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RESUMEN

Los teratomas de ovario son tumores compuestos por tejidos derivados de las tres lineas
germinales embrionarias. La gliomatosis peritoneal es una afeccién poco frecuente
caracterizada por implantes de tejido glial en el peritoneo comidnmente asociada con
teratoma inmaduro de ovario, no asf con teratomas maduros. El diagnéstico definitivo
se realiza por histologia. No existen pautas sobre cdmo realizar el seguimiento de los
pacientes con esta afeccién. El prondstico es favorable. Sin embargo, los implantes
pueden experimentar regresion fibrética o excepcionalmente degenerar a glioblastoma.
Si estan presentes tejido glial inmaduro u otros componentes teratomatosos en el
peritoneo o epiplon, el tratamiento sera similar al del carcinoma metastasico de ovario.
En pacientes con enfermedad peritoneal residual, es necesario un seguimiento a largo
plazo, debido al riesgo de recurrencia y transformacion maligna. Se presenta un caso de
gliomatosis peritoneal asociado a teratoma maduro de ovario.

Palabras clave. Neoplasias ovaricas, Teratoma maduro, Ovario.

ABSTRACT

Ovarian teratomas are tumors derived from the three germinal layers. Gliomatosis
peritonei is a rare condition characterized by glial tissue implants in peritoneum,
commonly associated with immature ovarian teratoma, but not with mature
teratomas. Definitive diagnosis is based on histopathological examination. Currently,
there are no guidelines for its follow-up. Prognosis is favorable; however, implants
may present fibrotic regression or exceptionally degenerate into glioblastoma.
Treatment should be similar to that of metastatic ovarian carcinoma if immature glial
tissue or other teratomatous components are found in peritoneum or omentum.
Long-term follow-up is necessary in patients with residual peritoneal disease due to
risk of recurrence and malignant transformation. We present a case of gliomatosis
peritonei associated to mature ovarian teratoma.
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INTRODUCCION

La gliomatosis peritoneal es una entidad rara caracterizada por la pre-
sencia de implantes gliales benignos en peritoneo, epiplon y ganglios
linfaticos. Generalmente esta asociada a teratomas ovaricos inmaduros
y, rara vez, con teratomas maduros®. Debido a su rareza, no existen nor-
mas de seguimiento para las pacientes con esta afeccion y el prondstico
tampoco ha sido establecido. Existen informes de asociacién con emba-
razo, asi como de derivaciones ventriculo-peritoneales realizadas para
el tratamiento de la hidrocefalia®?. Se presenta un caso de gliomatosis
peritoneal asociado a teratoma maduro de ovario.

Caso CLiNico

Una paciente de 21 afios de edad, Il gestas, Il paras, | aborto, consul-
td por presentar dolor en fosa iliaca derecha desde hacia aproxima-
damente 7 dias, de moderada intensidad, caracter intermitente, sin
irradiacion y asociado a distensién abdominal, aumento de la tempe-
ratura corporal y pérdida del apetito. Negaba alteraciones miccionales
o0 intestinales, pérdida de peso, antecedentes personales de enferme-
dades cronicas, neoplasicas o endocrinas, habito tabaquico, consumo
de farmacos o drogas ilicitas y antecedentes familiares de importancia.
Refiri6 consumo de aproximadamente 10 cigarrillos diarios hasta hacia
dos afios. Entre los antecedentes ginecoldgicos, la menarquia ocurrié
a los 14 afios, con menstruaciones irregulares cada 2 a 3 meses, con 6
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a 7 dias de duracion, y las primeras relaciones
sexuales fueron a los 16 afios de edad. La fecha
de la ultima regla fue 13 dias antes del inicio de
la sintomatologia.

Al examen fisico, la paciente estaba consciente y
orientada. La frecuencia cardiaca, presion arterial
y frecuencia respiratoria fueron normales. El ab-
domen era blando, depresible, con ruidos hidroaé-
reos presentes. Se palp6 tumoracion blanda que
llegaba 2 centimetros por encima de la cicatrizum-
bilical, ligeramente movil y dolorosa a la palpacién
profunda. Al examen ginecoldgico, hubo dolor a la
movilizacion del cuello uterino, sin poder palparse
la tumoracién. En la especuloscopia, el cuello ute-
rino estaba cerrado, sin evidencia de sangrado o
flujo vaginal. Al realizar el tacto rectal, se encontr6
buen tono del esfinter anal, con cavidad rectal nor-
mal, palpandose la tumoracién que ocupaba parte
del fondo de saco de Douglas.

