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REPORTE DE CASO

Oscar Suescin-Garay, MD'

RESUMEN

Objetivos: reportar un caso de Tumor de Ovario
de los Cordones Sexuales con Tdbulos Anulares
(TCSTA), hacer una revisién de la literatura acerca
del diagnéstico, tratamiento y pronéstico de esta
condicién.

Materiales y métodos: se informa el caso de
una mujer que consulté al Instituto Nacional de
Cancerologia, Bogota (Colombia), con diagnéstico
final de TCSTA avanzado, quien recibié tratamiento
quirﬁrgico y quimioterapia con evolucién satisfactoria
alos 6 meses. Se realiz6 una bisqueda de la literatura
en las bases de datos Medline via PubMed, LILACS
y Scielo, que incluia reportes y series de caso de
mujeres con diagnéstico de TCSTA, publicados
desde 1990, sin incluir rango de edad. Se extrajo
informacién sobre el diagnéstico, tratamiento y
prondstico reportado. Se realizé resumen narrativo
de los hallazgos.

Resultados: se incluyeron 14 publicaciones que
inclufan 26 pacientes. La edad media al diagnéstico

fue de 22,5 anos. Los sintomas principales fueron
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alteraciones de la menstruacién y dolor pélvico.
La tomografia computarizada fue la tecnologia
de imdgenes mds frecuentemente utilizada. El
tratamiento fue quirurgico, siempre usado,
acompanado de quimioterapia (29 %); 2 casos
recibieron radioterapia. Hubo recaida en el 20 % de
los casos. La mortalidad fue del 12,5 9%, toda en el
primer afo.

Conclusiones: la informacién sobre la utilidad
diagnéstica de las imdgenes, marcadores tumorales y
estudios de histoquimica es escasa, como también los
datos sobre el pronéstico de la entidad. El tratamiento
quirtrgico es el de eleccién, teniendo en cuenta el
deseo de fertilidad de la paciente y el estadio tumoral.
Se requieren més estudios que documenten de
manera mds detallada el manejo de esta condicion.

Palabras clave: tumores de los cordones sexuales y
estroma de las génadas; cancer de ovario; sindrome

de Peutz—]eghers.

ABSTRACT

Objectives: To report a case of ovarian sex cord
tumor with annular tubules (SCTAT) and conduct
a literature review on diagnosis, treatment and
prognosis of this condition.

Material and methods: Case report of a woman
with a final diagnosis of advanced SCTAT seen at
the National Cancer Institute in Bogota (Colombia)
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who received surgical treatment and chemotherapy
with a satisfactory course after 6 months. A literature
search was conducted in the Medline via PubMed,
LILACS and Scielo databases, including case reports
and series of women diagnosed with SCTAT published
since 1990, not using age ranges. Information about
diagnosis, treatment and reported prognosis was
retrieved. A narrative summary of the findings was
prepared.

Results: Fourteen publications with 26 patients were
included. Mean age at diagnosis was 22.5 years. The
main symptoms were menstruation abnormalities
and pelvic pain. Computed tomography (CT) was
the imaging technology most frequently used.
Surgical treatment was used in all cases, together
with chemotherapy in 29 %; 2 patients received
radiotherapy. Recurrence occurred in 20 % of cases.
Mortality was 12.5 %, with all deaths occurring
within the first year.

Conclusions: There is a paucity of information about
the diagnostic utility of imaging, tumor markers
and histochemical studies, as well as prognosis of
this disease condition. Surgery is the treatment of
choice, taking into consideration the patient’s wishes
regarding fertility, as well as the stage of the tumor.
Further studies are needed to provide more detailed
information about this condition.

Keywords: Gonadal sex cord and stromal tumors;

ovarian cancer; Peutz-Jeghers syndrome

INTRODUCCION

El tumor de cordones sexuales con tibulos anulares
(TCSTA) del ovario es un tumor de cordén sexual
de etiologia desconocida, histolégicamente se
caracteriza por nidos de células tumorales bien
delimitados compuestos de tibulos en forma de
anillo que los rodean en forma de membrana basal
(1). Fue descrito por primera vez por Scully en 1970,
quien realizé el reporte de 10 casos (2). En general
es un tipo de tumor de ovario muy raro, ya que
representa menos del 1 % de todos los tumores de los

cordones sexuales, aunque es frecuente en pacientes

con Sindrome de Peutz-Jeghers (SPJ) (3).

