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Estudio de la Patologia Tumoral Ovarica en la Poblacion
Pediatrica de Malaga

Autor: Manuel Jesus Ruiz Catena

Tutor: Antonio Ruiz Orpez

Resumen

Introduccidn: Los tumores de ovario representan las neoplasias mas frecuentes del
aparato genital femenino en nifias y adolescentes, y pueden comprometer la
fertilidad de las mismas.

Objetivo: Estudiar la patologia tumoral ovarica en la poblaciéon pediatrica de
Malaga, la incidencia con respecto a la patologia ovdarica en general, sus
caracteristicas clinico-patoldgicas, el manejo terapéutico y su evolucidn.

Material y métodos: Se ha realizado un estudio retrospectivo revisando historias
clinicas de pacientes intervenidas por patologia ovarica.

Resultados: Hemos encontrado 19 casos en total de patologia ovarica neoplasica,
siendo los tumores de células germinales los mas frecuentes, y el teratoma maduro
el responsable de la mayoria de los casos de los mismos.

Conclusidén: En nuestra serie la patologia tumoral benigna es la méas frecuente, con
unos indices de supervivencia son altos. No existen diferencias significativas con
respecto a las series publicadas por otros autores.

Palabras Clave: Tumores, Ovario, Niflos

Universidad Internacional de Andalucia, 2016



Visto bueno del tutor

Antonio Ruiz Orpez, Profesor del I Master Universitario de Urologia Pediatrica de la
Universidad Internacional de Andalucia y Médico Adjunto de la Unidad de Gestion
Clinica de Cirugia Pediatrica del Hospital Universitario Regional Carlos Haya de

Malaga, declaro:

QUE el trabajo “Estudio de la Patologia Tumoral Ovérica en la Poblacion
Pediatrica de Malaga” presentado por el Dr. Manuel Jesus Ruiz Catena como trabajo
fin de master, ha sido realizado integramente bajo mi direccion.

QUE ha sido realizado con metodologia cientifica adecuada y claridad en su

exposicion.

QUE representa un meritorio esfuerzo tanto en el trabajo de revision casuistica
realizado dentro de Hopsital como por la revision bibliografica actualizada de un tema

de especial interés en nuestra especialidad.

QUE se trata de una aportacion de valor cientifico indudable que retne los requisitos

para ser defendida ante el Tribunal correspondiente.

Lo que hago constar en Malaga a 15 de Agosto de 2015.

Dr Antonio Ruiz Orpez

Universidad Internacional de Andalucia, 2016



indice

1.-Introduccidn, y Justificacion del tema
Incidencia
Revision del tema
Tumores de Células Germinales(TCQG)
Histogénesis
Etiopatogenia y Genética / Epidemiologia
Presentacion Clinica
Diagndstico
Clasificacion Histologica
Tratamiento Quirtrgico
Estadificacion
Quimioterapia
Tratamiento de TCG Benignos
Presentacion como hallazgo incidental
2.- Objetivos. General y especificos
3.- Metodologia. Material y método, Variables estudiadas
4.- Desarrollo
Resultados y Discusion
Limitaciones
5. -Conclusiones
6.- Futuras lineas de investigacion o de trabajo; aportaciones
7.- Indice de figuras y tablas

8.- Bibliografia

Universidad Internacional de Andalucia, 2016

6-18

6-7

8-10

11-17

17-19

19-20

21

21

22

22

23

24

24-28

28

29

29

30

31-33



1.- INTRODUCCION Y JUSTIFICACION DEL TEMA

INTRODUCCION

Los tumores ovaricos son raros en la edad pediatrica y representan del 1% al 5% de los
tumores infantiles . Son mas frecuentes entre los 9 y los 12 afios y alcanzan un mayor
porcentaje de malignidad en las nifias de mayor edad. De acuerdo con la clasificacion de
Robbins et al se dividen en tres grupos: tumores del epitelio de superficie, tumores de
células germinales y tumores del estroma y de los cordones sexuales. El més frecuente
es el derivado de las células germinales (TCG) que representa hasta el 90% de los
tumores ovaricos infantiles. El tipo histologico mas frecuente es el teratoma, con claro
predominio de su variante quistica o dermoide, que representa el 40%-75% de los TCG
ovaricos . Los sintomas y signos mds comunes son el dolor, la distensién abdominal y la
palpacion de una masa. El diagndstico se basa en las pruebas de imagen, los marcadores
tumorales y el estudio anatomo-patoldgico. La actitud terapéutica dependerd de la
naturaleza y la extension del tumor.

JUSTIFICACION

Las masas ovdricas representan los tumores mas frecuentes del aparato genital femenino
en nifos y adolescentes. Se estima una incidencia anual de 2,6 casos por cada 100.000
pacientes, y en la infancia, los tumores malignos de ovario representan
aproximadamente el 1% de toda la patologia tumoral . Las masas ovéricas en la edad
pediatrica representan un grupo heterogéneo de lesiones con muchas etiologias. Hasta el
64% de estas masas son neopldsicas . Menos del 20% de estos tumores se derivan del
epitelio superficial del ovario, y la mayoria de ellos lo hacen de las células germinales.
En el grupo pediatrico, los tumores benignos son mucho mds numerosos que los
malignos y sus sintomas y signos clinicos inespecificos, pero es fundamental su
conocimiento para realizar un diagnostico y un tratamiento en una etapa precoz.

INCIDENCIA

La patologia quistica y tumoral ovarica es poco frecuente en la infancia, la mayoria es
benigna. La incidencia anual de las masas ovéricas en la infancia es de
aproximadamente 2,6 casos por 100.000 nifias y representan aproximadamente el 2 %
de todos los tipos de cancer en los nifios, un 70 % de estas lesiones surgen en el ovario .
En la poblacién femenina adulta predominan los tumores de estirpe epitelial y el 80%
de los mismos son carcinomas, mientras que en la infancia los tumores de las células
germinales entre 40-60% .

Tienen una presentacion bimodal, una entre los 2-3 afos de edad y otra entre los 12-15
afios. El pico maximo de incidencia es en la adolescencia, entre 10 y 14 afios con mas
del 50 % de los casos, Son muy raros por debajo del afio de edad .
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REVISION DEL TEMA
TUMORESDE CELULASGERMINALES(TCG)

Existen antecedentes en la literatura clasica que han intentado proponer el origen de los
tumores de células germinales (TCG). En 1907, Askanazy fue el primer médico que
propuso la existencia una célula totipotente indiferenciada capaz de producir teratomas.
Meyer, en 1931, introdujo el termino disgerminoma para este tipo de tumores de ovario,
pero fue Chenot, en 1911, el primero en relacionar su similitud con el seminoma
testicular descrito por Chevassu en 1906 .

Los TCG pueden ser benignos o malignos y derivan de las células germinales
primordiales. Se pueden desarrollar tanto en lugares gonadales y como extragonadales :

*Teratoma (sacro, mediastinico, retroperitoneal, pineal, OTROS)
*Tumor del Seno endodérmico
*Carcinoma embrionario

Varios estudios muestran que el 59% son extragonadales y 41% gonadales . La
incidencia de TCG se comporta con dos picos diferentes: uno antes de 2 afios de edad,
lo que refleja la alta incidencia de ubicacion sacrococcigea de los tumores (también en
el ovario, pero menor), y el otro pico entre 8 y 12 afos para las nifas y 11 a 14 para los
varones, lo que representa la alta incidencia de tumores de ovario y testiculo en este
grupo de edad de los adolescentes .