La ecografia transvaginal mostré Utero con con-
tornos lisos y patron homogéneo de 8 x 3 x 3
centimetros, con endometrio hiperecoico, en-
grosado (11 milimetros) y halo subendometrial
intacto. Se observd tumoracion abdominopél-
vica, hiperecoica, heterogénea, de probable
origen ovarico derecho, que media 20 x 19 x 11
centimetros, con multiples areas quisticas de ta-
mafio variable y area solida de 4 x 1 centimetros.
Las paredes eran gruesas, median 4 milimetros
y habia multiples septos de 3 milimetros de lon-
gitud con proyecciones y excrecencias papilares
en la porcion interna, con puntaje 12 de Sassone
(figura 1). El ovario izquierdo media 3 x 2 x 2 cen-
timetros. Se observo pequefia cantidad de liqui-
do libre en cavidad abdominal y minima pielo-
caliectasia derecha. No se encontré alteraciones
en otros 6rganos. Las pruebas de hematologia
completa, funcionalismo renal, funcionalismo
hepatico, electrolitos y perfil de coagulacién es-
taban dentro de limites normales. La determina-
cion de beta-gonadotropina corionica humana
fue negativa. Las concentraciones de los mar-
cadores tumorales CA-125 (165 Ul/mL, valor de
referencia menor (VR) 35 Ul/mL)y alfafetoprotei-
na (40,5 ng/mL, VR menor de 10 ng/mL) estaban
elevadas. En vista de estos hallazgos se conside-
ré la posibilidad de tumor maligno del ovario.

En la laparotomia exploratoria se encontré apro-
ximadamente 200 mL de liquido ascitico libre en
cavidad abdominal, del cual se tom6é muestra
para citologia. El ovario derecho presentaba una
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tumoracion quistica de 20 x 17 x 13 centimetros,
multiloculada, con la capsula intacta (figura 2).
La trompa de Falopio estaba alargada y fuer-
temente adherida a la tumoracion. El epiplon
presentaba tumor redondeado de aproximada-
mente 2 centimetros de didmetro acompafiado
de multiples implantes en apéndice cecal, asas
intestinales y colon. No se hallé implantes en dia-
fragma, higado, vesicula biliar, bazo y rifiones. Se
realizé reseccion de la lesion en el epipldn, toma
de muestra de los implantes peritoneales y de
varias porciones del ovario, que fueron enviados
para biopsia por congelacion, la cual fue informa-
da como teratoma quistico maduro de ovario y

FIGURA 1. IMAGEN DE ECOGRAFIA ABDOMINOPELVICA QUE MUESTRA
TUMOR QUISTICO CON MULTIPLES SEPTOS.

FIGURA 2. IMAGEN DEL TERATOMA MADURO DEL OVARIO DERECHO
LUEGO DE LA CIRUGIA.
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gliomatosis peritoneal. Se procedi6 a realizar oo-
forosalpingectomia derecha, omentectomia par-
cial, estadificacién quirdrgica completa, apendi-
cectomia, biopsia de algunos de los implantes
peritoneales, linfadenectomia pélvica bilateral
y biopsia de ganglios linfaticos paraadrticos. La
paciente tolerd bien el procedimiento y la cirugia
concluy6 sin complicaciones.

La evaluacion microscopica mostro tejidos ma-
duros derivados de las tres capas germinales
dispuestos en un patrén ordenado, con predo-
minio ectodérmico, con piel junto a anexos cuta-
neos, epitelio columnar, grasa, hueso, cartilagoy
diferenciacién neural. Los implantes en epiplén
y peritoneo eran areas grises focales con multi-
ples nédulos que contenian tejido fibroconecti-
vo y adiposo con revestimiento mesotelial y pre-
sencia de agregados concéntricos de tejido glial
maduro, asociados a reaccion inflamatoria cir-
cundante de caracter mixto inespecifica (figura
3). La inmunotincion fue positiva para proteina
acida fibrilar glial (GFAP) y proteina S100. No se
observo tejidos inmaduros ni signos de maligni-
dad. El resto de las muestras de los tejidos no
mostraron crecimiento neoplasico. El diagndsti-
co final fue teratoma quistico maduro en el ova-
rio derecho asociado con gliomatosis peritoneal.

