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Resumen

Introduccién: Los disgerminomas gonada-
les son tumores poco frecuentes, derivados de
las células germinales. En este articulo presen-
tamos el caso clinico de una adolescente por-
tadora de una sindrome de Swyer en la que se
realizo diagnostico de un disgerminoma.

Caso clinico: Paciente de 16 anos que consulta
por amenorrea primaria, en cuya paraclinica se
destaca la presencia de un hipogonadismo hi-
pergonadotrofico con cariotipo 46XY y estruc-
turas mullerianas presentes en la ecografia. Se
plantea diagnostico de sindrome de Swyer. Se

realiza salpigectomia y gonadectomia bilate-
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Disgerminoma en paciente portadora
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ral. En el estudio anatomopatologico se informa
un gonadoblastoma bilateral intragonadal con
areas de disgerminoma. Se planted conducta
vigilante con seguimiento clinico, imagenologi-
coy paraclinico.

Discusion: el sindrome de Swyer es una enti-
dad infrecuente que se caracteriza por la pre-
sencia de una amenorrea primaria en pacien-
tes con talla normal o alta y sin desarrollo de
caracteres sexuales secundarios con un hipo-
gonadismo hipergonadotrofico y un cariotipo
46 XY en su forma clasica. Las pacientes por-
tadoras de este sindrome presentan un riesgo
aumentado de tumores de celulas germinales,
siendo el gonadoblastoma y el disgerminoma
los mas frecuentes, razon por la cual esta indi-
cada la reseccion de las cintillas ovaricas lue-
go del diagnostico. Los tumores de células ger-
minales son los tumores ovaricos malignos mas
frecuentes en la poblacion infanto-juvenil. La ci-
rugia preservadora de la fertilidad (preservando

el utero y al menos parte de uno de los ovarios
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si no se trata de una disgenesia gonadal) es, en
lineas generales, la técnica quirurgica de elec-
cion en estos casos, con eventual quimioterapia
adyuvante y seguimiento.

Conclusiones: el disgerminoma gonadal es un
tumor raro que afecta con mas frecuencia a pa-
cientes jovenes y a portadoras de una disgene-
sia gonadal, como en el caso que presentamos
en este articulo. Requiere un abordaje multidis-
ciplinario, idealmente en centros especializados
en patologia Onco-Ginecologica y de la pobla-
cion Infanto-Juvenil. En la mayoria de los casos
podemos realizar tratamientos con cirugia con-
servadora, con o sin quimioterapia, consiguien-

do muy buenos resultados.

Palabras clave: desordenes del desarrollo sexual, disgenesia
gonadal pura, sindrome de Swyer, gonadoblastoma, disger-
minoma, gonadectomia, cirugia preservadora de la fertilidad,

adolescencia

Abstract

Introduction: Gonadal dysgerminomas are ra-
re tumors derived from germ cells. In this arti-
cle we present the clinical case of a teenage girl
with Swyer syndrome in whom a diagnosis of
dysgerminoma was made.

Clinical case: 16-year-old patient who con-
sults for primary amenorrhea, whose paraclini-
cal presentation highlights the presence of hy-
pergonadotrophic hypogonadism with 46XY
karyotype and Mullerian structures present on
ultrasound. A diagnosis of Swyer syndrome is
proposed. Salpigectomy and bilateral gonadec-
tomy were performed. The pathological study
reported a bilateral intragonadal gonadoblasto-
ma with areas of dysgerminoma. Vigilant behav-
ior was proposed with clinical, imaging and par-
aclinical follow-up..

Discussion: Swyer syndrome is a rare entity cha-

racterized by the presence of primary ameno-

rrhea in patients with normal or tall stature and
without development of secondary sexual cha-
racteristics with hypergonadotrophic hypogo-
nadism and a 46 XY karyotype in its classic form.
Patients with this syndrome have an increased
risk of germ cell tumors, with gonadoblastoma
and dysgerminoma being the most frequent,
which is why resection of the ovarian tracts is
indicated after diagnosis. Germ cell tumors are
the most common malignant ovarian tumors in
the child and adolescent population. Fertility-
preserving surgery (preserving the uterus and at
least part of one of the ovaries if it is not gonadal
dysgenesis) is, in general terms, the surgical te-
chnique of choice in these cases, with eventual
adjuvant chemotherapy and follow-up..

