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Tumor of the genital cords with
annular tubules
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INTRODUCCION

El tumor de los cordones sexuales con ttibulos
anulares es una neoplasia ovdrica muy infrecuente.
Siendo cldsicamente incluido en la categoria de <«u-
mores del estroma sexual inclasificables» es consi-
derado un tumor con entidad propia, diferencidn-
dose de los de la granulosa y de Sertoli-Leidyg tanto
desde el punto de vista microscépico como ultraes-
tructural?.

Este tumor se asocia frecuentemente y de forma
caracteristica con el sindrome de Peutz-Jeghers, lo
que condiciona su presentacién clinica, caracteristi-
cas anatomopatoldgicas y prondstico. Es un hecho
que en casi todas las pacientes con este sindrome la
lesién es un hallazgo casual en ovarios estudiados
por otras razones, y ademds no se conoce ninguin
caso de comportamiento maligno®.

En contraposicién, en pacientes sin dicho sin-
drome pueden encontrarse patrones de crecimiento
asociados de tumor de células de la granulosa y/o
Sertoli-Leydig, hecho que condiciona que alrededor
del 40% tengan manifestaciones de hipersecrecion
estrogénica: hiperplasia endometrial, pseudopuber-
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tad precoz isosexual, alteraciones menstruales. Se ha
descrito un caso de virilizacién leve. Estd constatado
que al menos una quinta parte de estos tumores tie-
nen comportamiento maligno, y las recidivas pueden
aparecer tras largos periodos libres de enfermedad™.

Se presenta un caso de tumor de los cordones se-
xuales con ttbulos anulares con patrones asociados
de tumor de células de la granulosa sin asociacion
al sindrome de Peutz-Jeghers en una nifia de 10 afos.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente de 10 afios de edad que acude a Urgen-
cias por dolor abdominal y metrorragia de 1 mes de
evolucién. No presenta antecedentes familiares ni
personales de interés. La telarquia fue a los 8 afios.

En la exploracién fisica se observé un desarrollo
normal de mamas y vello pubiano. Los genitales ex-
ternos eran normales. Mediante palpacién abdomi-
nal se objetiva la presencia de una masa de consis-
tencia dura, inmoévil, que llega hasta tres traveses
por debajo del ombligo. Se aprecia dicha masa en
hipogastrio mediante tacto rectal.
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La ecografia abdominal muestra un ttero normal
con endometrio de 5,5 mm de didmetro y una ima-
gen quistica multiloculada en regiéon anexial izquierda
de 118 por 86 mm con polo inferior de consistencia
solida. El ovario derecho no se visualiza. Se realiza un
estudio de extensién a la paciente que incluye: mar-
cadores tumorales: CA 125, CEA, CA 19,9 y AFD, re-
sultando todos, excepto el CA 125, normales. El TAC
informa de la existencia de una tumoracién ovdrica
compatible con teratoma; sin imdgenes que sugieran
la existencia de adenopatias iliacas, ni retroperitonea-
les ni imdgenes metastédsicas a nivel visceral.

Como tratamiento se decide realizar laparotomia
exploradora con biopsia intraoperatoria de la tumo-
raciéon de ovario izquierdo. Los hallazgos mds desta-
cables fueron los de un tumor dependiente de ova-
rio izquierdo torsionado, no adherido ni a visceras ni
a pared pélvica. Existia escaso liquido libre en cavidad
con las caracteristicas macroscépicas de trasudado, y la
anatomia patolégica de la biopsia intraoperatoria in-
forma de tumor de los cordones sexuales, probable-
mente benigno. El diagnéstico histopatolégico defini-
tivo fue de pieza de ooforectomia de 12,5 por 8 por
6 cms con tumor de los cordones sexuales con td-
bulos anulares, con patrones asociados de tumor de
células de la granulosa (macro y microfolicular). La
citologia de liquido de lavado peritoneal con ausen-
cia de células neoplésicas y mesotelio reactivo.

