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RESUMEN

El tumor de los cordones sexuales con tibulos
anulares suele ser un tumor bilateral, de pequefio
tamarfio, calcificado, benigno y asociado con el
sindrome de Peutz-Jeghers. Pero aquellos casos de
presentacién unilateral y de mayor tamafio, a pesar
de su habitual aspecto anatomopatoldgico y
comportamiento benignos, deben ser considerados
como potencialmente malignos, y por tanto se
debe efectuar un estrecho seguimiento de las
pacientes que los presenten.

PALLABRAS CLAVE
Tumor cordones sexuales. Ttbulos anulares.

Malignidad.
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ABSTRACT

Sex cord tumors with annular tubules

are usually small, bilateral, calcified and benign
and associated with Peutz-Jeghers syndrome.
However, when these tumors are unilateral and of
greater size they should be considered as
potentially malignant, despite their typical
histopathological features and benign behavior.
Consequently, patients presenting

these tumors should be closely followed-up.

PALABRAS CLAVE

Sex cord tumor. Annular tubules. Malignancy.
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INTRODUCCION

El tumor de los cordones sexuales con ttibulos
anulares (TCSTA) fue descrito por primera vez por
Scully en 1970 como una neoplasia ovérica caracte-
rizada por la presencia de células dispuestas for-
mando tdbulos anulares simples y complejos, y fre-
cuentemente asociada al sindrome de Peutz-Jeghers
(SPJ). Por su configuracién morfolégica se le consi-
dera a caballo entre los tumores de la granulosa y
los de Sertoli? y asi segun los autores se tratarfa de:

— Un subtipo de tumores de células de la granu-
losa que adopta un patrén de crecimiento simi-
lar al que muestran las células de Sertoli®.

— Un androblastoma®*.

— Un subtipo de tumores de células de Sertoli.

El motivo de este trabajo es presentar el primer
caso de esta rara neoplasia que hemos diagnostica-
do en nuestro centro, y realizar una revisiéon de la
bibliograffa.

CASO CLINICO

Paciente de 49 afios que acude a efectuar una re-
visién ginecoldgica rutinaria. Como antecedentes fa-
miliares tiene 2 tias con cancer de mama, y su padre
fallecido por cancer de prostata. No tiene anteceden-
tes personales de interés para el caso. La menarquia
fue a los 12 afios, y sus ciclos son regulares y nor-
males en cantidad y duraciéon; G1 A0 P1 HI.

En la exploracién ginecoldgica se detecta el ova-
rio derecho aumentado de tamarfio por lo que se re-
aliza una ecografia en la que se observa la presen-
cia en el mismo de una formacién de 50 x 40 mm,
redondeada, heterogénea, bien delimitada, y de con-
tenido ecogénico, sugestiva de teratoma ovdrico. El
atero y el ovario izquierdo son normales.

Al comunicérselo a la paciente refiere que dicha
formacion se habia descrito con similares caracteris-
ticas ya hacfa 5 afios pero que al ser asintomatica y
permanecer estable, de comun acuerdo con ella, se
habia optado por tan sélo revisarla periédicamente.
En este sentido, aporta ecografias previas que asf lo
corroboran, en las que se habfa orientado como un
probable endometrioma.

Se le propuso la extirpaciéon del quiste mediante
laparoscopia, que aceptd y se llevé a cabo sin inci-
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Figura 1. Tumor de los cordones sexuales con tibulos anulares.
Nidos de células tumorales rodeados por un estroma fibroso. Los
tibulos forman estructuras complejas alrededor de ejes
hialinizados (hematoxilina-eosina, x200).

dencias. Durante la intervencién se confirmé la pre-
sencia del quiste, no adherido y dependiente del
ovario derecho. El resto del aparato genital interno
era normal.

El estudio anatomopatolégico de la pieza mostrd
macroscopicamente una formacién de superficie
blanquecina, con dreas sélidas pardo amarillentas y
tractos fibrosos a la seccién. Microscépicamente,
presentaba las siguientes caracteristicas:

— Multiples estructuras tubulares de morfologia
anular dispuestas en forma de pequefios nidos
de contornos bien definidos.

— Formadas por células de morfologia poligonal,
con citoplasma eosinéfilo o claro, y nidcleos de
disposicién periférica sin atipias, aunque con
discretas irregularidades en la carioteca.

— Las células tumorales se hallan dispuestas alre-
dedor de un drea central hialinizada, PAS positi-
va, correspondiente a material de la membrana
basal (fig. 1). Con técnicas inmunohistoquimicas
se observa una intensa inmunorreactividad de
las mismas frente a la inhibina (fig. 2).

— En numerosas zonas de la tumoraciéon se ob-
servan estructuras mas complejas, constituidas
por miuiltiples tibulos anulares intercomunica-
dos y en otras se reconocen signos de diferen-
ciaciéon hacia células de Sertoli.

— Asimismo, se observa la presencia focal de las
células tumorales en los vasos linfaticos.
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inmunorreactividad citoplasmdtica frente a la inhibina (anti-
inhibina, x400).

