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CASO 1

Resumen delaHistoria Clinica
Paciente varon de 37 afios sin antecedentes de interés que acude a Servicio de Urologia por tumor

testicular izquierdo clinicamente silente. El estudio ecografico demostrd una tumoracion sélidade 3 cms,
intraparenqui matosa, con adenopatias en cadena espermética. Marcadores serol 6gicos tumoral es negativos.
El estudio de TAC revelé 4 masas nodulares en la cola pancreéticaentre 2 y 5 cmy varios nddul os
hepéticosy adenopatias en el tronco celiaco. Se practico orquiectomiainguinal izquierday una semana mas
tarde pancreatectomia esplenocaudal, tres tumorectomias hepéticas y reseccion de adenopatias
peripancredticas, de tronco celiaco y de cadena espermética. El paciente presentd un postoperatorio sin

complicaciones.

Discusion

A. Tumor Testicular

En el estudio de laneoplasiatesticular se plantean | as siguientes preguntas:

1. ¢El origen delaneoplasiatesticular esprimario o metastatico?.

El primer planteamiento al examinar la neoplasiatesticular es su origen, sobre todo teniendo en cuentala
historia clinica de presencia de varias masas abdominales viscerales y ganglionares. Las metastasis en
testiculo suelen tener un extenso patron intersticial, con afectacion tipicamente intertubular y prominente
invasion vascular. Ademas suelen ser multifocalesy aveces bilaterales. Histol 6gicamente en laneoplasia
testicular no existian ninguna de estas caracteristicas, sino que se trataba de una neoplasia Gnica, bien
delimitada del resto del parénquimatesticular, en el que no se apreciaba ninguna afectacion intersticial o
vascular. Se trataria por tanto de una neoplasia primariatesticular, no asociada a carcinomain situ.

Dentro de las neoplasias primarias testi culares laimagen histol 6gica permite descartar facilmente unaserie
de entidades: tumor de células germinal es, tumores hematopoyéticos y tumores mesenquimales. El tumor
esta constituido por estructuras tubularesy cordonales sin nidos solidos, separadas por variable cantidad de
estroma que orientan el diagndstico aun tumor de los cordones sexuaes-estroma gonadal, y dentro de ellos
aun tumor de células de Sertoli. La ausencia de estroma densamente esclerosado y de células grandes
poligonalesy eosindfilas excluirialas variantes de tumor de células de Sertoli esclerosantey de tumor de
células de Setoli de células grandes cal cificante respectivamente. Se trataria por tanto de un tumor de
células de Sertali sin otra especificacion (NOS). El estudio inmunohistoquimico de coexpresion de
vimentina, y citoqueratinas de amplio espectro y de bajo peso molecular, asi como la positividad focal de
inhibina, calretinina, S100 y lanegatividad de EMA apoyan este diagndstico.

L os posibles diagndsticos diferencial es que pueden plantearse son:
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=  Tumor mixto cordones sexual es-estroma gonadal : contendria mayor cantidad de componente estromal
celular que el presente caso.

= Tumor de células de Leydig: lapresencia de abundante diferenciacién tubular excluye el diagndstico
detumor de célulasde Leydig.

=  Adenocarcinomaendometrioide de rete testis. puede confundirse por la presencia de glandulas
tubulares pero laausenciade relacién con larete testis, |a escasa atipiacitoldgica, y €l patron
inmunohistoquimico de negatividad de EMA y positividad parainhibina descartarian este diagndstico.

= Cistoadenoma sertoliforme de larete tetis: Generalmente estos raros tumores estan confinados a érea
delaretetestis, lo cual no ocurre en este caso y se acomparian de dilatacién de los canales de larete en
los que protruyen los focos tumores de patrén sélido o tubular.

=  Tumor adenomatoide intratesticul ar: histol 6gicamente se caracterizan por hendiduras parecidas a vasos
einfiltracion de células linfoides entre las células mesoteliales.

=  Tumor Carcinoide: Este diagnéstico diferencial se plantearia en aquellos tumores de células de Sertoli
con abundantes areas de patrén nodular o en sdbanas. En algunos tumores de células de Sertoli la
esinofilia de los citoplasmas, junto ala escasa atipia citol6gicay escasez de mitosis pueden plantear €l
diagnéstico diferencial con el tumor carcinoide. Los nicleos en los tumores de células de Sertoli
carecen de la tipica cromatina gruesamente granular caracteristicade los tumores carcinoides. La
positividad parainhibina apoya el diagnéstico de tumor de células de Sertoli. Sin embargo, la
expresi 6n inmunohistoquimica de cromograninay sinaptofisina no seria de ayuda en este diagndstico
diferencial yaque se ha descrito positividad para ambos marcadores en tumores de células de Sertoli

hastaen el 82% y 45% de |0s casos respectivamente.

