
Introducción
Se entiende por pubertad precoz la aparición de los caracte-

res sexuales secundarios antes de los 8 años en las niñas, y de
los 9 en los niños. Esta situación está producida por dos grandes
grupos etiológicos. El primero de ellos son las llamadas puber-
tades precoces gonadotropín-dependientes, centrales o verda-
deras (PPGD). En este grupo existe una activación precoz del
eje de las gonadotropinas hipofisarias, que a su vez provoca un
aumento secundario de estrógenos o andrógenos por las góna-
das. El segundo, son las denominadas pubertades precoces go-
nadotropín-independientes, periféricas o pseudopubertades pre-
coces (PPGI). Son debidas a un incremento de los esteroides se-
xuales, no dependiente de la activación del eje de las gonado-
tropinas hipofisarias(1).

Se presenta una niña con una precocidad sexual debida a un
tumor de ovario, denominado de los cordones sexuales con tú-
bulos anulares (TCSTA), que es extraordinariamente raro du-
rante la infancia. Se comentan aspectos clínicos, histológicos, y
terapéuticos en relación con esta patología.

Caso clínico
Niña de 7 años de edad remitida por presentar dolor abdo-

minal difuso y hemorragia vaginal desde hacía 15 días. Asimismo,
le habían notado crecimiento mamario bilateral seis meses an-
tes. Su talla genética era de 158,1 centímetros, lo que equivalía
a -0,7 SDS respecto a la población de referencia de Tanner. No
había presentado hiperplasia mamaria durante el período neo-
natal, ni refería ingesta ni contacto con estrógenos externos.

La exploración física ponía de manifiesto una niña con buen
estado general, una talla de 131,7 cm que respondía a 1,72 SDS
respecto de la población de referencia de Tanner y a 2,42 en
relación con su talla genética. Su peso era de 27 kg entre el P-
75/90. Su desarrollo genital equivalía a una T-IV y una P-I de la
clasificación de Tanner. Sus genitales externos evidenciaban sig-
nos de estrogenización, sin apreciarse hipertrofia de clítoris ni
otros signos de virilización. Se constató la presencia de la he-
morragia vaginal. A nivel abdominal presentaba defensa en he-

miabdomen inferior. No tenía estigmas del síndrome de Peutz-
Jeghers.

Se realizó una ecografía abdominal en la que se apreció un
útero de 5,3 cm de longitud y de 1,8 de diámetro anteroposte-
rior cuya mucosa estaba hiperplasiada. Se detectó una tumora-
ción ovoide en uno de los ovarios situada en la parte derecha del
abdomen de 6,2 x 4,2 cm, sólida y muy vascularizada (Fig. 1).
La TAC abdominal corroboró la presencia de esta masa, sin sig-
nos de infiltración de los tejidos adyacentes. Otras pruebas com-
plementarias realizadas fueron las siguientes: edad ósea (Greulich
y Pyle), 10 años de edad. Datos hormonales plasmáticos: LH y
FSH basales y tras estímulo con LHRH indetectables. Estradiol
elevado en un rango de 54 pg/ml. Marcadores tumorales: CEA,
ß-HCG y alfa-fetoproteína negativos.

Se practicó una laparotomía media, procediéndose a hacer
una extirpación del ovario izquierdo (donde finalmente estaba
situado el tumor, a pesar de que las pruebas complementarias lo
localizaban a la derecha, quizá por defecto de báscula) y de la
trompa del mismo lado. Histológicamente, estaba constituido
por células grandes con citoplasma claro formando estructuras
tubulares, que correspondían a un tumor de los cordones sexuales
con túbulos anulares (TCSTA) (Figs. 2 y 3). Las muestras obte-
nidas de ganglios linfáticos no mostraron infiltración tumoral.
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NOTA CLINICA

Figura 1. En esta figura se observa un corte ecográfico transversal del
ovario. Señalado con el número 1 entre las cruces se observa el tumor y su
medida.



son de origen central en más del 95% de los casos, y periféricas
en los restantes(2). Tan sólo entre el 1 y el 2% de los casos de
pseudoprecocidad sexual son debidos a tumores ováricos(3).
Numéricamente hablando, estos tumores comprenden aproxi-
madamente el 2% de todos los que se diagnostican durante la in-
fancia. De ellos, del 10 al 30% son malignos(3). Los derivados
de las células germinales representan el 80%, mientras los tu-
mores mixtos de los cordones sexuales y del estroma son el
15%(4).

Este último subgrupo son tumores derivados de las células
de la granulosa-teca, y son los que habitualmente provocan sig-
nos de estrogenización, como aconteció en el caso de la paciente
que presentamos. Es por todo esto, y por la extrema rareza del
tumor de nuestra paciente en la edad pediátrica, por lo que he-
mos considerado de interés su publicación.

Globalmente hablando, y refiriéndonos a todas las edades de
la vida, menos del 5% de los tumores ováricos en general y del
10% de los malignos en particular, cursan con manifestaciones
endocrinas. Estas se deben a la producción de diferentes hor-
monas por parte de estos tumores. Las más importantes son las
condicionadas por estrógenos, pero otras son ocasionadas por
andrógenos, progesterona, y en menor medida por corticoides y
gonadotropinas no hipofisarias(5).

