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INTRODUCCION

En 1976, Clement y Scully describieron 14 casos
de tumores uterinos con una gran semejanza histo-
légica a los tumores de los cordones sexuales del
ovario!. Estos autores postularon un origen gonadal
basdndose exclusivamente en su semejanza con los
mas habituales tumores ovaricos de los cordones se-
xuales (tumores de la granulosa y de Sertoli-Leydig).
Dividieron sus casos en dos grandes grupos en fun-
ciéon de la proporcion relativa de los componentes
que los constituyen (células del estroma endometrial
y células de probable origen gonadal agrupadas en
nidos, cordones y/o tibulos).

En el grupo 1 la participacién de los cordones se-
xuales es menor predominando el componente es-
tromal endometrial (méas del 50% de la neoplasia). El
comportamiento clinico de los tumores del grupo 1
es semejante al de los sarcomas estromales endome-
triales puros de bajo grado, por lo que pueden re-
currir o metastatizar'.

El grupo 2 estd integrado por aquellos tumores
en los que la participacion del estroma endometrial
es nula o0 minima, estando constituidos de forma

predominante por elementos de supuesto origen en
los cordones sexuales. El comportamiento biolégico
de los tumores del grupo 2 es totalmente benignol.
Con posterioridad, basdndose en hallazgos inmu-
nohistoquimicos y ultraestructurales, distintos auto-
res han propuesto un origen muscular, epitelial y del
estroma endometrial sin que exista todavia un con-
senso total sobre la verdadera naturaleza de estas
neoplasias®3>77.

CASO CLINICO

Se trata de una paciente de 36 afios de edad que
presentaba hipermenorreas de larga evolucion. Entre
sus antecedentes personales y obstétricos solamente
destacaban tres embarazos y partos normales. En la
exploraciéon ginecolégica presentaba un cérvix de
multipara con eritroplasia periorificial. Al tacto vagi-
nal se detectaba un aumento del tamarfio uterino se-
mejante a una gestaciéon de 8-10 semanas a expen-
sas de una tumoracién ubicada en el fondo y canto
derecho (fig. 1). En la ecografia se observa una ma-
sa hipoecoica en el fondo uterino de 5,7 x 5,3 cm

Prog Obstet Ginecol 2001;44:87-90



88

MI. Ribau Diez, E. Garcia Toro, A. Velasco Osés, M. Claver Criado, E. Alonso Briz.—Tumor uterino de los cordones sexuales

Figura 1. La tumoracion estaba localizada en el fondo uterino a
nivel intramural respetando la cavidad endometrial.

Figura 3. Las estructuras tubulares estin tapizadas por una
tinica hilera de células ciibicas sin atipia destacable.

Figura 2. Microscépicamente la tumoracion estd constituida por
estructuras tubulares en un estroma hialinizado.

Figura 4. Las células tumorales resultaron fuertemente positivas
para desmina.

compatible con un fibroleiomioma. Se programa pa-
ra intervencién quirdrgica, practicindose laparoto-
mia exploradora con biopsia intraoperatoria del tu-
mor uterino ante la extrafia imagen macroscépica
observada que, aunque descarta malignidad, no es-
tablece un diagnéstico histolégico concluyente.

Se realizé histerectomia total simple sin inciden-
cias. En el estudio anatomopatoldgico definitivo se
confirmé la ausencia de signos histolégicos de ma-
lignidad, estando constituido el tumor por estructu-
ras tubulares tapizadas por una tnica hilera de cé-
lulas ctibicas sin atipia destacable, inmersos en una
matriz hialinizada (figs. 2 y 3), en la que no se re-
conocen morfolégicamente musculo liso ni estroma
endometrial. El estudio inmunohistoquimico presen-
ta positividad para queratina (CAM 5.2), vimentina y
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desmina (fig. 4). El diagndstico fue de tumor uterino
de los cordones sexuales cursando el postoperatorio
con normalidad. Tras 8 afios de seguimiento la pa-
ciente se encuentra asintomatica, sin signos de recu-
rrencia de la enfermedad.

DISCUSION

Consideramos que el caso que presentamos co-
rresponde a un tumor uterino de los cordones se-
xuales del grupo 2 segtn el trabajo inicial de Cle-
ment y Scully!. Morfologicamente, no se evidencia
estroma endometrial y las estructuras tubulares que
lo componen son semejantes a los descritos en los
tumores de Sertoli del ovario. Ademds, el perfil in-
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munohistoquimico (positividad para queratina, vi-
mentina y desmina) también coincide con el descri-
to en estas neoplasias>®.

