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Cistoadenocarcinoma mucinoso retroperitoneal:
presentacion de un caso

Retroperitoneal mucinous cystadenocarcinoma: a case report
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RESUMEN

Antecedentes: Los cistoadenocarcinomas mucinosos
retroperitoneales primarios son neoplasias muy poco fre-
cuentes. Hay 34 casos descritos en la literatura inglesa y con-
tinta siendo controvertida su patogénesis. Métodos: Presen-
tamos el caso de una mujer de 47 afios con una lesion quis-
tica asintomatica de 8 cm de longitud diagnosticada de
quiste cortical renal, en otro centro. En revisiones posterio-
res la lesion alcanza 23 cm de diametro. Es remitida al Hos-
pital de Mostoles donde se realiza un TAC que es informado
como quiste mesotelial o linfangioma retroperitoneal. Los
niveles de alfa-fetoproteina estaban dentro de la normalidad.
Se realiza su reseccion quirargica. El Servicio de Anatomia
Patologica recibe una tumoracion quistica unilocular, que
pesa 4.300 gramos y mide 24 X 18 X 15 c¢cm, cuyos cortes his-
tologicos muestran un epitelio mucosecretor con areas soli-
das papilares y focos infiltrativos pobremente diferenciados.
Seis meses después de la cirugia no hay evidencia de recidi-
va neoplasica. Resultados y conclusiones: Los cistoadeno-
carcinomas mucinosos retroperitoneales primarios presentan
un curso clinico agresivo, cuyo tratamiento de eleccion es
quirtirgico y en ocasiones quimioterapico. Respecto a su
patogenia existen diversas teorias: unas postulan su origen en
tejido ovarico heterotopico, otras en un teratoma retroperito-
neal o duplicacion intestinal. La hipotesis mas aceptada
actualmente es el desarrollo a partir de metaplasia mucinosa
del mesotelio celomico. Es importante tener presente al cis-
toadenocarcinoma mucinoso retroperitoneal en el diagnosti-
co diferencial de otros tumores quisticos retroperitoneales.

Palabras clave: Cistadenocarcinoma, mucinoso, retro-
peritoneo.

SUMMARY

Introduction: Retroperitoneal mucinous cystadenocar-
cinoma is extremely rare, with only 34 cases published to
date. The pathogenesis of this tumour remains controversial.
Materials and methods: This case report presents a 47 year
old woman who was being investigated for a renal cyst. An
8cm retroperitoneal cystic mass was seen initially but, on
subsequent examination, it had increased to 23 cm in dia-
meter. A CT scan rendered a diagnosis of mesothelial cyst
or retroperitoneal lymphangioma. 4-fetoprotein levels were
normal. The tumour was surgically excised. Macroscopi-
cally it was a 24 X 18 x 15 cm, unilocular, cystic tumour
with solid areas. Microscopically, it was seen to be lined by
mucinous epithelial cells with poorly differentiated areas. 6
months post-operatively, she is alive and well and without
evidence of recurrence. Results and conclusions: Retrope-
ritoneal mucinous cystadenocarcinoma has an aggressive
clinical course, and surgical excision is the treatment of
choice, followed by chemotherapy on some occasions. The-
re are various hypotheses for the pathogenesis of this
tumour, including an origin from heterotopic ovarian tissue,
retroperitoneal teratoma or intestinal duplication. However,
the most widely accepted theory is that of coelomic meta-
plasia. Although rare, these tumours should be included in
the differential diagnosis of retroperitoneal cystic tumours.
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INTRODUCCION

El cistoadenocarcinoma mucinoso es una neoplasia
ginecologica frecuente, pero su localizacion retroperi-
toneal es muy rara (1-19), siendo descrito por primera
vez en 1977 por Roth y cols. (9). Desde entonces y has-
ta donde alcanza nuestro conocimiento, sélo hay 34
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casos descritos en la literatura inglesa. La etiologia y el
comportamiento biologico de esta neoplasia no esta
clara y en la actualidad su patogénesis continua siendo
controvertida.

Presentamos un caso de cistoadenocarcinoma muci-
noso retroperitoneal en una mujer diagnosticada de quis-
te cortical renal y revisamos la literatura.
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Fig. 1: Fotografia macroscopia que muestra una tumoracion quistica.

Fig. 2: Imagen microscopica de zonas bien diferenciadas.

CASO CLINICO-PATOLOGICO

Mujer de 47 afios de edad, con obesidad, en ausencia
de antecedentes personales de interés. Durante una revi-
sidn médica rutinaria en otro centro, se descubre una
lesion quistica de 8 cm asintomatica que se diagnostica
de quiste cortical renal. A su vez se detectd colelitiasis.

