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RESUMEN

Se describe un caso de tumor de ovario de células granulosa juvenil, cuya
manifestacion inicial fue una pubertad precoz isosexual, en una nifia de tres afos,
de evoluciéon progresiva y rapida, asociada a una masa hipogastrica palpable. La
valoracion hormonal demostré estradiol, elevado; 17aOH-progesterona, 13,44
ng/ml; la FSH inhibida, al igual que la LH, la alfa feto proteina normal. Examenes
de imagen confirmaron masa tumoral en ovario derecho. La exéresis del tumor de
ovario derecho de aproximadamente 10-12 cm, sélido, bien delimitado de superficie
granulosa, en conjunto con la trompa englobada en el proceso. El examen
histopatolégico demostré un tumor de células de la granulosa juvenil. La paciente
ha evolucionado satisfactoriamente después del tratamiento quirdrgico, no
presenta signos de metastasis. Las dosificaciones hormonales se encontraron
dentro del rango de la normalidad.

Palabras clave: tumores funcionales ovario.

ABSTRACT

We describe a case of juvenile ovarian tumor of granulose cells. Its initial
manifestation was an isosexual precocious puberty, in a girl aged 3 years, of a
rapid and progressive evolution, associated to a palpable hypogastric mass. The
hormonal assessment showed estradiol, high; 17aOH-progesterona, 13,44ng/ml,
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inhibited FSH, the same as LH, normal alpha fetoprotein. The imaging examination
confirmed a tumoral mass in the right ovary. We extirpated the right ovary tumor
of nearly 10-12 cm, solid, well delimitated with a granulose surface, together with
the tube involved in the process. The histopathologic examination showed a
juvenile tumor of granulose cells. After the surgical treatment the patient has
evolved satisfactorily, not showing symptoms of metastasis. The hormonal dosages
were found in the normal range.

Key words: functional ovarian tumors.

INTRODUCCION

La pubertad es un periodo de transicién entre la infancia y la edad adulta, durante
el cual se desarrollan los caracteres sexuales secundarios, se produce un
crecimiento rapido que termina al fusionarse las epifisis 6seas y se obtiene la talla
final.

El término pubertad precoz se define como la aparicién de los caracteres sexuales
secundarios en una edad cronolégica inferior en mas de 2,5 derivaciones estandar
(DE) a la media de la poblacién.®

Las alteraciones clinicas que producen pubertad precoz se pueden clasificar como
dependientes de gonadotropinas, o pubertad precoz central e independientes de
gonadotropinas, o pubertad precoz periférica o pseudopubertad precoz, la cual a su
vez puede ser isosexual, si las hormonas sexuales corresponden al mismo sexo
genético o heterosexual si aumentan las hormonas sexuales del sexo contrario.®™

La precocidad isosexual en las nifias esta causada por procesos en los que existe
secrecion excesiva de estrogenos.

Quistes ovaricos foliculares.
Tumores ovaricos.

Tumores adrenales.
latrégenos.

Sindrome de McCune Albright.

Los tumores ovaricos son infrecuentes en el periodo pre-puberal, representan
alrededor del 1 % de todos los tumores en nifias menores de 17 afios, y la mayoria
son benignos.®

El tumor ovarico, de la granulosa con poca frecuencia es la causa de precocidad
sexual en nifios, por lo que se considerd interesante presentar el siguiente caso,
que cumple todos los requisitos clinicos, bioquimicos y anatomopatoldgicos de dicha
entidad.®®
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PRESENTACION DEL CASO

Paciente ASG de 3 afios de edad, femenina y raza blanca.

Motivo de consulta: Aparicion de vello pubiano y aumento de volumen de ambas
mamas.

Paciente de 3 afios con antecedentes de salud que se seguia en consulta de
endocrinologia por ser hija de madre diabética, y acude en esta ocasion, porque
desde hacia aproximadamente un mes la madre nota aparicion de vello pubiano y
aumento de volumen de ambas mamas. Al interrogatorio niegan otra
sintomatologia. Se decide su ingreso y posteriormente se constata un ligero
sangramiento vaginal.

Al examen fisico

Peso0:18 kg

Talla:102 cm

Ademas, se constata la presencia de vello pubiano estadio Il deTanner.
GoOnadas: mamas estadio II-111 de Tanner.

Abdomen: Masa T, visible y palpable en fosa y flanco derecho de aproximadamente
10x6 cm movible, no dolorosa de consistencia dura.
Complementarios

osificacion:

FSH: inhibida (RIA)

LH: inhibida (RIA)

Estradiol: elevada (RIA)

Alfa feto proteina: normal

17 hidroxiprogesterona: 13,44ng/ml
17,45 ng/mi

EKG : normal

Rx de craneo: normal

Rx de edad 6sea (Atlas de Greulichy Pyle): 5 afios.
Fondo de ojo: normal

Ultrasonido ginecolégico: Utero que mide en corte sagital 42 mm, aumentado para
su edad. En intimo contacto con el Utero imagen ecogénica de 62 x 100 mm con
marcada vascularizacion hacia la zona mas cerca del Utero. No liquido en cavidad
abdominal.

TAC abdominal contrastado: Se realiza estudio EV con corte axial de 5 mm y
coronal, se explora de los diafragmas al pubis y se aprecia una masa gigante con
signos de necrosis en su interior e hipercaptacion de contraste, que mide
118x110x62 mm, que desplaza las asas intestinales e impresiona depender de la
esfera ginecoldgica, neoformacién de ovario de tipo funcional.

