





Tumor germinal mixto de ovario en una adolescente con ataxia telangiectasia.
Informe de un caso y revision de la literatura

Titulo corto: Tumor germinal mixto en una adolescente con ataxia telangiectasia.

Titulo en inglés: Mixed germ cell ovarian cancer in an adolescent with ataxia-

telangiectasia: case report and literature review.

Titulo corto en ingles: Mixed germ cell ovarian cancer in an adolescent with
ataxia-telangiectasia.

RESUMEN

ANTECEDENTES La ataxia-telangiectasia (AT) es una enfermedad hereditaria, con
patron de herencia autosomico recesivo'?. Se caracteriza por deterioro neurolégico,
telangiectasias e inmunodeficiencia. La causa de la enfermedad es una mutacién en el
gen ATM (ataxia telangiectasia mutated), localizado en el cromosoma 11q22.3-23.1",
que estd implicado en la sintesis de una proteina con actividad fosfoinositol - 3 cinasa
que participa en la regulacion del ciclo celular y la reparacién del acido
desoxirribuniocleico (ADN). Esto ultimo explica en parte la susceptibilidad al desarrollo
de neoplasias. La asociacion de la AT con algunos tipos de cancer, ha sido establecida
previamente, asociandose principalmente a leucemias y linfomas. En la literatura se han
reportado Unicamente 7 nifias con AT asociada a tumores soélidos germinales con

componente de disgerminoma.

INFORME DE CASOQ. Presentamos el caso de un paciente femenino de 12 afos de
edad, con diagnéstico de AT desde los 3 afios. Acudio al servicio de urgencias con
cuadro de abdomen agudo, e ingresd a quir6fano, donde se identific6 masa abdomino-









who are living more and are at high risk of cancer but may not tolerate standard

treatments.
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En este caso mostramos un esquema de quimioterapia menos agresivo en tiempo y
namero de ciclos, sumado a reseccion quirdrgica previa, con buenos resuitados hasta el

momento.

CONCLUSION

Se trata de un caso clinico poco frecuente. Es necesario proponer una estrategia de
seguimiento y de tratamiento oncolégico en este tipo de pacientes. La AFP no resulta
ser Util en éstos pacientes tomando solo una determinacion, pero las elevaciones por
encima de lo esperado, o aumentos abruptos de niveles séricos de AFP, darian la
justificacion suficiente para extender estudios, con miras a determinar patologia

neoplasica.

Este caso nos enfrenta a dilemas éticos en donde probablemente debamos establecer
conductas particulares en relacién al tratamiento del cancer. En este caso se realizé un
tratamiento multidisciplinario por parte de los servicios de oncologia médica, urgencias,
inmunologia, cirugia oncolégica, patologia, psicologia y trabajo social lo que beneficié a
nuestra paciente. La dosis de quimioterapia fue menor a la establecida en protocolos
estandar, lo que nos hace cuestionarnos acerca de la necesidad de estratificar un grupo
especial de pacientes con inmunodeficiencias y cancer.












