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Resumen

Introduccidn: Los tumores testiculares y paratesticulares constituyen el 1-2% de los tumores
solidos en la infancia. Se presenta una serie retrospectiva de 15 casos en menores de 18 afos.
Resultados: La edad media de los pacientes fue de 9,7 anos, siendo prepuberales 6 (media 2,08
+ 1 ano) y puberales 9 (media 15,1 & 1,3 afos). La forma de presentacion clinica mas frecuente
fue una masa testicular indolora. Los niveles de a-fetoproteina estaban elevados en 5 pacientes
(tumores de saco vitelino y carcinomas embrionarios).

El estudio anatomopatoldgico demostrd 11 tumores primarios testiculares y 4 paratesticulares
(rabdomiosarcomas), siendo el 60% tumores germinales y el resto de células no germinales. El
60% de ellos fueron tumores malignos (2 tumores de saco vitelino, 2 carcinomas embrionarios,
un seminoma y 4 rabdomiosarcomas). Entre los tumores benignos, el mas frecuente fue el tera-
toma quistico maduro. La cirugia fue el tratamiento inicial en todos los casos (orquidectomia
radical en 13 tumores y enucleacion en 2 teratomas, con linfadenectomia retroperitoneal en
4 casos). En 11 de los pacientes el tumor se encontraba en estadio | y en 4 casos (2 carcino-
mas embrionarios y 2 rabdomiosarcomas), en estadio IV con metastasis pulmonares. Recibieron
tratamiento adyuvante con quimioterapia asociada o no a radioterapia 7 de los pacientes
(4 rabdomiosarcomas, 2 carcinomas embrionarios y un seminoma).

Conclusiones: Los tumores testiculares y paratesticulares en ninos prepuberales son un grupo
con unas caracteristicas epidemiologicas, histologicas, evolutivas y terapéuticas, bien diferen-
ciadas respecto de las encontradas en pacientes pospuberales o adultos.
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Testicular and paratesticular tumors during childhood and adolescence

Abstract

Introduction: Testicular and paratesticular tumors represent 1-2% of the solid tumors in chil-
dren. We present a retrospective series of 15 cases in patients less than 18 years of age.
Results: The mean age of the patients was 9.7 yrs, 6 of them prepubertal (mean age: 2.08 + 1
yrs) and 9 pubertal (mean age: 15.1 £ 1.3 yrs). The most common clinical form of presentation
was a painless testicular mass. The a-fetoprotein levels were high in 5 patients (yolk-sac tumors
and embryonal carcinomas).

The pathological study showed 11 primary testicular tumors and 4 paratesticular tumors
(rhabdomyosarcomas), with 60% being germinal tumors and the rest non-germinal. Around 60%
were malignant tumors (2 from the yolk-sac tumors, 2 embryonal carcinomas, one seminoma
and 4 rhabdomyosarcomas). Among the benign tumors, the most common was the mature cys-
tic teratoma. Surgery was the initial treatment in all of the cases (radical orchiectomy in
13 tumors and enucleation in 2 teratomas, with retroperitoneal lymphadenectomy in 4 cases).
In 11 patients the tumor was in stage |, while 4 cases (2 embryonal carcinomas and 2 rhabdomyo-
sarcomas) were in stage IV with pulmonary metastasis. Chemotherapy whether or not combined
with radiotherapy was applied in 7 patients (4 rhabdomyosarcomas, 2 embryonal carcinomas
and one seminoma).

Conclusions: Testicular and paratesticular tumors in prepubertal children show epidemiological,
histological, therapeutical and evolutional characteristics well differentiated from postpubertal
or adult subjects.

© 2012 Asociacion Espafola de Pediatria. Published by Elsevier Espaia, S.L. All rights reserved.

Introduccion

Los tumores testiculares y paratesticulares son poco fre-
cuentes en la infancia'. En efecto, suponen el 1-2% de las
neoplasias solidas en la edad pediatrica y el 3% de todos
los tumores testiculares®“. La incidencia es de 0,5-2 por
cada 100.000 menores de 18 anos y ha permanecido rela-
tivamente estable en los ultimos 30 afnos si se compara con
el aumento de incidencia objetivado en adultos*®.

