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RESUMEN

Los tumores ovaricos malignos en adolescentes son infrecuentes, dentro de los cuales
los tumores del seno endodérmico son de rara presentacion, a continuacion se expone el
caso de una adolescente gestante de 17 afios con 9 semanas de gestacion que acude al
Hospital Nacional Edgardo Rebagliati Martins con dolor pélvico. Tenia como
antecedente coriocarcinoma 2 afios antes sin control posterior; contaba con ecografia
compatible con tumor anexial complejo de 10 cm con riesgo de maliginidad 53.9% segun
ADNEX IOTA,; por lo que a las 16 semanas se realiza anexectomia mas biopsia mas
estadiaje con resultado compatible con tumor de saco vitelino; se decide manejo
expectante, culminando gestacion a las 36 semanas. Luego del parto se inicia
Quimioterapia esquema BEP, sin recurrencia hasta la fecha.

Palabras claves: Tumor del saco vitelino, adolescente, embarazo.
ABSTRACT

Malignant ovarian tumors in adolescents are uncommon, among which endodermal
sinus tumors are of rare presentation. The case of a 17-year-old pregnant adolescent at 9
weeks of gestation who attended the Edgardo Rebagliati Martins National Hospital with
pelvic pain is presented. She had a history of choriocarcinoma 2 years earlier without
subsequent follow-up; There was an ultrasound compatible with a 10 cm complex
adnexal tumor with a risk of malignancy of 53.9% according to ADNEX IOTA; Therefore,
at 16 weeks, adnexectomy plus biopsy plus staging was performed with results
compatible with yolk sac tumor; Expectant management was decided, culminating
gestation at 36 weeks. After delivery, BEP chemotherapy began, with no recurrence to
date.
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INTRODUCCION

El desarrollo de tumores ovaricos es infrecuente
en pacientes pediatricos y jévenes, se reportan con
una frecuencia de 1% a 5% de tumores infantiles y se
estiman 2.6/100 000 casos al afio (1). Es una
enfermedad bimodal en su distribucion por edades,
con un primer pico de incidencia entre los 2 a 3 afios y
un segundo pico entre los 12 a 15 afios; siendo en
este ultimo grupo etario en el que se presentan mas
del 50% de los casos (2).

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) divide
a los tumores ovaricos en 3 grupos: epiteliales, de
células germinales y del estroma y cordones
sexuales (3). En los pacientes pediatricos, los
tumores de células germinales corresponden al 90%
y de estos la variedad histolégicas mas frecuente es
el teratoma maduro o tumor dermoide (3—4).

Los tumores del saco vitelino son tumores que se
presentan raramente (1 — 3%) y corresponden al tipo
de tumores de celular germinales, especificamente
proceden de las células primitivas ovaricas; y se
conocen también como tumores del seno
endodérmico ovarico (TSEO) (5). Estos tumores se
caracterizan por ser de rapido crecimiento,
especialmente en las pacientes adolescentes y
adultas jévenes (6).

Clinicamente se suele manifestar con dolor
abdominal y con una masa abdomino-pélvica
palpable de crecimiento rapido que causaincremento
del volumen del perimetro abdominal. La elevacion
de los niveles séricos de alfafetoproteina (AFP)
contribuyen al diagnéstico. El tratamiento suele
consistir en cirugia en combinaciéon con algun
régimen quimioterapico, lo cual ha mejorado el
pronostico (5).

A continuacion, presentamos el caso de una
paciente con diagnéstico de este tipo de tumoracion,
el tratamiento que se llevdé a cabo y evolucion
posterior a los 3 afios del diagnéstico.

CASOCLINICO

Paciente mujer de 17 afos de edad, nulipara de 9
semanas 3 dias por fecha de ultima regla (FUR) que
consultd al Hospital Nacional Edgardo Rebagliati
Martins por dolor pélvico de leve intensidad de inicio
insidioso. Como antecedente patolégico tenia asma
controlado, antecedente quirtrgico de laparotomia
por embarazo ectépico derecho hace 2 afos, y
antecedente familiar de cancer de ovario tipo
germinal en hermana. Al examen fisico, se hallé una
masa anexial derecha movil de aproximadamente 7
cm, por lo que se planted la probabilidad de un tumor
anexial a descartar neoplasia de ovario versus quiste
de cuerpo luteo. La revisidn de lalamina de la cirugia
previa fue compatible con coriocarcinoma de ovario .
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Se solicitaron los siguientes marcadores: CA-125
(47.2), AFP (9 225), CEA (2.17), B-HCG (50 718) y
LDH (148). En la ecografia se evidenci6 un utero con
embrion con LCN 31.8mm con FCF: 141 Ipm, ovario
derecho con tumoracion multilocular solida de 107 x
106 x 85 mm, con un volumen de 514cc y con
presencia de 12 léculos y componente solido de
66mm; al mapeo vascular se evidenci®6 moderado
flujo intra-tumoral con un Score IOTA2 -ADNEXIOTA
riesgo de malignidad de 53.9% (Figura1). La
resonancia magnética (RMN) de la lesion anexial
derecha mostr6 signos de malignidad también
(Figura 2).