EI SP] es una enfermedad hereditaria autosémica
dominante rara (incidencia entre 1:8.300y 1:200.000
nacimientos) que se caracteriza por pélipos
hamartomatosos que afectan principalmente al
intestino delgado, grueso y al estémago, ademas de un
mayor riesgo de malignidad (4). Esto ocurre debido a
mutaciones de la linea germinal en la serina/treonina
quinasa 11 o en la quinasa hepatica B1 (STK11/LKBI)
en el cromosoma 19p13, combinado con un defecto
genético adquirido del segundo alelo STK1/LKBI en
células somaticas (5).

El TCSTA se presenta a cualquier edad, y
tipicamente se presenta como un hallazgo incidental
en un paciente con diagnéstico de SPJ (2); los casos no
asociados a este sindrome se presentan con sintomas
y signos inespecificos e irregularidades menstruales
(6,7). Cuando se asocia a SPJ, el tamafio va desde
lesiones microscépicas hasta de 3 cm., que pueden ser
bilaterales y multifocales, y microscépicamente puede
haber una calcificacién extensa dentro de los tdbulos,
y se observa ocasionalmente una proliferacion sélida
de células indiferenciadas de los cordones sexuales
o un patrén tubular tipo sertoli. Cuando no estan
asociadas a SP] son masas unilaterales grandes sélidas
o quistica; microscépicamente la morfologia clasica
puede hacer una transicién focal ala morfologia de la
granulosa o de las células de Sertoli (1-3). EI TCSTA
es mas frecuente en mujeres en edad reproductiva,
(7). Este tumor también puede producir progesterona
con cambios deciduales endometriales o pélipos
endometriales (8). El diagnéstico histopatolégico es
el patrén de oro (3).

No existe un tratamiento estandar para pacientes
con TCSTA debido a su baja frecuencia, aunque el
tratamiento quirurgico es el més recomendado,
dependiendo del deseo de fertilidad. Tampoco
hay mucha claridad sobre el pronéstico del tumor.
Los informes iniciales de Scully (2) y Young (3), no
presenta informacién al respecto. Por otra parte, no
se identificaron reportes en la literatura nacional de
casos de TCSTA; por lo tanto, el presente trabajo tiene
por finalidad reportar un caso de esta enfermedad en

una mujer en edad reproductiva, asf como hacer una
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revisién de la literatura con el objetivo de describir
c6mo se ha realizado el diagnéstico, el tratamiento y
cudl es el pronéstico de las pacientes diagnosticadas
con este tipo de tumor de ovario.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente nulipara de 26 afos quien consulta
por primera vez en octubre de 2021 al centro
nacional de referencia de cdncer (Instituto
Nacional de Cancerologia, INC) en Bogota,
Colombia, por diagnéstico de carcinomatosis
peritoneal secundaria a tumor de ovario remitida
de la ciudad de Barranquilla. Como antecedente
se le habia realizado una cistectomia de ovario por

laparoscopia en una institucion privada, en mayo

del 2019, en Barranquilla; con reporte de patologia

Figura 1. Hallazgos en resonancia magnética, imagenes.

de tumor de células de la granulosa, no recibié
tratamiento adyuvante. En enero de 2021 comenz6 a
presentar dolor en cicatriz de puerto de laparoscopia
izquierdo, por lo que consulta nuevamente a la
institucién donde se realizé el procedimiento. Alli
se realiza Resonancia Magnética (RM) de abdomen
con contraste en la que se documenta masa de pared
abdominal que se extiende hacia fosa iliaca y flanco
izquierdo. En septiembre del 2021 se toma biopsia
trucut percutanea guiada por ecografia: el reporte
de biopsia fue tumor de cordones sexuales. Es
llevada nuevamente a laparoscopia diagnéstica en
octubre de 2021 en otra institucién en la ciudad
de Barranquilla, donde se documentan signos de

carcinomatosis peritoneal y se toman biopsias con

reporte de tumor de células de la granulosa juvenil.

Masa de aS}Eecto neopldsico que compromete la pared abdominopélvica izquierda a nivel extra e intra pélvico,

infiltrando

ibras musculares del oblicuo mayor, menor y transverso izquierdo, asi como la grasa pélvica de la gotera

parietocélica, contactando el borde antimesentérico del colon descendente (sin claros signos de infiltracién),
contacto con el anexo izgluierdo ?/ vasos gonadales izquierdos.

