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La fusion esplenogonadal es una rara malformacion
congénita que resulta de la unién anémala de tejido esplé-
nico con la génada o derivados mesonéfricos durante el
desarrollo embrionario. Se detecta fundamentalmente en
varones y se describen dos formas, continua y disconti-
nua. Presentamos el caso de un nifio de 3 afios con una
masa escrotal asintomatica sospechosa de fusion espleno-
gonadal discontinua en la ecografia Doppler realizada. La
extirpacion quirirgica y el analisis histolégico confirman
el diagnostico. La fusion esplenogonadal es una anomalia
benigna que en ocasiones ha motivado una innecesaria or-
quidectomia ante la sospecha de un tumor maligno, por
lo que es esencial incluirla dentro del diagnéstico diferen-
cial de las masas escrotales en el nifio.
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SUPERNUMERARY INTRASCROTAL ECTOPIC
SPLEEN: DISCONTINUOUS SPLENOGONADAL
FUSION

Splenogonadal fusion is a rare congenital malformation
that results from abnormal connection of splenic tissue
with the gonad or the mesonephric structures during em-
bryonic development. It is usually detected in males and is
classified into two types, continuous and discontinuous.
We present the case of a 3-year-old boy with an asympto-
matic scrotal mass that was suspicious for discontinuous
splenogonadal fusion on Doppler ultrasonography. The di-
agnosis was confirmed by surgical excision and histologi-
cal analysis. Splenogonadal fusion is a benign anomaly that
has sometimes led to unnecessary orchidectomy because
of suspicion that the mass represented a malignant tumor.
Consequently, it is essential to include this malformation
in the differential diagnosis of scrotal masses in children.
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INTRODUCCION

La fusion esplenogonadal (FEG) es una anomalia be-
nigna rara, con unos 150 casos descritos en la literatura
médica hasta el momento actual!. Esta malformacién es
resultado de la unién del tejido esplénico con la gonada
0, mas raramente, con derivados mesonéfricos, durante el
desarrollo embrionario?3.

Pommer en 1889, es el primero que describié esta
anomalia4, Putschar y Manion los que realizaron su pri-
mera revision, en 19306, y la clasificaron en dos tipos o
formas: continua y discontinua’.

Puede ser diagnosticada a cualquier edad, aunque la
mayoria de los casos son detectados en personas meno-
res de 20 afios!¢, de manera que la mitad de los casos
publicados corresponden a ninos’. Es mis frecuente en el
sexo masculino, con una relacion 15:1, aunque esto pue-
de no ser exacto debido a su mas facil deteccién, dado
que su gonada es accesible a la exploracion fisica direc-
ta298, Su localizacién pricticamente siempre es izquier-
da en el varén®.

Caso cLiNnico

Un nino de 3 anos sin antecedentes personales ni fami-
liares de interés presenta una tumoracion intraescrotal iz-
quierda, asintomatica, detectada por su pediatra en un
examen fisico rutinario. La exploracion fisica evidencia
testiculos intraescrotales, de tamafno y consistencia nor-
mal, y una tumoracion redondeada de 1 cm de didmetro,
por encima del testiculo izquierdo, bien delimitada, mévil,
no dolorosa a la palpacion y de consistencia similar al
testiculo. El resto de la exploracion fisica no detecta ha-
llazgos patologicos. Se realiza una ecografia y una eco-
Doppler testicular que muestra una masa intraescrotal iz-
quierda, extratesticular, homogénea redondeada de
ecogenicidad y vascularizacion similar al testiculo homo-
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Figura 1. Ecografia y eco-Doppler: masa intraescrotal y
extratesticular de ecogenicidad y vasculariza-
cion similar al testiculo.

N U
Figura 2. Imagen operatoria: tejido esplénico ectopico
unido al polo superior del testiculo.

lateral, sugestiva de tejido esplénico ectépico (fig. 1). La
ecografia abdominal no detecta hallazgos patolégicos. El
hemograma, la bioquimica y la coagulacion son normales.
Se indica la realizacion de intervencion quirtrgica para
confirmar la sospecha diagnéstica, encontrindose una tu-
moracion extratesticular, encapsulada, unida al polo supe-
rior del testiculo izquierdo por un pediculo vascular
(fig. 2). No se observa cordon o banda de tejido unida a la
tumoracion que se dirija y penetre a la altura del orificio
inguinal externo. No existe persistencia del conducto pe-
ritoneo vaginal y el aspecto macroscopico del testiculo y
epididimo izquierdo es normal. Se realiza la exéresis de
la masa en su totalidad. La recuperaciéon ocurre sin inci-
dencias, y se le da el alta al nino a las 24 h del procedi-
miento. El estudio anatomopatolégico de la tumoracion
confirma la sospecha diagnostica de tejido esplénico ec-
topico; se trata de una fusion esplenogonadal discontinua.
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DiscusioN