Debido al antecedente de coriocarcinoma hace 2
afios, en junta medica multidisciplinaria, se plante6
realizar una anexectomia derecha mas biopsia de
congelacion y posibilidad de estadiaje-conservador.
Asi, a las 16 semanas de gestacion se le realizé la
cirugia de estadiaje conservador (Figura 3).

En el estudio microscépico, se reportd que el
tumor anexial derecho correspondia a una neoplasia
maligna germinal ovarico no seminomatosa, tipo
histolégico tumor del saco vitelino capsula tumoral
integra. En el estudio de inmunohistoquimica (IHQ21-
1111) se hall6 APF Positivo y PAS positivo (Figura 4).

En el control posterior de marcadores tumorales
se obtuvo: CA — 125 (28.8), AFP (78.92), B-HCG (13
921), y CA19.9 (126.25). Se realiz6é una nueva junta
meédica multidiscipliaria en la que se decidi6 un
manejo expectante hasta el embarazo a término. La
gestacion se culminé a las 36.1 semanas por cesarea
de urgencia debido a distocia de presentacion y
trabajo de parto, se obtuvo una RN mujer de 2 620gr
con APGAR 9 al minuto. Resultado de anatomia
patolégica de neoplasia maligna de células
germinales ovarica no seminomatosa, tipo histoldgico
tumor de saco vitelino, capsula integra. Posterior al
cual se inicia QT Esquema BEP (Bleomicina, fosfato
de etopésido y cisplatino). Actualmente, la paciente
se encuentra continuando con esquema de QT.

En la cesarea, la inspeccion macroscépica y la
palpacién no revelaron signos de recurrencia del
tumor y el ovario izquierdo y la trompa de Falopio
estaban sanos.

DISCUSION

El tumor maligno de células germinales
representa menos del 5% de todos los canceres de
ovario, es raro, con comportamiento poco conocido
durante el embarazo, siendo el disgerminoma el
subtipo mas frecuente (38,2%). (7)

Los TSEO son tumores que provienen de las
células pluripotenciales ovaricas que se han
diferenciado en estructuras del saco vitelino.
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Corresponden al segundo tipo de neoplasia mas
frecuente en nifias y mujeres jovenes con una
prevalencia de 2.6/100 000 y de 0.34/100 000;
respectivamente (6). En frecuencia, se encuentra
precedido por los disgerminomas y son seguidos por
los teratomas (7).

Actualmente, la causa de los tumores germinales
sigue siendo desconocida (6). Su asociacion con el
embarazo ectopico es poco frecuente, lo cual se ve
reflejado en los escasos casos y series de casos
pequefias recuperadas en la busqueda de la
literatura cientifica realizada. Debido a esta escasa
disponibilidad de evidencia, no se tienen consenso
en el manejo de laenfermedad en gestantes (8).

La incidencia de tumores malignos de ovario
durante la gestacion es de 1:10 000 - 100 000, el
incremento de estas cifras en las ultimas décadas se
puede explicar por la manifestacion de neoplasias
especificas de las mujeres en edades tempranas y la
mayor tendencia a retrasar la edad de la gestacion
(9). Un factor que podria vincularse con el desarrollo
de este tipo de neoplasias es la paridad. En la serie de
casos de Castillo et al. 2017 (9), el 80% de los casos
se presentaron durante la primera gestacion. Lo cual
coincide con la nuliparidad de la paciente de nuestro
caso.

En la mayoria de los casos no hay sintomas
clinicos. Sin embargo, puede haber hinchazon
abdominal en caso de crecimiento rapido. El tamafio
de los tumores varia de 7 cm a 40 cm, con una
mediana de 15 - 16 cm. El tumor rara vez es bilateral
(12-19%) (6).

Nuestra paciente se encontraba en estadio | al
momento del diagnoéstico. De acuerdo a la
Federacion Internacional de Ginecoélogos y Obstetras
(FIGO), aproximadamente el 55% se encuentran en
estadio | y el 40% corresponden a casos de
metastasis a distancia al momento del diagndstico.
En este dltimo grupo, las metastasis mas frecuentes
se localizan en el higado, seguidas de las localizadas
en ganglios y pulmones. El 25 a 30% se encuentran
en estadio Ill, el 10% en estadio IV y con mucho
menos frecuencia, el 5%, se encuentra en estadio Il

(6).

