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Tumor de los cordones sexuales con estructuras túbulo anulares. Presentación 
de un caso no asociado a síndrome de Peutz-Jeghers

Tumor of the sexual cords with tubulo-annular structures. Presentation of a case not 
associated with Peutz-Jeghers syndrome
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Resumen

El tumor de los cordones sexuales con estructuras túbulo anulares (TCSTA) es un tumor ovárico extremadamente infrecuente repre-
sentando el 1%-2% de los tumores de los cordones sexuales. Cuando existe asociación con síndrome de Peutz-Jeghers (SPJ) el tumor 
generalmente tiene un comportamiento benigno, no así en la ausencia de esta asociación. Se presenta el caso de una paciente de 18 
años con sus características clínicas e histopatológicas.
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Abstract

Sex cord tumor with tubule-annular structures (TCSTA) is a rare ovarian tumor, representing 1%-2% of sex-cord stromal tumors. When 
there is an association with Peutz-Jeghers syndrome (SPJ), the tumor generally behaves benignly, but not without this association. The 
case of an 18-year-old patient with its clinical and histopathological characteristics is presented.
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Introducción

El tumor de los cordones sexuales con estructuras túbulo anulares 
(TCSTA) es un tumor ovárico infrecuente representando el 1%-2% 
de estos (Young et al., 1982).  Sus elementos no muestran una clara 
diferenciación masculina o femenina, a diferencia de los otros 
tumores de los cordones sexuales. Un 30% de los casos se asocia 
al síndrome de Peutz-Jeghers (SPJ) (WHO classification of tumours 
of the female reproductive organs, 2020), el cual se caracteriza por 
pigmentación melanocítica de piel y mucosas, pólipos hamartoma-
tosos gastrointestinales, y ocasionalmente se asocia a carcinomas 
gastrointestinales, o del cuello uterino no relacionado a virus 
papiloma humano (VPH). Este síndrome es debido a la mutación 
del gen STK-11. Cuando existe asociación con SPJ, el tumor gene-
ralmente es bilateral y tiene un comportamiento benigno (Kwon 

et al., 2013). Por el contrario, los TCSTA no asociados a SPJ pueden 
presentar un curso agresivo con compromiso extraovárico en el 20% 
de los casos (Dart et al.,2014). En el presente artículo se describe un 
caso no asociado a Síndrome de Peutz-Jeghers donde se analiza 
su forma de presentación, la anatomía patológica y su manejo.

Caso clínico

Paciente de sexo femenino de 18 años, que consultó por sangrado 
uterino anormal y dismenorrea. La paciente no presentaba ningún 
otro síntoma. En el examen físico general era normal. No tenía 
antecedentes familiares de relevancia. Se indicó un ultrasonido 
transvaginal que demostró la presencia de un ovario izquierdo 
aumentado de volumen de 3,9 cm de eje mayor, de aspecto sólido. 
El otro anexo y el endometrio eran de aspecto normal. Se realizó 
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una resonancia magnética que mostró un tumor sólido de 4 cm 
homogéneo, no infiltrativo, sugerente de origen estromal. Los 
marcadores tumorales fueron CA 125 en 15 U/mL; CA 19-9 en 22,5 
U/mL; alfa fetoproteína en 2,1 U/mL, betaHCG negativa e Inhibina 
B en 130,2 U/mL. La testosterona, estradiol y androstenodiona es-
tuvieron en rangos normales. Se realiza una ooforectomía parcial 
laparoscópica, con hallazgo de tumor sólido de superficie nacarada 
sin plano de clivaje, extrayendo aproximadamente 2 ⁄ 3 del ovario. 
Se envía la muestra a biopsia diferida la cual informó un tumor de 
los cordones sexuales con estructuras túbulo anulares. Evaluada 
postoperatoriamente, se decide completar cirugía realizando una 
salpingo-ooforectomía izquierda por vía laparoscópica, previa 
evaluación con TAC de tórax, abdomen y pelvis, que no evidenció 
signos de diseminación. En la pieza quirúrgica de la segunda 
cirugía se encuentra tumor remanente. Por los hallazgos clínicos, 
radiológicos, así como los encontrados en la pieza quirúrgica se 
decide seguimiento clínico cada 6 meses con ecografía ginecoló-
gica y TAC anual. 

La pieza operatoria consistió en fragmentos irregulares de tejido 
tumoral blanquecino nacarada, que en conjunto medían 4 cm. 
de eje mayor.  El análisis histológico mostró un tumor compuesto 
por estructuras tubulares con centro hialino rodeado por células 
cilíndricas de citoplasma claro y núcleos basales con respecto a la 
superficie externa de los túbulos, y también en forma contrapuesta 
(figura 1 y figura 2). No se encontraron áreas con diferenciación 
de otros elementos de los cordones sexuales, así como tampoco 
áreas de atipía o de actividad mitóticamente evidente. Dado el 
aspecto característico del tumor, no se realizó inmunohistoquímica. 