En pacientes prepuberales, conforman un grupo de
entidades con unas caracteristicas epidemioldgicas, histolo-
gicas, evolutivas y terapéuticas bien diferenciadas respecto
de las encontradas en pacientes pospuberales y adultos'. La
mayoria se consideraban malignos, pero estudios recientes
ponen de manifiesto que los tumores testiculares en la infan-
cia son en su mayoria benignos, lo que supone un cambio en
su abordaje terapéutico inicial, cada vez mas conservador’.

El objetivo de este estudio es describir las caracte-
risticas epidemioldgicas, las manifestaciones clinicas, los
métodos diagndsticos, los tratamientos recibidos y las com-
plicaciones de pacientes menores de 18 anos diagnosticados
de tumores testiculares y paratesticulares en nuestro centro
desde 1999 hasta 2010, asi como realizar una revision de
la literatura publicada, para contribuir a un mejor conoci-
miento de este grupo de patologias en la edad pediatrica.

Poblacion y métodos

Se ha realizado un estudio retrospectivo, observacional y
descriptivo en el que se han revisado las historias clinicas de
los pacientes menores de 18 anos diagnosticados de tumores
testiculares primarios y paratesticulares en nuestro centro
desde el ano 1999 hasta el 2010. Con intencionalidad, se han

excluido de esta revision todos los tumores secundarios, en
su mayoria metastasis de linfomas y leucemias.

Se ha incluido a un total de 15 pacientes, de los cuales
se han recogido datos epidemioldgicos (edad en el momento
del diagnostico y desarrollo puberal segln estadios de Tan-
ner), forma de presentacion clinica (motivo de consulta,
sintomas asociados, localizacion del tumor), metodologia
diagnostica (pruebas de imagen, marcadores tumorales),
resultado del estudio anatomopatologico (basado en la clasi-
ficacion histoldgica de tumores testiculares de la OMS 20048)
y tratamiento que recibieron (cirugia y tratamientos adyu-
vantes).

Resultados

Los 15 pacientes estudiados eran menores de 18 anos. La
edad media en el momento del diagnostico fue de 9,7 afnos
(rango 0,58-16 anos). El 40% (6 nifos) eran prepuberales
(estadio puberal de Tanner I), con una edad media de 2,08 +
1 ano (tabla 1); los otros 9 pacientes (60%) eran puberales,
con una edad media de 15,1 &+ 1,3 anos (tabla 2).

La forma de presentacion clinica mas frecuente (87% de
los casos) fue el aumento del tamano testicular, a expensas
de la presencia de una masa testicular palpable. No se aso-
ciaron dolor ni otros sintomas. El testiculo mas afectado fue
el izquierdo, en 9 de los 15 pacientes.

Los niveles de o-fetoproteina (AFP) estaban elevados en
5 de los pacientes (aquellos que presentaron tumor de saco
vitelino o carcinoma embrionario). Se realiz6 una ecografia
testicular en 11 de los 15 pacientes, confirmandose la
presencia de una masa en 9 de los casos (figs. 1y 2). Se
hizo una estudio de extension mediante pruebas de imagen
(radiografia de tdrax, escaner toracoabdominal, resonancia
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Tabla 1 Resumen de casos clinicos en pacientes prepuberales

Prepuberales
Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5 Caso 6
edad 1 anoy 3 meses 2 anos 2 anos y 8 meses 7 meses 2 anos 3 afos y 6 meses
AFP (ng/ml)’ 38,2 Negativo Negativo 1.325 1.440 No realizado
Histologia Teratoma Teratoma Neurofibroma Tumor de seno  Tumor de seno  Rabdomiosarcoma
benigno endodérmico endodérmico

Estadio tumoral | | | | I \%
Cirugia Orquidectomia  Orquidectomia Orquidectomia Orquidectomia Orquidectomia Orquidectomia +

linfadenectomia
Quimioterapia - - - - - MMT-98

AFP: a-fetoproteina; MMT-98: protocolo de tratamiento para rabdomiosarcomas de la Sociedad Internacional de Oncologia Pediatrica.
* Valores de normalidad de AFP: 1-15 ng/ml.

