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PALABRAS CLAVE Resumen

Tumor ovarico; Introduccion y objetivos: Los tumores ovaricos son raros en la infancia y representan entre el
Edad pediatrica; 1y el 5% de todos los tumores solidos. Nuestro objetivo es conocer las caracteristicas epide-
Anexectomia; mioldgicas, los subtipos histologicos y el manejo terapéutico de los tumores sélidos ovaricos de
Laparoscopia; la poblacion pediatrica de la provincia de Cordoba.

Cirugia conservadora Material y métodos: Se realiz6 un estudio retrospectivo, descriptivo, observacional, en el que

se han revisado las historias clinicas de pacientes < 14afos diagnosticadas de tumores soli-
dos ovaricos en un hospital de tercer nivel entre los afios 1994 y 2017, excluyéndose los
tumores secundarios. Se reviso la edad, la presentacion clinica, la lateralidad, la metodologia
diagnostica, el tratamiento, la anatomia patoldgica y la evolucion.

Resultados: Se revisaron 37 tumores ovaricos en 31 pacientes, siendo 6 bilaterales. La edad
media fue de 10,3 anos (0-14). El 58% debutaron como masa palpable. No existe predominio
de lateralidad. Los marcadores tumorales fueron negativos. Se practico cirugia conservadora
en el 29,7% y anexectomia en el 70,3%. Solo un teratoma inmaduro estadio| con gliomatosis
peritoneal preciso6 tratamiento quimioterapico adyuvante postoperatorio. El estudio histologico
demuestra un predominio de tumores de células germinales (65%) frente a los de estirpe epitelial
(22%). Destacan 3 tumores estromales que corresponden a fibromas (sindrome de Gorlin) y un
gonadoblastoma bilateral asociado a sindrome de Frasier. El tipo de tumor mas frecuente fue
el teratoma quistico maduro (35,1%). Evolucion favorable en todos los casos.

* Trabajo presentado parcialmente como péster electrénico en el LV Congreso de la Sociedad Espafiola de Cirugia Pediatrica (Oviedo, 26-27
de mayo de 2016).
* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: fernandovazru@gmail.com (F. Vazquez Rueda).
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Introduccion

Conclusiones: Dada la alta tasa de benignidad de los tumores ovaricos en la infancia, la cirugia
conservadora debe ser de primera eleccion, sobre todo en los bilaterales. Si existen antece-
dentes hereditarios, es imprescindible realizar estudios genéticos moleculares para descartar
sindromes asociados.

© 2020 Asociacion Espafiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espafia, S.L.U. Este es un
articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-
nc-nd/4.0/).

Analysis of solid ovarian tumours in a Spanish paediatric population

Abstract

Introduction and objectives: Ovarian tumours are rare in childhood, and account for 1-5% of all
tumours. The aim of this study is to determine the epidemiological features, histological subty-
pes, and therapeutic management of ovarian solid ovarian tumours of the paediatric population
of the province of Cordoba, in Spain.

Material and methods: A retrospective, descriptive, observational and institutional study was
conducted in which a review was made of the clinical histories of patients younger than 14 years-
old diagnosed with ovarian tumours, excluding secondary tumours in a University Hospital
between 1994 and 2017. A review was carried out on the age, clinical presentation, laterality,
diagnostic methodology, treatment, histopathology, and evolution of these tumours.

Results: A total of 37 ovarian tumours were reviewed in 31 patients, 6 of them being bilate-
ral. The mean age was 10.3 (0-14) years, with 58% presenting as a palpable mass. There was
no predominance of laterality. The tumour markers were negative. Conservative surgery was
performed in 29.7% and adnexectomy in 70.3%. Only one case required post-operative adjuvant
chemotherapy treatment (stage | immature teratoma with peritoneal gliomatosis). The histolo-
gical study shows a predominance of germ cell tumours (65%) against those of epithelial lineage
(22%). There were 3 stromal tumours that corresponded to fibroma (Gorlin syndrome), and bila-
teral gonadoblastoma associated with Frasier syndrome. The most frequent type of tumour was
mature cystic teratoma (35.1%). There were no complications in the follow-up.

Conclusions: Given that most childhood ovarian tumours are benign, conservative surgery is
considered as the first choice, being even more important in bilateral tumours. If there is a
family history, it is essential to carry out molecular genetic studies, to rule out associated
syndromes.

© 2020 Asociacion Espafola de Pediatria. Published by Elsevier Espafia, S.L.U. This is an open
access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/
4.0/).