La discusiéon se plantea abiertamente sobre la
controvertida histogénesis de estos tumores uterinos.
Inicialmente, su semejanza arquitectural con los tu-
mores ovaricos derivados de los cordones sexuales
sugirieron este origen a los autores que los descri-
bieron!, aunque en ningtn caso se han descrito hen-
diduras nucleares ni cuerpos de Call-Exner como en
los tumores ovéricos de la granulosa.

Posteriormente, Tang et al® encontraron eviden-
cias inmunohistoquimicas y ultraestructurales de di-
ferenciacion muscular proponiendo la denominacién
de “estromioma®!0. Otros autores sugieren que la
presencia en estas lesiones de un doble fenotipo es-
tromal y epitelial son compatibles con un origen
estromal endometrial, de forma que la semejanza
con los tumores ovdricos de los cordones sexuales
podria ser casual, sin ningtin vinculo histogenético
entre ambos tipos de neoplasia®”.

En 1986, Kantelip et al® describen cristales de
Charcot-Blotcher en el estudio ultraestructural de un
caso. Estas estructuras son especificas de las células
de Sertoli, apoyando la hipétesis inicial de Clement
y Scully.

Recientemente, Krishnamurthy et al han aplicado
una serie de nuevos marcadores inmunohistoquimi-
cos expresados por células de los cordones sexuales
y/o productores de hormonas esteroideas a 7 casos.
Estos nuevos marcadores (inhibina, 013 y A103) ha-
bian demostrado previamente su utilidad en el diag-
noéstico de los tumores de los cordones sexuales
ovéricos?.

La inhibina es una hormona producida por las cé-
lulas de la granulosa que inhibe la liberacion de FSH
por la hipdfisis. Es un marcador muy especifico de
diferenciacién gonadal, por lo que la positividad en
tres de los siete casos estudiados por Khishnamurthy
et al es compatible con este origen.

El marcador 013 (CD99, MIC-2) se ha utilizado
fundamentalmente en el diagnéstico del sarcoma de
Ewing y tumor neuroectodérmico periférico (PNET).
Sin embargo no es totalmente especifico, habiéndo-

se demostrado también positividad en elementos de
los cordones sexuales entre otros tipos celulares*. El
013 result6 positivo en seis de los siete casos estu-
diados por Krishnamurthy et al®.

Finalmente, el A103 es un anticuerpo capaz de
detectar el antigeno MART-1 expresado por los me-
lanocitos normales y neoplasicos. Este marcador
también resulta positivo, probablemente por una
reaccién cruzada, en células productoras de hormo-
nas esteroideas y en los tumores derivados de este
tipo de células en la corteza suprarrenal, ovarios y
testiculos. De los 7 casos de Krishnamurthy et al?,
cuatro resultaron positivos con el A103. Estos resul-
tados son compatibles con la hipétesis original de
Clement y Sally, sin que la positividad frecuente pa-
ra marcadores epiteliales y musculares (queratina,
actina y desmina) sea totalmente contraria a un ori-
gen de los cordones sexuales, puesto que estos mar-
cadores se han encontrado también en tumores ovéa-
ricos de la granulosa?. Ademas, la positividad frecuen-
te para receptores de estrogenos y progesterona
también apoya este origen?. Asumiendo esta histo-
génesis, no estd establecido si estos tumores surgen
de una diferenciaciéon divergente del estroma uteri-
no o de elementos de los cordones sexuales ectdpi-
cos.

El tratamiento recomendado es la histerectomia
total y salpingooforectomia bilateral, que resulta cu-
rativa en los tumores del grupo 2, mientras que las
lesiones del grupo 1, pueden recidivar o dar metds-
tasis’. En pacientes jovenes con lesiones del grupo 2
en las que preservar la fertilidad es una considera-
cién importante se puede plantear un tratamiento
conservador si resulta técnicamente posible!/!1,

En resumen, describimos un caso extraordinaria-
mente infrecuente de un tumor uterino derivado de
los cordones sexuales. Los sucesivos estudios inmu-
nohistoquimicos y ultraestructurales han obtenido re-
sultados contradictorios, manteniéndose la controver-
sia sobre su histogénesis. Sin embargo, el descubri-
miento reciente de nuevos marcadores relativamente
especificos, apoyan la hipétesis inicial sobre un ori-
gen de estas lesiones en los cordones sexuales.
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