IZQUIERDO

Figura 1 Ecografia de un rabdomiosarcoma paratesticular. Masa paratesticular de ecogenicidad heterogénea de 74 x 53 x 68 mm
(A), muy vascularizada en el estudio Doppler (B).

magnética (RM) y/o gammagrafia 6sea) en 10 pacientes los que la biopsia intraoperatoria confirmé el diagnostico
(fig. 3). de teratoma quistico maduro. En el resto de los casos se

La cirugia fue el tratamiento inicial en todos los casos llevd a cabo una orquidectomia radical y, en 2 de ellos, en
(fig. 4). Se realiz6 enucleacion del tumor en aquellos en los que se habian detectado metastasis pulmonares en el

Figura 2 Ecografia de un teratoma quistico testicular (A) y su estudio Doppler (B). Imagen de tipo quistico de 24 x 14mm, con
areas en su entorno de tipo soélido (de tipo mamelonar) y una lengiieta en su porcion inferior correspondiente con parénquima
testicular sano (A).
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Figura 3

RM testicular correspondiente a teratoma quistico (A: corte coronal; B: corte transversal). Masa intratesticular en el

teste derecho (18 x 20 x 19 mm), solido-quistica, de predominio quistico. El escaso parénquima testicular respetado, laminar, se
localiza en situacion lateral, posterior y caudal. Teste izquierdo, normal.

estudio de extension preoperatorio se practico, ademas, una
linfadenectomia retroperitoneal.

El estudio anatomopatoldgico de los 15 casos estudiados
confirmé el diagnostico de 11 tumores primarios testiculares
y 4 tumores paratesticulares. El 60% de ellos fueron germi-
nales y el resto, tumores de células no germinales. En el 60%
de los casos el tumor fue maligno: 2 tumores de saco vite-
lino (fig. 5A), 2 carcinomas embrionarios y un seminoma.
Los 4 tumores paratesticulares fueron rabdomiosarcomas
embrionarios (fig. 5B). De los tumores benignos (40%), el
mas frecuente fue el teratoma quistico maduro (4 casos),
diagnosticandose también un tumor de células de Leydig y
un neurofibroma benigno.

En 11 de los casos (73%) el tumor se encontraba en esta-
dio | y en 4 casos (27%), en estadio IV, segun el sistema de
estadificacion de los tumores testiculares y paratesticulares
malignos del Children’s Cancer Group y el Pediatric Onco-
logy Group (tabla 3)°. Los 4 casos de enfermedad diseminada

Figura 4 Pieza de orquidectomia: Parénquima testicular
remanente (A) comprimido por una neoformacion de contorno
regular, blanquecina y con areas gelatinosas (B).

Figura5 A) Imagen microscopica de tumor testicular de saco
vitelino: cuerpo de Schiller Duval (flecha). B) Imagen micros-
copica del estudio anatomopatoldgico de la tumoracion de la
figura 4: rabdomiosarcoma embrionario. Proliferacion celular
atipica de células pequeiias y redondas junto a células redon-
deadas con nucleos hipercromaticos irregulares y citoplasma
amplio: rabdomioblastos (flecha).
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Tabla 2 Resumen de casos clinicos en pacientes puberales

Puberales

Caso 14 Caso 15

Caso 12 Caso 13

Caso 11

Caso 10

Caso 8 Caso 9

Caso 7

15 afos y 10 meses 16 ainos y 4 meses

14 anos y 7 meses

16 anos y 16

meses
11,3

13 anos y 3

16 anos
meses

14 anos

14 anos y 4
meses

12 afos y
11meses
Negativo

Edad

Negativo

No realizado
Rabdomiosarcoma Rabdomiosarcoma Rabdomiosarcoma

Negativo

1.946
Tumor de células Carcinoma

No realizado  Negativo

Seminoma

Negativo

AFP (ng/ml)’
Histologia

Carcinoma

Teratoma

Teratoma

embrionario

v

embrionario

\%

de Leydig

v

Estadio tumoral

Cirugia

Orquidectomia +

Orquidectomia

Orquidectomia Orquidectomia Orquidectomia

Enucleacién Enucleacién Orquidectomia Orquidectomia

linfadenectomia
RMS-2005

MMT-98

SI

MMT-SEOP 95/01

S|

BEP

BEP

BEP

Quimioterapia
Radioterapia

AFP: «-fetoproteina; BEP: bleomicina, etopodsido, cisplatino; MMT-SEOP 95/01 y MMT-98: protocolos de tratamiento de la Sociedad Internacional de Oncologia Pediatrica; RMS-2005:

protocolo de tratamiento de la European Paediatric Soft Tissue Sarcoma Study Group.

Valores de normalidad de a-fetoproteina (AFP): 1-15 ng/ml.