Las revisiones anuales de los 5 afios posteriores al
diagnéstico muestran unas dimensiones similares, hasta
que en la dltima ecografia se observa un crecimiento de
hasta 23 cm de diametro maximo. Se remite al Hospital
Universitario de Mostoles para su estudio; la analitica rea-
lizada no presentaba hallazgos patologicos y los niveles de
alfa-fetoproteina, CA 125 y CA 19.9 se encontraban den-
tro de la normalidad. La tomografia computarizada mos-
traba una estructura quistica ocupando el hemiabdomen
izquierdo, de localizacion probablemente retroperitoneal,
en ausencia de afectacion de 6rganos vecinos, ni presencia
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Fig. 3: Areas mucinosas papilares.

de adenopatias retroperitoneales; el juicio diagndstico
radiologico fue de probable quiste mesotelial o linfangio-
ma abdominal probablemente retroperitoneal. Se progra-
ma y se realiza la reseccion quirurgica de una tumoracion
quistica retroperitoneal, que desplaza los 6rganos vecinos;
se extirpa en su totalidad con integridad de la capsula. En
el acto quirurgico se objetivan los ovarios, pancreas y el
tracto digestivo de caracteristicas habituales, y no se
observa dependencia de otras estructuras.

Se recibe en el Servicio de Anatomia Patologica una
tumoracién quistica unilocular (fig. 1), que pesa 4.300
gramos y mide 24 X 18 X 15 cm; de pared blanquecina
con focos de areas sélidas de aproximadamente 2 cm de
eje mayor, alguno de los cuales muestran una morfologia
papilar. Los cortes histologicos de la tumoraciéon mues-
tran un revestimiento constituido por un epitelio cilindri-
co mucosecretor (fig. 2), simple en unas zonas y estrati-
ficado en otras y que presenta diversos grados de diferen-
ciacion. Las areas solidas adoptan una morfologia papilar
(fig. 3), con invasion de la pared, formacion de luces
glandulares y ocasionalmente contenido mucoso en su
interior. En el seno de la pared tumoral existen areas bor-
derline que alternan con focos infiltrativos pobremente
diferenciados (fig. 4), constituidos por cordones o células
sueltas fusiformes con intensa atipia, pleomorfismo y 7
figuras de mitosis por 10 campos de gran aumento que
respetan el margen de reseccion quirurgico. Con técnicas
inmunohistoquimicas las células son positivas para cito-
queratina 7, 20, CEA y EMA (fig. 5), y negativas para
calretinina y vimentina (fig. 6). No se administro trata-
miento adyuvante y seis meses después de la cirugia la
paciente no presenta evidencia de recidiva neoplasica.

DISCUSION

Los cistoadenocarcinomas mucinosos pueden origi-
narse en el pancreas, ovario y retroperitoneo. El presente
caso estaba localizado en el retroperitoneo en ausencia
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de adhesion a 6rganos vecinos. Debido a la integridad del
pancreas, tracto digestivo y ovarios, este tumor se consi-
der6 primario de retroperitoneo.

Los cistoadenocarcinomas mucinosos primarios retro-
peritoneales son extremadamente raros; hasta donde
alcanza nuestro conocimiento solo hay 34 casos descritos.
La mayoria de las pacientes son mujeres, con una media
de edad de 43 afios (rango 17-86) y los excepcionales
casos presentados en hombres muestran una media de
edad de 70 anos (rango: 63-83). Los tumores miden entre
5y 35 cm, siendo formaciones uni o multiloculares con
nddulos solidos en su pared. Los cortes histologicos den-
tro de la misma tumoracion presentan areas benignas que
alternan con otras anaplasicas, como en nuestro caso.

Estos tumores suelen mostrar el mismo patron de
diferenciacion en la linea celular, tanto en el epitelio
como en el estroma, que los tumores quisticos mucino-
sos de ovario y pancreas (20). Diversos estudios han
demostrado que el fenotipo del epitelio columnar pro-
ductor de mucina corresponde con células gastroentero-
pancredticas (20) y esta diferenciacion se ha observado
en tumores quisticos mucinosos retroperitoneales, ovari-
cos y pancreaticos (15,20,21).

