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Introduccion

TECOMA
* Tumor derivado de células de la teca de cordones sexuales

* 1-2% todos los tumores ovaricos

TECOMA LUTENEIZADO ASOCIADO A PERITONITIS ESCLEROSANTE
(LTSP)

* 1994 - < 50 casos documentados, < 10 en edad pediatrica

* Tecoma (uni/bilateral) + fibrosis peritoneal = obstruccién
intestinal recurrente

* Extremadamente grave, elevada morbimortalidad
* Asociacion a S.Meigs (ascitis-hidrotérax) y elevacién CA-125

* Peritonitis esclerosante asociacion anticonvulsivantes
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Adolescente de 13 anos

Antecedentes:
Estrefiimiento/diarrea
Crisis ausencia: etosuximida

28/04

————————————————— URGENCIAS

Anamnesis:

Vomitos + diarrea 3 dias

Dolor abdominal + distensién + ganancia ponderal 2 meses

EF: Masa dura voluminosa y dolorosa

PPCC:

- AS: HgyBqganodina // Coag INR 1,58

- Eco abd: masa hipogastrio 22cm, sdlida, ecogénica,
quisticas tabicadas

- TAC: tumoracion 10x20x20cm ovario derecho + ascitis
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INGRESO |

Estudio de extension:

RxTx: derrame pleural + atelectasias
Estudio hormonal, Al, linfocitos normal
Marcadores tumorales:

Alfa-fetoproteina <2.0

CEA <1.7
Antigeno CA-125 ** 253
Antigeno CA-15-3 13
Antigeno CA-19-9 5
Coriogonadotropina (beta-hCG) <23
HE-4 * 87.6
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Cirugia:
Masa ovario dcho / Utero y ovario izq no afectos
No ganglios ni zonas sospechosas malignidad

Exéresis + salpinguectomia + biopsia ovario izq

Empeoramiento clinico:

Distensidon abdominal + vomitos +
1 Ca-125

TAC: aumento derrame pleural y
ascitis, reaccion peritoneal omental

Cirugia:

Engrosamiento peritoneal + ascitis +
epiplén adherido asas

Adhesiolisis + omentectomia + biopsia

30/04

13/05

Ir

Anatomia patoldgica:

Tumor sélido mixoide

Areas hipercelulares / Ki67 70% / no atipia
RE- RP+
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Anatomia patoldgica:

Tej. adiposo + peritoneo fibrosis
esclerosante. Fibroblastos no atipia
/ no mitosis / RE- RP- / Ki67 10%
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Tecoma luteneizado + peritonitis
esclerosante

DIAGNOSTICO PATOGENESIS

¥

* Sospecha: clinico (DD tumor + carcinomatosis

Cytokines (TGF-8)

peritoneal)

Luteinized
thecoma

* Definitivo: laparoscopia + biopsia > AP

Progesterone Fibroblasts
Luteinized proliferation

ANATOMIA PATOLOGICA Fibrosis
* Tecoma: puede tener alta actividad mitdtica / Sclerosing
. . . . peritonitis
no atipia = no comportamiento maligno
, o o . caparicion tras exéresis?
* Peritonitis esclerosante: no actividad mitdtica
/ no atipia Factores estimulan aparicion del tecoma y la peritonitis
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Tecoma luteneizado + peritonitis esclerosante

TRATAMIENTO

« CIRUGIA exéresis tumoral

* Corticoterapia: {, proceso inflamatorio peritoneo

» Ultimos 10 afios = terapia adyuvante hormonal

* Tamoxifeno + agonistas LHRH = regresién y control a largo
plazo de fibrosis peritoneal

* Ausencia de expresion de receptor hormonal mas complicado = g
algun caso buena respuesta
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Tratamiento meédico

3 megabologos
metilpredinosolona

Metilprednisolona

Metilprednisolona vo

1mg/kg/d vo auta descenso
10mg/kg/d iv 8/ke/ P
14, 15y 16/05 17/05 13/12
18/05 25/06
Trimetroprim-sulfametoxazol .
Vitamina D Tamoxifeno Triptorelina 3.75mg im/mes
10mg/12h vo
Etost: 'mida 08/10 —_
Lamotrigina 100mg/12h vo
MORBILIDAD ASOCIADA A TRATAMIENTO
Sindrome Obesidad Insuficiencia Alteraciones Riesgo infecciones
Cushing multifactorial suprarrenal emocionales y osteoporosis
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Seguimiento

Ecografia abdominal + Radiografia de
torax cada 3 meses

04/06/2021

Eco 18/04: Anexectomia derecha. Ovario izquierdo de
tamafo y ecoestructura normal, con pequefos
foliculos subcentimétricos en su interior. Utero de
caracteristicas morfoldgicas normales.

Higado con leve hiperecogencidad parcheada en
probable relaicdn con leve esteatosis hepatica.

+

Marcadores tumorales mensuales

Marcadores 18/04/22: CA-125 6 U/ml HE-4 29.5 pmol/L
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Seguimiento multidisciplinar

ONCOHEMATOLOGIA

PSICOLOGIA: Alteraciones emocionales en relacidn a
imagen corporal

ENDOCRINOLOGIA: Tratamiento hormonal y corticoideo

ENFERMEDADES INFECCIOSAS: profilaxis infecciones por
inmunosupresion

REPRODUCCION HUMANA: preservacidn de fertilidad
(vitrificacidon de ovocitos).
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Conclusiones

* El conocimiento actual sobre el LTSP es escaso.

* Tras la primera descripcion de 6 casos en 1994, en 25 anos se han descrito en la literatura
menos de 50 casos, solo 7 en edad pediatrica.

* Asociacion anticonvulsivantes (etosuximida).
* El tratamiento principal es la cirugia.

* Los expertos recomiendan la asociacion de corticoides y tratamiento hormonal (analogos
GhRH y tamoxifeno). Importante alto indice de sospecha por elevada mortalidad cuando
asocian esclerosis peritoneal e instauracion precoz del tratamiento.

* En nuestro caso se combind cirugia+ tratamiento adyuvante con: corticoterapia +
tamoxifeno + analogos GhRH.

* Un afno después la paciente se encuentra libre de enfermedad
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