FiGURA 3. A) TEJIIDO OVARICO CON EPITELIO ESCAMOSO Y COLUMNAS,
FOLICULOS PILOSOS, GRASA Y CARTILAGO. B) TEJIDO DEL TERATOMA DE
OVARIO QUE MUESTRA COMPONENTES DE PIEL Y SUS APENDICES CUTA-
Neos C) TEJIDO DE LOS NODULOS PERITONEALES, CON TEJIDO FIBRO-
CONECTIVO, ADIPOSO Y REVESTIMIENTO MESOTELIAL CON PRESENCIA DE
TEJIDO GLIAL MADURO. D) TEJIDO GLIAL CON REACCION INFLAMATORIA

INESPECIFICA PERIFERICA. COLORACION HEMATOXILINA-EOSINA.
f -3 T e ¥ R Ce Ay

La paciente no presentd complicaciones posto-
peratorias, siendo dada de alta a los 4 dias. Pos-
teriormente fue evaluada a la semana del alta 'y
dejé de asistir a la consulta de seguimiento.

DiscusioN

Los teratomas de ovario son tumores compues-
tos por tejidos derivados de las tres lineas germi-
nales embrionarias (meso-, endo- y ectodermo),
presentes en diferentes cantidades dentro del tu-
mor. La gliomatosis peritoneal es una condicién
en la que se producen implantes de tejido glial en
el peritoneo y ha sido descrita su mayor inciden-
cia en la segunda década de vida®”. La asociacion
de gliomatosis peritoneal con teratoma inmaduro
de ovario es bastante frecuente, no asi con tera-
tomas maduros®. Debido a su baja frecuencia
-solo existen cerca de 100 informes de casos-, se
desconoce su verdadera incidencia®®.

Existen varias teorias sobre la patogénesis de
la gliomatosis peritoneal y los posibles factores
responsables de su desarrollo asociado a tera-
tomas del ovario. Algunos autores sugieren que
los implantes gliales surgen directamente del
teratoma, posiblemente por rotura. El apoyo
a este posible mecanismo de propagacion se
basa en la evidencia de implantes en el epipldn
adyacente a los defectos capsulares. La teoria
de diseminacion por canales angiolinfaticos se
apoya en el hallazgo de tejido glial maduro en
los ganglios linfaticos paraadrticos y pélvicos en
pacientes con teratomas inmaduros de ovario®.
Por otro lado, se ha propuesto que los implan-
tes no provienen del teratoma, sino de células
madre pluripotentes en peritoneo. Esta teoria
esta basada en analisis genéticos que muestran
diferencias entre implantes gliales y teratomas.
Este fendmeno puede deberse a que las célu-
las pluripotenciales de Mduller en la superficie
peritoneal o mesénquima subceldémico sufren
metaplasia glial en respuesta a factores secre-
tados por el teratoma, lo que puede inducir vias
de diferenciacion especificas. La apariciéon de
gliomatosis peritoneal en pacientes con deriva-
cion ventriculo-peritoneal, en los cuales el tejido
glial es llevado por el liquido cefalorraquideo a
la cavidad peritoneal a través de la derivacion,
respalda esta teoria. Sin embargo, los mecanis-
mos especificos por los cuales las células perito-
neales sufren una transformacién glial aun son
desconocidos®.
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La alfafetoproteina es un marcador sérico uti-
lizado para el diagnostico y seguimiento de los
tumores de células germinales, pero tiene baja
sensibilidad y especificidad para el seguimien-
to de pacientes con teratomas de ovario, por lo
que puede llevar a errores en el seguimiento. Sin
embargo, se ha propuesto que su determinacion
puede ayudar a descartar la posibilidad de me-
tastasis de teratomas ovaricos inmaduros®. Las
concentraciones pueden permanecer dentro de
limites normales en casos de gliomatosis perito-
neal, incluso cuando estaban elevados en pre-
sencia del teratoma original. También pueden
estar normales, en caso de recurrencias tumo-
rales que contengan elementos inmaduros®.

Los implantes gliales peritoneales son peque-
fios y pueden encontrarse tanto en el peritoneo
parietal como visceral. La ecografia transvagi-
nal permite evaluar las estructuras pélvicas. Sin
embargo, los implantes suelen ser muy peque-
fios (menores de 3 milimetros) y en ocasiones
no pueden ser observados. Ademas, pueden
estar ocultos por el gas intestinal o estar fue-
ra del campo de visualizacién®. Los implantes
pueden verse mejor con tomografia computari-
zada y resonancia magnética, pero no se puede
establecer el origen exacto de estos implantes,
ya que son similares a los observados en casos
de carcinomatosis y tuberculosis peritoneal®.
La resonancia magnética puede mostrar la pre-
sencia de implantes de gran tamafio, pero no los
implantes menores. Las imagenes ponderadas
T2 proporcionan la mejor resolucion, ya que los
implantes tienen sefial moderadamente alta. La
tomografia con emision de positrones puede ser
también util para el diagnostico y monitoreo de
las lesiones®.

