de células de Leydig, de célu-
las de Sertoli, a los tumores de la granulosa juve-
nil y a los mixtos o indiferenciados, que en su
conjunto suman un total del 10%. El tumor de
las células de Leydig aparecen entre los 5y 10
anos de vida. Su diagnostico es precoz por la apa-
ricion de signos clinicos de pubertad. Son uni-
versalmente considerados benignos en esta edad.
Se puede plantear la cirugia conservadora, aun-
que la indicacion no es tan clara como en el tera-
toma y quiste epidermoide!®.

El tumor de las células de Sertoli suele detec-
tarse en periodos precoces de vida. Aunque mayo-
ritariamente benignos en su evolucion, se han
comunicado casos de afectacién metastasica, por
lo que esta indicada la orquiectomia radical, que
suele ser suficiente en la mayoria de los casos2°.

Tabla 2
Cuadro — Resumen casos clinicos

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5 Caso 6 Caso 7
Edad 9 anos 11 anos 21 meses 6 anos y 3 meses 22 meses 22 meses 14 meses
(al diagnostico)
Histologia Teratoma  Linfoma Rarbomiosarcoma Rabdomiosarcoma Tumor del seno TM Células Tumor estromal

maduro Birkitt embrionario embrionario endodérmico Sertoli inclasificable
Estadio I it 1 I I I 1
Tratamiento  Orquiectomia SHOP-94 1° Tumorectomia 1° Orquiectomia  Orquiectomia  Orquiectomia Orquiectomia

2° Escrotectomia 2¢ SIOP-MMT-95
3¢ SIOP-MMT-95 (R952) (R-951)

Seguimiento 24 meses 72 meses 74 meses 44 meses 29 meses 47 meses 17 meses

(libre
de enfermedad)
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El tumor de la granulosa infantil tiene un origen
incierto. Se diagnostica casi exclusivamente duran-
te el primer ano de la vida. Es frecuente la alteracion
del cromosoma Y y/o mosaicismo en los pacientes
diagnosticados. Tiene como tratamiento de primera
eleccion la orquiectomia radical, generalmente
curativa®!22,

Finalmente, dentro de los tumores estromales
encontramos los tumores mixtos e indiferenciados.
No existe en la literatura suficientes pruebas como
para poder establecer guias de practica o recomen-
daciones respecto a él. La orquiectomia radical es
su tratamiento adecuado y suficiente, aunque por
lo incierto de su comportamiento se recomienda
seguimiento posterior de estos pacientes?3,

Los gonadoblastomas s0lo representan el 1% de
los tumores testiculares prepuberales. Casi exclusi-
vamente aparece asociado a disgenesia gonadal.
Contienen tanto elementos germinales como estro-
males; por lo que distinguimos en ellos tres compo-
nentes: células germinales (que recuerdan al semi-
noma), células de los cordones y elementos estro-
males. El 40% de los gonadoblastomas son asinto-
maticos. El crecimiento de los componentes germi-
nales degenera en un 50% de los casos en neopla-
sia, generalmente disgerminomas. El tratamiento es
la orquiectomia radical. En caso de presencia del
cromosoma Y, esta indicada su realizacién profilac-
tica precoz. En los casos de pérdida del mismo (p.e.
en sindrome Turner), es menos probable su apari-
cion. Si existe afectacion metastasica, la radiotera-
pia adyuvante es primera linea de tratamiento pos-
terior?4.

CONCLUSIONES
Los tumores testiculares y paratesticulares son
infrecuentes en nuestra practica habitual. El trata-
miento quirargico inicial ha sido esencial en todos
los casos, salvo en el paciente afecto de linfoma. En
nuestra serie tienen un excelente pronostico.
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