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Resumen
Introduccion: el adenocarcinoma de células claras en cérvix es
una enfermedad que representa del 2 al 7 % de todos los adeno-
carcinomas de cérvix. Esta constituido por células con citoplasma
claro o células en tachuela que se disponen en un patrén sélido,
tubuloquistico, papilar, o bien, en una combinaciéon de estos.

Caso clinico: nifia de 11 afios de edad, originaria y residente
de Chiapas, en quien se inici6 el padecimiento a los siete
afos de edad con sangrado transvaginal esporadico e intermi-
tente. No tenia antecedentes de exposicion a dietiletilbestrol.
En la histeroscopia se observé lesion exofitica exocervical en
barril de 7 x 3 x 3 cm, con predominio en el labio posterior. Los
cortes por congelacién indicaron tumor maligno poco diferen-
ciado y compatible con carcinoma de cuello uterino. La pa-
ciente fue sometida a traquelectomia simple.

Conclusiones: la dificultad diagnéstica en el caso que se des-
cribe estriba en la edad de la paciente y la ausencia de expo-
sicion in utero a dietiletilbestrol; los diagnosticos diferenciales
para esa edad son rabdomiosarcoma botrioides y tumor extra-
gonadal de senos endodérmicos con patrén reticular y papilar;
con diferencias histoldgicas evidentes. Otra posibilidad es
metastasis de adenocarcinoma de células claras, que se des-
carté clinicamente.
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adenocarcinoma de células claras
estrogenos

El adenocarcinoma de células de claras en cérvix es una
enfermedad rara; representa solo de 2 a 7 % de todos los
adenocarcinomas de cérvix;'? es histologicamente idéntico
a su contraparte en otros sitios del tracto genital de la mujer,
como la vagina, el endometrio y el ovario.>*
Histologicamente, el adenocarcinoma de células claras esta
constituido por células con citoplasma claro o eosindfilo granu-
lar, amplio, con nucleo hipercromatico y pleomorfo, o bien,
por células en tachuela que se disponen en un patrén sélido,
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Summary

Background: the clear cell adenocarcinoma (CCA) in cervix is a
rare disease. It represents only 2 to 7% of whole adecocarcinomas
of cervix. Its histological pattern seems identical to their counter-
parts elsewhere in the female genital tract, including the vagina,
endometrial and ovary. The CCA is constituted by cells with a
clear cytoplasm in tack that are arranged in a solid pattern, tubu-
locystic, papillary, or mixed.

Clinical case: an eleven year old girl with sporadic and inter-
mittent transvaginal bleeding, and who felt in severe anemia
due to hiperpolimenorrea treated with athinyl estradiol deso-
gestrel was attended. She had not history of exposition in
utero to diethyletilbestrol. Hysteroscopy showed an ectocervical
exophytic lesion in a barrel of 7 x 3 x 3 cm, located predomi-
nantly in the posterior lip. A frozen section of the lesion was
reported as a poorly differentiated malignant tumor compat-
ible with cervical carcinoma. She underwent to simple trache-
lectomy.

Conclusions: diagnostic difficulty was the age of the patient and
the lack exposition in utero to DES, the differential diagnosis
included the age group tumors and rhabdomyosarcoma botryoides
and extragonadal endodermic origen with papillary and reticu-
lar pattern. Another was a metastatic CCA.
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tubuloquistico, papilar, o una combinacion de cualquiera de
estos.> 3

Se estima que la probabilidad de desarrollar un adeno-
carcinoma de células claras de cérvix es de 1 en 1000 para
las mujeres expuestas al dietiletilbestrol y de 0.1 % en mu-
jeres no expuestas, lo que implica que otros factores, tales
como inestabilidad microsomal, infeccidon por virus del
papiloma humano, sobreexpresion de Bcl-2 y la mutacion
del gen p53, contribuyan al desarrollo de este tumor.®® Sin
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embargo, se han identificado nuevos casos de adenocarci-
noma de células claras de cuello del ttero y de la vagina, a
menudo sin historia de exposicion al dietiletilbestrol.®

