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RESUMEN

Los tumores extragonadales de la granulosa son extremadamente infrecuentes.
Originados a lo largo del recorrido de las génadas en formacion durante su evoluciéon
embrioldgica, se presentan fundamentalmente en la mujer perimenopausica. Son por
lo general tumores de bajo grado de malignidad con recurrencia frecuente. Se estudio
a una paciente de 51 afos que evoluciond durante mas de 10 afios con muy pocos
sintomas y un crecimiento lento hasta alcanzar 20 cm en el retroperitoneo. La
intervencion realizada fue satisfactoria.
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ABSTRACT

Extragonadal granulosa cell tumors are extremely infrequent. Originated along the
path of the gonads in their formation during embryologic evolution, they are mainly
present in the perimenopausal woman. Generally, they are tumors with a low degree
of malignancy and frequent recurrence. A 51 year - old patient was studied who, for
more than 10 years, presented few symptoms and a slow growth, reaching 20 cm in
the retroperitoneum. The surgical procedure performed was satisfactory.
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INTRODUCCION

Los tumores de células de la granulosa extra ovaricos son neoplasias extremadamente
infrecuentes, derivados de tejidos gonadales ectdpicos, o de la diferenciacion de
células mesenquimales primitivas.'?Se trata de tumores malignos de bajo grado, con
tendencia frecuente a la recidiva. La literatura reporta hasta el 2009 solo nueve casos.
Su origen, pudiera estar en relacion con el tejido ectdpico estromal gonadal que puede
quedar a lo largo del recorrido embrioldgico. Su rareza ha hecho imposible la
existencia de estudios clinicos randomizados que permitan validar conductas de
tratamiento. Asi las decisiones terapéuticas se han basado en reportes de pequefias
series o de revisiones que agrupan la experiencia de varios centros.® Nuestro equipo de
trabajo, generalmente trata los tumores retroperitoneales con variedades
sarcomatosas. El presente constituye un caso excepcional.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 51 afios, histerectomizada hace 16 por fibroma uterino. Sufrié
accidente de transito hace 10 afios, donde recibié un traumatismo en hipocondrioflanco
izquierdo. Dos afios mas tarde comienza a percibir un dolor en flanco izquierdo que fue
interpretado como coélico nefritico. Al aparecer un aumento de volumen se realizé una
tomografia y fue interpretado como hematoma retroperitoneal. Se intervino y se
extrajo parcialmente la tumoracién, no se realizé biopsia de la misma.

Ahora acude tres afios después por notar nuevamente aumento de volumen en flanco
izquierdo y dolor leve pero constante en dicha region.

Al examen fisico del abdomen es evidente la presencia de una tumoraciéon que ocupa el
flanco y la fosa iliaca izquierda y cruza la linea media .A la palpaciéon se comprueba la
existencia de esta tumoraciéon redondeada, dura e irregular, fija, no dolorosa que se
extiende hacia la region lumbar y el hipogastrio de aproximadamente 20 cm. El resto
del examen fisico es irrelevante.

Los estudios de imagenes revelan los siguientes resultados:

Ecografia abdominal: Marcada hidronefrosis del rifldén izquierdo por compresion.
Desplazamiento de una masa de eco con estructura mixta trilobulada y abundantes
areas de necrosis bien vascularizada, la cual ocupa practicamente todo el hipocondrio
izquierdo y desciende hasta la regiéon inguinal. Crece desde el retroperitoneo
abombando la pared anterior rechazando todas las estructuras vecinas, incluso la
aorta.



La resonancia magnética confirma las caracteristicas descritas en la ecografia y mide la
lesion como de 22 x 13 x 12 cm (Fig. 1, 2 y 3). Se comprueba la eliminacién urinaria
de contraste por ambos rifiones, el musculo psoas iliaco esta respetado. No se aprecian
6rganos residuales ginecoldgicos .El resto de las visceras abdominales son normales.

Fig. 2. Masa que comprime desplaza la aorta,
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Fig. 3. Mlsculo Psoas no invadidao,

Se realiza CAAF de la lesidn que arroja como resultado: positivo de células neopléasicas
(tumor maligno de células claras).

Después de analizados estos elementos se decide intervenir quirdrgicamente a la
paciente con la sospecha de que se trata de un tumor de bajo grado de malignidad.

Se opera y se encuentra una gran masa pseudo encapsulada muy adherida a los
planos vecinos que crece hacia la raiz del mesenterio, desplaza a todo el intestino
delgado y grueso del hemiabdomen izquierdo hacia adelante y al rifidén izquierdo hacia
abajo. No se encuentra un plano de definicion entre el tumor y la gerota (Fig. 4)
Desciende hasta la pelvis mayor y no se identifican 6rganos sexuales residuales. No
infiltracion del uréter. A pesar de ser muy dificil la disecciéon y ser bien vascularizada la
lesion, se logra su exéresis (Fig. 5) La paciente evoluciona satisfactoriamante y es
dada de alta para seguimiento oncoldgico a los seis dias y al mes. La paciente reside
en el extranjero por lo que su seguimiento no ha sido posible.

Resultados de la anatomia patoldgica: tumor extragonadal de células de la granulosa.
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Fig. 5. Pieza in situ, previa a su exéresis, Plano de clivage,

DISCUSION

Los tumores extragonadales de la granulosa (tumores de células claras), son un tipo
muy poco comun de neoplasias, pueden presentarse en una forma adulta o juvenil
basados en sus diferentes caracteristicas histoldgicas .Su presentaciéon mas frecuente
es en la etapa peri menopausica con una media de edad alrededor de los 50



afos.! Estos pacientes requieren un seguimiento durante largos periodos, pues mas del
17 % sufre recidivas. Su frecuencia es en la pelvis y retroperitoneo.* Son tumores muy
raros y hasta el 2009 solo se habian reportado nueve casos en la literatura.® De estos
pacientes cuatro se habian originado en el ligamento ancho, cuatro en el
retroperitoneo, uno en la glandula adrenal y otro en un quiste Mulleriano.®

Se sospecha que el origen de estos tumores esta en el tejido ectopico estromal
gonadal que puede quedar a lo largo del recorrido embriolégico de las génadas en
formacién a partir del mesonefro. Esto puede explicar los sitios de localizacion extra
ovarica del tumor limitada al ligamiento ancho, el retroperitoneo y las glandulas
adrenales; todos derivados del mesonefros y tejidos adyacentes.”’

La citologia de estos tumores, usualmente celular, puede presentarse como agregados
sueltos o presentando grupos foliculares de células de escaso a moderado citoplasma
palido y nucleos redondeados u ovales con ranuras longitudinales (en grano de café) y
cromatina granular. Algunos especimenes muestran cuerpos de exner (estructuras
amorfas-granulares) hasta en un 30 porciento.®

Pueden presentarse distintos patrones histolégicos: microfolicular, trabecular, insular,
difuso o una mezcla de ellos.®°

La inmunohistoquimica brinda una ayuda importante en el diagnostico de estas
lesiones con algunos marcadores tumorales como la inhibina y la activina.?

En resumen, los tumores de células de la granulosa, aunque poco frecuentes, pueden
crecer con mayor probabilidad en mujeres perimenopausicas, en cualquiera de las
localizaciones de evolucién embriolégica del mesonefros. Es un diagndstico a tener en
cuenta, en estas pacientes ante la presencia de masas retroperitoneales, sobre todo si
se trata de una mujer ya ooforectomizada.

Son de mayor ayuda diagnoéstica la tomografia axial multicortes, la biopsia aspirativa y
la inmunohistoquimica.
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