*

Tabla 3 Sistema de estadificacion de los tumores testicu-
lares y paratesticulares malignos (Children’s Cancer Group
and Pediatric Oncology Group)

Estadio | Enfermedad localizada en el testiculo, sin
evidencia radioldgica ni anatomopatologica
de extension. Reseccion tumoral completa,
con normalizaciéon de los marcadores
tumorales.

Diseminacion macro o microscopica en
escroto o cordon espermatico (a menos de
5cm del extremo proximal). Adenopatias
retroperitoneales menores de 2 cm.
Persistencia de elevacion de los marcadores
tumorales. Orquidectomia transescrotal
Adenopatias retroperitoneales mayores de
2cm

Metastasis a distancia

Estadio Il

Estadio Ill

Estadio IV

Modificado de Ross'®.

fueron 2 carcinomas embrionarios y 2 de los rabdomiosarco-
mas, presentando todos ellos metastasis pulmonares.

Ademas del tratamiento quirQrgico inicial, recibieron tra-
tamiento adyuvante, con quimioterapia asociada o no a
radioterapia, 7 de los 15 pacientes (los 4 rabdomiosarco-
mas, los 2 carcinomas embrionarios y el seminoma). Los
rabdomiosarcomas se trataron con quimioterapia (seglin
los protocolos RMS-2005 de la European Paediatric Soft Tis-
sue Sarcoma Study Group (EpSSG) y MMT-95 o MMT-98 de la
Sociedad Internacional de Oncologia Pediatrica [SIOP], con
vincristina, ifosfamida o ciclofosfamida y actinomicina D) y
en los 2 que presentaban un estadio IV se asocio, ademas,
radioterapia (dosis total 42 Gy). Los 2 carcinomas embriona-
rios y el seminoma recibieron tratamiento quimioterapico
con bleomicina, etopésido y cisplatino.

Discusion

La incidencia de tumores testiculares y paratesticulares es
de 0,5-2 por 100.000 menores de 18 afios"*>. La edad de
presentacion mas frecuente en la infancia es entre los 2 y
los 4 anos (75% antes de los 3 anhos), con un descenso progre-
sivo de la incidencia hasta los 15 afios, para después volver
a aumentar y presentar el pico de incidencia maximo en
adultos jovenes'27:%10.11 | 3 serie que se presenta refleja
también esta distribucion bimodal, con una edad compren-
dida entre los 7 meses y los 3 anos y medio en los pacientes
prepuberales, y entre los 13 y los 16 afnos en los puberales.

Clasicamente, se ha considerado el tumor maligno de
saco vitelino el tumor testicular mas frecuente en la edad
pediatrica (mas del 60%), seguido de los teratomas (25%). Sin
embargo, publicaciones recientes ponen de manifiesto que
son mas frecuentes los tumores benignos (cerca del 75%),
situandose el teratoma en primer lugar (50%), seguido del
tumor de saco vitelino (15%), quistes epidermoides (15%),
tumores de células de la granulosa tipo juvenil (5%), tumo-
res de células de Leydig (< 5%), de células de Sertoli (< 5%)
y tumores indiferenciados mixtos (<5%). Otros tipos de
tumores, que suponen el 10%, serian los gonadoblastomas,
linfomas, displasias quisticas de la rete testis o seudotumo-
res inflamatorios"*>.
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En la serie de casos que se presenta predominan los
tumores malignos (tumor de saco vitelino y carcinoma
embrionario), si bien hay que tener en cuenta la posibili-
dad de que no se hayan registrado la totalidad de las masas
testiculares benignas, como ocurre en otras series publica-
das. Dentro de los tumores benignos, el mas frecuente fue
el teratoma, como se describe en la literatura.

El 65-75% de los tumores testiculares en menores de
15 afnos son de células germinales (teratomas, tumor de saco
vitelino y quistes dermoides), similar a lo observado en nues-
tra serie. Los tumores de origen estromal (tumor de células
de Leydig, de células de Sertoli, de células de la granulosa
juvenil y los indiferenciados mixtos) son benignos en la edad
pediatrica y suponen cerca del 15%. El gonadoblastoma con-
tiene células germinales y estromales, y representa solo el
1%2,7,9.

