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Resumen 

Los tumores de las células germinales son la neoplasia maligna del ovario más prevalente en adoles-

centes y niñas, son detectados generalmente en estadios iniciales. La asociación entre Síndrome de 

Down y Disgerminoma no está clara, pero su estudio se ha efectuado con mayor detalle por el aumento 

en la esperanza de vida de estos pacientes. Se ha descrito un componente familiar presente en casi 

todos los casos reportados. El objetivo terapéutico en jóvenes es preservar la fertilidad; para los estadios 

III y IV, se recomienda histerectomía y anexectomía bilateral, la resección de epiplón y apéndice, esto 

debido a su tasa de supervivencia a cinco años de 96%, y de recaída del 17%. Se presenta el caso de una 

niña de 13 años de edad con síndrome de Down, referida por una masa supra púbica dolorosa de dos 

meses de evolución. La tomografía reveló una masa ovárica sólida heterogénea, con bordes lobulados, 

de 14×12×8 cm. El estudio histopatológico determinó la presencia de un tumor germinal con compo-

nente de disgerminoma y trofoblástico. La citología de líquido de lavado peritoneal fue positiva para 

malignidad. La paciente fue intervenida quirúrgicamente y manejada con quimioterapia, teniendo una 

mejor evolución clínica a los 16 meses de seguimiento y calidad de vida. 
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Abstract 

Germ cell tumors are the most prevalent malignant neoplasm of the ovary in adolescents and girls, they 

are generally detected in early stages. The association between Down Syndrome and Dysgerminoma is 

not clear, but its study has been carried out in greater detail due to the increase in the life expectancy of 

these patients. A familial component has been described present in almost all reported cases. Thera-

peutic objective in young people is to preserve fertility; for stages III and IV, hysterectomy and bilateral 

adnexectomy, omentum resection and appendix are recommended, due to its 5-year survival rate of 96%, 

and relapse rate of 17%. We present the case of a 13-year-old girl with Down syndrome, referred for a 

painful suprapubic mass of two months' evolution. The tomography revealed a solid heterogeneous 

ovarian mass, with lobulated edges, measuring 14×12×8 cm. The histopathological study determined 

the presence of a germ cell tumor with a dysgerminoma and trophoblastic component. Peritoneal lavage 

fluid cytology was positive for malignancy. The patient underwent surgery and was managed with chem-

otherapy, showing a better clinical evolution at 16 months of follow-up and quality of life. 

MESH: Dysgerminoma, Down syndrome, Adolescent, Ovarian neoplasms, Case Report 

 

Introducción 
Los disgerminomas son un grupo de tumores germinales, representan menos del 1% de todos 

los tumores de células germinales ováricos, 2-5% son malignos [1]. Tiene una incidencia de 

0.5-2 x 100 mil en menores de 15 años [2]. No existe una relación clara entre estos tumores 

con el Síndrome de Down, más bien se ha visto una asociación en este tipo de pacientes con 

el seminoma en varones; el componente familiar está presente en casi todos los informes de 

casos reportados [1].  Según Disaia, explica en la Figura 1 su clasificación [3]. 

 
Figura 1. Clasificación de tumores de células germinales 

 

Caso clínico 
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Paciente femenina de 13 años, antecedente de Síndrome de Down, refiere aumento indoloro 

del diámetro abdominal hace 2 meses, sin causa aparente, fiebre y pérdida de peso de 3 Kg, 

a nivel suprapúbico palpa una masa indurada, móvil, indolora de 14  x 10 cm.   

Taller diagnóstico 

La tomografía reveló una masa ovárica sólida heterogénea, con bordes lobulados, de 14×12×8 

cm, con flujo arterial, áreas hipodensas, degeneración necrótica y zonas calcificadas, conglo-

merado adenomegálico retroperitoneal, pélvicas y mesentéricas. CA-125: 155,6 U/ml, Alfa-

feto-proteína: 1000,0 ng/ml, Antígeno Ca-Embrionario: 0,89 ng/ml y βHCG: 83.00 mUI/ml, Fos-

fatasa alcalina: 266 mg/Dl, deshidrogenasa láctica 6510 U/l.    

Se catalogó como tumor de ovario de comportamiento incierto. Se realizó una salpingo-

ooforectomia izquierda, omentectomia, excéresis de ganglios paraaórticos y apendicectomía; 

encontrando (Figura 2): una formación quística multinodular de 14 x 13 x 6 cm, con superficie 

externa intacta, surcada por vasos tortuosos, trompa uterina izquierda edematosa de 6 x 0.5 

cm con luz virtual, tejido adiposo con áreas hemorrágicas del que se aisló formación nodular 

de 0.5 cm, sin complicaciones.  

La citología de líquido de lavado peritoneal fue positivo para malignidad, presencia de tumor 

de ovario germinal tipo disgerminoma y tumor en anexo izquierdo, omento positivo para ma-

lignidad. Microscópicamente (Figura 2), la histología mostró neoplasia de células germinales 

compuesta por grandes células poligonales con bordes citoplasmáticos claros, núcleo redon-

deado, nucléolo prominente y citoplasma eosinófilo. Actividad mitótica: 20 mitosis en 10 cam-

pos. Focal formación de células sincitiotrofoblásticas. Omento con focales células tumorales. 

Ganglios linfáticos regionales: cuatro de seis positivo para malignidad, apéndice cecal libre de 

tumor. Por lo tanto, se ubicó en estadio de cáncer de ovario (FIGO 2014-AJCC 2017): lllA1; y 

estadio IV pT3-N1-M1; no se dispusieron estudios moleculares. 