Por todos los datos clinicos, de laboratorio y radiolégicos encontrados, se llegé a la
conclusion de que estdbamos en presencia de una pseudopubertad precoz, causada
por un tumor funcionante de ovario. Se valor6é el caso con crugia y se decidi6
realizar intervencion quirdrgica.
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Cirugia realizada: Anexectomia derecha

Informe operatorio: exéresis de tumor de ovario derecho de aproximadamente 10-
12 cm, s6lido, bien delimitado de superficie granulosa, en conjunto con la trompa
englobada en el proceso.

Anatomia patolégica: Tumor de ovario de 12x8x6, superficie ligeramente lobulada,
al corte completamente soOlido con escasas areas de necrosis y hemorragias de
color grisaceo, consistencia elastica.

Trompa de 6x0,5 cm, superficie lisa, congestiva. Fragmento de epiplon de 10x3x0,2
cm de color amarillento con aspecto de encaje, sin alteraciones microscopicas.

Diagnoéstico con microscopia Optica: Tumor de células de la granulosa ovarica
juvenil (TCGJ), solido de 12x8x6 de tamafno, con integridad de la capsula, indice
metastasico bajo y anaplasia ligera.

Trompa de Falopio y fragmento de epiplén dentro de limites histolégicos

Posterior a la exéresis del tumor, la paciente evolucion6 satisfactoriamente. Egreso6
del hospital y fue remitida a la consulta de ontologia infantil, y se sigui6, ademas,
mensualmente en consulta de Endocrinologia, observandose regresion de los signos
de desarrollo sexual precoz, debido a la disminucién de la concentracion de
estradiol en sangre.

A continuacion se exponen en fotografias de la paciente donde se demuestran las
manifestaciones clinicas, el tumor resecado asi como la descripcion histopatolégica
del mismo.

Fig Mo. 1. La imagen macroscopica del tumor, dondese muestra encapsulado
con una superficie ligeramente nodular y wvasos sanguineos  por
transparencia.
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Fig. No. 2.Apariencia del tumor en los cortes donde se observa:
Aspecto solido, color amarillo grisaceo, con areas
de hemorragias.

Fig. No3. Fotos de la paciente donde se muestra el crecimiento
de las mamas vy en plumon rojo se dibuja
la extension del tumor.
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Fig.No.4. Fotos de la paciente donde se destacan
presencia del vello pubiano, hipertrofia de labios mayores
y menores como muestra de la pubertad precoz.

DISCUSION

Los tumores de la granulosa infantil pueden variar en tamafo, desde lesiones
relativamente pequefias (4-6 cm) hasta masas de considerable volumen. Son
usualmente encapsulados, de superficie lisa, presentando al corte un caracteristico
color amarillento o pardo, debido a su contenido lipidico, facilmente demostrable
por métodos histolégicos. El tumor es homogéneo en ocasiones, aunque puede
presentar areas de desarrollo quistico con contenido liquido claro rico usualmente
en estrégenos. Se observan los caracteristicos cuerpos de Call Exner, asi como
formacién de estructuras macrofoliculares y patrones sélidos o de cordones.” La
evolucion ha sido siempre benigna. Un 25 % de los tumores infanto-juvenil pueden
ser malignos. Segun datos del Departamento de Anatomia Patoldgica del Hospital
Provincial Pediatrico Docente Eliseo Noel Caamafio, de la provincia de Matanzas,
hace 20 afios no se reportaba un tumor de este tipo.

La concentracidon plasmatica de estradiol pude aumentar hasta niveles elevados.
Las concentraciones de FSH y LH suelen estar suprimidos. El tumor segrega AMH
(hormona antimuleriana) e inhibina, que son marcadores tumorales sensibles y
pueden servir para el diagnoéstico y seguimiento de los tumores de los cordones
sexuales y el estroma.

También se pueden determinar alfa feto proteinas B-hCG (gonadotropina
coridnica), que suelen ser normales en este tipo de tumores y elevados en los

germinales.

La ecografia ovarica facilita el diagnéstico.® El tratamiento recomendado y que se

100



ha seguido en todos los casos es la salpingo-ooforectomia unilateral. Después de la
exéresis, las determinaciones de estradiol y AMH proporcionan un dato atil para la
identificacion de metastasis. La mayoria de los tumores del estroma evolucionan
satisfactoriamente después del tratamiento.®®

En el caso presentado se observan las manifestaciones clinicas tipicas de un tumor
de la granulosa ovérica, los niveles de FSH, LH, bajos, asi como los elevados de
estradiol; el ultrasonido ginecolégico con un uUtero aumentado de tamafio y una
imagen ecogénica de 62x100 cercano al mismo, la TAC abdominal donde se
constata la presencia de una masa gigante de 118x110x62 mm que corresponde
con una neoformacion ovéarica funcionante, y por dltimo, el informe
anatomopatolégico final de un tumor de la granulosa juvenil, corrobora el
diagnoéstico.

La paciente ha evolucionado satisfactoriamente después del tratamiento, no
presenta signos de metastasis. Los ultrasonidos posquirdrgico muestran un dtero
acorde a su edad con endometrio de 3 mm, ovario izquierdo normal, en proyeccion
de ovario derecho, pequenas calcificaciones que deben corresponder con cicatrices.
Las dosificaciones hormonales se encontraron dentro del rango de la normalidad,
comportandose como ocurre habitualmente en estos casos.®°*?
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