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Resumen

La presencia de una masa en la regidn escrotal comprende un amplio espectro de patologias, unas con mayor urgencia para el manejo
que otras, dado el riesgo asociado de pérdida testicular o desarrollo de cancer. Dentro de las posibilidades diagndsticas se encuentran las
neoplasias, destacando las originadas en el epididimo, con un 75% de casos de etiologfa benigna, correspondiendo un 9% al cistoadenoma
papilar de epididimo que sobresale por su baja frecuencia dado que en la literatura mundial existen aproximadamente 70 reportes
publicados con escasos provenientes de literatura médica en castellano, en los que se incluye el presente caso expuesto en el que se
confirma histopatolégicamente un cistoadenoma papilar de epididimo y se presenta una revisién del tema acerca del enfoque de un
paciente con masa escrotal. Asimismo se resalta el hecho de que esta lesién puede asociarse con la enfermedad de Von Hippel Lindau,
sobre todo en presentaciones bilaterales. MED.UIS. 2020;33(2):95-100.
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Report of the first case of papillary cystadenoma of the epididymis in Colombia
Abstract

The presence of a mass in the scrotal region comprises a wide spectrum of pathologies, some with greater urgency for management
than others, given the associated risk of testicular loss or cancer development. Among the diagnostic possibilities are the neoplasms,
highlighting those originating in the epididymis, with 75% of cases of benign etiology, 9% corresponding to the papillary cystadenoma of
the epididymis that stands out for its low frequency given that in the world literature there are approximately 70 published reports with
few from medical literature in Spanish, which include the present case presented in which a papillary cystadenoma of the epididymis is
confirmed histopathologically and a review of the topic about the approach of a patient with scrotal mass is presented. Also the fact that
this lesion can be associated with von Hippel Lindau disease, especially in bilateral presentations is highlighted. MED.UIS. 2020;33(2):95-
100.
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Infroduccién

Las neoplasias del epididimo son raras, alrededor de
un 75% son de etiologfa benigna, la mas comun es el
tumor adenomatoide, seguido por el cistoadenoma
papilar*?. Por otro lado, los tumores malignos
muestran tasas de incidencia de aproximadamente
0,03% en los que se incluye el adenocarcinoma,
mesotelioma y carcinoma de células renales
metastdsico*’. Dentro del grupo de neoplasias
benignas del epididimo se destaca el cistoadenoma
papilar que corresponde al 9% del total de tumores,
es de origen epitelial y se ha reportado en diversas
publicaciones; en la literatura mundial existen
aproximadamente 70 reportes publicados con
escasos provenientes de literatura médica en
castellano, es una patologia infrecuente que debe
tenerse en cuenta como diagndstico diferencial en el
contexto de un paciente con masa escrotal*3>°.

El cistoadenoma papilar de epididimo suele
presentarse principalmente en adultos jévenes,
con un rango de expresién que va desde los 16
hasta los 76 afios, con un promedio de 35 afios, se
caracteriza por ser una lesién sdélido quistica de
crecimiento lento, que puede medir de 1 a 3 cm,
se ubica principalmente en la regién de la cabeza
del epididimo, y es generalmente asintomatica
pero puede producir un cuadro de edema escrotal
secundario, es usualmente indoloro, aunque la
mayoria de veces se encuentra como hallazgo
incidental durante un examenfisico por cualquier otra
razén?*. El diagndstico es inicialmente clinico y con
ecografia testicular, el manejo consiste en la escisién
local con preservacion testicular, aunque en algunos
casos pueden requerir orquiectomia®. Se resalta que
el hallazgo de cistoadenoma papilar de epididimo
bilateral es patognomdnico de la enfermedad de
Von Hippel Lindau, un sindrome con alto riesgo de
desarrollar neoplasias benignas y malignas por lo que
los pacientes deben continuar, en dichos casos, un
tamizaje radioldgico o genético™.

Los objetivos de este articulo incluyen reportar el
primer caso diagnosticado en el Hospital Universitario
de Santander, Colombia, de un cistoadenoma papilar
de epididimo, y de igual forma revisar el espectro de
presentaciones que puede llegar a tener un paciente
que ingresa para estudio de una masa escrotal y su
amplia gama de diagndsticos probables.
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Presentacion del caso

Masculino de 26 afios remitido del servicio de consulta
externa de urologia del Hospital Universitario de
Santander por haber presentado una masa en regién
escrotal derecha de un mes de evolucién asociada a
dolor e incomodidad. El paciente llegd acompafiado
de familiar, quien suministré la mayor parte de la
informacién, dado que el paciente tenia disartria
y disminucién en la concentracién, amaurosis con
estrabismo en ojo derecho con atrofia del nervio
Optico y disminucion de la agudeza visual del ojo
izquierdo como secuelas secundarias al antecedente
personal de hemangioblastoma cerebeloso
localizado en regién paramediana izquierda para
lo que fue manejado con reseccién quirlrgica y
colocacion de una vélvula de Hakim.

