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Adenocarcinoma de uraco

Urachal adenocarcinoma

El cáncer de uraco es una de las neoplasias más raras y

agresivas que afectan a la vejiga. Descrito por primera vez en

1863 por Hue y Jacquin, supone menos del 1% de las neoplasias

vesicales y el 0,01% de las neoplasias del adulto, con una

incidencia anual estimada de un caso por cada 5 millones de

individuos1. El uraco es una estructura tubular localizada en la

lı́nea media que conecta el ombligo con la cú pula vesical2. Se

trata de un vestigio embriológico de la cloaca y la alantoides

que suele involucionar a partir del tercer trimestre de la

gestación a una estructura fibrosa sin funcionalidad, conocida

como ligamento medio. Sin embargo, mú ltiples estudios en

autopsias describen la presencia de remanentes uracales en

un 32% de la población adulta3,4. Su composición histológica

(epitelio transicional-interna, tejido conectivo-intermedia y

capa muscular-externa), los cambios metaplásicos del urotelio

y la persistencia de tejido endodérmico intestinal permiten

explicar cómo puede presentarse un adenocarcinoma en un

órgano sin tejido glandular2. El 90% de las neoplasias de uraco

son adenocarcinomas. Tiene predominio masculino (5:1) y

suele presentarse entre la 5.a-6.a década de vida3. En la

literatura española existen menos de 40 casos publicados

históricamente, por lo que describimos la secuencia diagnós-

tico-terapéutica seguida en una paciente con un adenocarci-

noma primario de uraco al tiempo que revisamos la literatura

cientı́fica existente al respecto.

Se trata de una mujer de 19 años, con antecedente de

anexectomı́a derecha a los 15 por cistoadenoma mucinoso de

35 cm de diámetro. Consulta por dolor y tumoración hipogás-

trica pétrea y fija bajo cicatriz de Pfannenstiel de 2 meses de

evolución. En TC abdominopélvica se identifica una lesión

sólida infraumbilical (8 � 8 � 4 cm) que ocupa ambos mú scu-

los rectos con signos de infiltración local, indicativa de tumor

desmoide; asimismo, remanente uracal que conecta ombligo

con vejiga (fig. 1). La PET-TC descarta afectación a distancia. Se

realiza biopsia ecoguiada con diagnóstico de adenocarcinoma

mucosecretor con células en anillo de sello indicativo de

adenocarcinoma de uraco. Se decide con el equipo multidisci-

plinar la resección quirú rgica. Se interviene quirú rgicamente

realizándose resección en bloque de la pared abdominal

(mú sculos rectos anteriores, ombligo, ligamento medio, partes

blandas y peritoneo parietal) con margen superior a 1,5 cm sin

exéresis de cú pula vesical por ausencia de infiltración

macroscópica de la misma, y reparación de la pared

abdominal con malla bicapa macroporosa parcialmente

absorbible (fig. 2). El estudio anatomopatológico confirmó el

diagnóstico de adenocarcinoma de uraco de patrón tubular

con zonas indiferenciadas y amplias zonas necróticas (8,5 cm

de diámetro); márgenes libres y 4/5 ganglios infiltrados. Perfil

inmunohistoquı́mico: CK20�, b-catenina nuclear�, b-cate-

nina citoplasmática+, CK34bE12+, GATA3�, CDX2+ (débil y

muy focal). Todo ello compatible con estadio IIIB de Sheldon. Se

decide iniciar tratamiento quimioterápico adyuvante con

esquema FOLFOX. En la PET-TC de control a los 2 meses se

identifican lesiones metastásicas óseas en L5, isquion y pubis

derechos. Actualmente la paciente continú a con el trata-

miento adyuvante, con estabilidad radiológica de las lesiones

a distancia.

La forma de presentación más frecuente es la hematuria,

seguida de masa suprapú bica palpable y mucosuria. Otros

sı́ntomas menos frecuentes incluyen la secreción uretral

sanguinolenta, infecciones recurrentes del tracto urinario y

sı́ntomas urinarios obstructivos5. No obstante, suele perma-

Figura 1 – Imagen axial de TC abdominopélvica con

contraste intravenoso donde se identifica lesión sólida

infraumbilical (8 T 8 T 4 cm) que ocupa ambos músculos

rectos con signos de infiltración local, indicativa de tumor

desmoide (flecha amarilla); asimismo, remanente uracal

que conecta ombligo con vejiga.
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necer asintomático durante largos periodos de tiempo, lo que

les permite invadir localmente otras estructuras vecinas y

metastatizar a distancia previamente a su diagnóstico2.

Los estudios de imagen revelan a menudo imágenes

sospechosas, siendo la ecografı́a y la TC las más empleadas.

La resonancia magnética puede delimitar la infiltración

tumoral locorregional. La biopsia permitirá confirmar el

diagnóstico, bien percutánea en masas palpables parietales,

bien a través de la cistoscopia6.

Los criterios más aceptados para el diagnóstico anatomo-

patológico del adenocarcinoma de uraco y que permiten

diferenciarlo del resto de los adenocarcinomas primarios de

vejiga son los propuestos por Sheldon et al.7:

� Tumor localizado en la cú pula/pared anterior.

� Epicentro del carcinoma en la pared de la vejiga.