Fuente: Departamento de radio

En diciembre de 2021 es valorada en junta de
Ginecologia Oncolégica del INC con imdgenes de
RM institucionales realizadas una semana antes de
la junta las cuales reportan masa que compromete
la pared abdominopélvica izquierda a nivel extra e

intra pélvica que contacta el borde antimesentérico

ogia e imagenes diagndsticas. Instituto Nacional de Cancerologfa, INC.

del colon descendente y signos de carcinomatosis
peritoneal (Figuras 1y 2); la revisién institucional
de patologia reporté un Tumor de los Cordones
Sexuales con Tubulos Anulares (TCSTA) por
caracterizacion histolégica e inmunohistoquimica

la cual fue positiva para queratina AE1-AE3,
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inhibina, calretinina, CD56, CD99 (focal) y
WTI; la inmunohistoquimica fue negativa para
cromogranina y sinaptofisina. El indice KI 67 fue
del 10 %. En esta junta se define llevarla a cirugia
citorreductora, que es llevada a cabo el 11 de enero
de 2022, y se realiza citorreduccién via abierta
que incluye histerectomia, salpingooforectomia
bilateral, peritonectomia de ctpula diafragmatica
derecha, peritonectomia parietal derecha flanco y
fosa iliaca derecha, peritonectomia pélvica anterior

y posterior, reseccién anterior baja de recto con

Figura 2. Hallazgos en resonancia magnética, imagenes.

anastomosis colorrectal, omentectomia supracdlica,
reseccion local amplia de pared abdominal de flanco
y fosa iliaca izquierda con reseccién de cicatriz
sobrelinea media, reseccién del ligamento redondo,
fulguracién y reseccién de implantes peritoneales
en meso del fleon distal, reseccién del ligamento
de treitz. Se calcula Indice de Carcinomatosis
Peritoneal (ICP) en 18; este indice tiene un valor
minimo de 0 y maximo de 39, se utiliza para evaluar
la cantidad y la distribucién de la enfermedad

tumoral en el peritoneo (9).

¥
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Signos de carcinomatosis peritoneal por multiples lesiones nodulares en la grasa mesentérica de la fosa iliaca
izquierda, flanco izquierdo, epiplén mayor, anexo izquierdo y en el fondo de saco posterior.
Fuente: Departamento de radiologia e imdgenes diagnésticas. Instituto Nacional de Cancerologia, INC.

Durante la evolucién del posoperatorio, la
paciente presenta, el 21 de enero de 2022,
dehiscencia de anastomosis colorectal con peritonitis
fecal, es llevada a lavado peritoneal, colostomia tipo
Hartmann y colocacién de sistema de presién
negativa ABTHERA. Es conducida a nuevo lavado
peritoneal el 24 de enero de 2022; el 25 de enero
de 2022 se recibe resultado de patologia final que
confirma diagnéstico histopatolégico (Figura 3).
Por tltimo, el 26 de enero de 2022 es llevada a cierre
de pared abdominal. Durante su progreso, y después
de cierre de pared abdominal, cursa con evolucién

estacionaria dada por picos febriles y disnea, en

imagen de TC de abdomen y pelvis, se documenta
coleccién pélvica con dehiscencia parcial de munén
rectal y fistula enterovesical y fistula atmosférica.
En tomografia computarizada (TC) de térax se
documenta, ademas, tromboembolismo pulmonar.
El cultivo de coleccién abdominal es positivo
para Enterococcus faecium. La paciente recibe
tratamiento con antibi6tico de amplio espectro y
clinica de heridas, ademas de anticoagulacién plena.
Valorada intrahospitalariamente por oncologia en
junta multidisciplinaria el 01 de febrero de 2022,
donde se decide inicio de tratamiento adyuvante

con esquema Carboplatino/Paclitaxel por 6 ciclos.
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Se da egreso el 14 de febrero con hospitalizacién
domiciliaria para continuar tratamiento. Finaliz6
tratamiento antibiético con evolucién favorable.

Durante el seguimiento hasta agosto de 2022, la

paciente ha recibido 6 ciclos de quimioterapia
sin toxicidad y se encuentra en seguimiento en su

ciudad de origen.

Figura 3. Hallazgos histopatoldgicos.
a) Se observa un patrén de crecimiento de células con formacién de tdbulos anulares complejos y simples, con
nicleos de polaridad invertida, cuerpos hialinos eosinéfilos (algunos calcificados) en la luz, con estroma laxo
conformando nédulos circunscritos con empalizada periférica.

b) En mayor detalle se observa la disposicién de formas anulares con polaridad nuclear invertida.

Fuente: Unidad Funcional Patologia oncolégica. Instituto Nacional de Cancerologia, INC.