Conclusions: Gonadal dysgerminoma is a ra-
re tumor that most frequently affects young pa-
tients and those with gonadal dysgenesis, as
in the case we present in this article. It requi-
res a multidisciplinary approach, ideally in cen-
ters specialized in Onco-Gynecological patho-
logy and the Child and Adolescent population.
In most cases we can perform treatments with
conservative surgery, with or without che-

motherapy, achieving very good results..

Key words: disorders of sexual development, pure gonadal
dysgenesis, swyer syndrome, gonadoblastoma, dysgermino-

ma, gonadectomy, fertility-preserving surgery, adolescence

INTRODUCCION

Los disgerminomas son tumores poco fre-
cuentes, derivados de las células germinales
que afectan generalmente a pacientes jéve-
nes, muchas veces adolescentes. Constitu-
yen 3 a 5% de los tumores malignos de ova-
rio. La mayoria son unilaterales, aunque has-
ta en un 10 a 12% pueden ser bilaterales. Es
mas frecuente su hallazgo en presencia de
disgenesias gonadales.
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Si bien el tratamiento de estos tumores
debe ser individualizado, se plantea que el
mismo se basa en cirugia y eventual quimio-
terapia, obteniendo buenos resultados en
estadios precoces. La cirugia conservadora
de la fertilidad es el tratamiento de eleccién
en estos casos siempre que sea posible, 2

Dado lo infrecuente de su diagndstico y
la afectacion de poblacion joven, resulta de
fundamental importancia realizar un mane-
jo de los mismos en un centro especializado
en ginecologia oncoldgica y en el manejo de
la poblacién joven y adolescente. @

En este articulo se presenta el caso clini-
co raro de una paciente adolescente, por-
tadora de una disgenesia gonadal 46 XY, en
la que se realiza un diagndstico de gonado-
blastoma bilateral intragonadal con disger-
minoma. Se relatan los pasos diagnoésticos
de ambas entidades asi como el manejo de
las mismas, en este caso tomando en cuenta
sus particularidades.

CASO CLIiNICO

Paciente de 16 afios concurre a consulta de

Ginecologia Adolescente, acompafiada por

su madre, por amenorrea primaria.

Refiere ausencia de telarca. Pubarca ha-
ce 2 afios, aproximadamente. De sus antece-
dentes se destaca:

- Familiares: madre menarca a los 15 afios.
Talla 1,73 mt. Padre HTA, talla 1,73 mt.
Hermano talla 1,85 mt.

- Personales: ninguno a destacar. Producto
de segunda gestacion, parto vaginal, ter-
mino, normopeso, sin complicaciones pe-
rinatales. Adecuado crecimiento y desa-
rrollo en la infancia. CEV completo, vacu-
nacién HPV +.

- Gineco-obstétricos: nuligesta. Nunca me-
narca. No pareja. No inicio de relaciones

sexuales. Refiere orientacién sexual hete-

rosexual.

- Socioecondémicos: vive con sus padres y
hermano. Necesidades basicas satisfe-
chas. Escolarizada, buen rendimiento es-
colar y relacionamiento con sus pares.
Niega situaciones de violencia.

Al examen fisico se constata una talla de
1,67 cm, peso 70 kg, IMC 24,5. No hirsutismo.
Mamas con un desarrollo Tanner 1. Vello axi-
lar presente escaso. Abdomen blando, de-
presible e indoloro, sin tumoraciones ni vis-
ceromegalias. Genital: vello pubico Tanner 4.
Genitales externos de aspecto normal. No
se realiza examen genital profundo.

De los estudios paraclinicos se destaca:

- Perfil hormonal que informa un hipogo-
nadismo hipergonadotroéfico: FSH 125,73
Ul/mL (VR: 3,5-12,5), LH 56,54 Ul/mL (VR:
1,9-12,5), Estradiol 26 pg/mL (VR: 19,5-
144,2), Prolactina 7,79 ng/mL (VR: 5-35),
TSH 4,3 uUl/mL (VR: 0,51-4,3).

- Ecografia ginecolégica que informa utero
en AVF, de contornos regulares y ecogeni-
cidad homogénea, de 46x23x29 mm. En-
dometrio 4 mm. Ovarios no se visualizan,
sin tumoraciones a su nivel. No liquido en
Douglas.