DISCUSION

El infrecuente tumor de los cordones sexuales con
tibulos anulares se caracteriza bdsicamente desde el
punto de vista estructural por la presencia de tdbulos
anulares simples y complejos”. Los tibulos simples
tienen forma de anillo, con el niicleo orientado hacia
la periferia alrededor de un cuerpo hialino central
constituido de material de membrana basal. Los mu-
cho mas numerosos tibulos complejos son estructu-
ras redondeadas compuestas por anillos intercomuni-
cados alrededor de muiltiples cuerpos hialinos.

Estos tumores han sido incluidos por algunos ob-
servadores como tumores de la granulosa y/o de
Sertoli-Leydig. Sin embargo, la presencia de los cuer-
pos de Call-Exner en los primeros y de tdbulos elon-
gados, asi como filamentos de Charcot-Bottcher pa-
ranucleares en los segundos, confieren a cada tumor
una entidad propia (Figs. 1, 2 y 3).
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Figura 1. Superficie de corte tumoral con aspecto solidoquistico.

El tumor cordones sexuales con tabulos anulares
varia tanto clinica como patolégicamente, depen-
diendo de su asociacién o no al sindrome de Peutz-
Jeghers®” (tabla 1).

En estos pacientes sin asociacion al sindrome de
Peutz-Jeghers, lo cual es mds infrecuente, los tumores
son casi siempre unilaterales y normalmente forman
masas palpables. Al menos la quinta parte de los tu-
mores presenta un comportamiento maligno, con di-
seminaciéon a través del sistema linfatico®'?. Las re-

currencias suceden a menudo tarde. Las asociaciones
con tumor de celulas de la granulosa tipicos son fre-
cuentes: un 40% de las pacientes ha tenido manifesta-
ciones de secrecién estrogénica; la secrecién de pro-
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Figura 2. Aspecto histolégico caracteristico de las formaciones
tubulares werdaderas» ocupadas por material eosindfilo hialino
central. (Hematoxilina-eosina, x100.)
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Figura 3. Marcaje con coligeno IV del material hialino
intratubular.

gesterona, que puede asociarse con cambios deci-
duales del endometrio, es relativamente comun.

El tratamiento conservador, consistente en sal-
pingo-ooforectomia unilateral y linfadenectomia pél-
vica y paraadrtica ipsilaterales, ha sido efectivo en la
mayorfa de casos. Los marcadores tumorales habitua-
les, como CA-12 o CEA, no se han mostrado eficaces.
Se ha descrito un caso en el que los niveles de ini-
bina y factor de inhibicién Mulleriano (MIF) se corre-
lacionaban con la presencia o no de enfermedad”.

No se ha establecido un tratamiento estdndar de
las metdstasis. En la literatura aparecen casos en los

Tabla 1 Caracteristicas diferenciadoras del tumor

ovarico de los cordones sexuales

con tibulos anulares segin asociacion

o no al sindrome de Peutz-Jeghers

Asociado Sind. No asociado Sind.
de P-J de P-]

Bilateral 62% 5%
Visible macroscépica. 27% 75%
Tamaifio 3 ¢m o menor Grandes
Multifocalidad 82% 6%
Calcificaciones 62% 12%
Comportamiento maligno 0% 20%
Adenoma maligno de cérvix 15% 4%

Tomada de Kurman RJ. Blaustein’s pathology of the female
genital tract. Springer Verlag: New York, 1994; 816.

que se tratan con cirugfa, quimioterapia o radiotera-
pia®'V. La rareza de este tumor y los pocos casos
existentes hacen practicamente imposible el estable-
cimiento de un protocolo de actuacién unificado.

En nuestro caso, tras conocer el diagnéstico defi-
nitivo, sometemos a la paciente a seguimiento pe-
riédico, con revisiones clinicas y pruebas comple-
mentarias, en las que se incluyen, entre otras, la
inhibina y el factor de inhibicion Mulleriano (MIF).

Actualmente, transcurridos 38 meses desde la in-
tervencién quirtrgica, la paciente permanece asinto-
matica y libre de enfermedad.
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