2. ¢El tunor de células de Sertoli es maligno o benigno?.

En las neoplasias de células de Sertoli con comportamiento clinico agresivo con metastasis visceralesy
ganglionares | os hallazgos anatomopatol 4gi cos que se han descrito asociados son: a) didmetro mayor de 5
cm, b) necrosis, ¢) atipia moderada-intensa, d) invasién vascular y €) mas de 5 mitosis por 10 campos de
gran aumento. Ninguno de estos cinco criterios se encontraban presentes en el tumor estudiado. La
positividad para Ki-67 eramenor del 1% de los nucleos. Otros dos criterios que se han descrito afavor de
malignidad son: ausencia de expresion de inhibinay un indice proliferativo > de 30%. Ambos criterios
tampoco se encuentran presentes en este caso. Por |o tanto, no hay ningun criterio que haga sospechar que
esta neoplasia sea la responsabl e de las adenopatias o0 de los tumores mencionados en la historiaclinicaen
higado y pancreas. Ademés, clinicamente lalocalizacion de las adenopatias y metéstasis hepéticay

pancreatica no eslavialdgica de diseminacién de las neoplasias testiculares.

B. Masas Pancredticay Hepaticas

Lamasa pancr eética estaba constituida por células pequefias, que se disponian fundamentalmente en
cordones y nidos sélidos sin presenciade estructuras tubulares. El estroma era muy abundante, escasamente
celular y densamente hialinizado con grandes focos de calcificacion. Las células neoplésicas eran de forma
ovoide, con nucleo redondo, excéntrico, pequefio nucléolo, abundante heterocromatinay citoplasmacon

gruesos granul os eosinoficos. Los dos nddulos hepaticos correspondian a una neoplasia de patrén
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principalmente insular y parcialmente cordonal constituidos por células muy semejantesalasdela
neoplasia pancredtica.

Las caracteristicas arquitecturales, citol6gicas de | as neoplasias pancreaticay hepaticas, asi como el denso
estroma hialinizado en el caso del nddul o pancredtico, sugieren una neoplasia neuroendocrina. La
positividad inmunohistoguimicaintensa para cromogranina, sinaptofisina, asi como para citoqueratinas
apoyan el diagnéstico de neoplasia neuroendocrina. Se trataria de un carcinoma de célulasinsulares

primario pancreético con metéstasis hepéticas.

C. ¢Existealgunarelacion entrelas neoplasias pancr eéticas, hepaticas con la neoplasia testicular 2.

El diagnéstico seria de dos neoplasias diferentes: tumor de células de Sertoli NOS en la neoplasiatesticular
y de carcinoma de células insulares de pancreas con metéstasis hepéticas.

Se han descrito tumores de células de Sertoli asociados a sindrome de insensibilidad a andrégenos, a
sindrome de Carney (mixomas, pigmentacion cutdnea moteaday alteraciones endocrinas como sindrome de
Cushing, acromegalia o pubertad precoz) lavariedad de células grandes cal cificante de tumores de células
de Sertali y asindrome de Peutz-Jeghers (miltiples pélipos intestinal es) tumores de células de de Sertoli de
células grandes cal cificante, tumores de cordones sexual es con anillos tubular y tumores de caracteristica
mixtas; muy raramente tumor de células de Sertoli NOS. En este caso, lahistoriaclinicarefiere que no
existen antecedentes de interés ni ningln dato clinico que permita asociar |a neoplasiatesticular aaguno de

estos sindromes. Setrataria por tanto de dos tumores incidental es de presentaci6n sincrona.

DIAGNOSTICO ded CASO 1:
Testiculo: Tumor de células de Sertoli NOS

Pancreas: Tumor de células insulares

Higado: Metéstasis de tumor neuroendocrino
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CASO2

Resumen dela Historia clinica

Paciente de 56 afios.

Antecedentes: Herniorrafia bilateral en lainfancia. Meningitisalos 22 afios. HTA, obesidad e
hiperuricemia.

Recidivade herniainguinal derecha. En laintervencién quirdrgica de lahernia, se observa un gran tumor
escrotal por 1o que se realiza una orquiectomia derecha.

L a pieza muestra una gran tumoracion paratesticular con areas de hemorragiay un testicul o atréfico.

