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Fusion esplenogonadal. Presentacion de un caso y revision

de la literatura médica

Splenogonadal fusion. Report of a case and review of the literature

Sr. Director:

La fusién esplenogonadal, en ocasiones denominada como el
bazo supernumerario ectdpico intraescrotal, es una entidad
relativamente infrecuente, a juzgar por los escasos casos
publicados, en la que se encuentran restos esplénicos unidos
a la superficie del teste o del epididimo e incluso en situacién
intragonadal®.

Su incidencia exacta se desconoce, pudiendo ser logicamen-
te mayor que la publicada. En la actualidad y seglin Montes? y
Prada, los casos cifrados son unos 160% Clinicamente se
manifiesta como un tumor testicular o una masa paratesticu-
lar, pudiendo diagnosticarse también durante la cirugia de la
criptorquidia (en nuestro caso) o de la hernia inguinal. Esta
entidad suscita interés porque su presentacién como un tumor
palpable provoca la puesta en marcha de todo un armamento
analitico e iconografico que suele acabar en quiréfano. El
conocimiento de su existencia, aunque no impide en la
mayoria de los casos la actuacién quirdrgica, puede evitar
una actitud excesivamente agresiva en algunos casos.

Varén de raza negra que acudié a nuestra consulta por
ausencia de ambos testiculos en la bolsa escrotal. A la
exploracién fisica destacaba la presencia de caracteres
sexuales secundarios poco desarrollados, el escroto de
pequefio tamaiio y los testiculos no palpables ni en la bolsa
ni en los conductos inguinales. En la analitica presentaba:
FSH: 50,53 mU/ml, LH: 27,39 mU/ml, testosterona: 3,54 ng/mly
testosterona libre: 5,96 pg/ml (hipogonadismo hipergonatré-
fico). En la RMN no se visualizaron los testiculos en la bolsa
escrotal, identificandose imégenes compatibles con los tes-
ticulos de morfologia ovoidea. Posteriormente se solicitd
seminograma, siendo el resultado «ausencia de espermato-
zoides en fresco ni en el sedimento poscentrifugacién de toda
la muestra, por lo que no se efectud criopreservaciény. Tras
estos hallazgos, se plante6 al paciente conservacién testicular
para preservar la produccién hormonal, pero finalmente optd
por orquiectomia bilateral laparoscépica (fig. 1) +colocacién
de proétesis testicular bilateral+tratamiento hormonal
sustitutivo posterior. La descripcién anatomopatolégica
(ig. 2) del testiculo izquierdo consistia en tubulos
constituidos sélo por las células de Sertoli, sin evidencia de

neoplasia intratubular y, en continuidad con el parénquima,
un bazo accesorio sin alteraciones («fusién esplenogonadal»).

Se conoce como «fusion esplenogonadal» a la alteracién
congénita caracterizada por la fusién anémala entre el bazo
y la génada y derivados del mesonefros. Aunque puede
aparecer en los dos sexos, es mucho mas frecuente en el
masculino (relacién de 9 a 1 o de 15 a 1, segin diversos
autores), aunque hay que anotar 4 casos publicados en
mujeres, en el que el tejido esplénico se encontraba adya-
cente al ovario y al mesoovario. Existen casos descritos en
intersexos. La primera descripciéon de esta entidad data de
1889 cuando Pommer® la describi6, aunque parece ser que
previamente habia sido referenciada por Boestrom 6 afios
antes (citado por Knorr y Borden®). En 1988, Petrik” recluta y
estudia la mayor serie compuesta por 87 casos. Hasta la fecha,
se han descrito unos 160 casos®°.

La primera larga serie que incluia 30 casos se debe a Putschar
y Manion®™, que en 1956 diferencian dos formas de esta
entidad: continua y discontinua. En la primera, el bazo y los

Figura 1 - Imagen macroscépica del testiculo izquierdo (pieza
de orquiectomia que pesa 18,4g, en la cual se identifica un
testiculo que mide 3,5 cm y no muestra alteraciones relevantes).
Se identifica, en continuidad con el parénquima, un bazo
accesorio sin alteraciones relevantes.
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Figura 2 — HE-40x. Testiculo constituido por tiibulos sélo con
las células de Sertoli, un intersticio con abundantes células
de Leydig e inmediata continuidad con el tejido esplénico
sin alteraciones histopatoldgicas.

restos esplénicos adheridos al teste, al epididimo o deferente
se unen mediante un cordén fibroso, que si bien acostumbra a
situarse a nivel retroperitoneal, puede encontrarse ocasional-
mente intraperitoneal. En la forma discontinua no se encuen-
tra unién entre ambas estructuras. La frecuencia se reparte al
50% entre ambas formas. Hay autores que recuerdan que la
cuerda de unién puede romperse, con lo que la forma continua
pudiera transformarse en discontinua. Los restos esplénicos
adheridos al teste se encuentran separados de éste por una
capsula, aunque hay casos descritos en los que el tejido
esplénico se ha localizado a nivel intratesticular.

