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Resumen

El tecoma luteinizado (tecomatosis) de ovario
con peritonitis esclerosante (LTSP, por sus siglas
en inglés) es una asociacion lesional poco fre-
cuente que se observa en mujeres jovenes so-
bre todo en la segunda y tercera década de la
vida. Siendo una lesion benigna en algunos ca-
s0s su presentacion clinica puede confundirse
con un tumor maligno bilateral de ovario con
carcinomatosis peritoneal.

Se informa sobre los hallazgo clinicos, de labo-
ratorio e imagenologicos y del estudio macro y
microscopico de los ovarios y las lesiones peri-
toneales.

Se realizan técnicas de inmunohistoquimica en

ambas topografias utilizando los marcadores ti-
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EL LTSP es un sindrome poco frecuente y este
caso se presenta clinicamente con dolor y dis-
tension abdominal, ascitis y masas ovaricas bi-
laterales, manifestaciones que coinciden con
lo descrito por los distintos autores. La relacion
temporal entre la patologia ovarica y peritoneal
es variable. La patogenia de este sindrome no
esta definitivamente establecida. Las lesiones
ovaricas fueron positivas para inhibina, calretini-
nay CD56 que son los marcadores clasicos pa-
ra los tumores de los cordones sexuales y del
estroma ovarico. A nivel peritoneal fueron posi-
tivos los marcadores vimentina, citoqueratina y
CD34.

Destacamos la importancia de realizar el diag-
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nostico histologico de las lesiones ovaricas y
peritoneales debido a su repercusion en el tra-
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Abstract
The ovarian Luteinized Thecoma (thecomato-
sis) with sclerosing peritonitis (LTSP) is a rare co-
morbidity observed in young women, especial-
ly during their second and third decades of life.
Although the condition is benign, in some cases
its clinical presentation can lead to the mistaken
diagnosis of a bilateral malignant ovarian tumor
with peritoneal carcinomatosis.
The study reports the clinical, laboratory and
imaging findings, including the gross pathology
and histology of the ovaries and peritoneal le-
sions. Immunohistochemistry techniques were
performed in both topographies using the typ-
ical markers, and data are provided from the lit-
erature review.
LTSP is a rare syndrome, and in this case, it pre-
sented clinically with abdominal pain and bloat-
ing, ascites and bilateral ovarian masses, as
reported by several authors. The temporal re-
lationship between the ovarian and peritone-
al involvement varies. The pathogenesis of this
syndrome is not well understood. The ovarian
lesions were positive for inhibin, calretinin and
CDs56, which are the classic markers for sex cord
and ovarian stroma tumors. The vimentin, cyto-
keratin and CD34 markers were positive at the
peritoneal level.
We emphasize the importance of performing
the histological diagnosis of ovarian and perito-
neal lesions due to their impact on therapy and
the high-morbidity and potentially life-threat-

ening complications.

Key Words: luteinised thecoma, thecomatosis,

sclerosing peritonitis

INTRODUCCION

El tecoma luteinizado con peritonitis esclero-
sante (LTSP) es un sindrome raro, cuya etio-
logia y patogenia se encuentran aun en dis-
cusion. Esta entidad clinico-patologica fue
descrita por primera vez por Clementy cola-
boradores en 1994, basandose en la identifi-
cacion realizada por Scully.®?

Realizando una revisién de la literatura
encontramos 47 casos de esta entidad. Alt-
man en 2016 encuentra 18 estudios con 41
casos y aporta otros dos a los que podemos
agregar tres comunicados por otros autores
y el que se describe en este estudio.

