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Historia clínica
Adolescente de 14 años, sin antecedentes de interés, 

que consulta por distensión abdominal de 2 meses de 
evolución asociada a pérdida ponderal de 2 kg, sin 
dolor ni síntomas gastrointestinales. Menarquia con 12 
años y ciclos regulares. En la ecografía de abdomen, se 
visualiza una lesión quística abdominopélvica anexial 
derecha de 12 x 21 x 23 cm. Se decide ingreso para 
completar estudio. Se realiza resonancia magnética 
(RMN), que muestra una tumoración multiquística 
abdómino-pélvica de probable origen anexial derecho 
(Figs. 1A y B), y determinación de marcadores tumo-
rales y hormonales: alfa-fetoproteína (AFP), fracción 
beta de la gonadotropina coriónica (beta-HCG), inhi-
bina A y B, antígeno del cáncer 125 (CA125), antígeno 
carbohidratado 19-9 (CA19-9), antígeno carcinoem-
brionario (CEA), enolasa neuroespecífica (EN), FSH, 
LH, estradiol y testosterona, que fueron normales, salvo 
una elevación discreta de CA125.

Figura 1.A

Figura 1.B

Figura 1. A. Corte coronal de RMN (secuencia T1). B. Corte axial de RMN 
(secuencia T1). Masa abdómino-pélvica multiquística, con múltiples septos 
y tabiques finos en su interior, sin aparentes polos sólidos, de aproximada-
mente 17,5 x 25 x 33 cm (ejes anteroposterior x transversal x craneocaudal). 
La lesión es heterogénea en T1, con componentes quísticos hiperintensos, 
otros hipointensos y otros con señal intermedia, lo que traduce fluidos con 
diferentes viscosidades que dan lugar a la “apariencia en vidriera”. No se 
detectan componentes grasos ni imágenes que sugieran calcificación.
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¿Cuál es el diagnóstico?
a.	 Quiste simple ovárico.
b.	 Teratoma ovárico.
c.	 Cistoadenoma mucinoso.
d.	 Endometrioma.
e.	 Torsión ovárica.
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Respuesta correcta
c. Cistoadenoma mucinoso.

Comentario
Los tumores ováricos son una entidad rara en Pediatría, 

constituyendo aproximadamente el 1% de los tumores sóli-
dos(1). Los de origen epitelial representan el 16-26%, según 
las series, incrementándose este porcentaje con la edad, sobre 
todo, tras la menarquia(2-4). El cistoadenoma es el tumor epi-
telial benigno más frecuente, con predominio del tipo seroso 
sobre el mucinoso(2,4). Sus manifestaciones clínicas son simi-
lares al resto de las masas ováricas, siendo las más frecuentes: 
distensión y dolor abdominal, agudo o crónico(5).

En el estudio inicial de una masa de origen ovárico, deben 
solicitarse marcadores tumorales como: AFP, beta-HCG (úti-
les en el diagnóstico de tumores germinales), CA125, CA19-9 
y CEA (diferenciación epitelial), y marcadores hormonales 
como: FSH y estradiol (útiles en diagnóstico de quistes 
funcionales), aunque estas determinaciones pueden ser nor-
males(6,7). La ecografía es la prueba de elección inicial para 
establecer la localización y tamaño del tumor, completándose 
el estudio, si es necesario, con tomografía axial o resonancia 
magnética(5). El diagnóstico definitivo se confirma mediante 
el estudio anatomopatológico(6).

Ante una masa ovárica, debemos plantearnos un amplio 
diagnóstico diferencial, que incluye entidades de variada etio-
logía, siendo fundamental inicialmente establecer el riesgo de 
malignidad, ya que en función del mismo, el abordaje será 
diferente. Para determinar el riesgo de malignidad de una 
lesión ovárica, nos apoyaremos en: forma de presentación, 
características radiológicas y datos analíticos. La sensación 
de masa abdominal, masas grandes con componentes sólidos 
y marcadores tumorales positivos son los hallazgos descritos 
como indicadores de malignidad a nivel: clínico, radiológico 
y analítico, respectivamente. Ante masas de bajo riesgo, se 
recomienda cirugía conservadora, mientras que en pacientes 
de alto riesgo, es de elección la ooforectomía más estadifica-
ción tumoral. Siempre que sea posible, la cirugía se realizará 
de forma programada, salvo en contextos clínicos urgentes, 
como abdomen agudo, por torsión o ruptura de la lesión(2,4,8,9).

Una vez confirmado el diagnóstico, el tratamiento del cis-
toadenoma mucinoso es quirúrgico con resección completa; 
si no es posible, se recomienda seguimiento a largo plazo 
para diagnosticar precozmente recurrencias, que son poco 
frecuentes, mediante pruebas de imagen y marcadores tumo-

rales. El pronóstico es favorable y la transformación maligna 
ocurre solo en el 5-10%(6,11,12).

En nuestra paciente, dados los hallazgos analíticos y de 
imagen se realizó intervención quirúrgica, con resección com-
pleta de la masa, compatible histológicamente con cistoade-
noma mucinoso. Actualmente, se encuentra asintomática, en 
seguimiento con pruebas de imagen y marcadores tumorales 
periódicos.