Los TCG se caracterizan por hallazgos clinicos e histologicos propios de este grupo,
pero también presentan diferencias que influyen en el prondstico. Por esta razon, al ser
un grupo heterogéneo, es dificil generalizar el comportamiento de estos tumores y por
lo tanto cada caso debe ser evaluado de forma individual, teniendo en cuenta la edad del
paciente al momento del diagndstico, la localizacion anatomica del tumor, los niveles
séricos de la histologia y los marcadores bioldgicos.

HISTOGENESIS

Las células madre son pluripotenciales y dan lugar a tejidos embrionarios y extra-
embrionarias . En la cuarta semana de desarrollo embrionario las células germinales
primitivas emigran desde el saco vitelino hacia la pared posterior de la intestino
primitivo y a la cresta genital, asi si por razones ain no conocidas, las células no
completan la migracion, se detienen por lo general cerca de la linea media, dando lugar
a tumores en areas extragonadales, es decir, sacrococcigea, retroperitoneal, mediastinica
y cervical o cerebral; ésta es la teoria cldsica que intenta explicar el origen de los TCG
extragonadales.

Como la transformacidon maligna puede ocurrir en varios niveles de histogénesis, con la

célula germinal pluripotentes o diferenciado, existen varios tipos histologicos, de
acuerdo con el grado de diferenciacion de las células (Figural).
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Figura 1.Modelo de histogénesis de los tumores de células germinales
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ETIOPATOGENIA Y GENETICA / EPIDEMIOLOGIA

Existe asociaciéon con multiples sindromes, los méas comunmente citados en la
bibliografia son el sindrome de Peutz-Jeghers, que se asocia con tumores de células de
la granulosa, y tumores estromales de los cordones sexuales, la enfermedad de Ollier
que se relaciona con tumores de células de la granulosa juvenil y el sindrome de
Maffucci.

Se han descrito asociaciones entre el gonadoblastoma o disgerminoma mixto con
disgenesia gonadal (46 XY) y la ataxia telangiectasia.

Se ha descrito anomalias estructurales en los cromosomas 1 (Delecciones o
duplicaciones del brazo corto) y 12 (La presencia de isocromosomas), asi como en los
cromosomas: 5,7,9, 17,21y 22.

PRESENTACION CLIiNICA

La clinica es muy variable, y practicamente indistinguible se trate de un tumor benigno
o maligno. Dada su ubicacion en el comienzo de la enfermedad, los signos y sintomas
no son especificos, pudiendo originar niuseas, dispepsia, o molestias abdominales no
relacionadas con la digestion, lo que lleva a que, con frecuencia, pasen desapercibidos
por el paciente o el médico.

El dolor abdominal es el sintoma mas comun, suele ser insidioso acompafiado de
distension abdominal de semanas e incluso meses de evolucion pero puede ser de inicio
agudo debido a torsion, rotura o hemorragia, dando lugar incluso un abdomen agudo
quirargico.
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También se pueden producir sintomas por compresion de estructuras vecinas (vejiga y
recto) como polaquiuria, urgencia urinaria y estrefiimiento.

Hasta el 10 % de los casos de las lesiones pueden presentar actividad endocrina , como
pseudopubertad precoz debido a la producciéon de gonadotropina coridonica humana
como ocurre en los tumores de células germinales (disgerminomas, tumores del seno
endodérmico y coriocarcinomas) o pubertad precoz mas comun en los tumores
estromales de los cordones sexuales, como sucede en los tumores de células de la
granulosa juvenil, que cursan con niveles elevados de estrogenos. La virilizacion debido
a un exceso de androgenos puede ocurrir en los tumores de células de Sertoli-Leydig,
disgerminomas y tumores del seno endodérmico.

En la exploracion fisica ya a la inspeccion el hallazgo mas frecuente es una masa
abdominal palpable(Fig 2).

DIAGNOSTICO

No es infrecuente que el diagnostico se realice de manera casual tras las realizacion de
una prueba complementaria por otro motivo.

Una vez nos enfrentamos a una masa anexiales necesario realizar una anamnesis
minuciosa atendiendo los signos y sintomas asi como el tiempo de evolucion de los
mismos. En la exploracion fisica es importante describir las caracteristicas de la masa,
consistencia, si estd libre o adherida, si existe ascitis, visceromegalias o signos de
pubertad precoz o virilizacion.

Pruebasdelaboratorio
M ar cadorestumor ales

Los tumores de células germinales se asocian con diversos marcadores bioldgicos que
son utiles en la identificacion y el manejo de este grupo de tumores; entre los que se
incluyen la alfafetoproteina (aFP), subunidad B de la gonadotropina coridonica humana
(BHCG) y lactato deshidrogenasa (LDH).

Alfa fetoproteina

La aFP se asocia con tumores del seno endodérmico, teratocarcinomas pero también
con otros tumores (hepatoblastoma y carcinoma hepatocelular). Asi mismo es necesario
conocer que esta elevada en los recién nacidos normales disminuyendo hasta el primer
afio de vida . La vida media en suero de la oFP es de 5 a 7 dias.

P - gonadotropina coridnica humana

La gonadotropina corionica es una glicoproteina producida por el sincitiotrofoblasto
placentario compuesta de dos subunidades, a y [B; siendo ésta ultima facilmente
detectable en suero. Su elevacion en un paciente con un tumor sugiere que el mismo
deriva de las células germinales como ocurre en disgerminoma, carcinoma embrionario,
seminomay coriocarcinoma. La subunidad [ tiene una vida media de 20 a 30 horas .
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El objetivo de cualquier tratamiento es conseguir la normalizacién de los niveles de aFP
y/o BHCG. Ademads, son muy utiles en el control y seguimiento de la enfermedad ya
que una recidiva del tumor origina una elevacion de los niveles de las mismas.

Lactato deshidrogenasa

Dada su poca especificidad tiene un valor escaso para establecer el tipo de tumor o la
respuesta al tratamiento.

Pruebas deimagen

La ecografia es considerada la prueba mas util ya que ayuda a localizar el origen de la
masa, definir sus caracteristicas, y su relaciéon con estructuras vecinas. Los quistes
ovaricos son generalmente anecoicos y de paredes finas.

Los tumores benignos son masas complejas hipoecoicas con nodulos murales
ecogénicos periféricos, que pueden presentar sombra acustica. Los tumores malignos
suelen ser mas grandes de 10 cm de didmetro y aparecen como complejas masas de
tejido blando mal definidas, bordes irregulares y necrosis central.

La tomografia computarizada (TC) es necesaria para descartar extension directa a
estructuras pélvicas vecinas o lesiones metastasicas en el higado y pulmones, donde
preferentemente lo hacen este tipo de tumores.

La resonancia magnética (RM) puede tener utilidad cuando existen dudas con respecto
al origen de la masa en los casos en que ésta presenta un gran tamaio y ha desvirtuado
su relacion con las estructuras vecinas.