Discusión

El TCSTA fue descrito por primera vez por Scully (1970) como 
una forma rara de tumor ovárico. Posteriormente, se consideró 
como un tumor de los cordones sexuales, primero dentro de la 
sección de los tumores inclasificables y luego como una entidad 
propiamente tal dentro de los tumores de los cordones sexuales. 
El origen celular no está claro, debido a esto, el tumor fue inter-
pretado en el pasado, como tumor de células de la granulosa y en 
otras ocasiones como tumor de células de Sértoli. Existen estudios 
con microscopía electrónica que demuestran presencia de fibras 
densas o filamentos de Charcot-Bottcher en el citoplasma de las 
células, apoyando un posible origen en células de Sertoli (Hertel 
et al., 1977; Astengo-Osuna et al., 1984). 

La incidencia de este tumor es muy baja, correspondiendo al 1% 
de los tumores de los cordones sexuales, siendo más frecuente en 
pacientes con SPJ, aunque no hay datos precisos de la incidencia 
en este grupo de pacientes. Se presenta en mujeres jóvenes, 
con un promedio de edad entre los 20 y 25 años. Sin embargo, 
se han reportado casos entre los 4 y 76 años (Young et al., 1982; 
Kwong et al., 2019). Los casos asociados a SPJ se caracterizan por 
tumores pequeños frecuentemente bilaterales de curso benigno. 
Por el contrario, la forma esporádica generalmente es unilateral, 
con diámetros tumorales mayores, que los hacen clínicamente 
más evidentes y cursa con lesiones secundarias, principalmente 
linfáticas, en el 20% de los pacientes, que eventualmente pueden 
conducir a la muerte del paciente (Nosov et al., 2009; Momin et al., 
2013; Dart et al., 2014).

Figura 2: estructuras tubulares constituidas por células cilíndricas ori-
entadas en torno al material hialino eosinófilo característico del tumor 
de los cordones sexuales con estructuras túbulo anulares (hematoxilina 
eosina, 400X).
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La presentación clínica consiste en síntomas inespecíficos o alte-
raciones del flujo menstrual, tal como ocurrió con este caso. Se 
han descrito casos con hiperestrogenismo o sobreproducción de 
progesterona (Crain et al., 1986; Dolan et al., 1986; Sánchez-Mén-
dez et al., 2002).  Uno de los casos de la serie de Scully se asoció a 
virilización y se han descrito también casos con pseudoprecocidad 
isosexual (Ruibal et al., 1998; Ishikawa et al., 2012; Sanchez et al., 
2017). Algunos pacientes con TCSTA, además han presentado una 
neoplasia cervical uterina conocida como adenocarcinoma de des-
viación mínima o adenoma maligno, un concepto que actualmente 
debiera referirse más bien como un adenocarcinoma endocervical 
de tipo gástrico no asociado a VPH, muy bien diferenciado. Esta 
última asociación   es infrecuente, no está claro si es una asociación 
en sí, con el TCSTA o con el mismo síndrome de SPJ (Podczaski et 
al., 1991; Brand et al., 1992; Clements et al., 2009; Kwon et al., 2013).

En cuanto a su anatomía patológica, el TCSTA puede ser quístico, 
sólido o solido-quístico, de color amarillo a parduzco, pudiendo 
presentar necrosis o hemorragia y con un tamaño que puede llegar 
hasta los 30 cm. A nivel microscópico están constituidos por nidos 
de células epiteliales columnares que se disponen a manera de 
anillo alrededor de un estroma hialino en medio del cual, a su vez, 
se reconocen otras estructuras anulares. Los núcleos de las células 
son de disposición basal con respecto a la zona externa del túbulo 
y también con respecto a la zona central hialina, dándole a este 
tumor un aspecto histológico único e inconfundible.

No existe mucha información en cuanto a las características gené-
ticas de este tumor. Se ha mencionado su asociación con el gen 
STK11 en los casos asociados a SPJ (Clements et al., 2009). Así como 
también que, la sobreexpresión de SOX9 y la expresión débil de 
FOXL2 ayudaría a diferenciarlo de otros tumores de los cordones 
sexuales, generalmente negativos para SOX9 y con mayor expresión 
de FOXL2, particularmente en tumores de células de la granulosa 
y de células de Sértoli (Onder et al., 2021).

Es importante conocer esta entidad, para que no sea confundida 
histológicamente con otros tumores de los cordones sexuales 
más frecuentes, como son el tumor de células de la granulosa 
o el tumor de células de Sértoli, cuyo tratamiento puede ser  
diametralmente opuesto. También es importante su asociación con 
el SPJ, que puede estar presente en el 30% de los casos de TCSCA 
(Benagiano et al., 1988; Lele et al., 2000; Barker et al., 2010). Por 
último, hay que considerar que la variante esporádica, no asociada 
al SPJ, puede tener un curso agresivo hasta en el 25% de los casos 
(Dart et al.,2014; Qian et al., 2015).   
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