Los tumores malignos se diseminan via linfatica y
hematogena. La diseminacion via linfatica a ganglios retro-
peritoneales solo ocurre en un 4-6%'2. Las metastasis por
diseminacion hematogena tienen lugar en el 61% de los adul-
tos y solo en el 9% de los nifos, siendo lo mas frecuente el
pulmén (en el 20% de los tumores de saco vitelino)?, como
ocurria en los 4 casos presentados que tenian metastasis a
distancia.

La mortalidad en la infancia es baja, teniendo el can-
cer testicular prepuberal una supervivencia del 99% a los 5
afos'.

Manifestaciones clinicas

Los tumores testiculares se suelen presentar, en mas del
90% de los casos, como masas escrotales indoloras, como
se observa en nuestra serie. Menos del 10% refiere dolor tes-
ticular y cuando este aparece, suele estar en relacion con
hemorragia o necrosis testicular. Menos del 10% refiere el
antecedente de un traumatismo, hidrocele o hernias.

La palpacion pondra de manifiesto la presencia de una
masa solida de consistencia pétrea, sin signos de infla-
macion. En el 15-50% de los tumores testiculares existe
hidrocele" %4, La exploracion es esencial en el diagnéstico
diferencial de otras patologias de origen traumatico o infla-
matorio, como las torsiones testiculares, orquiepididimitis,
hidroceles o hernias inguinales''¢. Algunos tumores testi-
culares se acompanan de pubertad precoz o ginecomastia“.

Diagnéstico

La evaluacion de una masa testicular en un nifo sera similar
a la de los adultos, mediante ecografia testicular y mar-
cadores tumorales: AFP y subunidad beta de la hormona
gonadotropina coriénica humana (B-hCG)'"7.

La ecografia tiene casi un 100% de sensibilidad para
detectar neoplasias testiculares. El eco-Doppler puede
ser de utilidad para el diagnostico, valorando un posible
aumento del flujo vascular'. Los tumores benignos apare-
ceran como masas bien definidas, de bordes delimitados
y escasa vascularizacion. Los quistes epidermoides apare-
cen como lesiones intratesticulares bien delimitadas, con
un area central hipoecogénica rodeada de un halo hipereco-
génico. Los tumores del saco vitelino tienen una apariencia
mas sélida, hipoecoica y homogénea' '8,

Los marcadores tumorales son Utiles para el diagnostico
y el tratamiento de la evolucion de la enfermedad metas-
tasica. La AFP es una proteina precursora de la albumina
sintetizada por el saco vitelino y el higado fetal, con una
vida media de 5-7 dias. Sus niveles pueden estar normal-
mente elevados en recién nacidos durante los 6-8 primeros
meses de vida (hasta 50.000 ng/ml en recién nacidos, 10.000
ng/ml a las 2 semanas, 300 ng/ml a los 2 meses, 12 ng/ml a
los 6 meses) y en nifos con hepatopatias'®. Es el marcador
mas importante en pacientes prepuberales, ya que sus nive-
les se encuentran elevados en el 80-90% de los tumores de
saco vitelino?. Los teratomas pueden producir un ascenso de
los niveles de AFP, pero en un rango mucho menos elevado.
Sus niveles se negativizarian (<20 ng/ml) tras un mes de la
extirpacion completa del tumor, por lo que niveles persisten-
temente elevados nos indicarian la presencia de metastasis
o recurrencias’24.

En la serie de casos presentada, aparecio elevacion de
los niveles séricos de AFP en los tumores de saco vitelino
y en los carcinomas embrionarios, tanto puberales como
prepuberales. La B-hCG, con una vida media de 24-36h,
es secretada por el sincitiotrofoblasto de la placenta y por
algunos tumores, como el coriocarcinoma y el tumor mixto
(gonadoblastoma)'2.

Los niveles de testosterona podrian elevarse en tumores
de células de Leydig*. La lactato deshidrogenasa (LDH) es
poco especifica, pero aparecera elevada sobre todo en los
pacientes con enfermedad metastasica, como marcador de
destruccion tisular™.

Para la estadificacion del tumor (presencia de metas-
tasis y adenopatias retroperitoneales y mediastinicas) se
realizara una radiografia de térax y una RM o escaner
toracoabdominopélvico'?.