El diagnéstico se plantea en base al relato clinico,
la evaluacion fisica, las pruebas de imagenes y
marcadores tumorales. Sin embargo; la confirmacion
se realiza con estudios histologicos. La AFP es una
glucoproteina que es secretada por la vesicula
vitelina (10), por lo cual la elevacion de AFP en
tumoraciones anexiales es especifica de un tumor
con componente vitelino; se encuentra elevado en el
90% de los casos (10). En el caso de nuestra paciente
los niveles de AFP se elevaron a 28 000 ng/ml. Asi
mismo, la AFP es el principal marcador que se toman
en cuenta para el seguimiento de la respuesta al
tratamiento quirurgico y de quimioterapia (6).

La BHCG es una glucoproteina, especificamente
su subunidad libre, que es secretada por las células
del sincitiotrofoblastico placentario el cual es un
marcador de la coriocarcinoma. Para el diagnéstico
de cancer ovarico asociado a gestacién, los
marcadores tumorales son de poca o nula utilidad.

Asi, los valores del Ca 125 aumentan fisiologica-
mente durante la gestacion por lo cual su uso se ve
limitado. De igual manera, la alfafetoproteina y otros
marcadores que se elevan durante el embarazo
presentan la misma limitacion (11).

Como apoyo al diagndéstico, empleamos
imagenes ecograficas. Los tumores del seno
endodérmico se reconocen como estructuras
multiquisticas con tabiques de separacién poco
nitidos, en su estructura interna se pueden identificar
elementos lineas y puntiformes diseminados; no
obstante, esta entidad no cuenta con una imagen
ecografica patognomoénica (12). En la ecografia
Doppler pulsado, este tipo de tumores presentan un
numero incrementado de arteriolas con indica de
resistencia de flujo bajo (6). Esto debido a que el
componente quistico del tumor se relaciona con la
presencia de necrosis o degeneracion del tejido, con
un patron de crecimiento tumoral rapido.

Los tumores del seno endodérmico son complejas
predominantemente sélidos con zonas quisticas.
Histolégicamente, su composicién recuerda al saco
vitelino de ratas por lo cual se les denomina tumores
del saco vitelino. Se distinguen variedades
histologicas como seudopapilar, polivesicular,
reticular, vitelina y solida; todas pueden estar
presentes en un mismo tumor a la vez. En la
actualidad, se plantea que este tipo de tumores se
originan en las células germinales destinadas a
diferenciarse en el mesodermo extraembrionario y el
saco vitelino endodérmico.

En cuanto al tratamiento, es importante tener
presente el riesgo de la pérdida de potencial
reproductivo en pacientes en edad pediatrica y
adultas jovenes. Debido a que la presentacion suele
ser unilateral, el manejo conservador puede ser una
opcién de tratamiento inicial en ciertos casos.

La FIGO sugiere que se realice una estadificacion
quirargica completa similar a la establecida en el
cancer epitelial de ovario (6). La mayoria de las
mujeres vuelven a tener una menstruacién y funcion
reproductiva normales después del tratamiento. El
tratamiento de preservacion de la fertilidad
generalmente se considera y de hecho se realiza en
pacientes con OYST (13).

En mujeres gestantes, no se ha observado un mal
prondstico en los casos manejado con cirugia que
conserva la gestacion después del segundo
trimestre.
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En concordancia con esto, en nuestra paciente se
realizé una cirugia conservadora a las 16 semanas,
sin presentar complicaciones obstétricas
relacionadas lo cual sugiere que este tipo de manejo
es seguro para la madre y el feto. Sin embargo; no se
debe olvidar que el principal efecto adverso de la
cirugia abdominal durante la gestacién es la
ocurrencia de un parto pretérmino, por lo cual no
existe contraindicacion para la administracion de
tocoliticos después de la cirugia o cuando se
presente actividad uterina perioperatoriamente (9).
En los casos en los cuales el tumor es complejo y con
aumento de tamanio, la cirugia se debe realizar hacia
la semana 18, debido a la posibilidad de que sea una
neoplasiaovarica (14).