Fig. 2. Gran masa solida de unos 22 x16 x9 cms de diametro y de margenes bien definidos. Ecogenicidad
heterogénea, con areas hipo e hiperecoicas difusas, con gran vascularizacion arterial y venosa en su interior.
Calcificacién gruesa y alargada en el interior de la masa. Existe una ureterohidronefrosis grado I-I1.

Se pueden emplear radiografias simples de torax para diagnosticar metastasis en
mediastino y/o pulmén, gammagrafia 6sea para descartar metéstasis Oseas, o incluso se
puede realizar una Tomografia por emision de positrones, pero en este tipo de tumores
existe un gran nimero de falsos negativos por lo que no se recomienda su uso rutinario.
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Tumor ovarico con patron heterogéneo (mixto)
RX: gran masa pélvica en adolescente. Eco: masa sélida con lesiones quisticas
dentro. TC: masa compleja pélvica. RM: Masa heterogénea.

El diagnostico diferencial se debe realizar con quistes de ovario benignos, que es la
patologia ovarica mdas frecuente, torsion de ovario, apendicitis, absceso pélvico,
sarcomas pélvicos, linfomas o si presenta signos de pubertad precoz con patologias
capaces de provocarla.

Fig 4. Gran masa quistica, de contenido heterogéneo, con niveles y calcio, de probable origen
anexial

El diagnostico de confirmacion, como en todo tipo de tumores, es el estudio

anatomopatologico, bien sea tras la reseccion quirtrgica o cuando esté indicado a través
de la toma de muestra de tejido por biopsia con aguja fina guiada por ecografia.
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CLASIFICACION HISTOLOGICA

Los tumores ovaricos proceden de los diferentes tipos de células presentes en el
desarrollo embriolégico del mismo: epitelial celomicas, mesenquimales, y células

germinales.
Tabla 1. Tumores Ovaricos

|. Epiteliales

Serosos

Mucinosos
Endometroides

De células claras

De células transicionales
De células escamosas
Epitelial mixto
Carcinoma indiferenciado

I1. Del estroma del cordon sexual

De células de la granulosa y del estroma
De células de Sertoli

Del cordén sexual y tubulos anulares
Ginandroblastoma

Inclasificados

De células esteroideas

[11. De células germinales
Disgerminoma
Del Seno endodérmico
Carcinoma Embrionario
Poliembrioma
Coriocarcinoma
Teratoma
=  Maduro (sélido, quistico)
= [nmaduro
= Teratoma asociado a componentes malignos de Células
germinales
= Teratoma asociado a componentes malignos somaticos
(carcinoma escamoso, tumor neuroectodérmico periférico,
glioblastoma, etc.)

V. Otros

Gonadoblastoma

De las células germinales del estroma no gonadoblastomas
Tumor de rete ovarico

Mesotelial

Linfomas, leucemias

Metastasicos secundarios

Universidad Internacional de Andalucia, 2016
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Cada categoria incluye multiples subtipos y se pueden presentar combinaciones de
diferentes tipos, pasando a denominarse mixtos.

El sistema de clasificacion fue realizado originalmente por la Organizacion Mundial de
la Salud (OMS) y revisado y actualizado posteriormente por la Sociedad Internacional

de Patologia y Ginecologia .

Figura 5 y 6. Origen de los 3 principales tipos de tumores de ovario.
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I. Tumoresde células germinales

1. Teratoma

Son tumores formados por células derivadas de més de 1 de las 3 capas embrionarias
primitivas (ectodermo, mesodermo y endodermo). Histologicamente pueden ser
maduros (benignos), inmaduros (malignos) o mixtos.

Los teratomas son los tumores malignos mas comunes y aunque los teratomas maduros
no se consideran “sensu estricto” un tumor maligno tradicionalmente han sido tratados
como tales por su propension a recurrir.

El teratoma inmaduro representa del 8 al 10% de las neoplasias ovaricas malignas,
puede ocurrir a cualquier edad, pero suele ser mas frecuente en la adolescencia. Suele
caracterizarse por ser unilateral, grande, so6lida, multiquisticas, puede ser mixto
(aparecen otros tipos de células germinales).

Microscopicamente los tumores inmaduros se clasifican de I a III en funciéon de la
cantidad de neuroepitelio inmaduro y otros elementos inmaduros de la masa.

Grado 0: Todo el tejido es maduro, no actividad mitdtica: teratoma benigno.

Grado I: Cierta inmadurez, alguno o ningtn foco de neuroepitelio (no mas de uno).
Grado II: Inmadurez presente, areas de neuroepitelio que no exceden de 3 por campo.
Grado III: Inmadurez acentuada, presenta 4 o mas focos de neuroepitelio por campo.

El teratoma inmaduro presenta un crecimiento rapido, y puede diseminarse de forma
directa hasta el peritoneo u otros o6rganos abdominales, asi como metastatizar a

distancia(pulmoén). Los ganglios afectados en primer lugar son los paraaorticos y los
mediastinicos.

12
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En los casos inmaduros el tratamiento es la salpingooforectomia asociada a
quimioterapia, aunque es un tumor menos radiosensible que otros. Los esquemas mas
efectivos son VAC (vincristina, actinomicina y ciclofosfamida), VAC y adriamicina
(VACA) y el BLEO-PAC. Estos esquemas han mejorado el prondstico y han
incrementado la curacion y sobrevida de los pacientes..

2. Disgerminoma

Se origina en las células germinales primordiales de la goénada, antes de la
diferenciacion sexual y presenta gran similitud con el seminoma testicular del varon, se
describe incluso en la literatura como la correspondencia histomorfogenética. Sin
embargo, a diferencia del seminoma que se produce en la etapa post-puberal, el
disgerminoma ocurre antes de la pubertad, esto se debe a que la actividad meidtica del
ovario tiene lugar durante la vida intrauterina, mientras que la del testiculo ocurre en la
pubertad. Representan menos del 2 % de los tumores de ovario pero es uno de los
tumores de células germinales malignos mds comunes en nifas, apareciendo mas
comunmente en la pubertad . Hasta el 20% pueden ser bilaterales .

Macroscopicamente, los disgerminomas puros son redondos, ovalados o lobulados, con
una capsula fibrosa y suave, ligeramente brillante. Su tamafio varia desde lesiones
menores de unos pocos centimetros hasta grandes masas. La cépsula esta generalmente
intacta, pero podria romperse especialmente en las grandes masas. Su consistencia
puede ser multiple, firme, o suave. La coloracion varia de gris rosaceo a rosa-amarillo-
blanco. En ocasiones presentan areas quisticas, y se debe tener en cuenta la posibilidad
de que otros elementos neopldsicos estdn asociados (pueden observarse focos de
carcinoma embrionario y teratoma quistico).

Histologicamente, el disgerminoma exhibe una proliferacion de células grandes,
redondas o poligonales, agregadas, con citoplasma rico en glucdgeno, rodeado de
estroma de tejido conectivo que contienen linfocitos maduros. Aproximadamente el 5%
de los disgerminomas contiene células sincitiotrofoblasticas (solos o en grupos) Fig 7.

Suelen ser tumores localizados, que se diseminan tardiamente por via hematdgena
aunque también lo hacen por via linfatica a ganglios paraaodrticos, mediastinicos y
supraclaviculares. Pueden elevar de manera inespecifica la LDH por lo que puede ser
utilizado como marcador tumoral.