MATERIALES Y METODOS

Con base en la pregunta {cémo se ha hecho el
diagnéstico, el tratamiento y cudl es el prondstico
de las pacientes diagnosticadas con TCSTA?, se
realiz6 una busqueda sistematica de la literatura en
la base de datos MEDLINE via PubMed y LILACS,
usando los términos MeSH: “Sex cord tumour with
annular tubules”, “Sex cordstromal tumours”, “Pure sex
cord tumours”. En las bases de datos Medline via
PubMed, LILACS y Scielo se realiz6 una busqueda
con las palabras: “Tumor de los cordones sexuales
con tdbulos anulares”, “Tumores de los cordones
sexuales y estromales” y “Tumor de los cordones
sexuales”. Se seleccionaron articulos originales en
espanol, inglés y portugués, desde 1990 a agosto
de 2022, se seleccioné este periodo porque a partir

de los anos 90 se presenta el mayor desarrollo de

las imdgenes diagnésticas y biologia molecular. Se
incluyeron reportes o series de caso, no se incluyé
rango de edad y se seleccionaron los estudios
que incluyeran pacientes con diagnéstico con
confirmacién histolégica de TCSTA asociados o no
a SPJ. Dentro de las caracteristicas de los estudios se
evalu6 el disefio, afio de publicacién, pais, poblacion,
rango de edad, caracteristicas clinicas, diagnéstico,
tratamiento y desenlaces del tratamiento. Dos
autores (FRy JL) revisaron los titulos y resimenes
de forma independiente; después de identificar
los titulos y los resimenes en la bisqueda inicial
se evalué el texto completo, en los casos en los
que no se cont6 con el texto completo, se solicitd
al autor el envio de este. La informacién de la
revision se organizé mediante un instrumento de

recoleccién de datos (tabla de Excel), que incluyd las
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siguientes variables: afio de publicacién, autor, pais
de realizacién del estudio, edad, tipo de estudio,
ntimero de casos, diagnéstico (incluyendo sintomas,
signos y hallazgos en laboratorios e imagenes como
ecografia, TC u otras modalidades), tratamiento
recibido (tipo de tratamiento quirtrgico y tipo de
tratamiento adyuvante) y desenlace del tratamiento y
seguimiento (seguimiento, recaidas y el tratamiento
de la recaida). Se realiz6 un resumen narrativo de
los hallazgos con los resultados de la basqueda, los
tipos de estudios incluidos y los resultados de las
variables incluidas en la basqueda.

Aspectos éticos. El comité de ética médica del
Instituto Nacional de Cancerologia (INC) dio
autorizacién para su publicacién en sesién del 13
de abril de 2022 con el nimero de oficio 722660.

)
Titulos y resumenes de
c PubMed via Medline n= 25.
ig Titulos y resimenes de
8 Cochrane n=0. _ _
= Titulos y resiimenes de — > Estudios duplicados n= 2
€ LILACS n= 5.
o Titulos y resimenes de
SCIELO n=2.
' N "
Titulos y resimenes revisados > Estudios no incluidos n=16.
n=30
o ( ) Razones:
E -13 Histologia de tumor de
e cordones sexuales sin tubulos
= Y anulares.
(2] Ravisién de texio comoleto -3 idiomas diferentes al espanol,
(n = 14) P inglés o portugués.
— '
M)
(7]
. Estudios incluidos en el reporte
= de caso
é’ (n=14)

Figura 4. Flujograma de seleccién de estudios.

RESULTADOS

Se identificaron 32 titulos publicados: dos titulos
correspondian a doble publicacién, quedando 30
titulos. Al revisar el resumen se identific6 que 13
estudios no cumplian con los criterios de inclusién
porque tenian histologia diferente a TCSTA, y 3
estudios estaban en idiomas diferentes al inglés,
espanol y portugués (1 en aleman, 1 en polacoy 1
en eslovaco), por lo que tampoco fueron incluidos
(Figura 4). De esta manera, fueron incluidos 14
estudios (Tabla 1), de ellos 13 correspondian a
reportes de caso (10,12-23) y 1 a serie de casos (11);
incluyeron un total de 26 casos. Los paises de origen
de los estudios fueron Estados Unidos (20-23),
Corea (10), Chile (12), India (13), Canad4 (14),
Tanzania (15), Suiza (16), Argentina (17), Escocia
(18) y México (19). La serie de casos fue publicada
en China (11).
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La poblacién incluida presenta una edad media
al diagnéstico de 22,5 afos (6-60 afos), 10
pacientes (38,4 %) eran menores de 18 afos
(10,11,15,17,19,20,23), y 16 pacientes eran mayores
de 18 afos (11-14,16,18,20-22). La paciente de mayor
edad tenfa 60 afios al momento del diagnéstico (14).