El diagndstico definitivo de gliomatosis perito-
neal se realiza por los hallazgos histolégicos. A
menudo se diagnostica en secciones de tejido
tefiidas con hematoxilina-eosina y su diferencia-
cion con tumores de ovario epiteliales de bajo
grado puede ser dificil. Los implantes peritonea-
les aparecen como pequefios nédulos blanque-
cinos y pueden contener tejido glial maduro o
inmaduro y, por lo general, estan mas diferen-
ciados que en el tumor primario™. La progre-
sion de estos implantes puede ser la transfor-
macion a fibroblastos con eventual desaparicion
posterior, persistencia sin cambios morfolégicos
o transformacion maligna®. Los implantes gene-
ralmente son positivos para marcadores como
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GFAP, proteina S-100 y enolasa neuroespecifica.
Para confirmacién, lainmunotincién GFAP es uti-
lizada para determinar si el tejido glial es madu-
roy bien diferenciado?.

Debido a la baja frecuencia de esta condicion, no
existe un esquema unico aceptado sobre trata-
miento, tiempo y forma de seguimiento de las
pacientes con gliomatosis peritoneal. La cirugia
generalmente consiste en la reseccion del tumor
y el anexo por laparotomia exploradora, lo cual
permite explorar toda la cavidad abdominal con
toma de muestras de liquido peritoneal para es-
tudio citologico y biopsias de los implantes peri-
toneales. En aquellos casos asociados a terato-
ma ovarico maduro, la extirpacion quirurgica del
tumor primario puede ser suficiente®. En aque-
llos casos asociados a teratomas inmaduros,
es necesario realizar estadificacion completa y
toma de muestras de la mayor cantidad posible
de implantes, ya que el manejo/prondstico de-
penden de la presencia o no de elementos glia-
les inmaduros en los implantes. Si existen estos
elementos, la paciente debe ser tratada como en
los casos de carcinoma ovarico metastasico™.

Las opciones de tratamiento quimioterapéutico
incluyen la combinacién bleomicina, etopésidoy
cisplatino o vincristina, adriamicina, ciclofosfa-
mida. Esta Ultima generalmente est4 reservada
para casos con recurrencias®'. Sin embargo,
si estan presentes tejido glial inmaduro u otros
componentes teratomatosos en el peritoneo o
epiplon, el tratamiento debe ser similar al del
carcinoma metastasico de ovario. La presencia
de tejido glial en los ganglios linfaticos es rara,
por lo que la quimioterapia adyuvante no es ne-
cesaria en los casos con tejido glial maduro en
ganglios linfaticos®.

La gliomatosis peritoneal por sisola tiene un bajo
potencial maligno. El pronéstico esta relaciona-
do con el tipo de teratoma ovarico primario. La
tasa de supervivencia a 5 afios varia entre 30% y
82%, dependiendo de los hallazgos histologicos
y estadificacion quirurgica. El buen pronéstico
también se asocia cuando los implantes consis-
ten completamente en tejido glial maduro, aun-
que la recurrencia es mas frecuente y la super-
vivencia libre de recurrencia mas corta. Algunos
implantes pueden permanecer estables, o sufrir
regresion fibrosa o a glioblastoma™. No obstan-
te, es necesario realizar el seguimiento a largo
plazo para establecer la posible transformacién
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maligna, ya que existen casos que progresan a
condiciones malignas hasta 7 afios después de
la cirugia, en especial aquellos implantes asocia-
dos a teratoma inmaduro de ovario o en aque-
llos casos que no se logra la estadificacion qui-
rdrgica completa, evaluacion histologica de los
implantes y tratamiento con quimioterapia®'.
Hasta la fecha, no existen informes de casos de
transformacion maligna de la gliomatosis peri-
toneal asociada a teratoma quistica maduro.
Las pacientes con teratomas ovaricos inmadu-
ros e implantes gliales tienen mejor prondstico
si la superficie peritoneal, epiplon y superficies
diafragmaticas tienen implantes compuestos,
exclusiva o casi exclusivamente, de tejido glial
maduro®),

En conclusién, la gliomatosis peritoneal consis-
te en la presencia de implantes de tejido glial
maduro en la superficie peritoneal. A menudo
se asocia a los teratomas inmaduros de ovario
y no a los teratomas maduros. Aunque la enfer-
medad peritoneal residual puede ser totalmente
inactiva durante un periodo prolongado, se ne-
cesita un seguimiento a largo plazo para los pa-
cientes con enfermedad residual. El prondstico
generalmente es favorable.
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