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Figura 2 - Imagen intraoperatoria en donde se aprecia en la
imagen superior la vesicula hipoplasica (A), sin evidenciar
lecho vesicular como corresponderia en una vesicula
escleroatrofica. En la imagen inferior se muestra tras la
diseccién la comunicacién entre la vesicula (A) y la via
biliar principal (B), con cistico y cistica presentes.

congénitas de la via biliar, suele diagnosticarse en nifios o
adultos jovenes aunque en algunos casos puede formar parte
de un descubrimiento accidental posterior.
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Cistoadenoma mucinoso retroperitoneal primario.

@ CrossMark

Tumoracion infrecuente en mujer joven

Primary retroperitoneal mucinous cistoadenoma. An uncommon

tumour in a young woman

El cistoadenoma mucinoso retroperitoneal primario es un
tumor infrecuente, de origen incierto y que afecta fundamen-
talmente a mujeres. Micro y macroscépicamente se asemeja a
un cistoadenoma mucinoso ovarico, con el cual puede
confundirse y debe incluirse en el diagnéstico diferencial.

Presentamos el caso de una mujer de 35 afios que a raiz
de infecciones urinarias de repeticién, se le realizé una
ecografia reno-vesical que objetivé una tumoracién quistica
de 11 cm, en contacto con el polo inferior renal izquierdo. Se
prosigui6 el estudio con una tomografia computarizada (TC)
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que identific6 una masa quistica pararrenal anterior
izquierda con extensién a gotiera paracélica, fusiforme,
bien definida y con didmetros maximos de 66 x 72
x 110 mm. No presentaba clara dependencia de érganos
vecinos, signos de infiltracién, ni ejercia efecto masa. Los
marcadores tumorales oFP, CEA, CA125 y CA19.9 resultaron
negativos.

Ante la ausencia de signos radiolégicos de malignidad, se
decidié control radiolégico anual periddico.

A los 5 afos del diagnoéstico, la ecografia evidencid
crecimiento de la tumoracién alcanzando didmetros de
109 x 103 x 140 mm y TC abdominal que mostré cambios
murales de crecimiento endofitico con proyecciones papilares
y ejercia efecto masa con desplazamiento medial del rifién
y musculo psoas izquierdos (figs. 1y 2).

Dado los cambios radiolégicos y al no poder descartar
malignidad, se decidi6 intervencién quirtrgica electiva,
realizdndose por laparotomia media una exéresis completa
de la tumoracién. Esta se hallaba localizada en el espacio
retroperitoneal izquierdo y fijada parcialmente por su parte
mas anterior a peritoneo. Se procedié a la exéresis completa
sin rotura de la cdpsula con ligadura de ramas de vasos
gonadales. Fue dada de alta el tercer dia postoperatorio, sin
incidencias.

El estudio macroscépico describia una formacién quistica
simple, con didmetros de 14 x 11 x 10,5cm y con un peso
de 890g. El diagnéstico histopatolégico definitivo fue de
cistoadenoma mucinoso retroperitoneal primario de tipo
borderline con areas de carcinoma in situ de bajo grado. No
presentaba signos de infiltracién del estroma y la capsula se
hallaba integra. La inmunohistoquimica resulté positiva para

Figura 1 - Corte coronal de TG, donde se muestra la lesién
quistica uniloculada localizada en flanco izquierdo. Se
destaca una de las proyecciones papilares sélidas
endofiticas.

Figura 2 - Corte transversal de TG, donde se objetiva la
lesién quistica ejerciendo efecto masa en musculo psoas
izquierdo y rechazando asas intestinales, sin signos
infiltrativos.

CK20 y CK7, y negativa para WT1. Positividad también para
receptores de estrégenos y calretinina. Las areas tumorales
més atipicas presentaron fuerte positividad (90%) nuclear
Ki-67.

El cistoadenoma mucinoso retroperitoneal primario repre-
senta tan solo el 0,01-0,2% de todas las neoplasias retroperi-
toneales™?, encontrandose descritos Unicamente unos 50
casos en la literatura, de los cuales solo 5 de ellos en el sexo
masculino®.