En conjunto, estos hallazgos reflejan una gran seme-
janza entre los tumores quisticos mucinosos de ovario,
retroperitoneo y pancreas, lo cual sugiere un patron de
desarrollo tumoral comun. Por esta razén, respecto al
origen de esta neoplasia, se han postulado diversas teori-
as: En nuestro caso, como en todos los descritos en muje-
res los anejos eran normales, y su aparicion en hombres
practicamente excluye la hipotesis del tejido ovarico
heterotdpico (9). La teoria sobre un origen enterogénico
(10) procedente de una duplicacion intestinal puede eli-
minarse por la ausencia de mucosa intestinal y musculo
liso en nuestro caso, y en otros previamente publicados.
En esta localizacion la posibilidad de un origen en una
variante monodérmica de un teratoma, que ha sido con-
siderada por diversos autores (11-12) argumentando que
estos quistes pueden remplazar tejido ovarico heterotopi-
co y que el epitelio mucinoso se anteponga a todos los
demas componentes. En nuestro caso no se encontraron
estructuras tipicas de teratoma. En la actualidad, la teoria
de la metaplasia celomica es la mas aceptada (1,3-6,8,17-
21). Durante la embriogénesis, el epitelio celomico ori-
gina el peritoneo y el epitelio germinal ovarico. El epite-
lio peritoneal conserva el mismo potencial que los tumo-
res epiteliales de ovario para su diferenciacion
miilleriana, incluso hay casos descritos calretinina posi-
tivos (18). El deposito de pequeiios nidos de células epi-
teliales celomicas del peritoneo invaginado puede produ-
cir quistes de inclusién, cuyo mesotelio tiene capacidad
de desarrollar metaplasia. La coexistencia de endome-
triosis peritoneal y cistoadenocarcinoma mucinoso retro-
peritoneal primario puede considerarse un argumento a
favor de la hipotesis de metaplasia celomica (1,4,17).
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Fig. 4: Fotografia a gran aumento que muestra intensa atipia, pleo-
morfismo.
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Fig. 6: Reactividad negativa para vimentina.

Diversos estudios han demostrado que el examen inmu-
nohistoquimico facilita su diagnostico histologico y pue-
de establecer correlaciones histogenéticas de esta neo-
plasia (8,15,19-20). Tenti y colaboradores describen dos
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casos de cistoadenocarcinoma mucinoso retroperitoneal
primario con estudio inmunohistoquimico y molecular
(15). Afirman que estas neoplasias presentan un patron
inmunohistoquimico semejante a los tumores ovaricos
mucinosos con los marcadores de antigeno gastropancre-
atico, de diferenciacion de mucosa géstrica pilorica, de
células intestinales y DUPAN-2. La activacion del onco-
gen K-ras se detectd en uno de los casos. Tenti y colabo-
radores concluyen en su estudio que independientemen-
te de que el origen de los cistoadenocarcinomas mucino-
sos retroperitoneales primarios, sea en un teratoma,
tejido ovarico heterotopico o a partir de metaplasia muci-
nosa del epitelio celdmico, sus semejanzas morfologicas
y biologicas con los tumores ovaricos mucinosos sugie-
ren que el proceso de formacion tumoral sigue los mis-
mos pasos (15). En nuestro caso, la integridad de anejos,
la ausencia de tejido ovarico en la pared del quiste, asi
como la inmunorreactividad a EMA y la negatividad a
vimentina sugieren un origen en el epitelio celémico.

El diagnostico diferencial del cistoadenocarcinoma
mucinoso retroperitoneal primario incluye principalmen-
te tumores quisticos mucinosos ovaricos y pancreaticos y
ademas requiere distinguirlo de otras entidades como
quiste mesotelial, mesotelioma quistico, linfangioma,
duplicaciones quisticas entéricas, y pseudoquistes no
pancreaticos.

El seguimiento mas largo ha sido de 6 afios (14). De
todos los casos de ese estudio, 4 murieron por metastasis
a distancia y tres durante los 4-18 meses posteriores a la
cirugia. Se administré quimioterapia adyuvante en siete
pacientes con escasos resultados. En la actualidad, el tra-
tamiento de eleccidn es la cirugia y estd por determinar
el papel de la quimioterapia adyuvante.

El curso clinico aparentemente es indolente, sin
embargo estos tumores pueden tener un mal comporta-
miento. Por ello no se puede determinar el prondstico y
la biologia de estas neoplasias debido a su escasa fre-
cuencia y el seguimiento a corto plazo de los pacientes.

Es importante tener presente esta entidad y diferen-
ciarla de otros tumores retroperitoneales, ya que el curso
clinico y el pronéstico de estas neoplasias puede ser
agresivo.
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