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retroperitoneal primario
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Los cistoadenocarcinomas mucinosos retroperitoneales
primarios (CMRP) son una patologia realmente extrafa.
Tras realizar una busqueda en PubMed introduciendo
como palabras clave ‘cystadenocarcinoma”y ‘retroperito-
neal neoplasms”, hemos encontrado pocos casos, en torno
a la treintena, la mayoria en mujeres y sélo 2 en varones'2.

El diagndstico preoperatorio se realiza durante estudios
por clinica abdominal inespecifica o de forma incidental al
realizar pruebas de imagen en el estudio de otras enfer-
medades. Su diagndstico diferencial puede ser dificil y no
es raro que se confundan con quistes renales?.

Presentamos un caso de una mujer de 47 afos, fuma-
dora, con antecedente de toma de anticonceptivos orales
y colelitiasis, a quien durante una revision médica habi-
tual en 2000, se descubre, en la tomografia computariza-
da (TC), una lesién quistica de 8 cm en el vacio izquier-
do, redondeada, de bordes bien definidos y sin capsula o
septos identificables. Se diagnostic6 de quiste renal sim-
ple, y se recomendd control ecografico.

La lesién permanecid estable hasta 2007. Entonces la
ecografia muestra una lesién quistica de 23 X 16 cm, en
el vacio izquierdo y aparentemente retroperitoneal, sin
depender del rifion ipsolateral. La TC abdominopelviana
objetiva una estructura quistica de 24 x 18 cm, de pare-
des finas, sin septos, con dos pequefos polos sélidos y
de localizacion retroperitoneal, en contacto con el rifidn
izquierdo y el psoas, pero independiente de éstos (fig. 1).
El estudio analitico era normal (alfafetoproteina y CEA
normales).

Se resecd por laparotomia media una lesién quistica
retroperitoneal ovoidea, con superficie de aspecto abollo-
nado y discretamente vascularizada, que ocupaba gran
parte del hemiabdomen izquierdo (traspasando la linea
media) y rechazaba el colon izquierdo anteriormente y el
rifion hacia atras.

La histologia evidencia una tumoracion de 24 X 18 X
15 cm y 4.300 g, quistica, uniloculada, que contiene i-
quido achocolatado y pared blanquecina con algunas
areas solidas. Al microscopio presenta revestimiento de
epitelio cilindrico alto mucosecretor, cuyas areas solidas
adoptan morfologia papilar con invasion de pared, y oca-
sionalmente forman luces glandulares con contenido
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mucoso en su interior. Coexisten dreas poco diferencia-
das, constituidas por cordones o células aisladas fusifor-
mes con intensa atipia, pleomorfismo y mitosis atipicas
(7/10 campos de gran aumento) y focos de calcificacio-
nes, formaciones dseas e infiltrado inflamatorio mixto.
Se realizaron técnicas inmunohistoquimicas con positivi-
dad para CEA y EMA y negatividad para vimentina en
las células tumorales. Todo ello apoya el diagndstico de
cistoadenocarcinoma mucinoso retroperitoneal pobre-
mente diferenciado.

Los tumores retroperitoneales de origen epitelial son
una entidad rara. Predomina la presentacién en la cuar-
ta-sexta década en mujeres (intervalo, 33-86 anos?®; me-
dia de 42,4 afios?); en varones la presentacion tiende a
ser mas tardia (64-83 afos)'2.

El diagndstico es complejo. Pueden llegar a alcanzar
dimensiones importantes que condicionan su diagndstico
por la clinica abdominal compresiva. Green et al> comuni-
can el tumor de mayor tamafio: 26 X 21 X 16 cm. Otros
casos oscilan entre 15 y 20 cm'. En muchas ocasiones
no es posible diferenciar claramente su origen en las
pruebas de imagen; no es infrecuente que se diagnosti-
quen de quistes renales, como en el caso descrito. Algu-
nos autores proponen la realizacion de puncion-aspira-
cion con aguja fina (PAAF) preoperatoria® ya que la
presencia de mucina hace muy probable el diagndstico
de tumoracion quistica retroperitoneal. Sin embargo la
PAAF no es un buen método para determinar la maligni-
dad de lesiones quisticas. Nosotros no realizamos pun-
cion de la lesion.

Sobre su origen, las hipdtesis mas barajadas son: a)
lesiones de tipo teratoma, cuyo epitelio columnar se con-
vertiria en la linea celular predominante*; b) de tejido ec-
topico ovarico u ovarios supernumerarios (aunque no se
han encontrado restos de tejido ovarico en ninguno de
los casos y que se han descrito 2 casos en varones); ¢)
en remanentes embrioldgicos del aparato urogenital*s, y
d) la teoria mas aceptada es la de la metaplasia celémi-
ca: en el desarrollo embrionario se producirian invagina-
ciones del mesotelio retroperitoneal que quedarian depo-
sitadas en el espacio retroperitoneal (formando quistes
de inclusion), y que experimentarian cambios metaplasi-
cos, que darian lugar a tumores mucinosos que podrian
adquirir fenotipo maligno?®S.

Los marcadores tumorales, en la mayoria de los casos,
son normales. Se ha comunicado casos aislados de ele-
vacion del CA19.9 sérico®, del CA125 y la alfafetoprotei-
na, y casos de elevacion en el liquido del quiste del CEA
y el CA19.97. Estos ultimos podrian ser de ayuda si se
realiza PAAF preoperatoria.
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Fig. 1. A: polo superior de la tumoracion. B: corte a nivel de contacto con péncreas y rindn izquierdo. C: corte a nivel de contacto con musculo
psoas. D: polo inferior de la tumoracion.

El tratamiento con intencion curativa es la exéresis qui-
rurgica. Algunos autores recomiendan asociar histerecto-
mia y ooforectomia. No obstante, en los casos publica-
dos, los genitales internos femeninos no exhibian
alteraciones macroscdpicas ni microscépicas; por lo que
esta actitud unicamente podria justificarse en pacientes
posmenopausicas 0 que han satisfecho sus deseos de
reproduccién®. La asociacion de quimioterapia adyuvante
no forma parte del tratamiento estandar. Hay autores que
recomiendan su asociacién en los supuestos de rotura
de la lesién® o de invasion de estructuras vecinas®.

En nuestro caso se procedid a la reseccion quirdrgica
completa, sin rotura intraoperatoria. No se evidenciaron
alteraciones macroscopicas en los genitales internos,
salvo elongacién importante a consecuencia de la ocupa-
cion abdominal por la tumoracién. Se ha desestimado
quimioterapia adyuvante de acuerdo con el servicio de
oncologia. Actualmente, a los 8 meses de la intervencién,
como muestran los estudios de imagen, la paciente se
encuentra libre de enfermedad.
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