Discusién

El estudio de laimagen macroscépica permite centrar |a patologia en unalesién de estructuras
paratesticulares, sobre todo cordon espermético, pues en laimagen no se aprecia alteracion macroscopica
en el testiculo. Setrata de unalesién parcialmente quisticay hemorréagicaen su centro rodeada de una
pared de espesor variable y aspecto fibroso. El diagnéstico diferencial se plantea con funiculitis
abscesificada, funiculitis tubercul osa, lesiones seudotumoral es de cordén espermético y por la abundante
hemorragia no se puede descartar un hematoma de cordén espermético. Se podrian descartar todas aquellas
tumoraciones predominantemente solidas, como tumor adenomatoide y sarcomas.

En el estudio histol 6gico destacala presencia de abundante material hemético, fibrinay por fuerauna
proliferacién fibrosa con estructuras vascul ares de pequefio calibre sin hialinizacién de la pared ni
presencia de infiltrados inflamatorios angiocéntricos. El infiltrado inflamatorio es escaso. No se aprecian
granulomas ni areas de abscesificacion. Destaca la presencia de hemosiderina distribuida de manera
dispersa en las dos secciones estudiadas. No se aprecian imagenes de mitosisni atipiacelular.

Laimagen histol 6gica permite descartar de entrada una serie de entidades tanto benignas como malignas
gue pueden encontrarse en el cordon espermético. Se descartaria patologia inflamatoria como funiculitis
abscesificada, tuberculosa, xantogranulomatosa. Entre las neoplasias benignas se descartan por su diferente
morfologia: tumor adenomatoide, tumores de partes blandas (lipoma, |eiomioma, hemangioma,

leiomioma....). Entre las malignas laimagen morfol égica excluye mesotelioma, sarcomas (liposarcoma,

fibrohistiocitoma maligno, |eiomiosarcoma, rabbdomiosarcoma).

Descartadas las anteriores entidades, el diagndstico diferencial se planteariafundamental mente con: 1)
L esiones fibrobl asticas /miofibrobl asticas paratesticul ares, 2) Angiomixoma agresivo, 3) Angiofibroma

celular, 4) Angiomiofibroblastomay 5) Hematoma de cordén espermatico.

1) Lesionesfibroblasticas/ miofibroblasticas par atesticulares.

En 1973 Mostofi y Price propusieron el término de pseudotumor fibroso para agrupar todas las |esiones
reactivas fibroinflamatorias de las tUnicas testiculares; eran la segundalesion paratesticular en frecuencia,
después de los tumores adenomatoides. La etiol ogia se desconoce, aunque generalmente se han supuesto
COMO Procesos reparativos exuberantes airritacion crénica, infeccion o isquemia. Posteriormente se han
descrito numerosas entidades con diferentes nombres (pseudotumor inflamatorio, periorquitis proliferativa

crénica, periorquitisreactiva, proliferaciones fibrosas nodular y difusa, periorquitis fibromatosa,
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periorquitis pseudofibromatosa) para referirse a entidades semejantes o al menos que forman parte de un
espectro. En este espectro podrian separarse 3 grupos, con algunos sol apamientos entre ellos, que
probablemente reflgjen diferentes estadios evol utivos. Estos grupos son:

1 a Pseudotumor fibroso: se describen como masas blancas pétreas con fibrosis de las tanicas testiculares

gue raramente muestran degeneracion quistica, hemorragia o proliferacién difusa. Histol 6gicamente son
proliferaciones de células fusiformes, escasamente celulares, que se encuentran inmersasen un estroma
mas col &geno e hialinizado que el que presenta este caso. Se acompafian deinfiltrado inflamatorio y
capilares como los de un tejido de granulacion que en algunas de las areas del presente caso podrian ser
superponibles. Carecen de atipia, pleomorfismo o mitosis que tampoco encontramos en el caso objeto de
estudio.

1 b. Tumor miofibroblastico inflamatorio . También descrito bajo |os nombres: Pseudotumor inflamatorio,

tumor miofibroblastico atipico, proliferacion miofibrobl astica seudosarcomatosa, pseudosarcoma,
granulomade células plasmaticas y funiculitis proliferativa. La mayoriade |os descritos en localizacion
paratesticular son masas nodulares mal definidas, de consistencia firme, que raramente muestran
hemorragia o necrosis. Histol 6gicamente son proliferaciones de miofibroblastos en un estroma coldgeno
laxo amixoide con estructuras vasculares de tipo tejido de granulacion e infiltrado inflamatorio. Se han
observado tres patrones bésicos: 1) semejante afascitis nodular (funiculitis proliferativa), 2) semejante a
fibromatosis o histiocitomafibroso y 3) semejante a una cicatriz. Se hadescrito pleomorfismo nuclear,
células gigantes multinucleadas o estrelladas, a veces con citoplasma eosinéfilo semejantes alos
rabdomioblastos.