Si excluimos las tumoraciones quisticas benignas, los
tumores sélidos predominantes en el aparato genital feme-
nino en ninas y adolescentes son los tumores germinales,

Los tumores ovaricos son raros en la edad pediatrica y
representan del 1 al 5% de los tumores infantiles, con una
estimacion anual de 2,6/100.000"? pacientes. Son mas
frecuentes entre los 10 y los 14anos, alcanzando el mayor
porcentaje de malignidad en las nifas de mayor edad. La
presentacion en la edad pediatrica es bimodal, una entre
los 2-3anos y otra entre los 12-15afos. El pico maximo
de incidencia aparece en la adolescencia, con mas del 50%
de los casos, siendo extremadamente raros por debajo del
afio de vida®.

De acuerdo con la clasificacion de la OMS, se dividen en
tres grupos®®: tumores del epitelio de superficie, tumores de
células germinales y tumores del estroma y cordones sexua-
les. En la edad pediatrica, los tumores derivados de células
germinales representan hasta el 90% de los tumores ovari-
cos, siendo el tipo histoldgico mas frecuente el teratoma
quistico maduro o tumor dermoide’.

que representan hasta el 90%, a diferencia de la poblacion
femenina adulta, donde predominan los tumores derivados
del epitelio, un 75% del total, siendo el 80% carcinomas, en
comparacion con los derivados de células germinales, que
suponen el 15-25%.

La clinica de los tumores de ovario es bastante
inespecifica®; predominan el dolor, la distensién abdominal
y la palpacion de una masa. El dolor abdominal suele ser
insidioso, acompanado de distension abdominal, pero puede
ser de inicio agudo debido a torsion, rotura o hemorragia,
comenzando como un abdomen agudo quirurgico.

El diagnostico, al igual que en la poblacion adulta, se
basa en las pruebas de imagen, los marcadores tumorales y
el estudio anatomopatologico.

La ecografia® ayuda a la localizacidn de la masa y a defi-
nir sus caracteristicas. Los tumores malignos'® suelen tener
bordes irregulares y necrosis en el centro de la tumoracion,
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y aparecen como masas de tejido blando mal definidas. En
cambio, los tumores benignos son hipoecoicos y pueden pre-
sentar refuerzo acUstico posterior. Los quistes ovaricos son
generalmente anecoicos y de paredes finas.

La TAC es considerada hasta hoy dia el gold standard para
el estudio de extension. La RMN se reserva para aquellos
casos en los que, debido al gran tamano de la tumoracion,
haya dudas sobre el origen de la masa.

Los marcadores tumorales'', si bien no confirman el
diagnostico de benignidad o malignidad de la tumoracion
—vya que hasta en un 20% de los casos son positivos en
tumores benignos—, son de gran ayuda para la orienta-
cion terapéutica, el seguimiento posterior y la respuesta
al tratamiento realizado. Los mas utilizados son la alfa-
fetoproteina (AFP), la subunidad beta de la gonadotropina
corionica humana (BHCG) y la lactato deshidrogenasa
(LDH).

El diagnostico de confirmacion es el estudio anatomo-
patologico, ya sea tras la reseccion quirdrgica o cuando esté
indicado a través de toma de biopsia con aguja fina guiada
por ecografia.

En pediatria, los tumores malignos de origen ovarico son
minoria y la clinica es inespecifica; por tanto, no podemos
dejar que pasen desapercibidos y hay que hacer un diagnos-
tico precoz para tener una actitud terapéutica adecuada.
El tratamiento que debe adoptarse dependera del tipo de
tumor y de su extension.

La cirugia juega un papel fundamental en el tratamiento
de los tumores ovaricos, y puede extirparse la masa com-
pleta en mas del 90%. Es indispensable seguir los principios
estrictos de la cirugia oncoldgica, realizando en la mayoria
de las pacientes salpingo-ooforectomia mediante laparoto-
mia o por abordaje laparoscopico. Cuando en la evaluacion
preoperatoria no se pueda asegurar la resecabilidad del
tumor maligno, procede practicar biopsia por puncion eco-
guiada vy, tras la quimioterapia reductora, programar la
exéresis tumoral'?.

Tradicionalmente se ha defendido que el uso de la
laparoscopia para el tratamiento de lesiones malignas o
altamente sospechosas no estaba aconsejado. Actualmente,
con el desarrollo de la cirugia minimamente invasiva, esto
ha dejado de ser valido y el abordaje depende de las
caracteristicas de la masa. En los tumores benignos y en
los bilaterales se intenta realizar una cirugia conservadora
con preservacion del lado menos afectado, para intentar
conservar la fertilidad de la paciente a largo plazo'?.

