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Resumen Abstract

Las tumoraciones de ovario de naturaleza maligna Ovary tumor of malignant nature is infrequent in
son poco frecuentes en edades pediatricas. Los pediatric ages. Dyrgeminomas are not common and
disgerminomas son tumores relativamente raros y constitute around 2 % of all ovary cancers; however,
constituyen alrededor del 2 % de todos los canceres they represent approximately half of the malignant
ovaricos, sin embargo, representan tumors of germinal cells. A case of a 14-year-old
aproximadamente la mitad de los tumores malignos patient is presented, with antecedents of skeletal
de células germinales. Se presenta el caso de una generalized dysplasia, who presented to the doctor
paciente de 14 afios de edad, con antecedentes de complaining of abdominal pain and a palpable mass
displasia esquelética generalizada, que acudié con in the hypogastrium. Imaging exams reported a
dolor abdominal y masa palpable en hipogastrio. Los well-encapsulated tumor with a solid aspect. It was
exdmenes de imagenologia informaron que la associated to the elevation of seric tumor markers
tumoracién estaba bien encapsulada y que reason for which it was removed and the
presentaba aspecto sélido. Se asocio a la elevacién anatomic-pathologic study concluded the case as a
de marcadores tumorales séricos por lo que se pure right ovary dysgerminoma limited to the organ.

realizé6 excéresis del tumor y estudio It is relatively infrequent in a pediatric age patient
anatomopatoldgico que concluyd el caso como carrier of a skeletal dysplasia so it is decided to be
disgerminoma puro del ovario derecho limitado al published.

6rgano. Su relativa escasa frecuencia nos permite

comunicar el presente reporte de un disgerminoma Key words: dysgerminoma, ovarian neoplasms,
en paciente en edad pediatrica portadora de una adolescent, case reports

displasia esquelética.
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INTRODUCCION

El ovario es un érgano muy complejo desde la
perspectiva embriolégica, histoldgica y funcional.
Por tales motivos es el asiento de tumores de
diferentes morfologias, donde algunos de ellos
pueden tener funcionamiento hormonal, lo que
justifica la existencia de varias clasificaciones
para los tumores desarrollados en este érgano.
Estos pueden aparecer en cualquier edad de la
mujer lo que complica su manejo desde el punto
de vista clinico.'?

Las afecciones tumorales del ovario en las nifias
representan el 1 % de los canceres infantiles. Su
comportamiento suele variar en relacién con la
edad. Su baja incidencia contribuye
desfavorablemente al prondstico y su evolucién
silente entorpece el diagndstico temprano, por lo
gue en un gran porcentaje de casos se
diagnostican en etapa avanzada.?

Los tumores de células germinales (TCG) son un
grupo heterogéneo de neoplasias derivadas de la
célula germinal primordial, que varian en la edad
y sitio de presentacién, histopatologia y potencial
maligno. En paises desarrollados, los TCG
corresponden al 1-3% del total de las neoplasias
pedidtricas y su incidencia aproximada es de
0,5-2 por 100.000 en menores de 15 afios.* Se
subclasifican como disgerminoma (D), tumor del
seno endodérmico o del saco vitelino, carcinoma
de células embrionarias y teratoma (maduro e
inmaduro).*

Las displasias esqueléticas (DE) son un conjunto
de enfermedades genéticas, que presentan una
alteraciéon generalizada del tejido d6seo y
constituyen una de las causas mas frecuentes
del retardo severo del crecimiento. Si bien
algunas son mas comunes que otras, en conjunto
presentan una frecuencia de aparicién elevada
de aproximadamente 1 en 3,000 a 5,000 recién
nacidos. El término DE se utiliza para denominar
procesos que implican defectos generalizados
provocados por alteraciones intrinsecas del
hueso.?

Los tumores de ovario representan un gran reto
para el diagndstico ginecoldgico, constituyen el
tercer grupo de tumores en la mujer Los tumores
germinales del ovario son raros en las niflas y en
las adolescentes, pero curables en la mayoria de
los casos. Solo el 18 % al 20 % de ellos son
malignos. Estos tumores requieren cirugia y
biopsia, pues al no secretar hormonas no tienden
a causar elevacién de los marcadores séricos.

Son en general de buen pronéstico, con una tasa
elevada de curacién y son radiosensibles. El
perfeccionamiento de las técnicas quirtrgicas y
de los esquemas de quimioterapia o radioterapia
ha permitido alcanzar la supervivencia actual,
mientras que la cirugia cada vez mas
conservadora ha permitido incorporar a la
paciente a la sociedad con el menor nimero de
secuelas.