� Ausencia de cistitis quı́stica generalizada o cistitis glandular

más allá de la cú pula/pared anterior.

� Ausencia de neoplasia urotelial en la vejiga.

� Ausencia de un tumor primario conocido en otra parte.

El diagnóstico diferencial debe incluir: quistes de uraco,

tumores desmoides, adenocarcinomas primarios de vejiga,

adenocarcinomas de colon que invaden por contiguı́dad o

tumores del tracto genital femenino1. Para ello, los marcado-

res inmunohistoquı́micos pueden ayudar a caracterizar la

lesión, siendo b-catenina, CK7 y CK20 caracterı́sticos8.

En ausencia de enfermedad metastásica el tratamiento de

referencia es quirú rgico: resección en bloque de ombligo + -

ligamento medio + partes blandas � cistectomı́a radical/par-

cial si hay afectación vesical demostrada previamente. La

linfadenectomı́a o el uso de terapias adyuvantes (quimiote-

rapia o radioterapia) no se recomiendan sistemáticamente,

describiéndose resultados favorables en algunos casos, por lo

que deben individualizarse las decisiones9,10.

En casos de enfermedad localizada al uraco el pronóstico es

favorable; sin embargo, la supervivencia en enfermedad a

distancia no suele superar los 12 meses desde el diagnóstico.

Se describen tasas de recurrencia del 15%, especialmente

durante los siguientes 6 meses tras la cirugı́a2.

Con todo ello, el carcinoma de uraco es un tumor agresivo e

infrecuente con un comportamiento silente en fases precoces

y diagnóstico tardı́o, lo que se refleja en pronósticos infaustos.

El tratamiento recomendado consiste en la resección quirú r-

gica, mientras que persiste el debate sobre el beneficio de la

radioterapia y la quimioterapia.
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Figura 2 – Imagen intraoperatoria donde se identifica lesión

tumoral (flecha amarilla) dependiente de uraco (flecha

negra), que infiltra ambos músculos rectos anteriores, con

margen vesical macroscópicamente libre.
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Adenomiomatosis de ampolla de Váter

Adenomyomatous hiperplasia of the vateryan system

La enfermedad obstructiva benigna de la ampolla de Váter es

infrecuente. De entre ellas, la hiperplasia adenomiomatosa de

la ampolla de Váter es una lesión excepcional, con menos de

60 casos publicados en la literatura. Su importancia radica en

que al presentarse como obstrucción de la vı́a biliar, resulta

difı́cil diferenciarla de la enfermedad maligna, siendo en la

mayorı́a de los casos un hallazgo anatomopatológico después

de una pancreatoduodenectomı́a1. Bravet describe la primera

adenomiomatosis de ampolla de Váter en 1913.

Presentamos el caso clı́nico de una mujer de 76 años,

intervenida de funduplicatura de Nissen-Rossetti en 2014 por

enfermedad de reflujo gastroesofágico. Durante el segui-

miento, a raı́z de dispepsia y molestias abdominales se realiza

una tomografı́a abdomino-pélvica con hallazgo de dilatación

del conducto de Wirsung a lo largo de la cabeza pancreática; el

páncreas presentaba morfologı́a sin alteraciones. Se realiza

una resonancia magnética y tomografı́a con dilatación del

conducto pancreático (fig. 1B) sin objetivarse causa. No

presenta elevación de CEA ni CA 19.9.

Se realiza colangiopancreatografı́a retrógrada endoscópica

con esfinterotomı́a, objetivándose un conducto pancreático

dilatado con una amputación abrupta «en maza» sin llegarse a

observar tumoraciones intraluminales. La citologı́a muestra

atipias epiteliales indeterminadas. Se decide completar

estudio con ecoendoscopia y biopsia con hallazgos no

concluyentes.

Se decide realizar una laparotomı́a exploradora en la cual

se objetiva una tumoración de aproximadamente 1 cm,

cercana al complejo ampular asociada a mú ltiples adenopa-

tı́as. Inicialmente se planteó una ampulectomı́a, pero ante la

imposibilidad de reconstruir el conducto pancreático, ası́

como el aspecto macroscópico de la lesión sospechoso de

malignidad se decide realizar una duodenopancreatectomı́a

cefálica con antrectomı́a y reconstrucción en Y de Roux dado

el antecedente de reflujo gastroesofágico.

El resultado anatomopatológico fue de hiperplasia reactiva

benigna de los ductos biliares que a nivel de la ampolla de

Váter presentan fascı́culos de mú sculo liso, hallazgo corres-

pondiente con adenomiomatosis de la ampolla (fig. 1A).

Durante el postoperatorio la paciente presenta como

complicaciones fı́stula pancreática grado A y retraso del

vaciamiento gástrico grado C (Clavien Dindo grado II), que se

manejan de forma conservadora con adecuada evolución,

dándose de alta al décimo dı́a postoperatorio sin más

incidencias ni complicaciones a largo plazo.

Los tumores benignos de la vı́a biliar extrahepática son

muy infrecuentes, segú n la clasificación de la WHO el

adenomioma y la hiperplasia adenomiomatosa se definen

Figura 1 – A) Hiperplasia de glándulas peribiliares reactiva. Zonas de erosión y tejido de granulación inflamatorio polipoide

sin displasia. B) Dilatación del conducto de Wirsung.
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