En el caso que presentamos, la precocidad sexual de esta ni-
ña era debida a un aumento en la secreción de esteroides se-
xuales, fundamentalmente de estrógenos, pero probablemente
también de progesterona. En las pacientes pediátricas en edad
prepuberal esta producción hormonal condiciona una pubertad
precoz incompleta. Si el tumor segrega andrógenos, se produ-
ce un adelanto puberal de tipo heterosexual. Pasada la época pre-
puberal, la semiología clínica que originan estos tumores es la
de períodos alternantes de amenorrea y metrorragias intensas,
junto con la palpación de una masa abdominal en algunas oca-
siones. Tras la menopausia cursan con hemorragias vaginales de

diversa cuantía(5,6).
Dentro de los tumores ováricos productores de hormonas es-

teroideas se encuentran los tumores mixtos de los cordones se-
xuales y del estroma. Son así llamados porque presentan una ce-
lularidad de elementos derivados de los cordones sexuales (de
la granulosa en el ovario, o de Sertoli en el testículo) o del es-
troma (de la teca o de Leydig en el ovario o en el testículo, res-
pectivamente). En este tipo de tumores se pueden encontrar ti-
pos puros de células de la granulosa, de la teca, de Sertoli o de
Leydig, o combinaciones de ellas, de la granulosa-teca, de Sertoli-
Leydig, etc.(7). En este grupo se haya clasificado el llamado tu-
mor de los cordones sexuales con formación de túbulos anula-
res (TCSTA), neoplasia descrita en 1970 por Scully(8). La fre-
cuencia de este tumor se cifra entre el 0,05 y el 0,6% de todos
los ováricos(9).

Este tumor se caracteriza por presentar un componente ce-
lular principal derivado de los cordones sexuales, cuyos aspec-
tos histológicos morfológicamente hablando, se sitúan entre los
que presentan las células de la granulosa y las células de Sertoli,
con transformación focal hacia una de las dos estirpes. Desde un
punto de vista histológico, existen dos patrones característicos:
en el primero, existen de manera aislada las típicas estructuras
tubulares en forma de anillo rodeadas de una sustancia hialina;
en el segundo, las estructuras tubulares son numerosas, produ-
ciéndose comunicaciones celulares entre los diversos anillos(6).

En un tercio de los casos publicados, este tumor se ha aso-
ciado al síndrome de Peutz-Jeghers, enfermedad autosómica do-
minante que cursa con pigmentación mucocutánea peribucal y
pólipos intestinales. Cuando se presenta en esta enfermedad es
siempre benigno, multifocal y bilateral. En general, es de muy
pequeño tamaño y presenta calcificaciones(6). En mujeres adul-
tas con este síndrome se ha asociado a veces con un adenoma
maligno de cuello uterino(6,10,11). En los dos tercios restantes se
presenta en pacientes sin este síndrome, como sucedió en nues-
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Figura 2. En esta figura representamos un corte histológico del tumor, que
muestra un crecimiento neoplásico constituido por múltiples nidos de
tamaño variable de células grandes de citoplasma claro, formando las
estructuras tubulares típicas del tumor de los cordones sexuales con túbulos
anuales.

Figura 3. En ella se presenta uno de los nidos del tumor a mayor aumento,
donde se observan detalles de los túbulos y de las células grandes de
citoplasma claro.



tro caso. Cuando esto acontece, el tumor es unilateral y gran-
de. Aunque en general también se suele comportar como be-
nigno, en un número no desdeñable de pacientes que se cifra en
el 15%(6,12), lo hace como maligno, con recidivas tardías inclu-
so a los 20 años del diagnóstico(5).

Aunque lo habitual es que este tumor aparezca en los ova-
rios, también se han encontrado fuera de éstos, concretamente
en las trompas de Falopio o en un saco herniario, a veces en
relación con focos de endometriosis(13,14).

Menos del 10% de los casos de este tumor que se han pu-
blicado, han sido en pacientes pediátricos; la más joven tenía 4
años(6). Cuando se diagnostica en la edad prepuberal, la sinto-
matología que han tenido las pacientes ha sido similar a la nues-
tra, con manifestaciones de precocidad sexual incompleta(6,12,15).
De igual forma a lo que sucede en otras edades, en pediatría se
ha publicado con o sin asociación al síndrome de Peutz-Jeghers.
En nuestro país, hasta donde llega nuestro conocimiento, sólo
hay publicado un caso en la edad pediátrica en una adolescente
de 13 años(9).

Dado el comportamiento incierto de este tumor en pacien-
tes sin el síndrome de Peutz-Jeghers como era el caso de nues-
tra paciente, es importante su vigilancia clínica estrecha duran-
te toda la vida, con el objeto de diagnosticar precozmente po-
sibles recidivas, ya que, incluso se han comunicado pacientes
que han fallecido(6,12). Para ello, ha sido útil la cuantificación de
diversos marcadores tumorales en el plasma. Los que han de-
mostrado su eficacia han sido la inhibina, el factor de inhibición
Mulleriano (MIF), y la progesterona, cuyas elevaciones han coin-
cidido con recidivas y sus normalizaciones con períodos libres
de tumor(16,17).

En cuanto a su tratamiento, cuando el tumor está localizado
en el ovario se realiza solamente ovario y anexectomía. Si exis-
tiera extensión tumoral en el abdomen o recidivas del mismo,
debe tratarse con radio y/o quimioterapia, aunque la experien-
cia mundial es escasa(16).
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