Se puede diagnosticar a cualquier edad (1-81 afios), aunque
la mitad de los casos se publican en nifios, pero con
preferencia por debajo de los 20 o 30 afios.

Aunque la gran mayoria son izquierdos, se han descrito en
el lado derecho.

Embriolégicamente, en la 5. o 6.2 semana del desarrollo
ocurren complejos procesos de rotacidén gastrointestinal,
momento en que el duodeno y el pancreas quedan retrope-
ritoneales, implicando esto la fusién de las superficies
celémicas adyacentes, durante la que una posible adherencia
del mesénquima esplénico al esbozo gonadal y su posterior
arrastre durante el descenso de la génada podria explicar
tanto el maldescenso testicular como la presencia del tejido
esplénico yuxtagonadal. También estdn muy cerca las es-
tructuras precursoras de los huesos del hombro, lo cual esta
probablemente relacionado con la asociacién a malformacio-
nes en las extremidades. El origen embriolégico de esta
alteracién no explica la diferencia de incidencia entre los dos
sexos, aunque es posible que los casos en el ovario estén
infradiagnosticados dado que no pueden ser explorados con
la misma facilidad que el testiculo, por lo que probablemente
si no causan sintomas no se lleguen a diagnosticar.

Tan solo los pocos casos de presencia del bazo intragonadal
quedarian dificilmente explicados por la teoria anterior, imagi-
nando que estos casos se producirian como consecuencia de la
induccién de potencias hematopoyéticas en el mesénquima
gonadal.

En la actualidad, hay otra teoria que achaca a un anormal
desarrollo del ligamento suspensorio craneal testicular una
anormal involucién, con la consiguiente criptorquidia y
colonizacién del ligamento anémalo por las células esplénicas.

En el 30% de las formas continuas se han descrito
anomalias congénitas asociadas, tales como criptorquidia,
peromelia, micrognatia, hipoglosia, defectos palatinos, poli-
microgiria, craneosinostosis, espina bifida, defectos cardia-
cos, hernia diafragmatica, pulmén hipoplasico y anomalias
anorrectales. Cuando Putschar y Manion™ describieron las
dos formas, asociaron la continua con un alto porcentaje de
criptorquidia y hernia inguinoescrotal debido al defecto en el
cierre inguinal que produce el cordén fibroso.

Clinicamente se traducen en el 40% de los casos por la
aparicién de una masa paratesticular, preferentemente situada
en relacién con el polo superior testicular, lo que en ocasiones,
cuando estd intimamente unida, la hace de dificil diagnéstico
diferencial con masas sélidas paratesticulares (rabdomiosar-
coma, linfoma, metdstasis, etc.). Aunque la existencia de
restos esplénicos a nivel del escroto no suele plantear ningin
problema, hay que recordar que el bazo, aunque sea ectépico,
puede padecer las mismas alteraciones que su homologo en
situacién normal, esto explica que en los casos de hiperes-
plenismo y en aquellas enfermedades con participacién
esplénica, como malaria, parotiditis, mononucleosis o leuce-
mias, los restos adyacentes al teste pueden participar a la par
que el bazo, produciendo un aumento de la masa asociada a
dolor. También se han descrito casos de rotura asociada.

La fusién continua se presenta, en ocasiones, con sintoma-
tologia abdominal, pudiendo llegar a producirse casos de
obstruccién intestinal cuando la cuerda de unién se encuen-
tra en situacién intraperitoneal o aparecer dentro del cuadro
clinico de criptorquidia.

Aunque excepcionales, estadn descritos 3 casos de tumor
germinal asociados a fusién esplenogonadal, en los tres
existia el antecedente de criptorquidia asociada.

