Prog Obstet Ginecol. 2010;53(5):198—200

PROGRESOS de

OBSTETRICIA y

PROGRESOS de ,
|_GINECOLOGIA

OBSTETRICIA'Y
GINECOLOGIA

www.elsevier.es/pog

CASO CLINICO

Degeneracion cerebelosa paraneoplasica asociada a teratoma
ovarico maduro

Laura Pérez Diaz*, Salvador Fernandez Cano, Maria Guichot Mufioz,
Eladio Mendoza Garcia y M. Angeles Martinez Maestre
Servicio de Ginecologia y Obstetricia, Hospital Virgen del Rocio, Sevilla, Espana

Recibido el 24 de marzo de 2009; aceptado el 10 de julio de 2009
Accesible en linea el 24 de febrero de 2010

PALABRAS CLAVE Resumen La degeneracion cerebelosa paraneoplasica es uno de los sindromes paraneopla-
Degeneracion sicos mas frecuentemente asociados al cancer, sobre todo a tumores de alta agresividad como los
cerebelosa carcinomas de células pequefias pulmonares, canceres de ovarios y linfomas Hodgkin. Su
paraneoplasica; fisiopatologia parece deberse a una reaccion inmunologica frente a las células de Purkinje
Teratoma ovarico del tejido cerebeloso. En la bibliografia cientifica actual no existen referencias a casos aconte-
maduro cidos en el contexto de teratomas benignos ovaricos como el que presentaremos a continuacion.
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KEYWORDS Paraneoplastic cerebellar degeneration associated with mature ovarian teratoma
Paraneoplastic
. ellFa)l . Abstract Paraneoplastic cerebellar degeneration is one of the most frequent paraneoplastic

syndromes associated with aggressive tumors such as small-cell lung cancer, gynecological cancer
and Hodgkin’s lymphoma. The physiopathologic basis of this syndrome appears to be an immune
response against Purkinje cells. Currently, there are no references in the scientific literature to

degeneration;
Mature ovarian

teratoma . . ) . .
cases associated with mature ovarian teratomas, as in the case presented herein.
© 2009 SEGO. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.
Introduccion degeneracion cerebelosa paraneoplasica es uno de los sin-

dromes paraneoplasicos mas cominmente asociados al can-
cer'. Se asocia con mayor frecuencia a carcinomas
pulmonares de células pequefas, tumores ginecoldgicos,
tumores mediastinicos y linfomas de Hodgkin. Su diagnodstico
actual se basa tanto en la exclusion de otras causas, como en
la busqueda de una tumoracion causante. Se han descrito
casos de otros sindromes cerebelosos paraneoplasicos, como
la encefalitis limbica, asociada a teratomas maduros, pero no
* Autor para correspondencia. eqcontr3amos ninglin caso de degeneracion cerebelosa en los
Correo electrénico: lauperezdiaz@hotmail.com (L. Pérez Diaz). mismos™ ~.

Se denomina sindrome paraneoplasico a todo signo o sintoma
que presente un paciente portador de un tumor y que no
pueda ser atribuido al tumor primario o a sus metastasis, ni
sea causado por hipersecrecion hormonal normotépica. La
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Figura 1 Imagen de anatomia patoldgica correspondiente a
diferentes tejidos maduros del teratoma (tejido sebaceo, foli-
culo piloso).

Caso clinico

Presentamos el caso de una paciente de 19 afos, sin ante-
cedentes médico-quirdrgicos de interés, que debuta de
forma subaguda con un cuadro consistente en temblor cefa-
lico, inestabilidad en la marcha y disdiadococinesia bilateral.
A la exploracion, se observaba imposibilidad de realizar
tandem y Romberg positivo. El estudio diagnostico sélo evi-
denci6 una ligera pleocitosis en el liquido cefalorraquideo
(LCR) y se descart6 el origen infeccioso del proceso. Se
realizaron una tomografia computarizada (TC) y una reso-
nancia magnética (RM) en busqueda de un posible origen
paraneoplasico, donde se hallé una imagen compatible con
un teratoma ovarico de 3 cm en el anejo izquierdo. Tras la
extirpacion quirtrgica de este por via laparoscopica y la
administracion de corticoides, el cuadro comenzo a remitir.
El estudio anatomopatologico posterior de la tumoracion
informé de la existencia de un teratoma quistico maduro
que incluia parénquima cerebeloso relativamente bien
estructurado (figs. 1y 2).

Figura 2

Imagen de anatomia patologica en la que se observa
tejido cerebeloso en el interior del teratoma.

A pesar de la negatividad de los anticuerpos antineuro-
nales (anti-yo, anti-Hu), tanto en sangre como en LCR, y la
ausencia posterior de atrofia cerebelosa comprobada por
neuroimagen, el diagndstico al que se llego fue de degene-
racion cerebelosa paraneoplasica secundaria a teratoma
maduro segun los criterios de Dalmau' basandonos en la
mejoria clinica tras tratamiento de la lesion y el estudio
anatomopatologico.

Discusion

Los sindromes cerebeloso paraneoplasicos son un grupo hete-
rogéneo de sindromes neurologicos de etiologia desconocida
que se asocian con frecuencia a pacientes con cancer?. La
degeneracion cerebelosa es uno de los sindromes paraneo-
plasicos del sistema nervioso central mas frecuentemente
asociados a ciertos tipos de tumores'. Consiste en la pérdida
de células de Purkinje en el tejido cerebeloso.

La presentacion clinica suele precederse de un periodo
prodromico en el que aparecen sintomas como nauseas,
mareos y malestar general, que asemejan un cuadro viral.
Posteriormente, se instaura el sindrome cerebeloso, consis-
tente en diplopia, disfagia, disartria y ataxia, asociado o no a
otros sintomas como vision borrosa, oscilopsia y opsoclono.

Su diagnostico clinico se basa generalmente en el cri-
bado de otras causas, ya sean infecciosas, traumaticas o
tumorales, y posteriormente en la busqueda de patologias
malignas causantes. En la actualidad, se estan catalogando
multitud de anticuerpos asociados a esos sindromes que
facilitan el diagnostico a pesar de que en un 30-40% de los
casos no se evidencian dichos anticuerpos?. Diversos auto-
res han catalogado los sindromes paraneoplasicos en fun-
cion de la existencia o no de un cancer, los anticuerpos
neuronales y la resolucion del cuadro tras el tratamiento
de la lesion’.

La fisiopatologia del proceso permanece aln descono-
cida. Se cree que se debe a un mecanismo inmunoldgico
por el cual el tumor expresa antigenos denominados
onconeuronales, que son reconocidos como ajenos por
el sistema inmunitario, desencadenandose la respuesta
inmunitaria.

Su tratamiento es el de la lesion primaria causante y su
pronostico es nefasto debido a su frecuente asociacion a
tumores de muy mal pronédstico, como carcinoma ovarico o
carcinoma pulmonar de células pequenas.

En este caso, el diagndstico se hizo por exclusion de otras
causas y por la existencia de la lesidn y su estudio anato-
mopatologico y la mejoria clinica tras la extirpacion de la
lesion.
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