El origen del tumor no es bien conocido y se postulan varias
hipétesis. Algunos autores suponen que, debido a su seme-
janza tanto micro como macroscdpica, el tumor es originado a
partir de tejido ovarico ectépico®, ya que ambos tumores son
quisticos, con estructura de células columnares, nicleos en
posicién basal y positividad para CK7 y CK20, pero el hecho de
manifestar positividad para calretinina, propia de células
mesoteliales, y de haberse descrito casos en varones,
desestiman en parte esta hipdtesis. Otros creen que se origina
a partir de un teratoma que se desarrollaria a expensas de un
crecimiento excesivo de células columnares. Una tercera
hipétesis postula su desarrollo a partir de tejido celémico
metapldsico durante el crecimiento embrionario.

Las grandes dimensiones que alcanzan estos tumores se
explicaria por la presencia de receptores estrogénicos, los
cuales favorecerian su crecimiento.

Se describen 3 tipos segun los hallazgos histoldgicos: 1)
Cistoadenoma mucinoso simple, el mas frecuente, tumor de
comportamiento benigno con paredes finas y bien delimitado;
2) Cistoadenoma mucinoso borderline, el menos frecuente,
caracterizado por contener nédulos de carcinoma in situ y
poseer bajo potencial maligno, y 3) Cistoadenocarcinoma
mucinoso maligno, con tendencia a la recidiva y creacién de
metastasis.

El diagndstico exacto de estos tumores es dificil, la
sintomatologia es inespecifica o incluso ausente y las
caracteristicas radiolégicas tanto del TC o RMN, pueden ser
sugestivas pero no concluyentes para el diagndstico definitivo



CIR ESP. 2016;94(4):238-249 245

de la lesién’. La PAAF preoperatoria es discutible ya que tiene
escaso rendimiento diagnéstico y existe la posibilidad de
diseminacién®. El diagnéstico definitivo es a través del estudio
anatomo-patoldgico de la pieza quirtrgica’.

El diagnéstico diferencial incluye las lesiones quisticas
retroperitoneales, tanto benignas como malignas, entre las
que se incluyen linfangioma quistico, mesotelioma quistico,
teratoma quistico, quiste milleriano, linfocele y urinoma,
entre otros®

El tratamiento de eleccién de estos tumores retroperito-
neales es la exéresis completa con cédpsula integra. Un
abordaje menos invasivo como la laparoscopia podria aportar
resultados aparentemente satisfactorios®, pero es necesario el
conocimiento de la evolucién de estos casos a largo plazo para
decidir la técnica quirtirgica més segura y adecuada. En cuanto
a factores pronésticos y de recidiva, estan el grado histolégico
y la integridad capsular durante la extraccién quirdrgica. El
tamafio del tumor no parece ser un factor prondstico
determinante.

Algunos autores han realizado quimioterapia adyuvante e
incluso histerectomia mas doble anexectomia en casos de
cistoadenocarcinoma maligno, pero debido a los pocos casos
descritos no existe evidencia de su utilidad.

Como conclusién y en referencia a nuestro caso, debido a
que el diagnéstico definitivo solo puede determinarse con el
andlisis anatomopatolégico de la pieza quirdrgica, creemos
recomendable para casos futuros, la indicacién quirtrgica en
el momento del diagnéstico y no controles radiolégicos
periddicos.
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Tumor fibroso calcificante de intestino delgado

k!'(' CrossMark

Calcifying fibrous tumor of the small bowel

Aunque la mayoria (95%) de las neoplasias mesenquimales
gastrointestinales corresponden a tumores del estroma gastroin-
testinal (GIST) y de musculo liso, también se ha descrito una gran
variedad de otros tipos tumorales con muy baja incidencia, tales
como schwannoma, tumor desmoide, tumor fibroso solitario,
pdlipo fibroide inflamatorio, tumor miofibroblastico inflamatorio,
etc.™. El principal problema diagnéstico que presentan estas
lesiones inusuales es su facil confusiéon con determinados
cuadros morfolégicos de GIST, y especialmente con los GIST

CD117-negativos y sin mutaciones en los genes KIT o PDGFRA
(WtKIT/PDGFRA).

Recientemente, se ha llamado la atencién sobre una
forma rara de neoplasia gastrointestinal mesenquimal de
curso clinico benigno, diferenciacién fibro/miofibroblastica y
presencia de focos de calcificacién, que ha sido denominada
con los términos descriptivos de tumor fibroso de la infancia
con cuerpos de psammoma’® y seudotumor fibroso calcifi-
cante®.
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