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RESUMEN

PRESENTACION DE UN NUEVO CASO DE ADENOCARCINOMA DE CELULAS CLARAS URETRAL Y
SU MANEJO QUIRURGICO

Objetivo: presentar un caso de adenocarcinoma uretral de células claras y su manejo quirurgico.

Material y métodos: se describe la clinica, diagnostico, tratamiento y evolucion, de este tipo de
tumor. Revision de la literatura.

Conclusion: es un tipo de tumor infrecuente que se asocia a mal pronoéstico. La conformaciéon de
un reservorio con mecanismo de continencia tipo Mitrofanoff tiene su vigencia en este tipo de indica-
cion. La cistectomia laparoscopica es una técnica realizable por grupos con cierto bagaje laparoscopi-
co sin anadir grandes dificultades técnicas; no existe todavia un seguimiento a largo plazo como para
valorar resultados oncologicos, pero si se vislumbran ciertas ventajas funcionales.

Palabras clave: Adenocarcinoma uretral de células claras. Cistectomia radical laparoscopica. Mitrofanoff.

ABSTRACT

PRESENTATION OF A NEW CASE OF PRIMARY CLEAR CELL ADENOCARCINOMA
OF THE URETHRA AND ITS SURGICAL MANAGEMENT

Objective: To present a new case of a primary clear cell adenocarcinoma of the urethra and its sur-
gical management.

Material and methods: We describe the clinical, diagnosis, treatment and development of this kind
of tumor. Review of the literature.

Conclusions: It is an unusual type of cancer associated with poor prognosis. Currently the cons-
truction of a continent urinary diversion using the Mitrofanoff principle has many indications as our
case. Laparoscopic radical cystectomy can be done by experienced groups without adding much more
technical difficulties; there are no long-term oncological outcome data but we believe in some func-
tional advantages.

Keywords: Clear cell adenocarcinoma of the urethra. Laparoscopic radical cystectomy. Mitrofanoff.
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Los tumores primarios de uretra son neopla- reservorio continente aplicando el principio de
sias poco frecuentes en el dia a dia urolégico; el Mitrofanoff.
adenocarcinoma uretral de células claras repre-
senta una variante excepcional. CASO CLINICO

A continuacién describimos un nuevo caso Se trata de una mujer de 41 anos fumadora de
de este tipo de tumor y su manejo quirargico. un paquete diario y sin otros antecedentes per-
Se realiz6é una cistectomia laparoscopica, técni- sonales de interés salvo un hermano que habia
ca que cada vez va ganando mas peso en la uro- sido intervenido por RTU un afio antes de un
logia actual y posteriormente se confeccion6 un tumor vesical superficial.

411




Abascal Junquera JM et al./Actas Urol Esp. 2007;31(4):411-416

La paciente consulta a un internista de nuestro
centro por un cuadro de 6 meses de evolucion de
polaquiuria, disuria y tenesmo vesical, sin hematu-
ria ni incontinencia urinaria, acompanado de aste-
nia y anorexia. Se solicita un primer urocultivo que
resulta negativo y tras varias semanas de trata-
miento con fitoterapia y antiinflamatorios sin nin-
guna mejoria clinica, se objetiva una leucocituria
estéril en el sedimento urinario; el urocultivo per-
siste negativo. Se solicita un BK en orina que tam-
bién resulta negativo y una citologia urinaria que
informa de sospecha de carcinoma transicional.

En la analitica sanguinea no se demuestran
alteraciones significativas y en la exploracién fisi-
ca llama la atencién en el tacto vaginal un endu-
recimiento generalizado de la cara anterior vagi-
nal. En este momento se solicita una ecografia y
una TAC y se remite a nuestras consultas exter-
nas para valoracion urologica.

En la TAC se visualiza una masa endovesical
sobre todo a expensas de la cara posterior sin
demostrarse claramente plano de separacion con
el utero (Fig. 1).

FIGURA 1. Corte longitudinal del TAC en el que se aprecia
masa endovesical a expensas de la cara posterior sin
apreciarse un claro plano de separacién con el titero.

Se decide en este momento la revision endos-
copica vesical demostrandose una masa de base
amplia y aspecto y consistencia sé6lida, que ocu-
paba practicamente toda la uretra y el suelo vesi-
cal. Los meatos ureterales estaban indemnes. La
uretra estaba totalmente desestructurada como
una cavidad anfractuosa y existian signos de veji-
ga de lucha. Se practico una reseccion parcial
con intencién biopsica.
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El resultado anatomopatologico informé de
adenocarcinoma uretral de células claras con
afectacion de cuello vesical (pT3).