Se presenta a la comunidad médica un caso con
diagnéstico de disgerminoma puro de ovario en
una adolescente de 14 afios con diagndéstico de
displasia esquelética.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta el caso de una paciente de color de
piel blanca, de 14 afos de edad, con
antecedentes patolégicos personales de DE
generalizada y asma bronquial, de cuyos
antecedentes personales no se conocen mas
datos, pues la historia clinica anterior fue
depurada. Es admitida en el Hospital Pediatrico
Universitario Paquito Gonzdalez Cueto de
Cienfuegos por presentar dolor abdominal de
intensidad moderada y poco alivio con
analgésicos habituales asi como molestias leves
al miccionar, tipo disuria, estos sintomas tenfan
una semana de evolucién, fue valorada por las
especialidades de pediatria y cirugia.

Al examen fisico se encontraron como datos
positivos relevantes (referidos en la HC actual):
deformidades dseas por DE generalizada, dolor a
la palpacién superficial y profunda en fosa iliaca
derecha e hipogastrio donde se palpaba masa
tumoral de 8 cm de didmetro mayor, con
superficie lisa y bordes regulares, firme y poco
movible. Peso: 20 kgs, talla: 120 cm. Se indican
estudios analiticos e imagenoldgicos.

Resultados de estudios analiticos:

Hemoglobina: 13,7 gramos /L.
Hematocrito: 0.41.
Eritrosedimentacion: 80 mm / h. (acelerada).

Tiempo de sangrado y tiempo de coagulacién:
normales.

Conteo de plaquetas: 200 x 10 °L.

Glucemia: 5,7 mmol/L.
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Creatinina: 36,8 umol/L.

Lactodeshidrogenasa sérica (LDH): 592U/L.
(elevada).

Fosfatasa alcalina (FA): 614U/L (elevada).
Alfa-feto proteinas: 1.32 ug/L. (normal).

Gonadotropina coriénica humana 7.1muUl/mL.

Resultados de los estudios imagenoldgicos:

Ultrasonido abdominal (US): a nivel de
hipogastrio se observé una masa hiperecogénica,
sélida y lobulada con paredes bien delimitadas
de 80 x 72 x 74 mm, con calcificaciones, sin
poder precisar érgano de dependencia.

Tomografia axial computarizada (TAC) simple y
contrastada: en la excavacién pelviana se
observé una imagen sdélida de ecogenicidad
variable de 79x71x75mm cuyo techo tenia un
doble contorno con un area bilobulada bien
ecogénica de 59x18 mm cuya vascularizacién
era mas evidente pero en sentido general el
tumor estaba pobremente vascularizado, no se
precisé 6rgano de dependencia, ni se definié la
independencia de la imagen con el Utero o la
continuidad en la vagina. No habia liquido libre

en cavidad abdominal, ni adenomegalias.

El higado, la vesicula, el pancreas, el bazo y los
rifones se observaron con caracteristicas
normales.

Se decidié la intervencién quirirgica para realizar
excéresis del tumor y realizar posteriormente
estudio anatomopatoldgico. El informe operatorio
describi6 un tumor de ovario derecho de 8 cm de
didmetro mayor, bien delimitado. Se extrajo el
ovario derecho tumoral y apéndice cecal y se
tomé fragmentos de epipldn que fueron enviados
junto con el resto de los 6rganos a anatomia
patolédgica para estudio. La evolucidn
posoperatoria de la paciente fue satisfactoria.

Informe de anatomia patoldgica:

Descripcion macroscopica de las muestras
recibidas:

En el andlisis de la pieza 1 se observé que estaba
rotulada como ovario derecho tumoral. La
muestra midié 8 x 7 cm en sus didmetros
mayores con un peso de 400 gramos. Aspecto
polilobulado y sélido. Superficie lisa blanco
amarillento. Al corte blanquecino homogéneo.
(Figura 1).

Figura 1. Aspecto macroscopico superficial y al corte

Pieza 2: Rotulado como fragmento de epiplén.
Muestra que mide 6 x 4 x 1 c¢cm, amarillento
suave y de aspecto adiposo en la superficie y al
corte. Donde no se observaron alteraciones
macroscépicas.

Pieza 3: Apéndice cecal, que midié 10 x 1 cm,
serosa opaca hacia la punta. Al corte pared fina y
luz estrecha ocupada por material de aspecto
fecal y hemorrdgico.
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Diagndéstico microscépico: D puro de ovario
derecho. Tumor limitado al érgano. Epiplén y

apéndice cecal dentro de limites histolégicos
normales. (Figura 2).

Figura 2. Aspecto microscapico del tumor. Hematoxilina y Eosina,
200x.