- Cariotipo 46XY.

- Resonancia nuclear magnética de abdo-
men y pelvis informa Utero didelfo, de ta-
mafio y sefal habitual. No se identifican
ovarios. Trompas de morfologia normal.
No se visualizan adenomegalias abddmi-
nopélvicas, ni liquido de ascitis. Sin otras
alteraciones. (Imagenes 1y 2)

- Marcadores tumorales germinales y epi-
teliales normales.
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Imagenes 1y 2.

RNM de abdomen y pelvis donde se visualiza

presencia de estructuras mullerianas.

Se plantea con estos resultados el diag-
nostico de disgenesia gonadal pura 46XY o
sindrome de Swyer. Se inicia tratamiento con
estrogenos a bajas dosis (valerato de estra-
diol 0,25 mg diarios), calcio y vitamina D. Se
realizan interconsultas con endocrinélogo y
equipo de Salud Mental. Se plantea la nece-
sidad de realizar gonadectomia bilateral.

En la evolucién, una vez valorada por
equipo de Salud Mental y obtenido el con-
sentimiento informado de la paciente, se
realiza salpingectomia con gonadectomia bi-

lateral por via laparoscopica con lavado pe-
ritoneal y toma de biopsias peritoneales, sin
complicaciones.

Se constata durante el procedimiento la
presencia de Utero didelfo y cintillas gonada-
les de caracteristicas normales. Se envia ma-
terial a anatomia patologica en diferido. Ins-
peccién del resto de la cavidad normal. Dada
buena evolucidn postoperatoria se otorga el
alta a domicilio a las 24 horas.

Se recibe al mes el resultado de anato-
mia patolégica diferida que informa: gona-
das derecha e izquierda hipoplasicas “streak”
ocupadas en totalidad por numerosas for-
maciones ovaladas de diferentes tamafios,
conformadas por células gonadales primiti-
vas heterogéneas y células pequefias de cor-
doén sexual que forman empalizada periféri-
ca en los nidos; el estroma adyacente es fi-
broso, acelular. En sectores se observa inva-
sién del componente germinal en el estro-
ma. La capsula del 6rgano esta respetada en
ambos. No se evidencia infiltracién vascular
o linfatica. Hallazgos compatibles con gona-
doblastoma bilateral intragonadal con areas
de disgerminoma. Trompas uterinas sin alte-
raciones a destacar. Lavado peritoneal con
mesotelio reactivo, sin evidencia de maligni-
dad. Biopsias peritoneales sin evidencia de
malignidad (ver imagenes 3, 4y 5).
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Imagenes 3,4y5.

Estudio anatomopatolégico de la pieza enviada
con hallazgos compatibles con gonadoblastoma
bilateral intragonadal con areas compatibles con

disgerminoma a confirmar por técnica IHQ.

Serealiza interconsulta con oncologia que
plantea en Comité de Tumores conducta ex-
pectante con seguimiento mensual con eco-
grafia y marcadores tumorales. Actualmen-
te paciente en control seriado clinico, ima-

Se complementa este informe con es-
tudio inmunohistoquimico (IHQ), el cual es
acorde al diagnostico de gonadoblastoma
bilateral intragonadal con areas de disgermi-
noma (ver imagenes 6y 7).

Imagenes6y7.
Técnica IHQ de la pieza que confirma la
presencia de un gonadoblastoma bilateral

con areas de disgerminoma.

®
.‘?‘%
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Se plantea diagnostico de tumor de célu-
las germinales (gonadoblastoma bilateral in-
tragonadal con disgerminoma) en una pa-
ciente portadora de una disgenesia gonadal
XY, en estadio IB de la FIGO.

genologico y paraclinico normal desde hace
4 meses. Continla en seguimiento conjun-
to con endocrinologia donde se ajusta pau-
latinamente dosis de estrégenos para induc
cién puberal (actualmente utiliza 1,5 mg de
valerato de estradiol diarios) con buena to-
lerancia. Se agrega tratamiento con gestage-
nos por presentar episodios de genitorragia
durante el tratamiento. Al examen fisico pre-
senta talla 1,70 m, peso 76 kg. Mamas tanner

3 con lipomastia bilateral, vello pubico Tan-
ner 4. Ecografia ginecolégica informa Utero
didelfo de 82x37x64 mm, con linea endome-
trial de 6,4 mm a izquierda y 6,2 mm a dere-
cha. Sin tumoraciones en territorio anexial.
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Sin liquido en Douglas. Marcadores tumora-
les germinales normales.