Se planteé a la paciente una exanteracion pélvi-
ca anterior y las dos posibilidades de derivacion
urinaria, incontinente tipo Bricker 6 reservorio con-
tinente, decidiéndose realizar este ultimo conjunta-
mente con la paciente. La cirugia se desarrollo en 3
tiempos: en primer lugar, un tiempo laparoscoépico,
realizandose la cistectomia, histerectomia, anexec-
tomia izquierda (se conservo el ovario derecho por
la edad de la paciente, y posteriormente se fijo a
la pared abdominal para evitar una posible tor-
sién en el futuro); en segundo lugar, un tiempo
vaginal en el que se realizo la uretrectomia
amplia; y por ultimo, el tiempo intestinal en el
que se confeccion6 mediante una laparotomia
infraumbilical, un reservorio tipo Padovana con
mecanismo de continencia aplicando la teoria de
Mitrofanoff (Fig. 2). Asimismo durante la cirugia
abierta se aproveché para realizar la linfadenec-
tomia ilio-obturatriz bilateral, ya que durante el
tiempo laparoscopico se objetivaron varias ade-
nopatias de gran tamarno y adheridas a vasos ilia-
cos, que desaconsejaron su extirpacion en ese
momento.

Para la cistectomia laparoscépica colocamos 5
trocares transperitonealmente con la paciente en
posicion de Trendelemburg forzado, tres de ellos
de 10-12 mm en ambas fosas iliacas y supraum-
bilicalmente, y dos, de 5 mm en flanco izquierdo

FIGURA 2. Neovejiga tipo Padouana y mecanismo de con-
tinencia tipo Mitrofanoff utilizando ileon terminal que se
encuentra tutorizado por sonda rigida del calibre ch 18.
Se aprecian catéteres ureterales tutorizando ambos uré-
teres y exteriorizados por contrabertura.
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y a nivel suprapubico, aunque existen también
otras posibilidades. Se incide en la hoja peritoneal
posterior hasta los vasos iliacos y se identifican
ambos uréteres; diseccion de los espacios laterales
hasta la fascia endopélvica; se accede al espacio de
Retzius previa diseccion del uraco y los ligamentos
umbilicales laterales; coagulacion de los pediculos
vésico-uterinos con ligasure; se disecan ambos
uréteres distalmente hasta su entrada en vejiga y
luego se clipan; posteriormente en este caso se
realizo una diseccion parcial del cuello vesical que
se completd durante el tiempo vaginal.

El tiempo vaginal consistid en una exéresis
amplia del meato uretral que englob6 buena
parte de la pared vaginal anterior.

Se aisl6 una asa ileal de unos 40 cm, reali-
zandose una destubularizaciéon de los dos tercios
proximales y una reconstrucciéon esferoidal de
éstos, donde se abocaron ambos uréteres; el ter-
cio distal sirvi6 para construir el mecanismo de
continencia utilizando un segmento de ileon de
aproximadamente 10-12 cm, que se reseco longi-
tudinalmente hasta reducir su diametro a la
mitad, estando en todo momento tutorizado por
una sonda rigida (ch 18). Posteriormente este asa
se aboco a la fosa iliaca derecha, previa fijacion a
la pared abdominal para evitar angulaciones y
posibles complicaciones a la hora de realizar los
autocateterismos en el futuro.

La duracion aproximada de la cirugia fue de 5
horas, con un sangrado de 500 ml. La paciente
recupero el transito intestinal al tercer dia, y fue
dada de alta a la semana de la intervencion, sien-
do portadora de una sonda que tutorizaba el
reservorio. En su domicilio se ha ido realizando
lavados diarios del reservorio con suero fisiologi-
co para evitar la formacién de acimulos de moco
intestinal. La sonda se retir6 a las 3 semanas y
desde entonces la paciente se autocateteriza cada
3-4 horas con una sonda de menor calibre que la
que se utilizé6 durante la cirugia.

El resultado anatomopatologico confirmé el
origen uretral del tumor (adenocarcinoma de cé-
lulas claras), esta vez demostrando mayor afecta-
cion vesical (trigono, pared lateral derecha) y de
la cara anterior vaginal (Fig. 3); de los 23 ganglios
linfaticos que se enviaron a analizar, 16 resulta-
ron positivos, ninguno de ellos mayor de 5 cm,
por lo tanto se estadi6 como un pT4N2.
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FIGURA 3. Aspecto macroscopico de la pieza quiriurgica.
Afectacion de trigono y pared lateral derecha vesical y
cara anterior vaginal.