A nivel del ovario se observa una proli-
feracion de células fusiformes o redondea-
das, zonas de edemay hemorragia y presen-
cia de nidos de células luteinizadas. Puede
acompafarse de prominente actividad mito-
tica, atipia citoldgica escasa con ausencia de
necrosis tumoral. La actividad mitética cau-
sa dificultades para su clasificacién histologi-
ca asi como para la evaluacion de su poten-
cial maligno.(-19

La lesion peritoneal consiste en fibrosis
con reaccién inflamatoria. La fibrosis perito-
neal que acompafa a las lesiones ovaricas
es generalmente la responsable de la sinto-
matologia de presentacién de estas pacien-
tes que se caracteriza sobre todo por disten-
cién abdominal, ascitis y obstruccion del in-
testino delgado.12

Aunque la patogenia se desconoce, la ma-
yoria de los autores proponen que la lesiéon
esclerosante peritoneal seria el resultado de
la secrecion por el ovario de una sustancia fi-
brogénica no identificada.(-4"-

MATERIAL Y METODOS
Se analiza la historia clinica, los datos de es-
tudio de laboratorio, la imagenologia y los
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hallazgos operatorios. Se realiza el estudio
macro y microscopico e inmunohistoquimi-
co de las lesiones ovaricas y peritoneales. El
material se fija en formol neutro y se inclu-
ye en parafina. Se obtienen corte de 5 mi-
cras de espesor y se tifien con hematoxilina
eosina.

Se realiza estudio de inmunohistoqui-
mica enfrentando cortes de tejidos inclui-
dos en parafina a los siguientes anticuer-
pos: AML (DAKO, Policlonal), calretinina (Bio-
genex, Policlonal), CD117 (DAKO, Policlo-
nal), CD34 (DAKO, Qbend/10), CD56 (DAKO,
123 C3), citokeratina (BioSb, AE1/AE3), EMA
(DAKO, E29), ER (Biocare, SP1), inhibina (Cell
Marque, BC-R1), Ki 67 (DAKO, MIB-1), PR
(DAKO, PG636), vimentina (Cell Marque, V9).

CASO CLINICO

Paciente de 47 afios de edad al momento de
la consulta, fumadora, histerectomizada en
2010 con conservacion de los anexos. Con-
sulta en emergencia por vomitos, detencion
del transito de 10 dias de evolucion, dolor ab-
dominal en hemiabdomen superiory disten-
sion abdominal. Se diagnostica como cuadro
de oclusion del intestino delgado. Se asocia
edema de manos y cara, ascitis y derrames
pleurales bilaterales y pericardico. Presencia
de masas anexiales bilaterales.

Se realiza fibrocolonoscopia que infor-
ma hemorroides internas grado Il y fibrogas-
troscopia que informa una antritis erosiva
aguda.

En el informe de la TC se describen alte-
raciones compatibles con oclusién de intes-
tino delgado. Se realiz6 la determinacién del
marcador tumoral CA 125, cuyo resultado
fue de 48 U/ml.

Diagnostico clinico

Carcinomatosis peritoneal de primitivo des-
conocido, probable tumor de ovario. Al cuar-
to dia del ingreso se le realiza la cirugia ex-
ploradora. Se constata ascitis intensa, y se
plantea carcinomatosis peritoneal disemina-
da. Se realiza anexectomia bilateral y resec-
cién de fragmentos de epiplon. Se toma li-
quido de ascitis para estudio citologico.

Macroscopia
Se examinan cinco fragmentos de parénqui-
ma ovarico de superficie externa lisa. Dos
fragmentos de 2,5 cm cada uno de ovario
derecho y tres de ovario izquierdo de 3 cm
respectivamente que presentan similares
caracteres macroscoépicos. Superficie de cor-
te homogéneo de color blanco-amarronado.
Se estudian tres fragmentos de epiplon
de hasta 3 cm de didmetro, de consistencia
irregular.

Microscopia
Los caracteres histoldgicos corresponden a
un tecoma luteinizado mitéticamente activo,
bilateral de ovario, asociado a peritonitis es-
clerosante.

La lesidén ovarica muestra una prolifera-
cién celular estromal que provoca engrosa-
miento moderado a difuso de la cortical ova-
rica. La proliferacién celular es densa inter-
calada con areas hipocelulares, presencia de
edema focal y algunos microquistes. Las cé-
lulas son fusiformes o redondeadas con ci-
toplasma que puede ser palido y eosinofilo,
y a veces muy escaso. Se asocian nidos de
células luteinizadas o parcialmente luteiniza-
das, nidos que son de menor tamafio y me-
nos delimitados que los encontrados en los
tecomas con focos de luteinizacién. Las cé-
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Figura 1.