La condicion de gestacion, en si misma, no tiene
efecto sobre el pronéstico de la enfermedad; por lo
cual el tratamiento habitual esta indicado en
pacientes con complicaciones obstétrica. La
quimioterapia con taxanos y platino tiene efectos
minimos sobre el feto a partir del segundo trimestre;
sin embargo, la terapia combinada puede
incrementar el riesgo de alteraciones estructurales
(9). Los TSEO no son sensibles a la radioterapia. La
probabilidad de malformaciones fetales esta
ligeramente incrementada con respecto a la
poblacién sana, como consecuencia de la
quimioterapia (15). Se ha reportado tasas de
supervivencia a los 5 afios libres de enfermedad con
QOYST en estadio l/ll y estadio l1l/IV del 94% y el 90%;
respectivamente (13).

Para el seguimiento, se debe seguir el protocolo de
revisiones periddicas cada 3 a 6 meses, las
revisiones deben incluir el examen fisico y ecografia,
asi como la medicién cuantitativa mensual de los
niveles séricos de AFP, por al menos 2 afos tras
completar la quimioterapia. En los casos en los que
se haya preservado el ovario contralateral, se
recomienda el seguimiento con ecografia
transvaginal anual (15-16).

Se ha demostrado que una combinacion de
estrategias quirdrgicas para preservar la fertilidad y
quimioterapia preservan la fertilidad, con una tasa de
supervivencia a 5 afios del 94% cuando los pacientes
reciben tratamiento con quimioterapia con
bleomicina, etopdsido y cisplatino (BEP) (15).

En estadios avanzados, los ganglios linfaticos
retroperitoneales y el parénquima hepatico también
se ven afectados. El diagnédstico es histopatolégico,
el tejido maligno se parece a la estructura encontrada
en el desarrollo embrionario temprano: los cuerpos
de Schiller Duval (17).

Por lo tanto, incluso en pacientes con metastasis
voluminosas, se puede preservar de forma segura un
Utero y un ovario contralaterales de apariencia
normal, lo que permitira la fertilidad futura.
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Sin embargo, se recomienda que los pacientes
con enfermedad voluminosa en el abdomen, la pelvis
y el retroperitoneo sean cito reducidos
quirdrgicamente hasta obtener una enfermedad
residual Ooptima, si es posible. El régimen
quimioterapéutico BEP ha demostrado ser efectivo en
el tratamiento de los MOGCT desde su introduccion
enladécadade 1980 (18).

En cuanto a la preservacion de la capacidad
reproductiva de las pacientes, la vitrificacion de
ovocitos y la criopreservacion ovarica para
autoinjertos representan una opcién. Esta ultima
técnica permite conservar un numero potencialmente
grande de foliculos primordiales dando la oportunidad
de restaurar la fertilidad de forma espontanea, asi
como lafuncién endocrina tras el trasplante.

Por otro lado, la extraccién del tejido ovarico no
requiere estimulacion hormonal, lo que evita retrasos
en el inicio del tratamiento contra el cancer. Por lo
cual, es la Unica opcion para conservar la fertilidad en
nifias prepuberales que no son candidatas a la
estimulacién ovarica. Otra ventaja se asocia a el
hecho de que puede realizarse en un plazo breve
tanto en pacientes pospuberales como prepuberales
y no requiere ningun tratamiento farmacoldgico
previo. Por todas estas razones, la criopreservacion
ovarica deberia ser considerado como parte del
protocolo de manejo integral en pacientes
oncolégicas en edad reproductiva. En nuestro caso,
el protocolo y logistica en nuestro hospital dificulta
dicho manejo, por lo que no fue aplicado en este caso
reportado (19).

En conclusion, los tumores germinales se
presentan con baja frecuencia en nuestra practica
habitual. Se debe sospechar de este tipo de tumores
cuando se presenten pacientes adolescentes o
joévenes con masas anexiales. Si bien, las imagenes
ecograficas y de tomografia no son caracteristicas; la
sospecha clinica se plantea a partir de la edad de la
paciente y los niveles elevados de marcadores
tumorales como laAFP.

ANEXOS

Figura 1. A) Imagen quistica compleja multilocular
mixta. B) Imagen en anexo derecho neoformativo
sélido quistico
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Figura 2. Resonancia magnética de lesion anexial
derecha: Aspecto neoformativo con componente
quistico y sélido con restriccidon de la difusion
probable cistoadenocarcinoma mide
5.9x12.4x8.4cm con un volumen de 319cc

Figura 3. Macroscopia de tumor de anexo derecho
de 9.5 x 6x 3cm, contenido material amarillo citrino

Figura 4. a) Coloracién PAS positivo son patrones

papilares solidos, tubulares y focales con cuerpos
de Schiller-Duval estructuras sinusoidales con
nucleos fibrovasculares recubiertos formados por

células tumorales. b) Coloracion AFP positivo focal
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