Al examen fisico se encuentra paciente longilineo,
signos vitales normoconfigurados, con evidente
alteracién en el lenguaje y en la atencidn que
dificultaban la comunicacién con el paciente.
A la exploracién genital en la inspeccién no se
observaban cambios inflamatorios en la piel, no
presentaba asimetria de las bolsas escrotales, en la
palpacién de sacos escrotales se evidenciaba en la
region lateral del saco escrotal derecho una masa
moavil, renitente, dolorosa a la palpacién, no adherida
a planos profundos, no se palpaban adenopatias
asociadas a la lesion.

Los paraclinicos de ingreso evidenciaron hemograma
con leucocitos de 7200/mm3, neutrdfilos 60%,
hemoglobina de 12,5 g/dL, hematocrito de 38%,
plaquetas de 250.000/mm3, proteina Creactiva de 0,7
mg/dL, velocidad de sedimentacién globular 10 mm/
hora. En el estudio ecogréfico de la regidn escrotal
se encontrd una masa tumoral redondeada, con ecos
mixtos, presentando dreas hipoecogénicas ubicadas
encima del parénquima testicular, motivo por el que
fue programado para cirugia para su extirpacion,
evidenciando durante la intervencién que la lesidn se
ubica en la regién del epididimo.

En el laboratorio de patologia se recibié una masa
nodular quistica de 3,8x2,6 c¢cm, de color blanco
amarillenta, muy bien definida que al corte era
predominantemente quistica con la existencia en su
luz de pequefias frondosidades papilares, friables
mezcladas con un liquido de aspecto seroso. En el
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estudio de los cortes histolégicos se observaba una
lesion quistica benigna con presencia de papilas
tapizadas por epitelio cubico bajo, de tipo seroso
con amplio citoplasma claro y nucleos redondeados
normocrémicos y sostenidos por estroma fibroso,
congestivo de aspecto multiquistico con presencia
de multiples proyecciones papilares revestidas por
epitelio seroso, con citoplasma claro, y nucleos
normocrémicos, acompafada por secrecién aciddfila
en su interior y con estroma fibroso (Ver Figura 1).

Figura 1. Se reconoce la neoplasia del epididimo con tincion
hematoxilina-eosina (10x).

Fuente: autores.

Los estudios de inmunohistoquimica revelaban
que las células son reactivas para CK7 y AE1-AE3 y
negatividad para CD10, Calretinina y CEA. Con estos
hallazgos el diagndstico es compatible con un tumor
de tipo cistoadenoma seroso papilar de epididimo
(Ver Figuras2 Ay B).

Figura 2.A. Se aprecia positividad para CK7 en la lesion quistica

del caso expuesto (10x). B. La lesion es negativa para el marcador
CD10.
Fuente: autores.

El paciente actualmente no presenta ningun tipo
de sintomatologia a nivel urolégico. Continda
en el proceso de rehabilitacién y seguimiento
por neurologia, neurocirugia y fisiatria, no hay
documentacién de otros exdmenes complementarios
realizados.

Discusion

Las masas en region escrotal comprenden un amplio
espectro de patologias, algunas pueden requerir
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diagndstico y tratamiento temprano para evitar
el riesgo de infertilidad, de pérdida del testiculo o
de cancer, sobre todo en aquellos pacientes que
ingresan con masas escrotales dolorosas, en la
figura 3 se presenta una propuesta para el abordaje
diagndstico de un paciente con masa escrotal’. Se
reconoce la ecografia testicular doppler como el
estudio imagenoldgico de eleccién por su precisidn
diagndstica, costo eficacia y gran disponibilidad, sin
embargo, presenta limitaciones en sus hallazgos por
su naturaleza operador-dependiente, un pequefio
campo de visién que conlleva a baja visién del
panorama y una pobre caracterizacién del tejido, se
ha descrito el uso de resonancia magnética nuclear,
sin embargo su uso en la practica es muy bajo®9. (Ver

Figura 3).

Evaluacién de una masa escrotal

Masa escrotal

|

Dolorosa de inicio sibito o Indolora

rapidamente progresivo

¢ Testiculo elevado u
horizontal, nduseas / vomitos?

|S|' |rNo

EPresunt: torsion testicular: ¢ Signo de
coarafia doopler ounl_o azul?