 

 

Evolución 

Se inició quimioterapia con bleomicina, cisplatino, etoposide, 11 ciclos, a los 16 meses de 

seguimiento la paciente ha permanecido sin recaída clínica ni en los exámenes complemen-

tarios, evolución favorable. 

 

 

Discusión 
La asociación entre Síndrome de Down y Disgerminoma no está clara, pero su estudio se ha 

efectuado con mayor detalle por el  aumento en la esperanza de vida de estos pacientes, Jo-

seph D, menciona que existe relación entre el seminoma en pacientes varones con la trisomía 

21 debido a una  sobreexpresión genética, alteraciones hormonales y mayor vulnerabilidad de 

las células trisómicas a agentes cancerígenos, dichos factores estarían explicando su equiva-

lencia al disgerminoma en mujeres [4]. 

Según Satgé D, dentro de las hipótesis que asocian a ambas entidades, están: 1-Creación 

de una reserva oogonial 4n premeiótica aberrante en donde los cromosomas de la trisomía 
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interfieren con el apareamiento de cromosomas homólogos. 2-Mayor supervivencia de las 

células anormales por la sobreexpresión de genes en el cromosoma 21. 3-Debido a la inesta-

bilidad genómica se desarrolla un único precursor clonogénico que se relaciona con carci-

noma in situ en el testículo. 4-La pubertad desencadenaría la proliferación de células anorma-

les, al ser estimuladas por los estrógenos activos en esta etapa del desarrollo; 5-En estos 

pacientes se ha evidenciado mayor prevalencia de disgerminoma y seminoma en tumores 

malignos de células germinales dado por la sobreexpresión de CKIT como resultado del es-

tado trisómico [5]. 

La clínica del disgerminoma incluye dolor y distensión abdominal, masa pélvica, pubertad 

precoz, metrorragia, abdomen agudo (10%), causado por rotura, hemorragia o torsión del tu-

mor [1]. La tomografía, en nuestra paciente mostró una masa ovárica sólida y heterogénea, 

bordes lobulados, con flujo arterial; según un reporte de casos indica que la presencia de mul-

tiplicidad de nidos tumorales y vasos sanguíneos centrales, puede orientar a sospechar este 

diagnóstico [6]. 
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Fugura 2. Línea de tiempo, disgerminoma en adolescente con síndrome de Down 

CA-125: antígeno del cáncer 125. ACE: antígeno carcinoembrionario. BHCG: gonadotrofina corió-

nica humana. PAL: Fosfatasa alcalina. DL: Deshidrogenasa láctica.  
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En el presente caso, se realizó salpingo-ooforectomia, omentectomia, excéresis de ganglios 

paraaórticos y apendicectomía debido al estadio de cáncer de ovario lllA1 y estadio patológico 

IV pT3-pN1-pM1. Zogbi L; recomienda que la cirugía sea lo más conservadora posible, la ma-

yoría (75%) de los pacientes son diagnosticados como estadio FIGO-I, con una supervivencia 

a 5 años de 95%, en su reporte de caso la paciente se encontraba en estadio IIC (T2C, N0, M0), 

optando por cirugía citorreductora radical, linfadenectomía, histerectomía y omentectomía [7]. 

El uso de quimioterapia aumenta las tasas de supervivencia, la histerectomía y la salpin-

gooforectomía bilateral no cambian el pronóstico ya que depende del tamaño del tumor, tipo 

histológico y etapa clínica. Dentro de los esquemas de quimioterapia más utilizados incluyen: 

bleomicina, etopósido y cisplatino o vincristina, dactinomicina y cisplatino; Nuestra paciente 

recibió bleomicina, cisplatino, etoposide. La tasa de supervivencia es de 95% en etapas tem-

pranas, 80% en etapa III y 60% en etapa IV [8]. 

El objetivo terapéutico en jóvenes es preservar la fertilidad; para los estadios III y IV, se 

recomienda histerectomía y anexectomía bilateral, la resección de epiplón y apéndice, esto 

debido a su tasa de supervivencia a cinco años de 96%, y de recaída del 17%. El tumor recidi-

vante sigue siendo de tipo dudoso y puede tratarse en una segunda intervención; sin embargo, 

en casos con estructura papilar exógena e infiltración e implantación peritoneal, la cirugía de 

preservación de la fertilidad debe sopesarse cuidadosamente. En el presente caso hubo lí-

quido peritoneal positivo para malignidad, tumor de ovario tipo disgerminoma, anexo iz-

quierdo y omento positivo para malignidad [9].  La presencia de tumor residual postquirúrgica 

es el factor de mal pronóstico más importante; además, recalcando la naturaleza sensible a 

la quimioterapia de estos tumores, un intento adecuado de citorreducción máxima sin com-

prometer la fertilidad parece un enfoque quirúrgico razonable en el tratamiento inicial para 

estas pacientes [10]. 

 

 

Conclusiones 
Presentamos un caso clínico de una paciente adolescente con síndrome de Down que desa-

rrolló un disgerminoma ovárico, fue intervenida quirúrgicamente y manejada con quimiotera-

pia, teniendo una mejor evolución clínica y calidad de vida. 
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Abreviaturas 
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BHCG: gonadotrofina coriónica humana. 
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PAL: Fosfatasa alcalina.  

DL: Deshidrogenasa láctica. 
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