DISCUSION
El sindrome de Swyer fue descripto en 1955
por el médico del mismo nombre, y es se-
cundario a la presencia de génadas disge-
néticas. Es también conocido como disgene-
sia gonadal pura o completa, y se estima que
tiene unaincidencia de 1en 80.000 a 100.000
nacidos vivos. Forma parte de los desorde-
nes del desarrollo sexual (DDS) 46 XY y mas
especificamente de aquellos secundarios a
desordenes del desarrollo testicular junto a
la disgenesia parcial, la regresion gonadal y
al DDS ovotesticular. @

El desarrollo de un testiculo o un ovario
a partir de gbnadas primordiales es dirigido
por complejas redes moleculares especificas
de expresién, dosaje e interaccion génica.
Durante el desarrollo normal, la expresion
de la region determinante Y (SRY) del cro-
mosoma Y inicia una cascada genética res-
ponsable de la diferenciacién de la gbnada
indiferenciada en un testiculo. Este desarro-
llo testicular lleva a la secrecién de hormo-
na antimulleriana desde las células de Sér-
toli, responsable de la regresién de los duc-
tos de Muller. La testosterona secretada por
las células de Leydig promueve la diferencia-
cion de los conductos de Wolff hacia las ve-
siculas seminales, los vasos deferentes, y el
epididimo. En ausencia del cromosomay, los
testiculos no se desarrollan y la gbnada indi-
ferenciada da lugar a un ovario. Las estruc-
turas mullerianas persisten y se desarrollan
en las trompas de Falopio, el Utero y los dos
tercios superiores de la vagina, mientras la
ausencia de testosterona lleva a la regresién
de las estructuras wolffianas. Si el recorrido
genético del desarrollo gonadal es deficien-

te, ocurren los DDS, como en el caso del sin-
drome de Swyer. @

Hasta la fecha numerosos genes se han
visto involucrados en los DDS 46XY, inclu-
yendo: ARX, ATRX, CBX2, DHH, DMRT1, GA-
TA4, MAMLD1, MAP3K1, NROB1, NR5A1, SOX
9, SRY, WNT4, WT1, y WWOX. @

Individuos con el sindrome de Swyer pre-
sentan un fenotipo femenino. El diagnosti-
co se realiza generalmente en la adolescen-
cia frente a una amenorrea primaria sin de-
sarrollo de caracteres sexuales secundarios.
Diagnosticos mas tempranos son raros, y
solo se reportaban en aquellos casos en los
que se realizaba un cariotipo por otras razo-
nes como en la valoracién prenatal de aneu-
ploidias o en el contexto de un screening fa-
miliar luego del diagndstico de un miembro
de la familia. La amplia mayoria de los indi-
viduos con sindrome de Swyer, sin embargo,
no tienen historia familiar, presente en so-
lamente el 4% de los casos. Actualmente, el
diagnostico precoz puede lograrse en forma
mas frecuente por la mayor utilizacién en
poblacion general de estudios de ADN fetal
en sangre materna.

La amenorrea en las pacientes con sin-
drome de Swyer se presenta en ausencia de
telarca, dado que las génadas no tienen po-
tencial de secrecién hormonal.

Una caracteristica del sindrome de Swyer,
y que generalmente diferencia a estas pa-
cientes es la mayor altura. Este incremento
en la altura puede ser secundario a la pre-
sencia de cromosoma Y y/o al cierre tardio
de los cartilagos de crecimiento, si bien no se
han encontrado correlaciones en la literatu-
ra entre la edad de la induccion del desarro-
llo puberal y la altura final. @

Los examenes de laboratorio incluyen:

* Perfil hormonal: FSH, LH y Estradiol: se
observa un hipogonadismo hipergonado-
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tréfico, con gonadotrofinas elevadas y es-
tradiol desendido. TSH, T3 y T4. Prolacti-
na. Podrian solicitarse niveles de andré-
genos como androstenediona y testoste-
rona, teniendo en cuenta que los niveles
de andrégenos ovaricos se encuentran
generalmente disminuidos en los casos
de Swyer. Perfil hormonal urinario sola-
mente esta indicado en los casos de sos-
pecha de alteracién de la biosintesis de
andrégenos o cortisol. Puede ser util para
descartar la deficiencia de 5-alfa-reducta-
sa, pero esta condicién raramente puede
sospecharse en casos de Sd. de Swyer, ya
que sus manifestaciones clinicas son dis-
tintas.