Diagndstico. Los sintomas principales en orden de
frecuencia fueron: amenorrea en 8 pacientes
(30,7 %) (11), pubertad precoz en 7 pacientes
(26,9 %) (10,11,17,19,23), dolor abdominal en 5
pacientes (19,2 %) (12-15,21), hemorragia uterina
anormal en 5 pacientes (19,2 %) (11,21,23), dolor
pélvico crénico en dos pacientes (7,6 %) (16, 20), e
hipermenorrea (12) y sensacién de masa y distension
abdominal (22), en un solo caso, respectivamente
(3,3 %). 3 pacientes tenfan asociado el diagnéstico
de SPJ, (11,5 %) (18-20).

En cuanto a las imdgenes diagnésticas, la més
usada fue la tomografia computarizada de abdomen
y pelvis (TC) en 19 pacientes (73 %), que evidencié
el hallazgo de masa anexial en todos los casos (10-
12,14,15,20,23), seguida de la ecografia pélvica
reportada en 2 casos (7,6 %), (17,19), y por dltimo,
la RM reportada en solo un caso que evidenci6
una masa anexial (16). En los hallazgos ecograficos
se report6 asimetrfa ovdrica en 1 caso (17), y
masa anexial en el segundo caso (19). Se report6
intususcepcion intestinal en un solo caso (18).

Qian et al. (11) informaron el uso de
inmunohistoquimica en 7 casos, los cuales
fueron positivos para inhibina, calretinina,
CD99 y citoqueratina AEI/AE3 y negativos para
cromogranina, sinaptofisina, EMA, p53, WT-1. El
indice proliferacién Ki 67 tuvo un rango del 2-30 %.

Tratamiento. En cuanto al tratamiento quirtirgico
se realizé salpingooforectomia unilateral en doce
pacientes (46,1 %) (10-14,16,17,19-21,23) y cirugia
de estadificacién en 9 pacientes (34,6 %) (11,18,23).
La linfadenectomia pélvica se realizé en 3 pacientes
(11,5 %) (12,17,23), el abordaje més frecuente
fue por via abierta (24 pacientes) (92,3 %) (10-
15,17-23). En una paciente se realizé, ademas,

linfadenectomia paraaértica y omentectomia (23), y

en otra paciente se realizé histerectomia abdominal
total y salpingooforectomia bilateral (22), lo que
equivale al 3,8 % en cada caso, respectivamente. En
un reporte de caso se realiz6 manejo preservador
de la fertilidad con gestacién a término, 24
meses después de cirugfa, con desenlace materno
fetal favorable (16). En 7 pacientes (30,4 %) se dio
tratamiento adyuvante con quimioterapia después
del manejo quirdrgico (11), los regimenes de
quimioterapia fueron: PVB (cisplatino, vinblastina y
bleomicina) en dos casos, 5-fluoruracilo en 1 caso,
nitrosurea en 1 caso y PEB (cisplatino, etopésido y
bleomicina) en 3 casos. En cuanto al seguimiento, se
reportaron 10 recaidas, en 9 casos el tratamiento fue
reseccién del tumor y adyuvancia con quimioterapia
(11,18,21,22), y una paciente no recibié tratamiento
por decisién propia (14). Se report6 tratamiento
adyuvante con radioterapia después del tratamiento
inicial en dos casos (11,18). En los casos reportados
de la bisqueda no se reportaba uso de otras terapias
como inmunoterapia, terapia dirigida o inhibidores
de la angiogénesis.

En cuanto al seguimiento, en un rango de
0-7 meses murieron 3 pacientes (12,5 %) por la
enfermedad (11,14,18); sin embargo, el periodo de
seguimiento no es el mismo en todos los estudios y
no en todos se informd si se present6 o no recaida de
la enfermedad o muerte, por lo tanto, los desenlaces
oncoldgicos de supervivencia libre de progresién
(SLP) y supervivencia global (SO) no se pueden

estimar con base a los casos reportados.

CONCLUSIONES

La informacién sobre la utilidad diagnéstica de las
imdgenes diagnésticas, marcadores tumorales y es-
tudios de histoquimica es escasa, asi como también
los datos sobre el pronéstico de la entidad. El tra-
tamiento quirtrgico es el de eleccién, teniendo en
cuenta el deseo de fertilidad de la paciente y el estadio
tumoral. Se requieren més estudios que documenten

de manera mds detallada el manejo de esta condicién.
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Tabla 1.
Resumen de las caracteristicas de los estudios de caso de pacientes con TCSTA asociado o no al SPJ.

-8 pacientes:

Diagnéstico
seguimiento

[
-
3
[=1
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