El objetivo especifico del trabajo es estudiar la patologia
tumoral ovarica en la poblacion pediatrica de la provincia
de Cérdoba.

Material y métodos

Se realiza un estudio retrospectivo, descriptivo, observa-
cional, revisando las historias clinicas de nifias < 14afos
diagnosticadas de tumores solidos ovaricos intervenidas en
el Servicio de Cirugia Pediatrica del Hospital Universitario
Reina Sofia, de Cordoba, entre los afos 1994 y 2017. Se
excluyen las lesiones quisticas no neoplasicas y los tumores
metastasicos.

En este estudio revisamos la edad de presentacion, la
clinica, las pruebas de imagen, los marcadores tumorales,

el tipo de tratamiento quirlrgico, la anatomia patoldgica y
la evolucion. Las variables estudiadas son:

- Edad. Cuantitativa.

- Presentacion clinica. Cualitativa.

- Eco/TAC/RMN. Cualitativa dicotomica Si/No. En todos los
casos se utilizo ecografia, seguida de TAC y, en algunos
casos, RMN.

- Marcadores tumorales. Cualitativa dicotémica Positi-
vos/Negativos.

- Localizacion. Cualitativa dicotomica Derecha/lzquierda.

- Lateralidad. Cualitativa dicotomica Bilateral/Unilateral.

- Tratamiento quirdrgico. Cualitativa (cirugia abierta o
laparoscdpica). Es la herramienta clave para el diagnos-
tico.

- Biopsia. Cualitativa dicotomica Si/No. Se realizo en caso
de sospecha de afectacion del ovario contralateral o de
otro 4rgano abdominopélvico y para toma de muestra de
adenopatias.

- Citologia de liquido peritoneal. Cualitativa dicotomica
Si/No. Se realiz6 en todos los casos, siguiendo los prin-
cipios de la cirugia oncologica.

- Adyuvancia. Cualitativa dicotomica Si/No.

- Anatomia patologica. Cualitativa.

- Complicaciones. Cualitativa dicotomica Si/No.

- Mortalidad. Cualitativa dicotémica Si/No.

Para la recogida de datos se ha usado una hoja de Excel
disefada a tal efecto que luego se ha introducido en el
programa informatico SPSS v.17.para el estudio descrip-
tivo de las variables. Las variables continuas se muestran
como medias 4 desviacion estandar (DE), mientras que las
variables categoricas se muestran como valor numérico o
proporciones con un intervalo de confianza al 95%.

Resultados

Se revisaron 37 tumores ovaricos en 31 pacientes, siendo 6
bilaterales. En relacion con la edad, se dividio en tres gru-
pos: de 0 a 5anos (18,9%), de 6 a 10anos (18,9%) y de 11
a 14 ainos (62,2%), siendo este rango de edad el mas preva-
lente, con un total de 23 pacientes. La edad media fue de
10,32 +4,27 afos (rango de 0-14).

La forma de presentacion clinica mas frecuente fue la
palpacion de masa abdominal (n=18), que representa el
48,6%, seguida de la torsion ovarica aguda en 8 pacientes
(21,6%). En el 6,5% (n=2) el dolor fue croénico, y en otro 6,5%
(n=2) se inici6 con sintomas de torsion ovarica diferida. En
una ocasion fue un hallazgo casual (fig. 1). No existe predo-
minio de lateralidad: el 51,4% en el ovario derecho frente
al 48,6% en el izquierdo. De las 31 pacientes de nuestro
estudio, el 32,4% presentaban bilateralidad, mientras que
el 67,6% eran tumores unilaterales.

Respecto a los métodos de diagnostico por imagen, en
todos los casos se utilizo en primer lugar la ecografia, para
diferenciar las masas en quisticas o sélidas, seguida de la
TAC, para descartar extension y realizar la estadificacion.
La RMN se utilizo cuando existian dudas sobre el origen de
la masa y para ver su relacion con las estructuras vecinas.

A todas las pacientes se les realizo el estudio analitico
con valores de marcadores tumorales dentro de los limites
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Figura 1  Forma de presentacion clinica de los tumores ovaricos.