El tratamiento de eleccion es quirtrgico: salpingooforectomia unilateral o bilateral
segun la localizacién. La quimioterapia ha mejorado los resultados, la radioterapia se
reserva para casos de diseminacion peritoneal o enfermedad avanzada .

Tiene buen pronostico, con tasas de hasta 100% de curacién en estadio I de la
enfermedad .

Fig 7.Disgerminoma, Nidos de células monomorficas
con abundante citoplasma claro y redondo con nucléolos
vesiculares prominentes que estan separados por bandas
de tejido conectivo
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3. Tumor de seno endodér mico.

También se ha llamado tumor del saco vitelino. Tiene un alto indice de malignidad,
puede originarse en localizaciones extragonadales, con una incidencia que abarca desde
la edad pediatrica y hasta la segunda-tercera década de la vida, es el segundo tipo mas
comin de tumor puro. Es productor de oFP, que se comporta como un verdadero
marcador tumoral util para el diagndstico, seguimiento y deteccion precoz de recidivas.
El diagnostico histoldgico estd basado en la presencia de formaciones perivasculares de
Schiller-Duval y de los cuerpos hialinos PAS positivos (diastasa resistente), aunque no
son patognomonicos (Fig 8).

Su comportamiento es similar al teratoma inmaduro. El tratamiento consiste en
salpingooforectomia unilateral, seguida de Poliquimioterapia (PQT).

Fig 8. Tumor del seno endodérmico. El
cuerpo de Schiller-Duvalse caracteriza
por un vaso sanguineo  central
estrechamente invertido por una capa de
células tumorales y separado de una
segunda capa de las células del tumor por
un espacio, comparado por algunos,
espacio de Bowman en el glomérulo

4. Carcinoma embrionario

En la literatura, el carcinoma de ovario embrionario se describe entre los 4 y los 18
afios, teniendo el pico maximo de incidencia en los 12-14 afios. Representa menos del
5% de los tumores de ovario en la infancia. Raramente se presenta aislado y mas a
menudo lo hace asociado con otros tipos de células malignas.

Dos tercios de los casos presentan signos y sintomas asociados con la estimulacion
hormonal (pubertad precoz, amenorrea, sangrado vaginal, hirsutismo leve y prueba de
embarazo con falsos positivos).

Se presenta como un tumor grande, que varia en tamafo de 3-30 cm de didmetro. Por lo
general, se encapsulan, con forma oval o lobulada. Su superficie es firme, de color
amarillo-gris. Puede formar adherencias a estructuras vecinas o invadirlas. En la seccion
transversal es generalmente s6lido; sin embargo, a menudo presenta espacios quisticos,
zonas de necrosis, hemorragia, y la presencia de otros elementos tumorales,
especialmente teratoma, que pueden alterar la apariencia del tumor.

La microscopia optica muestra células primitivas similares a las células embrionarias en
desarrollo, pobremente diferenciadas (Fig. 9).
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Fig 9. Carcinoma embrionario. Se ven grandes
vesiculas, con superposicion de los nucleos con
nucléolos prominentes y una gran cantidad de
citoplasma eosindfilo. Gran presencia de células
necroticas

Son tumores grandes, predominantemente solidos, heterogéneos y con mayor
frecuencia, unilaterales. El tumor puede producir BHCG y oFP en menor medida, y en
ocasiones puede generar una pubertad precoz. Son tumores con un alto grado de
malignidad que diseminan por la cavidad abdominal y metastatizan a distancia
precozmente. El tratamiento no difiere al descrito para el resto de tumores.

5. Coriocarcinoma

El coriocarcinoma puro es una neoplasia muy rara a cualquier edad y excepcional en la
infancia, incluso la presencia de elementos trofoblasticos mezclados con otros
elementos germinales se consideran poco frecuente en los tumores de ovario.

Macroscopicamente, el tumor es de color gris solido, suele ser unilateral y hemorragico
y puede presentar necrosis en su interior. Puede alcanzar un tamafo considerable. Se
compone de dos tipos de células: el citotrofoblasto y sincitiotrofoblasto, ambos deben
estar presentes para el diagnostico definitivo.

Existen dos tipos, gestacionales y no gestacionales, la gran mayoria de estos tltimos no
estan relacionados con la gestacion, y son los que ocurren en la edad pediatrica.

Secretan BHCG pudiendo manifestarse con signos de pubertad precoz y sus niveles
séricos pueden ser usados como marcador tumoral. Son altamente malignos y
localmente invasivos, se diseminan extensivamente en la cavidad abdominal y
metastatiza precozmente.

El tratamiento no contempla diferencias en cuanto a la técnica quirtrgica.

6. Poliembrioma

Compuesta por células mesenquimatosas extraembrionarias. Son tumores raros, pueden
secretar aFP y BHCG . El manejo terapéutico es semejante al resto de los tumores

embrionarios.

Como se ha mencionado antes, muchos de los tumores de células germinales estan
compuestos por mas de un tipo histologico, pueden contener elementos benignos y
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malignos (germinoma, carcinoma embrionario, coriocarcinoma, o tumor de seno
endodérmicos. Constituye el 20 % de las neoplasias germinales . El tratamiento y
pronostico dependera del componente predominante

1. Tumoresdel estromadd cordoén sexual

Este grupo de tumores surgen de los componentes del estroma del ovario (células
tecales, células de la granulosa, células de Sertoli-Leydig). Representan
aproximadamente del 8 al 10 % de los tumores de ovario y el 7 % de los tumores
malignos de ovario en las edades pediatricas . Muy raros son el tecoma, y el fibroma.
Son neoplasias de bajo grado de malignidad, se asocian a menudo a manifestaciones
endocrinas como pubertad precoz, en casos raros, virilizacion sexual por produccion de
andrégenos.

1. Tumoresdelascélulasdela granulosa

Estan formados por células que derivan de las células germinales que rodean los
foliculos ovaricos. Son extremadamente raros, representan entre el 1% a 10% de los
tumores malignos de ovario en nifias, en la incidencia global de éstos tumores en
pacientes prepuberes suponen el 5% .

Se reconocen de 2 formas:

* Forma adulta: ocurre en mujeres de mediana edad y mayores.
* Forma juvenil: tipicamente ocurre en edad pediatrica y mujeres jovenes.

Forma juvenil: Con frecuencia son unilaterales y la mitad aproximadamente ocurre
antes de la pubertad. Pueden estar asociados con pubertad seudoprecoz en hasta el 80 %
de los casos, manifestindose con galactorrea, irregularidades menstruales. Cuando
tienen lugar en pacientes postpuberes la clinica es la comun al resto de tumores
(distension, dolor, etc.).

La mayoria de las lesiones se limita al ovario por lo que la reseccion quirurgica logra
buenos resultados.

2. Tumoresdelas célulasde Sertoli-L eydig

Los tumores de células de Sertoli-Leydig (arrenoblastoma o androblastoma) son
tumores raros, pero benignos y unilaterales, so6lidos y pueden contener en ocasiones
gran componente quistico. Se describe que aproximadamente el 40% de las pacientes
presentan metabolitos de testosterona séricos pero también pueden tener niveles
elevados de AFP. Histologicamente como es logico estan formados por células que
semejan las células estromales y epiteliales testiculares.