Sino disponible: Exploracion

quirdrgica urgente
Si No

Realizar ecografia doppler para
estudios diagndsticos

Torsién del ¢Falta de flujo sanguineo en
snd; la ecografia Doppler,
apéndice proteina C reactiva <24 mg
testicular
porL?
I si No
Torsion testicular: Frobable
ovaliaciba epididimitis /
orquitis,

! i el posiblemente hernia

inguinal incarcerada
o cancer testicular
hemorragico

Figura 3. Algoritmo de enfoque del paciente con masa escrotal.
Fuente: adaptado de referencia 7

Debe enfatizarse que dentro de las posibilidades
diagndsticas de una masa escrotal se encuentran
las neoplasias, en este grupo las intratesticulares
corresponden en su mayoria a tumores malignos,
mientras que las extratesticulares suelen ser
neoplasias benignas. Un gran ejemplo de neoplasias
extratesticulares, la mayoria de origen benigno, se
ubican en el epididimo>.

Como se menciond previamente, el segundo tumor
benigno mas frecuente localizado en el epididimo
corresponde al cistoadenoma papilar que fue
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descrito por primera vez por Lindau en 1920, mas
adelante otros publicaron nuevas y ampliadas
descripciones microscdpicas, hasta la fecha existen
alrededor de 70 reportes de esta lesién con escasos
datos reportados en literatura médica en castellano,
y aun mas limitados en paises de Suramérica™>".
De acuerdo a lo publicado en la literatura es la
primera vez que en Colombia se reporta un caso de
cistoadenoma papilar de epididimo.

Se hanrealizado estudios recientes que han explicado
ciertos aspectos relacionados con la patogénesis de
este tumor, los cuales se han basado en pacientes
con enfermedad de Von Hippel Lindau y en los que
se ha evidenciado lesiones precursoras confinadas a
los conductos eferentes de la cabeza del epididimo,
y que, por su origen mesonéfrico es posible que los
restos de material mesonéfrico mal desarrollado
puedan jugar un rol importante*".

Macroscdpicamente el cistoadenoma papilar de
epididimo se evidencia como una lesién sdlida o
con diferentes grados de componente quistico,
tipicamente menor de 5 cm de tamafio, con
rangos que van de 0.5 hasta 8 cm, con limites
precisos, encapsulado, de color pardo amarillento,
con aspecto nodular®™. Con respecto al caso
presentado, este se encuentra dentro del promedio
de los descritos en la literatura con dimensiones
de 3,8x2,6 cm, ademas con bordes bien definidos y
color blanco amarillento.

A nivel microscépico se identifican papilas con un eje
conectivo vascular central cubierto por un epitelio
cibico o cilindrico simple, compuesto por células
sin criterios de malignidad, con un citoplasma claro,
caracteristica dada por la presencia de glucégeno
0 grasa, pocas veces estas células presentan
cilios, dicho epitelio recubre ductos ectasicos vy
microquistes, y esta acompafiado de un estroma
fibroso en el que es posible observar respuesta
inflamatoria o cambios degenerativos. En los
estudios de inmunohistoquimica la lesién suele ser
positiva para marcadores epiteliales de tipo AE1/AE3,
CK7 y antigeno de membrana epitelial y es negativa
para CK20, CD10 y antigeno carcinoembrionario
lo que va a favorecer el origen en los ductos del
epididimo*®™. Pueden ocurrir dificultades a la hora
de realizar el diagndstico histopatoldégico debido a
las similitudes en las caracteristicas que presenta el
cistoadenoma papilar de epididimo con el carcinoma
metastdsico de células renales claras, una neoplasia

98

MED.UIS. 2020;33(2):95-100

maligna que ademads también se asocia con el
Sindrome de Von Hippel Lindau. Estas neoplasias
comparten caracteristicas morfoldgicas como
estroma vascularizado, estructuras acinares y células
claras con nucleos picndticos centrales, e igualmente
ambas se tienen origen embrioldgico a partir de
los conductos mesonéfricos y metanéfricos™.
En el caso expuesto los marcadores corroboran
el origen en las células que revisten el epididimo,
descartando entre otros la génesis en las células
mesoteliales y la presencia de lesion metastasica.
Como se menciond previamente, uno de los posibles
diagndsticos diferenciales que pueden surgir es el
carcinoma de células claras del rifidn, dado que las
células tumorales del cistoadenoma del epididimo
ademds de lo mencionado, tienen la capacidad
de almacenar glucégeno y le dan esa apariencia
de célula clara, sin embargo, como en las figuras
del caso, la inmunohistoquimica realizada en el
caso presentado muestra positividad para CK7 vy
negatividad para CD10 y racemasa, mientras que para
el carcinoma de células claras muestra lo contrario,
es decir negatividad para CK7 y positividad para CD10
y racemasa.

De acuerdo a la literatura los casos de cistoadenoma
papilar con presentacion bilateral son casi
patognomonicos de la enfermedad de Von Hippel
Lindau pero a la fecha no existen recomendaciones
precisas ni guias acerca de la conducta a seguir con
estos pacientes en los que parece razonable realizar
un tamizaje genético o evaluacidn/ seguimiento
radiolégico>+®.