Caracteres histolégicos de la lesion
ovérica. A) Area celular con células fu-
siformes con tendencia a la disposi-
cion fasciculada. Grupos de células lu-
teinizadas. 4x. B) Acimulos de célu-
las luteinizadas con citoplasma péalido
y vacuolado. 40x. C) Marcacién positi-
va con Ki 67
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B. Células luteinizadas
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Figura 2.
Caracteres inmunohistoquimicos en la
lesién ovarica.

A. Inhibina. 10x

B. Calretinina. 10x

C. AML 20x
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lulas luteinizadas tienen escasa a moderada
cantidad de citoplasma eosinofilo o claro, fi-
namente vacuolado, sin cristales de Reinke,
con nucleos uniformes, centrales, redondea-
dos y nucléolos prominentes.

La actividad mitotica es prominente, ma-
yor de 4 mitosis en 10 campos de gran au-
mento.

Los marcadores de inmunohistoquimica
usados mas frecuentemente para identificar
los tumores de los cordones sexuales y del
estroma son la inhibina, calretinina y EMA,
siendo positivas las dos primeras y negati-
va la ultima. Las células del estroma ovari-
€O son positivas para vimentina, CD56, WT1
y receptores de estrégeno y progesterona.

En el caso presentado las células luteini-
zadas presentan marcacion positiva para in-
hibina, calretinina, y receptores de progeste-
rona, pero negativas para receptores de es-
trégeno.

Las células fusocelulares fueron positivas
para la AML y receptores de progesterona.
Los receptores de estrogeno, EMA, CD34 y
CD 117 fueron negativos. El marcador de pro-
liferacion Ki67 dio positivo 20%.

A nivel peritoneal se observa prolifera-
cién de fibroblastos y miofibroblastos sepa-
rados por tejido conectivo, colageno, fibrina
y células inflamatorias.

No se observa atipia citologica ni activi-
dad mitética.

DISCUSION
El tecoma lutenizado asociado a peritonitis
esclerosante (LTSP) es una entidad rara, des-
crita por primera vez por Clement, Young,
Hanna and Scully en 1994, con caracteres cli-
nicos, histolégicos y de inmunohistoquimica
particulares.(:340

La edad de presentacion de este caso es

de 47 afios. Los distintos autores reportan
una mayor frecuencia en la segunda y ter-
cera década, con una edad promedio de 46
anos, es decir en mujeres mas jovenes que lo
observado en los tecomas tipicos, en los que
el 84% la edad media es de 59 afios y sélo el
10% es menor de 30 afios.”

Clinicamente la paciente se present6 con
un cuadro abdominal oclusivo con vémitos,
detencion del transito, dolor y distensién ab-
dominal. Estas son algunas de las compli-
caciones destacadas por Clement®, quie-
nes mencionan que los sitios mas frecuente-
mente afectados son epiplony serosa de in-
testino delgado, con la consecuente obstruc-
cion.

De los examenes complementarios se
destaca la determinacién del marcador tu-
moral CA 125 que se encuentra ligeramente
aumentado, generando la sospecha de carci-
nomatosis desde el punto de vista clinico.(™

Se ha discutido la naturaleza neoplasica o
no-neoplasica de esta patologia ovarica, in-
terpretacion que tiene repercusion en la ter-
minologia utilizada para su designacion.41©