La respuesta a la salpingooforectomia suele ser positiva, pero en casos mas avanzados
puede ser necesaria quimioterapia adyuvante .
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3.Tecoma

Constituye solo el 0,5% de los tumores ovaricos, ocurren generalmente en mujeres
posmenopausicas, de ahi su excepcionalidad en la infancia. Las células estromales que
lo componen semejan la teca, son sélidos y unilaterales. Pueden ser secretores de
hormonas.

4. Fibroma

Es el tumor de tejido conjuntivo ovarico mas frecuente, representa el 3 a 5% de los
tumores ovaricos. En la literatura referida a casos en mujeres peri menopausicas en su
mayoria se describe como un tumor no funcionante y que puede asociarse a hidrotérax
(en el 1% de los casos, sindrome de Meigs) y ascitis, que desaparecen al extirpar el
tumor. Excepcional en la edad pediatrica.

[11. Tumores epiteliales

Se originan en el epitelio de la superficie ovarica, histologicamente similar al epitelio
que recubre el interior de la cavidad pélvica y abdominal. Son muy poco frecuentes en
la infancia, predominando en la mujer adulta, representando el 90 % de los tumores
malignos de ovario.

Se clasifican en Serosos y Mucinosos, y en funciéon de la agresividad pueden ser
benignos, malignos, o de bajo potencial maligno (conocidos también como borderline)
Los Tumores epiteliales de ovario borderline se definen como neoplasias epiteliales de
diferentes niveles de atipia nuclear, sin invasion del estroma ovérico. Algunos estudios
concluyen que la incidencia de este tipo de tumores es hasta 3 veces mayor en el grupo
de edad pediatrica que en adultos.

En edades pedidtricas, se diagnostican de forma habitual en estadios tempranos, siendo
ademas la gran mayoria benignos(hasta el 90%) lo que conlleva un buen pronostico,
tienen la peculiaridad de que pueden ser bilaterales.

En contraste con los tumores de células germinales, frecuentemente causan elevacion de
los niveles séricos del antigeno tumoral CA-125.

El gran reto de en este tipo de tumores es que el diagnostico y la estadificacion se basa
en algoritmos usados en adultos, que difieren en algunos aspectos de los que se utilizan
para evaluar los tumores de células germinales del ovario en poblacion pediatrica.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

La cirugia tiene un papel importante en el tratamiento de pacientes con TCG malignos,
pudiendo ser extirpado el tumor por completo, en mas del 90% de los casos, ya en el
diagnostico (independientemente del estadiaje). Es fundamental seguir los estrictos
criterios de cirugia oncologica, y en la mayoria de los casos es posible realizar la
ooforectomia/salpingooforectomia tanto mediante laparotomia como por via
laparoscopica. Sin embargo, con el avance en los fAirmacos citotoxicos y dado que los
TCG malignos son muy sensibles a la quimioterapia, la escision primaria debe
intentarse so6lo cuando el cirujano cree que constituye un procedimiento seguro, y
viable, sin necesidad de anadir agresividad innecesaria. En caso de que tras la
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evaluacion preoperatoria no se pueda asegurar la resecabilidad se practicaria una biopsia
tumoral por puncion guiada por ecografia, y tras el tratamiento quimioterapico reductor
se programaria su exéresis completa.

Figuras 10a,b,c. Gran quiste paraovarico. Marsupializacion exéresis del quiste via laparoscopica

El abordaje quirargico se puede realizar a través de una incision de Pfannenstiel o una
incision transversal o infraumblical en la linea media, dependiendo del tamafo de la
lesion y la probabilidad de malignidad. Tradicionalmente se ha defendido que el uso de
la laparoscopia para el tratamiento de lesiones malignas o altamente sospechosas estaba
desaconsejado. Actualmente con el desarrollo de la cirugia minimamente ha dejado de
ser valido y el abordaje depende de las caracteristicas de la masa (volumen,
consistencia, relaciébn con estructuras vasculares vitales, etc.) mas que con el
entrenamiento del cirujano.

La técnica quirtrgica debe incluir ademds una serie de procedimientos de estadiaje
intraoperatorios bien definidos:

e Inspeccion y palpacion del ovario contralateral con biopsia de dareas
sospechosas.

e Recoger liquido peritoneal para la citologia (o realizar lavado si no hay liquido
presente)

e Reseccion intacta del ovario sin violacion de la capsula del tumor.

e Salpingooforectomia unilateral con seccion de trompa en su union con el utero.

e Examen del epiplon, la superficie peritoneal y el higado con la eliminacion de
cualquier area anormal.

e Examen de areas linfaticas iliacas y aorto-cava con biopsia de cualquier ganglio
anormal.

El protocolo de evaluacion quirtrgica para adultos dicta disecciones ganglionares
obligatorias, biopsias de las superficies peritoneales y omentectomia; estos
procedimientos se omiten en los casos infantiles sin que suponga un impacto negativo
en la supervivencia (donde se presupone que la lesion corresponderd a un TCG) a
menos que sea evidente su afectacion macroscopica.

Si los estudios de imagen muestran afectacion de organos vecinos (vejiga, Utero y
vagina) o en caso de TCG malignos bilaterales, la mejor opcion es la biopsia tumoral,
que puede ser a cielo abierto o con agujas finas bajo guia ecografica. Sin embargo, una
biopsia no siempre se requiere debido a que la naturaleza maligna de la masa puede
establecerse si los niveles séricos de aFP o BHCG son altos.
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Cuando el abordaje quirtrgico inicial ha sido una biopsia o una extirpacién incompleta
o en pacientes con enfermedad metastésica, es necesaria la quimioterapia neoadyuvante,
y en la mayoria de los casos, la masa se convierte en resecable quirargicamente después
de la de la misma. Ademas, en caso de tumores bilaterales la mayoria de los autores
recomiendan realizar preservacion ovdrica si es posible en el lado menos involucrado;
las escisiones mutilantes y ooforectomias bilaterales s6lo se aceptan cuando la
quimioterapia se ha demostrado ineficaz

B-06-18324
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Fig. 11. Tumor estromal escler osante

ESTADIFICACION

Hay dos sistemas de clasificacion principales adoptadas para tumores malignos de
ovario pediatricos. Actualmente se utilizan dos tipos de clasificacién para los tumores
malignos ovaricos, la de la Federacion Internacional de Ginecologia y Obstetricia
(FIGO) -Tabla 2-, y el propuesto por Grupo de Oncologia Infantil (COG) —Tabla 3-
.Ambos se basan en los resultados de las pruebas de imagen y en los hallazgos
quirurgicos.
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Tabla 2. Sistema de estadiaje para tumor primario del ovario de la FIGO

Estadio I: El crecimiento esta limitado a los ovarios

IA: Crecimiento limitado a un ovario; sin ascitis; no hay tumor en la superficie externa; capsula
intacta

IB: Crecimiento limitado a ambos ovarios; sin ascitis; no hay tumor en la superficie externa;
capsula intacta

IC: Tumor en estadio IA o IB, pero con ascitis o lavados peritoneales que contienen células
malignas; tumor en la superficie o rotura de la capsula