Microscopicamente se describio un intenso
infiltrado inflamatorio linfoplasmocitario y un
patron mixto con zonas glandulares y otras soli-
das, constituido por células claras (es decir, gran
citoplasma que no se tine) y abundantes células en
tachuela. Se realiz6 tincion con CA-125 que resul-
t6 positiva (Fig. 4) y de PSA que fue negativa.

!

FIGURA 4. Tincion positiva
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La paciente ha recibido cinco ciclos de qui-
mioterapia (carboplatino y taxol) y radioterapia
pélvica.

A los 6 meses de la cirugia la paciente se
encuentra continente realizandose autocateteris-
mos cada 4 horas al dia. Se ha practicado un TAC
de control en el que se objetivan varias adenopa-
tias a nivel retroperitoneal, por lo que la paciente
esta pendiente de un nuevo ciclo de tratamiento
adyuvante con quimioterapia de segunda linea.

DISCUSION

El tumor uretral primario es un tumor poco
frecuente, siendo el tinico del tracto urinario pre-
dominante en mujeres (4-50Q- 13). Se desarrolla
sobretodo durante la sexta décadal.

Histologicamente predomina la variante epi-
dermoide (70%). E1 20% serian de estirpe transi-
cional y el resto, incluiria los adenocarcinomas,
melanomas, sarcomas, etc.

El diagnéstico clinico es inespecifico. Puede
debutar en forma de hematuria y/6 uretrorragia,
sindrome miccional, infecciones urinarias de
repeticion. El diagnostico radiologico viene deter-
minado por el sintoma de alerta y nos podemos
ayudar de una cistoscopia y uretroscopia, una
cistografia miccional y uretrografia retrégrada,
TAC y RMN. En general se prefiere la resonancia
magnética frente al scanner para analizar las
partes blandas del area pélvical.

La extension linfatica de este tipo de tumo-
res difiere segiin su localizacion. Los tumores
de uretra anterior se extienden hacia los gan-
glios inguinales, mientras que los de uretra
posterior ocupan los ganglios pélvicos. En este
sentido, es importante destacar el alto porcen-
taje de malignidad (80-100%) de las adenopati-
as inguinales palpables, a diferencia de las neo-
plasias de pene, donde se describe un compo-
nente inflamatorio-reactivo hasta en la mitad
de los casos!.

Los tumores de uretra se caracterizan por su
gran agresividad local y so6lo desarrollan metasta-
sis viscerales en alrededor del 15% de los casos'.

Existen grupos que describen el tratamiento
de lesiones circunscritas y de pequeno tamano
con cirugia parcial incluso con braquiterapia,
aunque en la mayor parte de los casos se aboca
hacia una cirugia radical. No existe un estandar
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en cuanto a tratamiento adyuvante. Se han des-
crito series tanto con radioterapia como con qui-
mioterapia?.

El pronéstico varia en funcion de la extension
tumoral (tamario) y de la histologia. De hecho, en
la mayor serie que recoge la literatura sobre
tumores uretrales en la que se realiza un analisis
multivariable de factores pronésticos, s6lo la his-
tologia y el tamaro del tumor resultaron estadis-
ticamente significativos. En concreto, en esta
serie se describen 5 adenocarcinomas de células
claras, de los cuales todos eran mayores de 4 cm
y ninguno sobrevivio a los 5 anos de seguimien-
to?.

El adenocarcinoma de células claras uretral
engloba menos del 10% de los tumores uretrales
primarios junto con otros tumores poco frecuen-
tes (melanomas, sarcomas, etc.). Existen menos
de 50 casos descritos en la literatura mundial.
Afecta sobretodo a mujeres (85%) y hasta en la
mitad de los casos se desarrolla en el contexto de
un diverticulo uretral®.

El origen embriolégico de este tipo de tumo-
res sigue siendo controvertido. En la literatura
antigua se describia este tipo de lesiones con un
origen mesonéfrico, incluso se hablaba del ade-
noma mesonéfrico como una lesién preneoplasi-
ca de este tipo de tumor. En la actualidad se
encuentra mas aceptada la teoria del origen
mulleriano, puesto que el adenocarcinoma de
cél. claras se tifie en la mayoria de los casos con
un antigeno frecuentemente expresado en
tumores ginecolégicos con establecido origen
mulleriano, el CA-125. También se ha descrito
la posibilidad de un origen en las glandulas de
Skene, por la tincién positiva en algunos casos
para PSA. En una revision reciente de 13 casos
de adenocarcinoma uretral de cél. claras en
ninguno de los tumores la tincién para PSA fue
positiva, por lo que es un argumento en contra
de esta teoria®*.

Microscopicamente se caracterizan por un
patron mixto, tubulo-quistico 6 glandular, con
células en forma de tachuela, abundante cito-
plasma claro (que no se tife) y gran numero de
mitosis (a diferencia del adenoma mesonéfrico)34.