A favor del origen neoplasico™* que apo-
yaria su designacion como tecoma luteini-
zado, se sefala el aumento del tamafio del
ovario, la alteracién con pérdida de la arqui-
tectura histolégica normal y la presencia de
células luteinizadas dentro de una prolifera-
cion de células fusiformes como se obser-
va en el tecoma tipico con luteinizacion. Se-
gun Clement, esta lesion representaria una
etapa temprana en el desarrollo del tecoma
luteinizado bilateral. Sin embargo, estos ca-
racteres no son concluyentes para afirmar
su origen neoplasico. El aumento del tama-
fio del ovario se observa también en entida-
des no neoplasicas como el edema masivo,
la hipertecosis estromal y la fibromatosis.®

La clasificacion WHO de 2014 no incluye
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la terminologia tecoma luteinizado y sefiala
que algunos autores sugieren usar el térmi-
no de tecomatosis en apoyo de la naturaleza
no-neoplasica.*

Los parametros que apoyan esta inter-
pretacién son la bilateralidad, la afectacion
predominante de la cortical ovarica con ex-
pansion de la misma sin formacién de una
masa de bordes expansivos y la inclusion
dentro de la lesién de estructuras ovaricas
normales pre-existentes como foliculos,
cuerpos luteos y cuerpos albicans, caracte-
res que no son frecuentes en los tumores de
los cordones sexuales y del estroma.(467

El uso del término “tecomatosis luteiniza-
da del tipo asociada con peritonitis esclerosan-
te" fue propuesto por Staats, McCluggage y
Clement en 2008 debido a la frecuente na-
turaleza seudoneoplasica de las lesiones.G:4

Para Russell et al.®™® el sindrome LTSP
puede corresponder a una proliferacién es-
tromal reactiva que incluyen dentro del es-
pectro edema masivo-fibromatosis. Tam-
bién Mellembukken® apoya el uso del térmi-
no “tecomatosis luteinizada”, para designar la
proliferacion difusa de células tecales con fo-
cos de luteinizacién, asociada con peritoni-
tis esclerosante, para enfatizar la naturaleza
no-neoplasica de las lesiones ovaricas y pe-
ritoneales.

El patrén histoldgico descrito anterior-
mente puede verse también en los fibromas
enlos que la proliferacién fusocelular es mas
densay adopta una disposicion estoriforme,
con bandas de colageno o placas hialiniza-
das intercaladas, que también pueden ob-
servarse en los tecomas. 34617

Se asocian nidos de menor tamafio y me-
nos delimitado de células luteinizadas que
los observados en los tecomas con focos de
luteinizacion. (2458918

En el contexto de una proliferacion fu-
socelular densa con actividad mitética que
puede ser elevada, se debe realizar el diag-
nostico diferencial con el fibroma celular mi-
toticamente activo, el fibrosarcoma de bajo
grado,>8 y el tumor de la granulosa adulto
difuso.”) La ausencia de atipia citologica es
un parametro importante en el diagnostico
diferencial.>717

En el caso presentado las células luteini-
zadas presentan marcacion positiva para in-
hibina, calretinina y receptores de progeste-
rona, pero negativas para receptores de es-
trogeno. Estos resultados coinciden con lo
hallado por Staats y otros autores® que se-
falan el resultado positivo con el marcador
CD56 que se considera muy sensible paralos
tumores de los cordones sexuales y del es-
troma.G4

Las células fusocelulares fueron positivas
para la AML y receptores de progesterona.
Los receptores de estrégeno, EMA, CD34 y
CD 117 fueron negativos. El marcador de pro-
liferacion Ki67 dio positivo 20%. Para algu-
nos autores el indice de proliferacion celu-
lar fue bajo® vy llegando a 50% para Mellem-
bakken.®

Para Altman? las células fusocelulares de
la lesién ovarica fueron positivo difuso pa-
ra vimentina, positivo focal para receptores
de estrogeno y progesterona, calretinina y
CD56. La marcacién resulto negativa para in-
hibina, citoqueratina, CD10, desmina, AML,
CD117 y CD34. Las células luteinizadas mos-
traron positividad fuerte para calretinina, in-
hibina y CD56.