Ante el resultado anatomopatolégico, y la edad
de la paciente se decidié completar la cirugfa, y se
realiz6 una histerectomia total mas anexectomia con-
tralateral (la otra trompa se extirp6 en la primera in-
tervencion) y, dadas las imdgenes vistas en el tumor,
linfadenectomia ilfaca homolateral. El resultado his-
tologico evidencié un ttero y anejo contralateral sin
lesiones relevantes, y la ausencia de células tumora-
les en los 8 ganglios aislados.

El seguimiento posterior, 14 meses, de la pacien-
te ha resultado dentro de la normalidad.

DISCUSION

El TCSTA es una entidad poco frecuente ya que
constituye tan sélo el 0,05-0,6% de todos los tumo-
res ovdricos. Se puede presentar en todas las edades
(existen casos descritos en pacientes entre 4 y 76
afios), pero con preferencia por los 30-40. Scully! re-
cogid inicialmente trece casos y hasta la fecha sélo
se han publicado unos 150, por lo que la experien-
cia en un Unico centro es muy limitada: Shen et al®
en China han tratado 6 casos en 20 afios, el Institu-
to de Patologia de Lausana tiene registrados 4 en 40
anos’, y Young et al recogen, en una revision hecha
en 19822, 74 casos en todo el mundo. En Esparia se
han descrito al menos 4 casos mas*810,

Existen dos casos descritos de localizacién extra-
ovdérica: en la trompa de Falopio'! y en un saco her-
niario umbilical'?, con génadas sanas.
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Clinica

Los TCSTA suelen ser productores de hormonas:
estrogenos y progesterona'® fundamentalmente, por
lo que segiin cémo sea ésta y la edad en la que se
presente, asi serd su clinica:

— Un 50% se acomparfia de sintomas sugestivos
de hiperestronismo: pubertad precoz!*', irre-
gularidad menstrual, hiperplasia endometrial,
sangrado posmenopéusico, etc.b.

— Otros presentan amenorrea secundaria®, atrofia
glandular o decidualizacién endometrial.

— Otros hiperprolactinemia, secundaria a la accién
sobre el sistema nervioso central de los valores
elevados de estrogenos y progesterona’.

Estd descrito un caso en el que la primera pista
para el diagnéstico la dio la presencia de células ati-
picas en la citologia cervicovaginal'®.

Un 40% se asocia al SPJ, un proceso de base ge-
nética, caracterizado por la presencia de manchas
melanicas en la boca y pélipos hamartomatosos, en
especial en el yeyuno. En este caso los tumores sue-
len ser bilaterales, multifocales, de pequefio tamafio
(3 cm) y con calcificaciones.

También pueden ser asintomaticos, como el caso
que nos ocupa, y constituir un hallazgo casual. En
este supuesto suelen ser unilaterales, voluminosos,
mas agresivos, y raramente multicéntricos.

Histopatologia

Macroscopicamente suelen ser de color blanco-
amarillento y con zonas calcificadas. Microscépica-
mente se caracterizan por una mezcla de tdbulos
anulares de morfologia sencilla y compleja:

— Los ttbulos sencillos estdn formados por célu-
las que presentan sus ntcleos dispuestos en la
periferia, situados alrededor de una zona cen-
tral hialinizada compuesta por material del tipo
membrana basal.

— Los ttibulos complejos son mas frecuentes y co-
rresponden a estructuras redondeadas com-
puestas por la unién de varios anillos interco-
municados entre si y dispuestos alrededor de
varios ejes hialinizados.

En pacientes con SPJ, se suelen identificar multi-
ples islotes tumorales dispersos por el estroma ova-
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rico. También pueden encontrarse actimulos de cé-
lulas neoplasicas con citoplasma vacuolado, debido
al actimulo de lipidos. En zonas, el patrén de creci-
miento tubular del tumor puede ser sustituido por
un crecimiento difuso de las células neoplésicas. En
més del 50% de los casos se encuentran calcificacio-
nes en el interior de los ttbulos.

En los tumores de mayor tamafio, habitualmente
no relacionados con el SPJ, se suele producir la hia-
linizacién de los tdbulos y el estroma, asi como sue-
le ser frecuente la aparicion de dreas con diferen-
ciacién hacia células de la granulosa y de células de
Sertoli en el seno del tumor.

Ahn et al® han intentado caracterizarlos mediante
microscopia electrénica, y sus hallazgos evidencia-
ron que los tibulos anulares son similares a los en-
contrados en los adenomas tubulares testiculares o
en los testiculos criptorquidicos, pero mientras que
en estos dltimos se puede encontrar una luz tubular,
en los TCSTA ésta no existe. Asimismo, también es
posible encontrar células dispuestas en ttibulos simi-
lares en los tumores de Sertoli-Leydig, en los de la
granulosa, y en los ginandroblastomas, si bien es ex-
cepcional en ellos la presencia de una gruesa mem-
brana basal.