HAM e inhibina pueden solicitarse en ca-
so de dudas sobre el estatus gonadal pe-
ro generalmente no aportan al diagnos-
tico en estas situaciones. Sus valores en
esta patologia se encuentran general-
mente disminuidos.

Cariotipo: debe solicitarse rutinariamen-
te en aquellas personas que se presenten
con un hipogonadismo hipergonadotroéfi-
co. La presencia de una férmula cromo-
somica 46XY es el hallazgo mas frecuen-
te en los sindromes de Swyer. Mucho mas
raro, puede observarse un overlap entre
46XY no mosaicos y el muy infrecuente
mosaico 46XX/46XY (generalmente, man-
tienen mayor funcion gonadal y presen-
tan algun grado de virilizacién). En forma
similar, el mosaicismo 45X0/46XY se pre-
senta, generalmente, con rasgos turne-
rianosy algun grado de virilizacién.
Marcadores tumorales germinales: AFP,
Beta HCG, LDH y fosfatasa alcalina pla-
centaria. Su solicitud debe considerarse
siempre luego del diagndstico de disge-
nesia gonadal. Si bien estas determina-
ciones generalmente se retrasan hasta el

hallazgo de una masa tumoral, existe un

lugar para la determinacién del estatus

de estos marcadores previo a la cirugia.

+ La secuenciacion de los diferentes genes
involucrados en la etiologia de este pro-
ceso no estd ampliamente disponible, y
su utilidad aun no esta determinada. La
Unica excepcidn es la alteracién NR5AT
ya que el patron de herencia es imprede-
cible, por lo que seria util contar con es-
te dato para consejeria genética. Sin em-
bargo, esta mutacion es rara en pacien-
tes con disgenesia gonadal sin historia fa-
miliar, por lo que la busqueda rutinaria
de esta alteracion tiene beneficios inde-
terminados. “)

Con respecto a la imagenologia, la eco-
grafia transabdominal o transvaginal es el
examen de primera linea en estos casos. La
RNM se reserva para casos en que la ecogra-
fia no es concluyente en la visualizacion y ca-
racterizacién de las estructuras mullerianas
y existen alteraciones del aparato urinario
asociadas. La visualizacién de cintillas gona-
dales intraabdominales con estructuras mu-
llerianas presentes es el hallazgo esperado
en los casos de Swyer. La visualizacion de es-
tructuras mullerianas en una paciente no es-
trogenizada puede ser muy dificultosa, prin-
cipalmente si se lleva a cabo por personas
no entrenadas o sin experiencia en image-
nologia ginecoldgica infanto-juvenil, lo cual
puede llevar a un sobrediagndstico de la ex-
tremadamente rara combinacion de cintillas
gonadales y ausencia de estructuras mulle-
rianas. En estos casos podria ser util una re-
valoracion a los 6 meses de iniciada la induc-
cién del desarrollo puberal. ©

El diagnostico y manejo de los DDS es
complejo, y el manejo 6ptimo de nifios y
adolescentes con este diagndstico requiere
un equipo multidisciplinario con experien-
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cia. El diagnostico temprano resulta de fun-
damental importancia por los riesgos de ma-
lignidad gonadal y para permitir la induccion
oportuna del desarrollo puberal, el desarro-
llo psicosexual y para adquirir un adecuado
pico de masa Osea.