Palabras clave
Cistoadenoma mucinoso; Oncología médica; Pediatría; 

Cystadenoma Mucinous; Medical Oncology; Pediatrics.
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Historia clínica
Recién nacida que presenta al nacimiento: desviación de 

línea interglútea y tumoración sacra.
Embarazo bien controlado, con ecografías prenatales norma-

les y cultivo materno de estreptococo grupo B negativo. Durante 
la gestación, recibió tratamiento con hierro oral y ácido fólico. 
Como antecedente gestacional, destaca que: era fumadora de 
aproximadamente 10 cigarrillos diarios y que fue tratada con 
amoxicilina-clavulánico por rotura prematura de membranas. 
Respecto a los antecedentes familiares, es importante rese-
ñar existen antecedentes de atrofia medular espinal por rama 
paterna y que la madre es portadora asintomática de dicha 
mutación. No existía consanguinidad entre los progenitores.

Procede de un parto eutócico con expulsivo espontáneo a 
las 37 + 6 semanas de gestación, con líquido amniótico claro. 
La puntuación del test de Apgar fue de 9/10, sin precisar 
reanimación. El peso al nacimiento fue de: 2.780 g (percentil 
50-75), longitud de 44 cm (percentil 3-10) y un perímetro 
cefálico de 32 cm (percentil 10-25), clasificando a la recién 
nacida como adecuada para la edad gestacional.

A la exploración física, presenta una desviación de la línea 
interglútea hacia la derecha por una tumoración no delimitada 
y no indurada en región sacra izquierda. Además, presenta un 
angioma de 3 mm en superficie (Fig. 1). Ausencia de mechón 
sacro. Sin trayecto fistulizado, sin eritema cutáneo ni hoyuelo 
sacro. Sin crepitación. Sin afectación craneal. Genitales nor-
moconformados de mujer. Exploración neurológica normal 
con adecuada movilidad de miembros, fuerza y sensibilidad. 
Resto de exploración por aparatos, normal.

¿Cuál es el diagnóstico?
a.	 Es una variante de la normalidad.
b.	 Espina bífida quística.
c.	 Disrafismo espinal oculto.
d.	 Síndrome de fillum terminale.
e.	 Diastematomielia.

Figura 1.
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Respuesta correcta

c. Disrafismo espinal oculto.

Comentario

El término disrafismo espinal oculto (DEO) integra a 
todos aquellos defectos del cierre del tubo neural que man-
tienen la cobertura cutánea y, por tanto, evitan la exposición 
de las estructuras neurales. A su vez, cabe distinguirlo del dis-
rafismo espinal quístico o espina bífida quística, en las cuales 
no existe revestimiento cutáneo que cubra a las estructuras 
neurales(2). Tanto el seno dérmico como la diastematomielia, 
son entidades asociadas al DEO que no pueden diagnosticarse 
sin prueba de imagen compatible, puesto que son malfor-
maciones de la médula espinal. Asimismo, el diagnóstico de 
variante de la normalidad es un diagnóstico de exclusión.

A pesar de que su incidencia real es desconocida, se estima 
que podrían diagnosticarse entre 0,5 y 5 casos de disrafismo 
espinal por cada 1.000 nacidos vivos(3,5).

Es importante descartar el hecho de que, en aproxima-
damente un 70% de los casos, la malformación de la médula 
espinal se asocia con la aparición de estigmas cutáneos (Fig. 1)
(1). Por consiguiente, sería necesario detectarlos de forma pre-
coz durante la exploración del recién nacido, para no demorar 
el diagnóstico y evitar la aparición de sintomatología y daño 
neurológico irreversible(1-3,5,6).

Respecto a las manifestaciones clínicas, es necesario 
remarcar que, al nacimiento, la mayoría están asintomáticos, 
apareciendo la clínica en las dos primeras décadas de la vida, 
sobre todo en la adolescencia(1,3,5). Las manifestaciones clí-
nicas son las producidas por el anclaje del cono medular, es 
decir, un deterioro neurológico progresivo, llegando a afectar 
a la capacidad sensorial y motora de los miembros inferiores, 
derivando en deformidades ortopédicas. También, desarrollan 
patología urinaria por pérdida de control de esfínteres(1,3,5).

En relación al diagnóstico, cabe destacar que supone una 
responsabilidad del pediatra detectar las lesiones cutáneas 
asociadas al DEO. En los lactantes menores de 3 meses, es 

de utilidad la realización de una ecografía como prueba de 
cribado, el diagnóstico definitivo lo determinaría la resonancia 
magnética (RM)(1-3,5,6). En nuestro caso, mediante el estudio 
ecográfico, se detectaron hallazgos compatibles con lipomie-
lomeningocele y médula anclada, que posteriormente fueron 
confirmados en la RM (Figs. 2 y 3).

Por último, es fundamental incidir tanto en el manejo 
multidisciplinar, como en la individualización de los casos. 
El principal objetivo es evitar la aparición de secuelas neu-
rológicas irreversibles. Actualmente, se aboga por intervenir 
quirúrgicamente a aquellos pacientes que hayan desarrollado 
clínica, reservándose el estrecho seguimiento para pacientes 
asintomáticos, ya que se ha visto que el tratamiento quirúrgico 
profiláctico no evita el desarrollo de sintomatología.
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Figura 2 (ecografía). Tumoración quística en región glútea izquierda 
que se comunica con el saco tecal y cono medular

Figura 3 (RM). 
Cono medular 
descendido, 
raíces emergentes 
rodeadas por 
tejido graso que 
se comunican 
caudalmente con 
un pequeño quiste 
de 1 cm y grasa 
que protruye hacia 
el tejido celular 
subcutáneo.