Caso clinico

Nifla de 11 afios de edad, originaria y residente de Chiapas,
quien inicié padecimiento a los siete afios de edad con sangra-
do transvaginal esporadico e intermitente. No fue llevada al
médico hasta diciembre de 2009, cuando tras el inicio de la
menarca present6 hiperpolimenorrea severa que provocd ane-
mia grave la cual amerité hemotransfusion. En enero de 2010
present6 salida de coagulos transvaginales y célico en
hipogastrio con intensidad 9/10 en la escala visual analoga del
dolor. Se inici6 tratamiento con desogestrel con etinilestradiol.
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Mediante resonancia magnética se identifico malforma-
cién utero bicorne, unicolpos, con hematometra bilateral e
hipoplasia uterina accesoria. La nifia fue enviada al Hospital
de Ginecoobstetricia 4 del Distrito Federal, para su estudio
integral, donde se le realizo histeroscopia con la que se obser-
vo utero de 7 x 3 X 3 cm, normal, cavidad uterina sin alteracio-
nes, parametrios libres, anexos normales, cérvix con una lesion
exocervical exofitica en barril de 3 X 3 cm, predominantemente
en labio posterior; canal endocervical sin alteraciones; asi
como laparoscopia, para reseccion parcial de tumor. El estu-
dio transoperatorio indicd tumor cervical maligno, poco dife-
renciado y compatible con carcinoma. Por lo anterior, se
programd traquelectomia simple, que fue realizada sin compli-
caciones.

El informe histopatologico de la pieza quirtrgica indico
adenocarcinoma de células claras de cérvix de 2 x 1.5 cm, con

Figura 1
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a) Adenocarcinoma de células claras con patrén arquitectural sélido. Células poliédricas con citoplasma
abundante claro (hematoxilina-eosina, 10x). b) Adenocarcinoma de células claras, con patron arquitectural
tubuloquistico. Células en tachuela con escaso citoplasma y nucleos grandes, que protruyen dentro de las
luces de los espacios quisticos (hematoxilina-eosina, 10x). c) Adenocarcinoma de células claras que mues-
tra patron arquitectural tubuloquistico y pleomorfismo (hematoxilina-eosina, 40x). d) Células con marcado
pleomorfismo nuclear (hematoxilina-eosina, 40x)
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Cuadro | | Diagnésticos diferenciales

Caracteristicas
Localizacion 38 % Cabeza y cuello

26 % Tracto genitourinario

<1 % Vagina

retroperitoneo, higado, sistema

Edad 43 % Recién nacidos a 5 afios

Macroscoépicas

de eje mayor.
Multinodulares, polipoides.

Rabdomiosarcoma embrionario

Tumores de crecimiento rapido, sobre todo
en cavidades corporales. 3 a 4 cm

Tumor de senos endodérmicos

80 % Gonadal

20 % extragonadales:

area sacrococcigea, vagina,
nervioso central, mediastino

< 2 afios
Es de color amarillo palido, con focos de

necrosis y pequefas areas quisticas
y de consistencia blanda.

Blanco-gris, gelatinosos, hemorragias

o degeneracionquistica.

Histopatologicas

Constituidos por células pequefias, redondas
y azules, uniformes, crecimiento difuso,
con rabdomioblastos presentes en 30 %.

Constituidos por células germinales
que adoptan un patrén de crecimiento
tipicamente reticular, tubulopapilar,
solido y perivascular con formacion de
cuerpos de Schiller-Duval, e
inmunohistoquimicamente son positivas
para citoqueratina, alfafetoproteinemia.

patrones tubuloquistico, solido y papilar, ulcerado, que inva-
dia 90 % del espesor del estroma cervical, localizado a 1 cm
del margen endocervical y a 1 cm del rodete vaginal, con
invasion vascular linfatica y perineural, y limites quirrgicos
endocervical y vaginal libres de neoplasia (figura 1).

Discusion

En Mékxico, 1.3 % de los tumores malignos diagnosticados se
observa en niflos; se estima que la incidencia de neoplasias
en este grupo etario es de 122 nuevos casos al afio por cada
1 000 000 habitantes y la mortalidad anual es de 56 casos por
1 000 000 habitantes.’