El diagndstico diferencial con el tumor
estromal gastrointestinal (GIST) metastasi-
co en ovario se realiza con la marcacién con
CD34 y CD117 que resultan con positividad
difusa.*"
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PERITONITIS ESCLEROSANTE

La peritonitis esclerosante que se observa
en este sindrome LTSP, se caracteriza por
una marcada reaccion inflamatoria con ex-
tensa fibrosis peritoneal que tiene tenden-
cia a rodear los lobulillos adiposos. Pueden
asociarse nédulos fibrosos submesoteliales.

(1-4,14)

La ausencia de atipia citolégica y activi-

Figura 3.

Caracteres histolégicos de la perito-
nitis esclerosante. A, B) Lobulillos adi-
posos rodeados de tejido fibroso. Fi-
broblastos, coldgeno e infiltrado lin-
focitario.

dad mitotica permite su distincion de la car-
cinomatosis peritoneal y otros procesos ma-
lignos metastasicos a nivel peritoneal.(-3&112)

En generallas lesiones peritoneales se de-
tectan facilmente en el examen macro y mi-
croscopico. En algunos casos puede ser so-
lo un hallazgo microscépico y en otros casos
el estudio macroscopico sélo puede identifi-
car muy aisladas adherencias peritoneales.®
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La relacion temporal entre las lesiones
ovaricas y peritoneales es variable. En gene-
ral, como en nuestro caso, el desarrollo es si-
multéneo. La lesion peritoneal puede estar
desfasada en el tiempo, manifestandose tar-
diamente.

Las técnicas de inmunohistoquimica rea-
lizadas a nivel del peritoneo mostraron posi-
tividad difusa para vimentina, citoqueratina
AET1/AE3, CD34; positividad focal para recep-
tores de estrégeno y progesterona, calreti-
nina, AML, CD10 y resultados negativos para
inhibina, desmina, CD56 y CD117.)

Los factores que intervienen en el desa-
rrollo de la peritonitis esclerosante perma-
necen inciertos. Los distintos autores plan-
tean como posible causa la secrecién por las
células luteinizadas del ovario de una sus-
tancia que provoca la proliferacion fibro-
blastica. Se han sugerido otras causas hipo-
téticas como la secrecién ovarica de hormo-
nas como estrégenosy progesterona, ya que
también se ha observado este cuadro en ca-
sos de tumores de la granulosa juveniles con
luteinizacion.™ Otra sustancia sugerida por
algunos autores seria el factor beta transfor-
mante (TGF-B), como una de las sustancias
probables que estimulan la proliferacion
mio-fibroblastico, entre otras citoquinas del
microambiente. Se mencionan también far-
macos antiepilépticos, enfermedades auto-
inmunes asociadas como el lupus eritemato-
SO que se observa en asociacién con perito-
nitis esclerosante encapsulada.®20

CONCLUSION

Describimos un caso que presenta los carac-
teres clinicos y patolégicos del tecoma lutei-
nizado bilateral de ovario asociado a perito-
nitis esclerosante (LTSP).

Esta lesion de ovario es una entidad poco
frecuente que se caracteriza por afectaciéon
ovarica bilateral con proliferacién de células
estromales fusocelulares con focos de lutei-
nizacién y actividad mitética y que se aso-
Cia a peritonitis esclerosante. La lesion pe-
ritoneal, en la que se observa proliferacion
de células fibroblasticas y miofibroblasticas,
puede ser causa de complicaciones con al-
ta morbilidad y en algunos casos con resul-
tado fatal.

La patogenia de este sindrome asi como
la naturaleza neoplasica o no neoplasica de
las lesiones ovaricas no esta definitivamen-
te establecida. Las técnicas de inmunohis-
toquimica realizadas en el caso presentado
muestran marcacion positiva para inhibina,
calretinina y CD56, que son los tres marca-
dores clasicos de los tumores de los cordo-
nes sexuales y del estroma. Sin embargo, la
literatura muestra resultados dispares para
estos marcadores. En nuestro caso, los re-
sultados de la IHQ a nivel del ovario y perito-
neo, junto con la morfologia y la clinica, son
consistentes con los cambios observados.
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