La enfermedad de Von Hippel Lindau ocurre por
la mutacion del gen VHL, el cual estd ubicado en el
cromosoma 3p25-26 y actlia como un gen supresor
de tumor, con herencia autosémica dominante y
una penetrancia del 100% a los 65 afios, por lo que
la forma heredada es hasta 14 veces mas frecuente
que la mutacién de novo que en poblacién general
corresponde a casi un 20% de los casos>™®™. Esta
mutacién otorga una predisposicion a la formacién
de neoplasias benignas y malignas de distintos
origenes, tales como: hemangioblastomas del
sistema nervioso central o retina, feocromocitoma,
tumor pancredtico neuroendocrino, tumor del saco
endolinfdtico, quistes renales, quistes hepdticos,
carcinoma de células claras en rifidn y también
cistoadenoma papilar de epididimo o su contraparte
en el sexo opuesto, el cistoadenoma papilar de
ligamento ancho®°.



Reporte del primer caso de cistoadenoma papilar de epididimo en Colombia,

Mayo - agosto

La relacién con el Sindrome de Von Hippel Lindau
es débil cuando la lesidn es unilateral, por ello no se
recomienda ninguna pesquisa adicional en busqueda
de este sindrome**, Sin embargo, recientemente
se publicé un caso, hasta ahora el primero descrito,
de un paciente joven de 17 afios con cistoadenoma
papilar de epididimo unilateral asociado con la
enfermedad de Von Hippel Lindau, el cual fue
sospechado hasta un afio después de la reseccidon
de la lesidn escrotal, debido a hallazgos incidentales
de lesiones nodulares en sistema nervioso los
cuales fueron encontrados en una tomografia
computarizada de cuerpo total realizada por haber
presentado un accidente de transito3. El caso clinico
en el presente articulo corresponde a una lesidon
unilateral en epididimo, en un paciente joven de 26
afios que ademads tiene antecedente personal de
hemangioblastoma de fosa posterior documentado
en el afio 201, hallazgo llamativo por su alta
probabilidad de asociacién con la enfermedad de
Von Hippel-Lindau pero presentamos una limitacion
en cuanto a la confirmacién diagndstica porque por
tramites administrativos no se realizaron estudios de
extension y complementarios en el paciente, pero
pese a esto, continda bajo seguimiento clinico por
sus especialidades tratantes.

Deigualforma, enpacientesconlaenfermedaddeVon
Hippel Lindau que presenten cistoadenoma papilar
de epididimo uni o bilateral lo ideal seria mantener
un manejo conservador, debido a que existen
Unicamente dos casos descritos de malignizacion de
dichas lesiones?; teniendo en cuenta que la mayoria
de los tumores extra-testiculares son benignos, es
probable que el urdlogo decida hacer la extraccion
quirdrgica de la lesién sin una confirmacién
histoldgica previa, ordenando posteriormente un
estudio histopatoldgico®. Ante cualquier duda es
posible obtener una muestra de la lesién mediante
ACAF y realizar un procedimiento quirdrgico
posterior segun los resultados de biopsia; si bien
la cirugia puede ser el tratamiento definitivo, otros
autores sugieren el seguimiento de estos pacientes,
al haber encontrado algunos casos de recurrencia
o de transformacién a cistoadenocarcinoma“.
Tal y como se ha documentado en la literatura el
prondstico luego de la extirpacién de la lesién es
muy bueno, pero como se menciond es esencial
considerarlo como un antecedente relevante que el
paciente debe recordar muy bien y que debe quedar
adecuadamente registrado en la historia clinica.
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Conclusiones

Lasmasas escrotales comprendenunamplio grupo de
posibles diagndsticos que segun la etiologia pueden
0 no requerir de un manejo urgente. Dentro de los
posibles diagndsticos, se encuentra el cistoadenoma
papilar de epididimo, lo mds relevante de esta lesién
es tener presente la posibilidad de asociarse con
la enfermedad de Von Hippel Lindau, sobre todo
cuando se presenta en forma bilateral. Sin embargo
se debe considerar su posibilidad segun el criterio
del clinico en pacientes con presentacién unilateral,
tal como se expone en esta presentacion, en la que
se reporta por primera vez un caso en poblacién del
nororiente colombiano en el Hospital Universitario
de Santander el cual fue confirmado con el estudio
histolégico y marcadores de inmunohistoquimica
pues en este contexto con los antecedentes del
paciente sedemuestralaimportancia del seguimiento
multidisciplinar y de estudios de extensién por su
alta probabilidad ain no demostrada de padecer la
enfermedad de Von Hippel Lindau.

Consideraciones éticas

Se conté con el correspondiente consentimiento
informado para el reporte del caso, asi como también
para el uso de los datos y hallazgos consignados en la
historia clinica del paciente.
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