Podria determinar cierta dificultad a la hora
de diferenciarlo de una metastasis uretral
secundaria a un adenocarcinoma de células cla-
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ras renal, pero esta situacion es excepcional y
ademas, existen ciertas peculiaridades microsco-
picas que nos ayudarian a diferenciarlos34.

El mecanismo de continencia tipo Mitrofanoff
6 principio de la valvula de lengtieta fue descrito
por este urélogo francés en el ano 1980. Existen
distintas indicaciones tanto en patologia benigna
como maligna (extrofia vesical, vejiga neurogena,
tumores del area pélvica que requieran la extir-
pacion de la uretra)® y su uso es frecuente en la
urologia pediatrica.

Se trata de conformar un conducto flexible y
de pequeno diametro, submucoso, por lo que se
produce una compresion de su luz contra la
pared rigida del deposito, con lo que se consegui-
ra la continencia deseada. Durante la cirugia el
conducto se mantiene tutorizado por una sonda
rigida de un calibre amplio. El trayecto del con-
ducto ha de ser liso y sin angulos y posterior-
mente, se fija a la pared abdominal para evitar
dificultades posteriores en los autocateterismos®.

La técnica original se describi6 utilizando el
apéndice como conducto, abocado al ombligo.
Posteriormente, y dado que un gran numero de
pacientes en el momento de la cirugia se encon-
traban apendicectomizados, 6 el apéndice no te-
nia la longitud suficiente, se han descrito varian-
tes utilizando ileon, detrusor, trompa de Falopio,
uréter y piel de prepucio®”.

El reservorio se mantiene sondado durante 3-
4 semanas y posteriormente antes de la retirada
se puede rellenar el reservorio con contraste para
descartar la presencia de fugas urinarias. Las
primeras semanas se recomienda la realizacién
de autocateterismos intermitentes entre periodos
breves de tiempo (cada 3-4 horas durante el dia y
cada 6 horas durante la noche). También se
recomienda para los autocateterismos la utiliza-
cién de una sonda de menor calibre que el que se
utilizé durante la cirugia como tutor y una buena
lubricacion®.

Los resultados funcionales de esta técnica a
largo plazo senalan tasas de continencia por encima
del 85%. La principal complicacion que es la este-
nosis del estoma, esta descrita hasta en un 20% de
los pacientes y parece ser que se da con mayor fre-
cuencia cuando el conducto utilizado no es el apén-
dice. La formacion de litiasis dentro del reservorio se
describe hasta en el 30% de los casos®.
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Desde que en 1992 Parra Ry col. describiesen
la primera cistectomia simple laparoscopica, dis-
tintos grupos han ido describiendo variaciones en
la técnica tanto clinica como experimentalmente,
hasta que Gill I et al. publicasen la primera cis-
toprostatectomia radical y derivacion urinaria
totalmente intracorporea en el afio 2000°.

Las principales variantes de esta técnica son:
la pura, totalmente intracorporea en la que tanto
la cistectomia como la derivacion urinaria se rea-
lizan laparoscopicamente; la asistida, en la que
se realiza un primer tiempo laparoscopico para la
cistectomia y posteriormente, mediante una lapa-
rotomia infraumbilical se desarrolla el tiempo
intestinal; la mano-asistida y la asistida median-
te robot%10,

Se trata de una técnica que requiere cierto
bagaje en cirugia laparoscopica pero que com-
parada con la prostatectomia radical laparosco-
pica no anade gran dificultad; ademas se ase-
meja en practicamente todos los pasos a la ciru-
gia abierta.

En la actualidad no existen en la literatura
series con un seguimiento suficiente como para
comparar resultados oncologicos entre la técni-
ca abierta y la laparoscopica, pero si que se
parecen vislumbrar una serie de ventajas a
nivel de resultados funcionales a favor de la
técnica laparoscopica, entre los que destacan:
una menor pérdida sanguinea, menor dolor
postoperatorio y por tanto, menor necesidad de
analgesia postoperatoria, estancia hospitalaria
mas corta, y una recuperacién del transito
intestinal mas rapida. Como inconvenientes
cabe senalar el mayor tiempo operatorio, mayor
coste y la necesidad de cierta experiencia en
laparoscopiall.

Creemos que se trata de una técnica que cada
vez cuenta con mas adeptos dentro del mundo
urolégico, que no entrana mayor dificultad que la
otra gran cirugia pélvica laparoscopica urologica,
la prostatectomia radical, y que el tiempo decidi-
ra su lugar en la urologia diaria.
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