Estadio II: El crecimiento afecta a uno o ambos ovarios con extension pélvica

ITA: Extension hasta el utero o las trompas

IIB: Extension a otros tejidos pélvicos

IIC: El tumor ya sea IIA o IIB, pero con ascitis o lavados peritoneales que contienen células
malignas; tumor en la superficie o capsula rota

Estadio III: El tumor compromete a uno o a ambos ovarios con implantes peritoneales fuera de la
pelvis o retroperitoneales o ganglios linfaticos inguinales; la metastasis hepatica superficial se
considera estadio III; tumor limitado a la pelvis pero con extension histologicamente probada a
intestino delgado o al epiplon

[ITA: El tumor se limita a la pelvis con ganglios negativos pero con siembra microscopica
histologicamente probada en la superficie peritoneal

IIIB: Tumor en uno o ambos ovarios con implantes histologicamente confirmados en superficie
peritoneal abdominales, ninguno superior a 2 cm de didmetro; linfaticos negativos

IIIC: Implantes abdominales mayores de 2 cm de didmetro o retroperitoneales positivos o
ganglios linfaticos inguinales

Estadio IV: Afectacion a uno o a ambos ovarios con metastasis a distancia; si existe derrame
pleural debe confirmarse con citologia positiva; metastasis del parénquima hepatico

Tabla 3. Sistema de estadiaje del COG

Estadio I: Limitado al ovario (ovarios), lavado peritoneal negativo; Y descenso de marcadores
tumorales hasta niveles normales

Estadio II: Enfermedad residual microscopica o afectacion ganglionar <2 cm; lavado peritoneal
normal; independientemente de los niveles de marcadores tumorales

Estadio III: Enfermedad residual macroscopica o exclusivamente realizacion de biopsia;
ganglios linfaticos> 2 cm; diseminacion contigua a otros organos (epiplon, intestino, vejiga);
lavado peritoneal positivo; independientemente de los niveles de marcadores tumorales

Estadio IV: Enfermedad metastésica, incluyendo el higado
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QUIMIOTERAPIA

Actualmente la mayoria de los estudios no recomiendan tratamiento quimioterapico en
el Estadio I, es decir cuando se ha efectuado la eliminacion completa del tumor, no
existe siembra peritoneal y los marcadores tumorales disminuyen. Por el contrario
cuando la extirpaciéon tumoral es incompleta, se realiza biopsia o existe siembra
peritoneal es necesario el tratamiento quimioterapico coadyuvante. . El protocolo
utilizado por el COG sugiere 3 ciclos de PEB (Cisplatino, Etopdsido, Bleomicina) para
los pacientes de Estadio II-III (tumores de riesgo intermedio) y 4 ciclos PEB para los
pacientes de Estadio IV (tumores de alto riesgo). El resultado es excelente en los
pacientes de Estadio I, muy bueno también para los tumores de riesgo intermedio y la
supervivencia supera el 80% en pacientes metastasicos.

TRATAMIENTO DE TCG BENIGNOS

Son tumores generalmente bien definidos, con componentes quisticos y no muestran
niveles elevados de aFP o BHCG.

La tnica terapia eficaz para un TCG benigno es la exéresis completa; de hecho si no se
ha realizado durante la cirugia primaria, se recomienda una reintervencion. Si el tumor
es un teratoma encapsulado, se puede preservar la trompa de Falopio ipsilateral. Sin
embargo, en tumores pequefios, se puede efectuar la enucleacion completa de la lesion.
Por otro lado, en los pacientes con TCG benignos o teratomas bilaterales es necesario
enuclear las lesiones, en al menos un ovario, para preservar las funciones hormonales y
reproductivas.

Como la mayoria de los TCG tienen una estructura mixta, elementos inmaduros y
malignos, también pueden coexistir sin altos niveles de marcadores séricos. Por esta
razon, el abordaje quirargico debe ser siempre muy prudente y reglado. Si la sospecha
de malignidad es baja y el cirujano pediatrico es experto en cirugia minimamente
invasiva, la via laparoscopica puede considerarse en pacientes con masas pequeias o
quisticas. En estos casos, la masa quistica se debe extraerse en una bolsa.

Existen pocas series pediatricas sobre el uso de la laparoscopia en nifios, en adultos, el
Servicio de Ginecologia del Hospital Universitario La Fe estudia a 147 pacientes con
teratomas, de las cuales a 101 se les practico una laparotomia y a 46 una laparoscopia y
los autores concluyen que los tiempos operatorios fueron de 78,37 £+ 35,20 min para la
laparotomia y de 91,22 + 29,85 min para la laparoscopia (p < 0,05). Las complicaciones
tras la cirugia ocurrieron en un 19,8 y un 8,7% (p < 0,05), respectivamente. La estancia
hospitalaria fue mas corta en el caso de la laparoscopia: 2,80 + 1,14 dias frente a 6,35 +
3,23 dias (p < 0,05), por lo que en sus conclusiones fueron que los tiempos operatorios
fueron significativamente mayores en la laparoscopia que en la cirugia abierta, pero las
complicaciones y la estancia hospitalaria fue significativamente menores en la
laparoscopia.

La quimioterapia estd indicada en los TCG maduros si aparece un aumento de los
marcadores tumorales, pues indican la posible transformacién maligna del mismo. Se
recomiendan las mismas pautas utilizadas para TCG malignos.
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HALLAZGO INCIDENTAL O SUBYACENTE A TORSION

En adultos se ha encontrado que aproximadamente el 10% de los tumores de ovario se
presenta como un cuadro de abdomen agudo por torsion o rotura de la masa tumoral. La
incidencia de tumores malignos en nifios con torsidon ovdrica es baja; ya que la mayoria
de las masas ovaricas solidas asociadas a la torsion son benignas. Una torsion ovdrica es
una urgencia quirdrgica y, por regla general se prefiere un procedimiento laparoscopico.
El ovario puede ser extirpado o detorsionado dependiendo de los hallazgos
intraoperatorios. La actitud actual es la detorsion independientemente del aspecto
macroscopico, pero si se sospecha que subyace un tumor y el ovario es viable después
de la detorsion, se debe evitar una ooforectomia inmediata salvo si hay claros signos de
malignidad, lo cual no siempre es facil ni posible. Se planificara una nueva intervencion
tras un estudio minucioso y una evaluacion de marcadores tumorales.

Cuando en el transcurso de una intervencion abdominal se encuentra una masa solida
localizada en el ovario, se recomienda una biopsia por puncion de la masa y diagnostico
anatomopatoldgico intraoperatorio siempre que sea posible, asi como toma de muestra
de liquido intratumoral para determinacién de aFP en el mismo. En la mayoria de los
casos se procede a una ooforosalpingectomia, y si existe una sospecha elevada de
malignidad, de una biopsia del ovario contralateral y puncion biopsia de médula dsea.
En caso de que esto no sea posible se realizara una inspeccion precisa de la masa y toma
de biopsias de ambos ovarios, para tratar de diferenciar benignidad/malignidad; la
presencia de diseminacion extra-ovarica, vegetaciones ovaricas externas, un tamafio>
mayor de 8 cm con evidencia de numerosos vasos predicen malignidad. Se recomienda
un segundo procedimiento después de una evaluacion completa.