1 c. Fibrometosis agresiva o tumor desmoide: Es una proliferacidn fibrobl astica uniforme con fascicul os

compactos ondulados con prominente estroma hialinizado y vasos de pared fina dilatados alrededor de los
cuales se dispone €l infiltrado inflamatorio. Estaimagen morfol 6gica no coincide con el escaso estroma, no
hialinizado, ni con las caracteristicas de las estructuras vascul ares que se aprecian en las secciones

estudiadas del caso de seminario.

2. Angiomixoma agr esivo. En varones se han descrito casos en escrotoy cordén esperméatico semejantes a
los descritos en mujeres, en pelvis, y sobre todo en vulva. Laimagen macroscopica podriaentrar en el
diagnéstico diferencial pues se describen como masas gel atinosas 0 mixoides que pueden alcanzar gran
tamafio y ser mas o menos delimitadas. Sin embargo, el estudio histol 6gico permite descartar esta entidad
por la ausencia de crecimiento infiltrante, de abundante estroma mixoide hipocelular y de gruesos vasos
hialinizados. Por otra parte tampoco se encuentran las células multipolares que se describen en estos

tumores.

3. Angiofibroma cdlular. LaOMS ha acordado denominar angiofibroma celular aaquellas lesiones que
previamente se habian denominado en varones “tumor angiomiofibroblastoma-like”, por la semejanza con
los angiofibromas celulares descritos previamente en mujeres, de localizacion casi exclusivaen lavulva
M acroscépicamente suelen ser masas menoresy mejor circunscritas que el presente caso, solidas, y
excepcionalmente muestran areas de hemorragia o de necrosis. Histol 6gicamente son neoplasias

mesengui mal es benignas con dos componentes principales: 1) células fusiformes dispuestas en pequefios
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fascicul os entre fibras de col&geno sin un patrén arquitectural concreto. El estroma puede ser edematoso o
fibroso y 2) una prominente vascul arizacion con abundantes vasos de pequefio a mediano tamafio de
gruesas paredes, aveces hialinizadas. En el caso estudiado la proliferacién fibrosa no adopta un patron
fascicular y hay vasos de gran tamafio, que no parecen un componente proliferativo, sino estructuras

vasculares del corddn espermético. Se descarta por tanto también esta entidad.

4. Angiomiofibr oblastoma. Es una neopl asia benigna compuesta de célul as estromal es que aparece
predominantemente en region pelviperineal en mujeresy en escroto y partes blandas peritesticulares en
varones. Morfol 6gicamente puede haber un solapamiento con el angiofibroma celular. Macroscopi camente
son masas hien circunscritas sin necrosis. Microscépi camente muestran un estroma edematoso en el que
destaca variable celularidad fusocel ular tipicamente dispuesta alrededor de abundantes vasos ectéticos de

pequefio tamafio y pared fina. Estas caracteristicas histol 6gicas no coinciden con las del caso estudiado.

5. Hematoma de cor dén esper mético. En las secciones estudiadas de este caso, |a presencia de abundante
material hemético, material fibrinoso y una proliferacion fibrosa con proliferacion vascular semejante aun
tejido de granulacion, todo ello dispuesto en estratos, sugieren la posibilidad de un hematoma en
reabsorcién con una exuberante respuesta reparativa. Los hematomas de cordn espermatico se han puesto
en relacién con traumatismos tanto escrotal es directos como abdominales, causados por laroturade los
vasos de un varicocele o por extension al cordén espermatico de hemorragia retroperitoneal. En los datos
delahistoriaclinicano se refieren traumati smos previos. En otras ocasiones |os hematomas de cordédn
espermético se han considerado idiopaticos, sin patologia desencadenante. El gran tamafio de la tumoracion
es este caso se podriaexplicar si en lahistoriaclinicaexistieran datos en relacién con alguna patol ogia
previa, como vasculitis, tratamientos anti coagulantes o trastornos de la coagulacion con los que en
ocasiones se han descrito grandes hematomas escrotal es. Clinicamente los hematomas escrotal es se han

confundido con hernias inguinal es, tumores escrotal es o torsion testicular cuando se trata de nifios.

DIAGNOSTICO del CASO 2:

Hematoma de corddn espermético en organizacion.
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