No esta indicada la biopsia por puncion de las masas
testiculares, ya que esta técnica podria favorecer la dise-
minacion tumoral'4. El diagnéstico de certeza vendra dado
por el resultado de la anatomia patologica tras la extirpacion
quirdrgica (tumorectomia u orquidectomia) por via inguinal.
De existir dudas, se puede realizar una cirugia exploradora
y obtener biopsia testicular para efectuar un examen histo-
légico de cortes congelados'*20,

Tipos histologicos y tratamiento

El tratamiento de los tumores testiculares y paratesticulares
dependera del tipo histoldgico, asi como de la estadificacion
del tumor. Los mas frecuentes son los siguientes:

Teratomas

Suelen ser benignos en pacientes prepuberales, pero pueden
ser malignos cuando aparecen en adultos. Son mas frecuen-
tes entre los 0 y los 18 meses de edad, situandose la media
en 13 meses. Histolégicamente, presentan una combina-
cion de componentes de las 3 capas embriologicas primitivas
(ectodermo, endodermo y mesodermo), de las que se deri-
van epitelios, grasa, cartilago, hueso, musculo y elementos
neurales. Ecograficamente, aparecen como masas muy hete-
rogéneas, que pueden tener calcificaciones en su interior. Ya
que tienen un curso benigno, su tratamiento suele ser con-
servador. Podria realizarse tumorectomia en aquellos tumo-
res testiculares en los que en la ecografia el tejido testicular
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normal parece viable, con niveles de AFP normales, o en
menores de 12 meses con niveles de AFP alta, pero menor de
100 ng/ml. Se debe realizar un abordaje inguinal para aislar
el cordén espermaticoy, tras la enucleacion del tumor, reco-
locar el testiculo. Cuando el tumor no es palpable, la ecogra-
fia intraoperatoria ayudaria a localizar la lesion intratesticu-
lar. En series de casos que han recibido este tratamiento, se
ha comprobado que no se producen recurrencias del tumor
ni atrofia del testiculo en los siguientes 4-8 afios'*21-23,

Tumor del saco vitelino y carcinoma embrionario

Es el tumor testicular maligno mas frecuente en la infancia.
Son tumores sélidos, que aparecen sobre todo en menores de
2 anos. También denominado tumor del seno endodérmico,
carcinoma embrionario juvenil, adenocarcinoma de células
claras o mesoblastoma extraembrionario’.

El tratamiento se basa en la orquidectomia radical
mediante abordaje inguinal. En adultos se hace inicialmente
linfadenectomia retroperitoneal radical, mientras que en los
ninos dependera del estadio de la enfermedad mostrado por
las pruebas de imagen y los marcadores tumorales. Esto es
debido a que la mayoria de los casos prepuberales (85%)
presentan un estadio I, por solo el 35% de los pospube-
rales. El 90% de los casos tienen elevacion de la AFP, lo
que es de utilidad para el seguimiento tras la cirugia y la
deteccion de eventuales recaidas. Suelen metastatizar por
via hematogena, siendo las metastasis pulmonares las mas
frecuentes (20% de los prepuberales, frente al 4-6% de los
adultos) y afectacion de ganglios retroperitoneales (hasta en
el 50%). Por tanto, la linfadenectomia radical en la infancia
se reserva para casos en los que persisten adenopatias retro-
peritoneales y elevacion de la AFP tras la orquidectomia
radical y quimioterapia.

En estadio |, con normalizacion de los niveles de AFP tras
la cirugia, no esta indicada la quimioterapia adyuvante. El
riesgo de recurrencia es del 20%, por lo que sera necesario
monitorizar los niveles de AFP cada 2-3 meses, asi como
realizar radiografia de torax cada 2-3 meses y RM o TC cada
3-4 meses, durante los 2 primeros anos (TC cada 6 meses en
el 2° ano). Pacientes con estadio Il o metastasis (estadio IlI
y IV) deberan ser tratados con quimioterapia tras la cirugia,
efectuandose linfadenectomia retroperitoneal radical si se
observa persistencia del tumor tras 2 ciclos.

Tumores estromales
Son raros en edad prepuberal, por lo que no existen grandes
series que guien la actitud terapéutica en nifos.