DISCUSION

Las tumoraciones de ovario de naturaleza
maligna son raras en edades pediatricas.® El
disgerminoma es una neoplasia poco frecuente.
Se describe que puede asociarse a sindromes
paraneopldsicos. La edad promedio reportada de
las pacientes es de 12,5 afios.* Lo comun es que
el cuadro clinico se manifieste con dolor
abdominal y masa abdomino-pélvica palpable de
rapido inicio. En aproximadamente el 10% de las
pacientes afectadas se reporta dolor abdominal
agudo por distensiéon capsular, necrosis,
hemorragia, ruptura o torsién. Esta masa puede
producir sintomas de presion sobre la vejiga o el
recto y causar irregularidades menstruales en
pacientes mendrquicas. Las manifestaciones
clinicas se hacen evidentes en unas cuantas
semanas por la rapidez con la que crecen estas
lesiones, lo que puede hacer sospechar un
embarazo. La falta de una oportuna atencién y
de un diagndstico y tratamiento adecuados,
pondra en riesgo la vida de estas pacientes, por
lo que es fundamental tomar en cuenta que todo
crecimiento abdominal en niflas prepuberes o
mujeres adolescentes corresponderd a un tumor
germinal hasta no demostrar lo contrario. En este
caso, esta neoplasia se presentd en una
adolescente de 14 afios, que tuvo en sus inicios

dolor abdominal y disuria, que manifesté un
rapido crecimiento. En el estudio
anatomopatolégico del tumor no se constatd
necrosis, hemorragia, ruptura o torsion.

Al ser un tumor de crecimiento rapido y
temprano puede hacer invasién a distancia,
inicialmente a ganglios linfaticos predominando
las cadenas retroperitoneales. Luego, presenta
diseminacion al higado, pulmén y ganglios supra
diafragmaticos.”® No se reportd afeccién
ganglionar en este reporte.

Frente a este tipo de tumores, los marcadores
tumorales solicitados son: LDH y FA, que pueden
elevarse en el disgerminoma. Hasta el 95% de
estos tumores producen estos marcadores
tumorales. El 5% de los disgerminomas elevan la
GCH en relacién con la existencia de células
gigantes nucleadas del sincitiotrofoblasto.®® En
este contexto, este caso evidencié marcadores
tumorales elevados, especificamente para LDH y
FA.

Las DE tienen como elementos comunes:
orientacién horizontal de las trabéculas primarias
adyacentes a la epifisis, baja estatura
(proporcional o no), maxima expresién en la
infancia y la adolescencia, lesiones
extraesqueléticas asociadas, amplio espectro de
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alteraciones del proceso cognitivo, prondstico
muy variable.® En relacién a esta entidad, no se
encontrd en la HC de la paciente ni se pudo
obtener mediante el interrogatorio elementos
relacionados con este padecimiento. En el
examen fisico se constataron deformidades
0seas generalizadas y retardo pondo estatural
como lo confirmé su peso y talla no acorde a su
edad.

No deben faltar estudios de imagen: US, TAC y
resonancia magnética nuclear® pero, la
modalidad de imagen por ultrasonido es
actualmente la mejor técnica que proporciona
informacién precisa para detectar y caracterizar
las diferentes masas anexiales. En cuanto a la
consistencia sélida observada por si sola es el
dato de mayor peso pronéstico para malignidad,
sin embargo, tumores benignos e indeterminados
pueden presentarse de esta manera; tal es el
caso de cistoadenomas serosos y mucinosos,
cistadenofibromas, quistes dermoides vy
hemorragicos, endometriomas, entre otros. Otros
datos ultrasonograficos de malignidad son
aquellos septos que se presentan en gran
nimero 0 con engrosamiento mayor a 2 mm, con
irregularidad y flujo elevado al aplicarse la
funcién de Doppler, el cual presenta indices de
resistencia y pulsatilidad bajos ademas de
velocidades de flujo elevados.'® En el estudio US
practicado a esta paciente de constaté una masa
hiperecogénica, sdlida y lobulada con paredes
bien delimitadas con calcificaciones, sin poder
precisar érgano de dependencia.

Desde el punto de vista microscdpico estos
tumores germinales estan formados por grandes
células vesiculosas de citoplasma claro,
poliédricas de limites bien definidos con
nucléolos prominentes, los nulcleos son
homogéneos situados en el centro, estas se
encuentran dispersas en ldminas, se agrupan en
alveolos o cordones separadas por un estroma
fibroso escaso usualmente infiltrado por linfocitos.
Las mitosis que siempre estan presentes pueden
llegar a ser numerosas. No es extrafio encontrar
areas de calcificacion que contienen
granulaciones con células gigantes.!* El aspecto
histolégico presentd estas caracteristicas a
excepcidn de las calcificaciones y la presencia de
células gigantes.

El prondstico de los tumores malignos depende
de la extensién en el momento del diagnéstico, la
variedad histoldgica, el volumen del tumor, su
grado de diferenciacién y la ocurrencia de
ruptura de la capsula durante el acto quirlrgico

con posibilidad de siembra peritoneal, entre otros
factores.'? En el caso que se presenta fue
realizado el diagndéstico a las pocas semanas de
descubrirse los sintomas, se logré hacer la
exéresis de un tumor que histologicamente
correspondié a un disgerminoma ovarico,
resecado integramente y sin complicaciones,
donde no se constaté afectacién ganglionar ni
siembras tumorales. En estos momentos la
paciente se encuentra asintomatica y recibiendo
tratamiento oncoespecifico.
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