El tratamiento hormonal se hace confor-
me a la induccion del desarrollo puberal de
otras causas de disgenesia gonadal. Se reco-
mienda el inicio de la induccién de desarro-
llo puberal a una edad entre 11y 12 afios, con
incrementos progresivos de la dosis durante
2 a 3 afios. El estrogeno de eleccién es el es-
tradiol de dosis bajas, y administrado por via
sistémica, siendo la transdérmica la de elec-
cién. Esto se complementara con progeste-
rona una vez que ocurra la menarca o a los
dos afios de estrogenoterapia.®

Estaindicada la realizacion de gonadecto-
mia, dado el riesgo elevado de tumores go-
nadales en la génada disgenética. Dentro de
los DDS, el sindrome de Swyer se engloba
dentro del grupo de mayor riesgo para el de-
sarrollo de estos tumores, el cual oscila en-
tre 15 a 35%, llegando en algunas series has-
ta 45%. Esto puede deberse en parte al re-
traso diagnoéstico que es muy frecuente en
estas pacientes. El momento éptimo para su
realizacion es discutido, si bien la mayoria
de los trabajos plantean que debe realizarse
al momento del diagnéstico. Con el adveni-
miento de nuevas tecnologias que permiten
diagnosticos mas precoces, incluso prenata-
les, este tema debera revisarse tomando en
cuenta la autonomia de las personas porta-
doras del sindrome.“>

Hay un riesgo significativo de tumores de
células germinales en las personas con dis-
genesia gonadal completa. Los gonadoblas-
tomas son neoplasias de células germina-
les benignas que derivan casi exclusivamen-
te de tejido gonadal indiferenciado de las go-

nadas disgenéticas. Pueden ser uni o bilate-
rales y son tipicamente diagnosticados du-
rante la adolescencia, aunque pueden ocu-
rrir a cualquier edad y han sido reportados
en la infancia. Los gonadoblastomas se rela-
cionan con la presencia del gen SRY y el de-
sarrollo de tumores se asocia con la expre-
sién del gen de la proteina especifica del tes-
ticulo (TSPY), con la presencia de mutacio-
nes SRY, SOX9y WT1. Mas alla de la predispo-
siciobn genética, hay otros factores que par-
ticipan en el riesgo de desarrollar tumores
como la localizacién de las génadas (las go-
nadas intraabdominales tienen mayor ries-
go de desarrollar tumores) y la edad (a ma-
yor edad, mayor riesgo). #5

Si bien los gonadoblastomas son tumo-
res benignos, pueden ser precursores de tu-
mores malignos como el disgerminoma, te-
ratoma, carcinoma embrionario y tumores
del seno endodérmico. El disgerminoma es
el tumor maligno mas frecuente en pacien-
tes niflas y adolescentes, correspondiendo a
un 22 a 66% de malignidad gonadal de es-
ta poblacion. Dada la incidencia de gonado-
blastomay el alto riesgo de progresién a ma-
lignidad, la biopsia gonadal no tiene indica-
cién en estas pacientes.®

También, de acuerdo a algunas publica-
ciones, se plantea que podria estar indicado
en estas pacientes, ademas de la gonadec-
tomia, la realizacion de una salpingectomia
profilactica, ya que se han descripto algunos
casos de disgerminoma con desarrollo Uni-
camente en la trompa de Falopio y sin com-
promiso gonadal, razén por la cual se realiz6
este procedimiento en el caso que estamos
analizando.®

Debido a lo infrecuente de estos diagnos-
ticos, resulta de fundamental importancia el
abordaje de estas pacientes en centros es-
pecializados en ginecologia oncolégica y en
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atencion de poblaciéon joven y adolescente,

con un equipo multidisciplinario.

La estadificacion de estos tumores sigue
los Criterios de Estadificacién de la Federa-
cién Internacional de Ginecologia y Obstetri-
Cia de 2014. ®

Con respecto al tratamiento cabe desta-
car que el mismo debe ser individualizado.
En lineas generales, el tratamiento quirargi-
co conservador serd el de eleccién, al menos
hasta obtener el resultado de estudios ana-
tomo-patolégicos diferidos. Tomando esto
en cuenta, las técnicas quirudrgicas preser-
vadoras de la fertilidad son el tratamiento
de primera linea a considerar en las pacien-
tes con diagndstico de tumores germinales.
Si bien la laparotomia es la via de aborda-
je recomendada en la mayoria de los casos
de sospecha de malignidad, la via minima-
mente invasiva es una opcion aceptable si se
cuenta con un equipo entrenado en cirugia
laparoscépica, si la reseccion tumoral puede
realizarse sin ruptura de la capsula, si no se
requiere morcelacién y si puede asegurarse
una exploracion completa de la cavidad ab-
dominal.®

En cirugias donde se sospecha o se cono-
ce la presencia de un tumor maligno de ova-
rio, incluyendo los tumores de células germi-
nales, debe realizarse una cirugia estadifica-
dora, que incluye:

+ Lavado peritoneal y toma de muestra pa-
ra citolégico previo a la manipulacién del
tumor.