Tabla 1 Resultados de los tumores solidos ovaricos en funcion del estudio histologico y la lateralidad

Anatomia patoldgica % %

Tumores ovaricos unilaterales Tumores ovaricos bilaterales
n =31 n=6

Derecho Izquierdo

Teratoma benigno (quistico maduro) 13,50% 21,61% 21,61%

Teratoma maligno (inmaduro) 2,70%

Disgerminoma 2,70%

Gonadoblastoma 2,70%

Cistoadenoma seroso 13,5% 5,40%

Cistoadenoma mucinoso 5,40% 2,70%

Fibromas 2,70% 5,40%

Total 35,1% 32,41% 32,4%

de la normalidad: LDH (valores normales: 125-220 mU/ml);
AFP (valores normales: 1,10-8,10 ng/ml) y beta-HCG (valores
normales: 1,20-5,00 mU/ml).

Desde el punto de vista quirdrgico, la técnica mas
utilizada fue la anexectomia (salpingo-ooforectomia), rea-
lizandose en un total de 26 tumores (70,3%), seguida de la
tumorectomia por laparotomia (16,2%) y de la tumorectomia
laparoscopica (5,4%). En todos los casos se aplicaron los prin-
cipios de cirugia oncoldgica. Solo en una paciente con tumor
bilateral (2,7%), se practico biopsia del ovario contralateral
como Unico procedimiento.

El diagndstico de confirmacion es el estudio histologico,
que demuestra un predominio de tumores de células germi-
nales (65%) frente a los de estirpe epitelial (22%). Destacan
3 tumores estromales, que corresponden a fibromas (uno
unilateral y un sindrome de Gorlin) y un tumor mixto (gona-
doblastoma bilateral asociado a un sindrome de Frasier).

El tipo de tumor mas frecuente fue el teratoma quistico
maduro (54,1%), seguido del cistoadenoma seroso (18,9%), 3
cistoadenomas mucinosos (8,1%), 3 fibromas ovaricos (8,1%),
2 gonadoblastomas (5,4%), un teratoma quistico inmaduro
(2,7%) y un disgerminoma (2,7%) (tabla 1).

Dentro de los 6 tumores bilaterales, destacan 2 ninas
que presentaban un teratoma maduro torsionado, donde
se realizd primero una anexectomia y posteriormente una
tumorectomia laparoscopica en el ovario contralateral por
otro teratoma maduro metacroénico. Otro caso de bila-
teralidad corresponde a un gran teratoma inmaduro con
gliomatosis peritoneal, que luego desarrollé un teratoma
maduro contralateral, extirpado mediante cirugia conser-
vadora.

Destacamos una paciente de 12 afios con un tumor ova-
rico bilateral, a la que se diagnostico sindrome de Gorlin'?,
confirmandose al presentar una mutacion del gen PTCH1,
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Figura 2  Distribucion de los tumores ovaricos pediatricos segln clasificacion de la OMS.

localizado en el cromosoma9. Se trata de una enfermedad
rara hereditaria autosomica dominante, caracterizada por
la aparicion de quistes odontogénicos, nevus basocelulares
y alteraciones esqueléticas. Puede asociarse con fibroma
ovarico, siendo la bilateralidad tipica de este sindrome.
Como antecedente personal presentaba una hidrocefalia
congénita, y entre sus antecedentes familiares destaca
una tia materna con adenocarcinoma ovarico. Se practico
salpingo-ooforectomia izquierda y tumorectomia derecha
mas linfadenectomia regional. Ante el hallazgo de un
fibroma bilateral, muy sugestivo de sindrome de Gorlin,
ademas del estudio genético, se realizd ortopantografia,
confirmando queratoquistes odontogénicos y radiografias
craneales con calcificacion del falx cerebri.

Otra paciente, de 5 anos de edad, presentaba un sin-
drome de Frasier'* asociado a un gonadoblastoma bilateral,
detectado durante una laparoscopia exploradora, y se le
practicé anexectomia bilateral. Este sindrome es raro y con-
siste en una mutacion del gen WT1 (gen supresor del tumor
de Wilms) que se caracteriza por pseudohermafrotidismo
masculino, en el que existen genitales externos femeninos
con genotipo XY, nefropatia y elevado riesgo de desarrollar
tumor de Wilms.

Respecto al tratamiento postoperatorio, solo el tera-
toma inmaduro estadio | con gliomatosis peritoneal precisd
quimioterapia''® adyuvante, segiin Protocolo MAKEI96,
mediante 4 ciclos con cisplatino, etoposido e ifosfamida
(PEl), debido al riesgo de crecimiento rapido y de disemi-
nacion de esta variante histologica.