En el estudio ultraestructural se ha encontrado en
ocasiones la presencia de cristales de Charcot-
Bottchér en el citoplasma celular, lo que sugiere la
existencia de una diferenciacion hacia las células de
Sertoli!’1%, por lo que algunos autores lo consideran
un subtipo de los tumores de estas células. Por con-
tra, su ausencia, que lo mds probable es que se de-
ba a haber hecho un muestreo insuficiente, junto
con la presencia de corpusculos de Call Exner y de
inmunorreactividad frente a la inhibina (o y )20 ha
hecho pensar a otros autores® que su procedencia
estarfa en las células de la granulosa. Asi, Hart et al?!
consideran los casos, como el que comunicamos, no
asociados con el SP] inequivocamente como tumo-
res de células de la granulosa.

Lo tipico de los TCSTA es la ausencia de ele-
mentos de las células de Leydig, y su frecuente aso-
ciacién con el SPJ, lo que garantiza las posibilidades
de su clasificacién como una entidad propia. Ahn et
al® proponen el término de tumores de células de
Sertoli de tipo tiibulos anulares. Scully estd de acuer-
do con este término siempre que los tibulos sean el
componente predominante del tumor!. Haciendo la
salvedad de que si bien cuando se asocian al SPJ no

presentan nunca diferenciacion de “tipo granulosa”,
en muchos de los no asociados se han observado
dreas con diferenciacion de tipo células de la granu-
losa, habitualmente sin cuerpos de Call-Exner. Por
ello se piensa que estas zonas representan una va-
riante morfoldgica de la actividad proliferativa de las
células de Sertoli.

En cualquier caso, estos “cruces” de caracteristi-
cas lo tnico que pondrian de manifiesto es el origen
comun en el epitelio celémico de los dos tipos ce-
lulares. Por otra parte la separaciéon de los TCSTA en
funcién de su asociacién o no al SPJ es demasiado
artificial, ya que los hallazgos histolégicos son muy
similares, si bien en los no asociados es mds tipica
la heterogeneidad histoldgica.

Tratamiento

En la mayoria de los casos serd simplemente qui-
rargico, anexectomia o histerectomia con anexecto-
mia bilateral segiin la edad y deseos de la paciente.

Si el tumor es maligno, ademds de la cirugia ha-
bria que administrar quimioterapia, si bien no estd
bien definido el esquema més adecuado®?* y los re-
sultados obtenidos son desalentadores. La radiotera-
pia no estd contemplada por la mayoria de los au-
tores. Ademds, como la via de diseminacién es
fundamentalmente linfatica, se puede plantear la re-
alizacién de linfadenectomia pélvica.

Prondstico

Con las limitaciones que hemos sefialado, pode-
mos distinguir dos grandes grupos en cuanto al pro-
nostico:

1. Ia mayoria de ellos, asociados al SPJ, deben
considerarse como una lesién benigna de tipo
hamartomatosa, si bien existe una reciente pu-
blicacién que se comunica un caso de malig-
nidad en un TCSTA de este tipo'®.

2. Los no asociados al SPJ, deben considerarse
como una neoplasia con bajo grado de poten-
cial malignizacion'’18. Se calcula que el riesgo
global de metastasis, que se suelen producir
por via linfitica, es de aproximadamente el
30%’!, pero debido a los pocos casos descri-
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tos, y la heterogeneidad de los mismos no
existen criterios prondsticos fiables. El nimero
de imagenes de mitosis vistas se ha demostra-
do como indtil ya que los TCSTA de compor-
tamiento maligno no se caracterizan precisa-
mente por presentar muchas. Ademds, se ha
publicado la aparicién de metdstasis tardfas, 7-
10 afios después, en casos en los que se extir-
p6 completamente el tumor primitivo, con la
capsula intacta y sin implantes peritoneales”?.

Scully’?? defiende que deben ser considerados
siempre como una verdadera neoplasia potencial-
mente maligna, a pesar de su habitual aspecto ana-
tomopatolégico benigno, y por tanto que se debe
efectuar un estrecho seguimiento de aquellas pacien-
tes que lo presenten. Para ello se ha propuesto el

empleo de la inhibina, en especial la B2, y de la hor-
mona antimulleriana como marcadores tumorales?.

Si presentan sintomas de hiperestronismo se com-
portan como los tumores de las células de la granu-
losa y, por tanto, estas pacientes tienen mayor ries-
go de hiperplasia endometrial, y de tumores
mamarios malignos. Se ha descrito una diferencia-
cién metaplasica de zonas del ovario hacia tejido en-
dometrial, incluso con malignizacién, debida al efec-
to gestagénico de la neoplasia (decidualizacion
endometrial). Asimismo, otros autores>?>?® han pu-
blicado una ocasional aparicién de adenomas malig-
nos del cérvix en los casos asociados al SPJ.

Se ha publicado un caso en el que hubo un em-
barazo posterior al tratamiento con cirugia conserva-
dora?’.
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