Estos tumores son la segunda causa de muerte en me-
nores de 18 afios. Histologicamente, 90 % de los tumores de
la infancia es de origen no epitelial y los linfomas son los
mas frecuentes de este grupo. El cancer de cuello uterino y
de vagina es poco frecuente en las niflas y adolescentes. El
80 % corresponde a sarcomas y de estos el rabdomiosarcoma
es el mas comun.!?

En 1966 se reporté el primer caso de adenocarcinoma vagi-
nal en una mujer joven que tuvo exposicion in utero a dietil-
estilbestrol.!! En la década de 1970 se reconocio que este
estrogeno estaba patogenéticamente relacionado con el au-
mento en la tasa de adenocarcinoma vaginal y de cérvix que
se observo en las sucesivas generaciones de mujeres jove-
nes.”® Sin embargo, existen informes de adenocarcinoma de
células claras en cérvix en mujeres jovenes sin ese antece-
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dente de exposicion intrauterina.® En Japon, se han registrado
32 casos de adenocarcinoma de células claras en cérvix en
mujeres que nunca tuvieron exposicion a dietilestilbestrol,'?
cOomo en nuestro caso.

La mayoria de los adenocarcinomas de células claras en
cérvix es de origen miilleriano. Puede involucrar cualquier por-
cion de la vagina, cérvix o ambos, aunque aproximadamente
60 % de estas lesiones se confina a la pared anterior del tercio
superior de la vagina, que corresponde al sitio mas frecuente
de adenosis vaginal.'3 El adenocarcinoma de células claras en
cérvix tipicamente causa sangrado vaginal prolongado y cuan-
do este se presenta en nifias o adolescentes, como en nuestro
caso, a menudo se confunde con pubertad precoz o sangrado
anovulatorio. Aunado a una citologia vaginal negativa y a
que en la exploracion fisica no se palpa tumor, la posibilidad
de un carcinoma no es considerada; empero, esta debe consi-
derarse cuando el sangrado no responde a la terapia hormo-
nal.'"* El adenocarcinoma de células claras en cérvix tiene una
distribucién bimodal de presentacion; el primer pico es en
mujeres que tienen de 17 a 37 afios de edad (media de 26 afios)
y el segundo de los 44 a 88 afios de edad (media de 71 afios).
El primer grupo incluye a la mayoria de las mujeres expuestas
a dietilestilbestrol y el segundo esta constituido, sobre todo,
por aquellas sin historia de exposicion a dietilestilbestrol.'>

El estilbestrol ha sido considerado un teratégeno con ca-
pacidad de atravesar la barrera placentaria.'®

Melnick y sus colaboradores estiman que la probabili-
dad de desarrollar un adenocarcinoma de células claras de
cérvix es de 1 entre 1000 para las mujeres expuestas al dietil-

551



estilbestrol, lo que implica que otros factores contribuyen al
desarrollo de este tumor, tales como inestabilidad microsomal,
infeccion por virus del papiloma humano, sobreexpresion
de Bcl-2 y mutacion del gen p53.6%

Las caracteristicas histopatologicas de importancia para
determinar el prondstico del adenocarcinoma de células cla-
ras en cérvix son el estadio, el tamafio tumoral, el patrén de
crecimiento, la atipia nuclear y la actividad mitdtica. El pro-
noéstico desfavorable se asocia con la gran actividad tumo-
ral, la atipia nuclear y la actividad mitdtica alta. Un patrén de
crecimiento tubuloquistico generalmente anuncia un mejor
prondstico que el crecimiento sélido o el patrén mixto.!>!
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La dificultad diagnostica en este caso fue la edad de la
paciente y la ausencia de exposicion in utero a dietilestil-
bestrol, dado que los diagnoésticos diferenciales para esa
edad son el rabdomiosarcoma botrioides y el tumor extrago-
nadal de senos endodérmicos con patrdn reticular y papilar,
que histologicamente son diferentes (cuadro I). Otra posi-
bilidad es la metastasis de adenocarcinoma de células claras;
sin embargo, en nuestra paciente se descartd clinicamente.

El tratamiento de eleccion en los estadios [ y II es la
histerectomia radical con vaginectomia parcial o com-
pleta, la linfadenectomia pélvica y el reemplazo vaginal
con injerto.'®
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