El que aparece con mas frecuencia es el tumor de célu-
las de Sertoli, sobre todo entre los 4 meses y los 10 anos,
con pico de incidencia a los 6 meses. El 10% son hormo-
nalmente activos, provocando pubertad precoz o signos de
feminizacion, como ginecomastia. Un tercio se asocian a
sindromes u otras alteraciones endocrinologicas, como el
sindrome de Peutz-Jeghers, el complejo de Carney, la enfer-
medad de Cushing o los adenomas hipofisarios. Suelen ser
tumores bien delimitados, con areas de hemorragia en su
interior. La extirpacion del tumor en nifos suele ser cura-
tiva, debiendo estudiar la posible presencia de metastasis
en casos de tumores grandes, con areas de necrosis, invasion
vascular, atipias celulares o aumento del indice de mitosis.
Los pocos casos malignos suelen aparecer en nifos mayores,

por lo que se recomienda en mayores de 5 afnos la reali-
zacion de orquidectomia radical y seguimiento posterior. Si
aparecen metastasis se realizara, ademas, linfadenectomia
retroperitoneal radical y tratamiento adyuvante con quimio-
terapia y radioterapia’“.

Los tumores de células de Leydig aparecen entre
los 5-10 afios como una masa testicular indolora o con signos
de pubertad precoz. Son benignos, aparecen como nodulos
bien delimitados y no metastatizan, por lo que la extirpacion
del tumor suele ser curativa.

El tumor de células de la granulosa tipo juvenil suele
aparecer en el primer ano de vida, normalmente en los pri-
meros 6 meses, siendo el tumor testicular mas frecuente en
neonatos. Los niveles de AFP son negativos y los de inhibina
A, positivos.

Tumores paratesticulares

El rabdomiosarcoma es el tumor paratesticular maligno mas
frecuente (40%), suponiendo el 5% de los tumores testicu-
lares y paratesticulares malignos. Es el sarcoma de cordén
espermatico mas frecuente. El rabdomiosarcoma paratesti-
cular supone el 7% de todos los rabdomiosarcomas. Su edad
de distribucién es bimodal, con un pico a los 3-4 meses y
otro a los 16 anos.

Se presentan como grandes masas indoloras (hasta 20 cm
de didmetro) y metastasicas hasta en el 40% en el momento
de su presentacion. En el estudio ecografico se observa una
masa heterogénea sin otros hallazgos diferenciadores. Infil-
tra localmente los tejidos adyacentes y metastatiza por via
hematogena y linfatica. Hasta un 70% de los pacientes pre-
sentan metastasis linfaticas regionales y un 25% metastasis
pulmonares y 6seas. Para la estadificacion del tumor sera
necesaria la realizacion de una TC toracoabdominopélvica,
funcion hepatica, blsqueda de metastasis dseas y aspirado
de médula dsea.

Auln en la actualidad existen controversias, en funcion
de la edad y el tamano del tumor primario, sobre el tra-
tamiento de nifios con radbdomiosarcomas paratesticulares
no metastaticos (RMS)?*. En efecto, los resultados de la
SIOP indican que la linfadenectomia paraadrtica no es nece-
saria en el tratamiento de tumores bien localizados, no
practicandose de rutina la orquidectomia radical con lin-
fadenectomia retroperitoneal radical, como anteriormente
se habia hecho. Quienes asi opinan prefieren exclusiva-
mente quimioterapia. En pacientes de 10 ahos o mayores
independientemente del estadio y en menores de 10 anos
con diseminacion retroperitoneal se realizara una orquidec-
tomia por via inguinal con linfadenectomia retroperitoneal
radical. Si se objetiva la afectacion linfatica tras la linfa-
denectomia, recibiran ademas radioterapia y quimioterapia
con vincristina, actinomicina D y ciclofosfamida.

La supervivencia es mayor en prepuberales, siendo del
90% a los 3 anos en ninos con 3-4 meses, comparado con el
63% en adolescentes, considerandose indicadores de peor
pronostico la edad mayor de 7 afos, el tipo histologico
alveolar, la diseminacion retroperitoneal no resecable o las
metastasis a distancia’*2>77,

En la actualidad, se sugieren las recomendaciones del
Protocolo EpSSG RMS 2005%8.
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En conclusion, a pesar de que los tumores testiculares y
paratesticulares representan entidades poco frecuentes en
la infancia y la adolescencia, su conocimiento es de gran
relevancia para un diagnostico y un tratamiento adecuados,
dadas sus caracteristicas histologicas, evolutivas y terapéu-
ticas, bien diferenciadas respecto de las encontradas en
pacientes pospuberales o adultos. Su escasa incidencia hace
que las guias terapéuticas universales sean dificiles de con-
seguir y que, en muchos casos, aun se analicen ciertos
aspectos terapéuticos desde la experiencia de diferentes
grupos con tratamientos individualizados no comparables.
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