El diagnéstico acostumbra a ser un hallazgo durante la
exploracién quirdrgica de una masa paratesticular o durante
la intervencién quirtrgica de una hernia inguinoescrotal o
una criptorquidia, aunque la mayoria se presenta como
nédulos palpables en el escroto sin otros sintomas. Si
existiera la sospecha razonable en cuanto a la existencia de
una fusién esplenogonadal (la coexistencia de alteraciones
6seas con masa escrotal izquierda asintomatica), hay autores
que preconizan el empleo de radiontclidos con Tc99m para
confirmar o descartar esta entidad. Se han descrito dos casos
de diagndstico ecografico prenatal (malrotacién gastrointesti-
nal mas sindrome de fusién esplenogonadal).

Ecograficamente, el bazo accesorio no difiere ecogénica-
mente del teste normal, evidencidandose una masa bien
delimitada de entre 2 y 3cm en intima relacién paratesticular.
Curiosamente, Patel aconseja fijarse en el movimiento del
bazo cuando se maniobre una masa de estas caracteristicas,
transmitiendo el movimiento desde el testiculo hasta este,
situacién que tan solo ocurriria en los casos de fusién
continua.

Macroscépicamente, durante la exploracién quirdrgica, la
fusién esplenogonadal se manifiesta como una masa sélida
de entre 2 y 3cm de tamario, de coloracién roja, compuesta
por un parénquima similar al bazo. Histolégicamente, se
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compone del tejido esplénico absolutamente normal, que
incluye pulpa roja y sinusoides.

Ante el diagnostico exploratorio se aconseja obtener una
muestra del tejido urgente para que el patdlogo lo certifique
pudiendo asi realizar una exéresis parcial de la masa,
preservando el teste sobre todo en varones jovenes.

Como anécdota, hay autores, como Patel, que aconsejan la
busqueda del tejido esplénico ectdpico cuando se requiera
una esplenectomia, suponiendo una alta frecuencia de esta
entidad en forma asintomdtica, dado que al ser un tejido
normal, aunque ectdpico, los remanentes serian funcional-
mente normales, pudiendo recidivar los sintomas derivados
del hiperesplenismo.

El interés clinico de la «fusién esplenogonadal» radica, ademés
de en su baja frecuencia, en que la mayoria son diagnosticadas
como tumoracién intraescrotal que obliga a cirugla y a
orquiectomia en muchas ocasiones, pudiendo esta evitarse si
existiera la sospecha previa, ya que la mera existencia del tejido
esplénico normal en el escroto no constituye ningin tipo de
problema para el paciente. Asimismo, hay que tener presente
que el tejido esplénico accesorio y ectépico puede participar de
aquellos procesos que afecten al bazo provocando esplenismo,
como en parotiditis, leucemias, mononucleosis, incluso mala-
ria. De esta manera, los restos esplénicos se manifestarian
aumentando de tamarfio a nivel escrotal.
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Recidiva tumoral en sustitucion vesical ortotopica.
A propdsito de dos casos y revision de la literatura médica

Tumor relapse in orthotopic bladder replacement. A report of two cases

and literature review
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Los tumores vesicales tienen como caracteristica bien cono-
cida su tendencia a la recurrencia a lo largo de todo el
urotelio. La mayor parte de las recidivas se producen en la
misma vejiga y sélo un 2-3% lo haran en la via urinaria
superior’. La recidiva en sustituciones vesicales intestinales
es un fenémeno excepcional y poco conocido.

Se habian descrito con anterioridad adenocarcinomas desarro-
llados en derivaciones urinarias colénicas con relativa frecuencia
como consecuencia de la irritacién de la mucosa intestinal en
contacto con la orina. Las recidivas de tumores de urotelio en las
derivaciones intestinales son menos frecuentes que las anteriores

y se producen como consecuencia de una diseminacién local o
bien a distancia de un tumor que ya existia previamente®.

Entre 1975 y agosto de 2009 se han realizado en nuestro
departamento 498 derivaciones urinarias tras la realizacién de una
cistectomia radical. A lo largo de este periodo, hemos hallado dos
casos de recidiva de carcinoma urotelial en neovejiga ortotépica.

El primer caso es un paciente de 71 afios con antecedentes de
tumor de urotelio T1G3 y carcinoma in situ recidivante tratado
con RTU vesicales multiples e instilaciones endovesicales con
BCG. Al evidenciar recurrencia de la enfermedad tras la
inmunoterapia, se le indicé tratamiento quirdrgico mediante
cistovesiculoprostatectomia radical y se realizé una sustitucién
ortotépica tipo Camey II. El diagnéstico anatomopatolégico fue
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