Las complicaciones postoperatorias fueron escasas, des-
tacando un caso de hematoma de pared abdominal. En
nuestra serie, la supervivencia global es del 100% (entre
12 meses y 22 anos de seguimiento).

Discusioén

Los sintomas y signos de los tumores ovaricos son variados
e inespecificos. Mientras que en las adultas los sintomas
mas frecuentes son los trastornos menstruales, en la edad
pediatrica se presenta un cuadro mas inespecifico (vomitos

o fiebre). En nuestro estudio la forma de presentacion cli-
nica mas frecuente fue la palpacion de una masa abdominal,
mientras que en la literatura hay cierto predominio del dolor
abdominal como forma de inicio, sobre la masa palpable. Asi
pues, la ecografia’® es una herramienta de vital importancia
para esclarecer la etiologia ante un dolor agudo o crénico
abdominal o ante una masa palpable.

En cuanto a los marcadores tumorales, en la mayoria de
las series la AFP y la BHCG suelen mostrarse elevadas?’;
sin embargo, en nuestro estudio, al ser tumores benignos
la mayoria, fueron negativos ambos. Estos marcadores son
Gtiles tanto para el diagnostico como para el control del
tratamiento y la evolucion de las pacientes.

El sistema de estadificacion para tumor primario del
ovario se realiza segun la clasificacion de la Federacion
Internacional de Ginecologia y Obstetricia (FIGO) y el pro-
puesto por el Grupo de Oncologia Infantil (COG). Ambos se
basan en los resultados de las pruebas de imagen y en los
hallazgos quirargicos?'.

En cuanto al manejo de las lesiones neoplasicas ovaricas
benignas, en la actualidad se aboga por un tratamiento mas
conservador?»?®, evitando realizar salpingo-ooforectomias
cuando sea posible. Sin embargo, en nuestra serie, des-
taca un alto porcentaje de anexectomias y un bajo indice
de cirugia laparoscopica’®, debido al gran tamafo que pre-
sentaban los tumores y al riesgo de diseminacion por rotura
tumoral, por lo que se practicé una incision de Pfannenstiel
y laparotomia infraumbilical. Ademas, muchos de los casos
recogidos son anteriores al uso de la laparoscopia, cuando
esta tendencia conservadora no estaba contemplada.

Por otra parte, en las pacientes con torsiones ovaricas
diferidas y torsiones agudas, en las que, tras la detorsion,
existian dudas de la viabilidad del parénquima ovarico o
la sospecha de malignidad, se adoptaba una actitud mas
radical. En cambio, actualmente se tiende a practicar una
cirugia minimamente invasiva y conservadora de parén-
quima ovarico.

En nuestro grupo de estudio, el 65% eran tumores de célu-
las germinales, frente al 22% de estirpe epitelial, y tan solo
3 tumores eran estromales (8,1%), siendo todos fibromas.
Dos pacientes (5,4%) presentaban un estudio histologico
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mixto: cistoadenoma seroso asociado a teratoma quistico
benigno.

Comparando los resultados de nuestra serie (fig. 2) con
otras similares, los datos obtenidos son coherentes con la
literatura, aunque es cierto que el porcentaje de tumores
derivados del epitelio superficial (22%) es superior a lo publi-
cado (valores inferiores al 15%), si bien encontramos otros
estudios en que los tumores epiteliales representan hasta el
30%, cerca del doble de lo resenado en la mayoria de los
estudios® %,

Algunas series de la revision bibliografica recogen que
el tamafo de la lesion es un importante predictor de
malignidad?®?’; sin embargo, en nuestra experiencia, salvo
el teratoma inmaduro, que fue de tamano gigante, el resto
de tumores ovaricos, aunque fueron de un tamano conside-
rable (> 10 cm de diametro), eran benignos.

Conclusiones

En nuestra casuistica, los tumores solidos ovaricos pedia-
tricos mas frecuentes son los de células germinales, con
predominio de los teratomas maduros. Por otra parte,
los tumores epiteliales representan un porcentaje superior
(22%) al descrito en la literatura.

La cirugia conservadora, abierta o laparoscopica, debe
ser la primera opcion terapéutica, teniendo todavia mas
relevancia en los tumores bilaterales, con el objetivo de
conservar las funciones hormonal y reproductiva futuras.

Si existen antecedentes hereditarios, es imprescindible
realizar estudios genéticos moleculares para descartar sin-
dromes asociados.
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