Si la masa fuera quistica o de componente mixto la actuacion sera mas conservadora, se
realizaran tomas de biopsias de ambos ovarios por puncion, se tomara la muestra de
liquido intratumoral para determinar oFP pero solo se realizara decapsulacion y
marsupializacion del quiste y no una ooforectomia completa mientras no tengamos la
seguridad diagnostica anatomopatoldgica de su malignizacion.

2.- OBJETIVOS. GENERAL Y ESPECIFICOS
Objetivo General

e FEvaluar la distribucidn /incidencia de tumores ovaricos en nuestro servicio.

Objetivos especificos

e Analizar las caracteristicas clinicas de las masas ovdricas en nifias y
adolescentes.

e Evaluar la congruencia de los resultados con respecto a las series publicadas por
otros autores.

e Valorar el manejo y la aplicaciéon del protocolo quirtirgico recomendado por el
COG en nuestro servicio.

e Valorar el uso de la laparoscopia.

e Evaluar la fertilidad y la supervivencia a largo plazo.

e Describir el papel del cirujano oncolodgico.
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3.- METODOLOGIA. MATERIAL Y METODO.
MATERIALESY METODOS

Se realizé un andlisis retrospectivo de los pacientes menores de 14 afios que

fueron sometidos a intervencion quirurgica en el Hospital Materno Infantil de Malaga a
cargo del Servicio de Cirugia Pediatrica, entre 1990 y 2009.
No se han incluido los quistes de nifias mayores, que solo precisaron observacion, y la
patologia quistica neonatal que curs6 con resolucion espontanea o requirié puncion y
aspiracion exclusivamente. Este estudio retrospectivo revisa la préctica clinica y los
resultados del tratamiento quirurgico de las masas ovéricas, edad de la operacion,
incluyendo la presentacion de los sintomas y signos, se analizan también los niveles de
los marcadores tumorales; las pruebas de imagen, hallazgos patoldgicos; el tratamiento
realizado, y evolucion postoperatoria. Para la recogida de datos se uso una hoja de
Excel disefada a tal efecto.

VARIABLESESTUDIADAS

e Edad: Cualitativa con 4 categorias: menores 1 mes, 1-6 meses, 6-10 afios, >10
anos.

e Diagnostico prenatal: Variable cualitativa codificada de manera dicotomica en
Si/No.

e (linica: Cualitativa

e Sintoma acompafiante: Cualitativa

e Exploracion: Cualitativa dicotémica Normal/Masa palpable

e oFP, BLDH: Variable cualitativa dicotomica Elevada/Normal

e Eco/TC/RM: Cualitativa

e Lateralidad: Cualitativa dicotdmica Derecha/lzquierda

e Tamaiio: Cualitativa dicotdmica >5 cm/< 5cm

e Actitud: Cualitativa dicotomica Cirugia/Observacion

e Cirugia: Cualitativa dicotdmica Abierta/Laparoscopica

e Puncion-aspiracion: Cualitativa

e oFP Intraquistica: Cualitativa dicotomica Normal/Elevada

e Intervencion: Cualitativa

e Biopsia Contralateral: Cualitativa dicotoémica Si/No

e Citologia postexéresis: Cualitativa dicotomica Si/No

e Otras Técnicas: Cualitativa

e oFP Post: Cualitativa dicotdémica Normal/Elevada

e AP: Cualitativa

e Hospitalizacion: Cualitativa con 3 categorias <3 dias/3-7 dias/>7 dias

e Complicaciones: Cualitativa

e Esterilidad: Cualitativa dicotomica

e Mortalidad: Cualitativa dicotomica

e Tumor contralateral: Cualitativa dicotomica

e Otros: Cualitativa
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4.- DESARROLLO
RESULTADOS

Fueron identificados un total de 56 pacientes intervenidas por una masa ovarica, de las
cuales 19 corresponden a neoplasias. El resto de las lesiones se especifican en la tabla .

Tabla 4. Distribucion de lesiones no neoplasicas.

Quistes Simples 19

Quistes Torsionados 9

Quistes Hemorragicos 6

Quistes Neonatales 3

En cuanto a los casos tumorales, el tipo mas frecuente es el germinal, y dentro de éste el
de mayor frecuencia es el teratoma maduro, con rangos de edad muy amplios y
dependientes del tipo histolégico como se muestra en las tablas 5 y 6.

Tabla 5. Distribucion segun tipo histologico y rango de edad

Germinales 14 <1m-14 anos

Epiteliales 3 6m—14 anos

Cordones 2 >10 anos
sexuales
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Tabla 6. Distribucion segun subtipo histologico en los TCG

Teratoma Maduro 10 <1m-14 anos

T Seno Endodérmico 2 >10 anos

Disgerminoma il >10 anos

Teratoma Inmaduro i >10 anos

En el grupo tumoral la presentacion clinica se distribuyo6 de la siguiente manera: Como
dolor abdominal en 14 (73,7%), uno de ellos debutdé como abdomen agudo, 2 (10,5%)
de manera asintomatica, 2 (10,5%) con sintomas de hinchazon abdominal y 1 (5,3%)
con sintomas de pubertad precoz. En cuanto a la exploracion abdominal 6 (31,6%)
presentaban masa palpable.

En la exploracion fisica el dato mas importante es el hallazgo de masa abdominal
palpable, que se encontrd en 6 (31,6%) de las 19 lesiones tumorales malignas y en 5
(13,5%) de las 37 benignas, lo que puede relacionarse con que las lesiones malignas
tienden a ser mas grandes . No obstante, en nuestra serie este dato no es valorable de
forma objetiva manera directa ya que no se disponen de datos exactos del tamafio de las
lesiones.

En cuanto al método diagnostico por imagen mas utilizado destaca la ecografia, en 10
(52,6%) de las 19 masas tumorales malignas mostr6 tumor sélido o mixto, y en cuanto a
la determinacion de marcadores tumorales se realizo en el grupo tumoral en 13 (68,4%)
de los 19 de los tumores malignos, estando elevada la aFP en el caso de teratoma
inmaduro y en los de tumor del seno endodérmico.

El gesto quirtrgico principal predominante fue la salpingooforectomia, que se realizé en
16 nifas. Se practicO una tumorectomia en un tumor del seno endodérmico, una
quistectomia en un tumor epitelial, y una ooforectomia en un teratoma quistico benigno.
Como gestos asociados, se determind la oFP Intraquistica en 15 casos (7 de ellos

tumorales), biopsia contralateral realizada en 8 casos (5 en masas tumorales) y oFP
postexéresis realizada en 28 (15 en masas tumorales).
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La via de abordaje la mas utilizada fue la abierta, s6lo en 5 de los tumores, todos ellos
teratomas maduros, se utilizd la laparoscopia, frente a las 18 de las masas benignas en
las que se uso.

Las complicaciones fueron escasas y poco importantes, ocurriendo en 5 casos, 2
dehiscencias, 1 infeccion de herida quirtrgica, y 2 abscesos intraabdominales(1 tras la
reseccion de una masa tumoral).

Solo hemos tenido un caso de tumor contralateral, en un teratoma maduro, en el cual
durante el seguimiento la paciente presentd una lesion de la misma extirpe en el ovario
contralateral.