« Exploracién completa de la cavidad abdo-
mino-pélvica.

+ Biopsias peritoneales subdiafragmaticas,
de las goteras parietocolicas, y del perito-
neo pélvico.

+ Examen de los ganglios pélvicos y para-
aodrticos y reseccion de ganglios anorma-
les.

+ Palpacién y biopsia del omento, u omen-
tectomia en caso de sospecha de com-
promiso de esta estructura.

* Inspeccion de ovario contralateral con
biopsia en caso de areas sospechosas.
Cuando el diagnostico se realiza en forma

postoperatoria, y no se realizé inicialmente

una estadificacion completa no se recomien-
da reoperar con el Unico objetivo de realizar
una estadificacion completa con linfadenec
tomia.®

En los casos de tumores de células germi-
nales en estadio IA, completamente reseca-
dos, con marcadores tumorales normales, la
conducta expectante y vigilante es el abor-
daje recomendado. El abordaje de tumores
en estadio IB, como es el caso de la paciente
gue presentamos, es complejo dado lo infre-
cuente de estos cuadros y debe considerar el
tipo histologico tumoral en ambos ovarios. ©

El seguimiento de estos tumores luego

del tratamiento es clinico, imagenologico y

paraclinico con marcadores tumorales que

se realizaran en forma mensual por 6 me-
ses (0 a 6 meses post tratamiento), cada dos
meses por 6 meses (6 a 12 meses post trata-
miento), cada 3 meses por un afio (segundo
afo post tratamiento), cada 3 a 6 meses por
un afo (tercer aflo post tratamiento), cada

6 meses por dos afios (cuarto y quinto afio

post tratamiento) y luego anual (sexto a dé-

cimo afo post tratamiento). Se recomienda
la realizacién de radiografia de térax y RNM
de abdomen y pelvis cada 6 meses hasta los

3 afios post tratamiento.®
Es fundamental el abordaje psicolégico

de estas pacientes y sus familias, que ideal-

mente deberia ser llevado a cabo por profe-
sionales de salud mental especializados en
desérdenes del desarrollo sexual y con enfo-
que de género. Con respecto a la asignacion
de género, estudios han demostrado que el
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riesgo de desordenes de la identidad de gé-
nero es bajo en estas pacientes si se asigna
al nacer laidentidad femenina, lo cual proba-
blemente sea secundaria a una baja exposi-
ciéon a andrégenos.’®

También amerita consideracion la fertili-
dad en estas pacientes. La infertilidad forma
parte del diagnostico de sindrome de Swyer,
siendo esta de origen ovarico, por falta de
foliculos, a lo que se suma la necesidad de
gonadectomia. La fertilidad puede ser posi-
ble mediante el uso de ovodonacién. Se ha
reportado que el tamafio uterino en las pa-
cientes con sindrome de Swyer es menor
que en controles, sin embargo, no se encon-
traron diferencias estadisticamente signifi-
cativas en las tasas de embarazo por ovodo-
nacion al compararlas con pacientes 46XX
con falla ovarica. Se plantea que puedan te-
ner un mayor riesgo de cesarea por la hipo-
plasia uterina. Resulta fundamental la con-
sulta con equipo de Fertilidad y Oncofertili-
dad para asesoramiento y acompafiamiento
de las decisiones. ¢4

CONCLUSIONES

El disgerminoma es un tumor poco frecuen-
te que afecta generalmente a pacientes j6-
venes y a portadoras de una disgenesia go-
nadal, como en el caso que presentamos en
este articulo. Requiere un abordaje multidis-
ciplinario, idealmente en centros especia-
lizados en la patologia onco-ginecologica y
de la poblacion infanto-juvenil. En la mayo-
ria de los casos podemos realizar tratamien-
tos con cirugia conservadora, con o sin qui-
mioterapia, consiguiendo muy buenos resul-
tados oncologicos.
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