La esterilidad no ha sido valorada en la mayoria de los pacientes ya que se han
realizado salpingooforectomias unilaterales. En la paciente del teratoma bilateral
asincronico, que se realizé salpingooforectomia bilateral tras dos afos de seguimiento
en la ecografia se observa tejido en el lugar del ovario izquierdo que engloba los clips
de reseccion. Parece que ha habido una regeneracion de tejido ovarico a partir de una
pastilla residual que en controles posteriores se informa como existencia de un ovario
izquierdo normal. Actualmente ésta paciente se encuentra en tratamiento por
ginecologia para de ser sometida a una fecundacion in vitro.

En nuestra serie, la Supervivencia Global (SG), es del 94,74% y la Supervivencia
Libre de Enfermedad (SVLE) esta entre los 6 y los 19 afios, con una media global por
encima de los 14 afios. Solo tuvimos un fallecido por una recaida de una neoplasia del
seno endodérmico.

DISCUSION

En nuestra serie encontramos que la mayoria de las masas ovaricas son benignas o no
neoplasicas(64%) lo cual es mayor que en gran parte de los estudios, sin embargo, se
acerca mas a los resultados de Brown et al, en el cual el 33% de las masas ovaricas en
pacientes con edades comprendidas entre 8 y 18 afios fueron tumorales. Del grupo de
las neoplasias, el 68% eran tumores de células germinales, y s6lo el 16% eran tumores
epiteliales superficiales, lo cual es coherente con la mayoria de los estudios, aunque el
porcentaje de tumores epiteliales es ligeramente superior a lo que se indica en la
literatura revisada que lo sitlia en valores menores al 15%.

Para ilustrar la distribucion segun la clasificacion por tipo histolégico hemos realizado
una comparacion de nuestra serie con una publicada por el Hospital Vall Hebron
(Figuras 12y 13)
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Figuras 12 y 13.
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Encontramos que nuestra serie se ajusta mas a lo publicado, y llama la atencion que en
la del Hospital Vall d’ Hebron los tumores epiteliales representan un 30%, hasta el
doble de lo resenado en la mayoria de los estudios.

Al distinguir pacientes con enfermedad benigna de aquellos con tumores malignos, se
encontr6d que la edad, como se menciona en la literatura, no es un dato 1til, sin embargo
hemos apreciado que los teratomas maduros se presentan con mayor frecuencia en
menores de 10 afios y el resto lo hace en nifias mayores de 10.

Los sintomas y signos son variados y no especificos tanto en las masas benignas como
malignas, el sintoma mas frecuente es el dolor abdominal, sea aislado o asociado a
vomitos o fiebre, en lugar de los trastornos menstruales, mas propio en las pacientes
adultas.

Las pacientes con tumores malignos presentan hinchazén abdominal con mas
frecuencia, lo que puede relacionarse con que las lesiones malignas tienden a ser mas
grandes . No obstante, en nuestra serie este dato no es valorable de forma objetiva ya
que no se disponen de datos exactos del tamano de las lesiones.

Por lo tanto, ante la presencia de dolor agudo o crénico abdominal, asociado a una
circunferencia abdominal creciente o inflamaciéon abdominal, creemos que una
ecografia es esencial para identificar este tipo de lesiones, ya que es el método
diagnostico de eleccion.

La aplicacion clinica de la determinacion de los niveles de aFP y HCG en suero es de
gran beneficio no solo para el diagnostico, sino también para en el seguimiento y
control de la eficacia de cualquier modalidad terapéutica.

El tratamiento de las masas ovaricas en nifias y adolescentes es generalmente
conservador en las lesiones no neoplasicas, ain asi en nuestra serie obtuvimos un no
desdefiable nimero de lesiones de éste tipo que requirid salpingooforectomias, debido
principalmente a que en los casos de quistes torsionados, tras la detorsion existieron
dudas sobre la viabilidad del tejido o sospecha de malignidad.

En cuanto al manejo de las lesiones neoplésicas benignas en la actualidad de aboga por
ser mas conservador evitando realizar salpingooforectomias cuando sea posible en
teratomas maduros, en nuestra serie esto no se ve reflejado principalmente a que
muchos casos son antiguos y ésta tendencia no estaba recogida.

En nuestra serie, las complicaciones, asi como el prondstico y supervivencia son
superponibles a los resultados de la Sociedad Espafiola y Europea de Oncologia
Pediatrica (SEOP y SIOP).

La posible aparicion de recaidas tardias, a pesar de un buen control inicial de la
enfermedad, debe hacernos pensar en la existencia de tejido tumoral microscépico
residual.

LIMITACIONES

Existen limitaciones en nuestro estudio, propias al disefio ya que es retrospectivo, lo que
conlleva perdida de pacientes, ademdas algunos datos no estaban registrados en la
historia clinica. Por otra parte, para hacer que la recogida de datos fuera mas sencilla
muchas variables se han codificado como cualitativas lo que ha originado pérdida de
informacion. Otra limitacion radica en que, no hemos encontrado estudios de evaluacion
ecografica de la reserva ovdrica en pacientes a los que se le haya realizado cistectomia o
salpingooforectomia unilateral.
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5. -CONCLUSIONES

e La patologia quirurgica ovarica mas frecuente es en su mayor frecuencia la no
tumoral, y cuando se trata de ésta el grupo mas numeroso corresponde a los
tumores benignos son los predominantes.

e Los tumores de células germinales son las neoplasias malignas mas comunes
(todo en plural), y los teratomas maduros son los tumores benignos mas
frecuentes en nifios y adolescentes.

e El dolor abdominal y la sensacion de masa son los sintomas mas frecuentes, pero
se presentan tanto en la patologia benigna como en la neoplasica.

e La ecografia es el método de diagnostico por imagen mas util, y asociado a los
marcadores tumorales nos permite, en un gran nimero de casos, definir la masa
de cara a un tratamiento posterior.

e El tratamiento quirurgico de los tumores benignos debe preservar el tejido
ovarico para conservar la funcion hormonal y reproductiva futura. En éstos
casos la cistectomia por via laparoscopica es la opcion terapéutica mas idonea.

e En tumores grandes, s6lidos y con posible diseminacion, la cirugia abierta es la
mejor via de abordaje. Si no fuera posible realizar una exéresis completa, se
debe realizar solo una biopsia por puncion de la masa, indicar tratamiento
quimioterapico y posteriormente la cirugia del tumor

e La quimioterapia postoperatoria es necesaria en los tumores malignos, y los
protocolos establecidos han aumentado significativamente la supervivencia.

e El papel del cirujano pediatrico es fundamental en el comité oncologico, debe
participar en todas las fases de la enfermedad, desde la fase de
diagnostico/tratamiento inicial (siendo parte activa en las decisiones) como en el
seguimiento de los pacientes, ademas es fundamental conocer los protocolos
quirargicos para actuar adecuadamente en cada caso.

6.- FUTURAS LINEAS DE INVESTIGACION O DE TRABAJO;
APORTACIONES

e Valoracion de laparoscopia frente a laparotomia en el manejo de los teratomas
de ovario (a expensas de su introduccion progresiva de su uso en nuestro
Servicio)

e Evaluar la fertilidad a largo plazo de las pacientes tratadas.

e Introducir la cirugia de conservacion ovérica y evaluar su efecto sobre la

fertilidad futura y la funcién ovérica en esta poblacion.
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