Se describen dos formas de FEG, continua y disconti-
nua. En la forma continua existe una cadena de tejido
esplénico, fibroconectivo o mixto entre el bazo y la g6-
nada o derivados mesonéfricos como epididimo, vaso de-
ferente 0 mesoovariol®!l. En la forma discontinua no
existe esta union entre el tejido esplénico ectdpico, unido
a la gonada o estructuras mesonéfricas, y el bazo?8. Las
dos formas ocurren con igual frecuencial~>8. Alrededor
del 20-30 % de los casos de tipo continuo asocian otras
anomalias congénitas, como criptorquidia, peromelia, mi-
crognatia, hipoglosia, defectos palatinos, polimicrogiria,
craneosinostosis, espina bifida, defectos cardiacos, hernia
diafragmadtica, pulmén hipoplasico y anomalias anorrec-
tales. La criptorquidia es la anomalia mas frecuentemen-
te asociada. Las formas discontinuas raras veces se aso-
cian a malformaciones congénitas!-39:12-14,

Cuando la FEG se asocia a peromelia se denomina sin-
drome FEG-peromelia, de presentacion esporadical® y
que asocia en ocasiones graves defectos orofaciales.

Embriol6gicamente, el bazo inicia su desarrollo en la
quinta semana de gestacion en el mesogastrio dorsal, coin-
cidiendo con el inicio del desarrollo de los miembros y de
los procesos maxilares y mandibulares. En alglin momento
entre las semanas 5 y 8, antes del inicio del descenso go-
nadal, existe un periodo de tiempo en que el tejido esplé-
nico se relaciona en proximidad con el tejido gonadal y
conducto mesonéfrico izquierdo, de modo que, aunque la
causa de esta malformacion es desconocida, debe de ac-
tuar en este periodo critico?13. La teoria etiopatogénica mas
ampliamente aceptada de la FEG es la de la simple adhe-
sion entre ambas estructuras, superficie peritoneal del bazo
y gbnada o estructura mesonéfrica’. Algunos autores plan-
tean que la patogénesis de la presencia de algunos defec-
tos congénitos asociados a la FEG se explicaria en funcion
del momento de actuacion de la lesion teratogénica, por
ejemplo una disrupcion vascular, de manera que si ocurre
en un momento temprano del perfodo critico provocaria la
asociacion de defectos!®15, Recientemente se ha propuesto
una nueva teoria sobre el origen de la fusion esplenogo-
nadal asociada a criptorquidia, en la que un anormal de-
sarrollo del ligamento suspensorio craneal del testiculo ori-
ginaria una falta de su involucién con la consiguiente
criptorquidia y colonizacion del ligamento anémalo por
parte de células esplénicas’®.

La FEG generalmente se presenta como una tumora-
cion escrotal izquierda que es detectada al explorar dicha
region durante un examen rutinario o ante la sospecha de
criptorquidia o hernia inguinal. En ocasiones es un hallaz-
go accidental durante una intervencion quirdrgica, en ge-
neral por criptorquidia, hernia inguinal o escroto agudo?.
Como el tejido esplénico ectépico puede participar en
cualquier proceso patolégico que afecte al bazo, puede
causar edema escrotal doloroso secundario a parotiditis,
malaria, leucemia o mononucleosis®®. En alguna ocasion
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se ha detectado por rotura traumatica del tejido esplénico
ectopicol. Se han descrito casos de obstruccion intestinal
causada por el cordon que une el bazo con el tejido es-
plénico ectépico, que generalmente es transperitoneal %17,

Debido a su rareza, el diagnostico de sospecha preope-
ratorio ha sido realizado en pocas ocasiones!8. Actual-
mente gracias a la ecografia y eco-Doppler esta anomalia
se diagnostica preoperatoriamente con mayor frecuen-
cial”1?, La ecografia demuestra la localizacion intraescrotal
de una masa extratesticular homogénea, bien encapsula-
da, de igual ecogenicidad que el testiculo normal'®20. La
demostracion ecogrifica de la FEG continua consiste en
un proceso tubular que conecta el polo superior del bazo,
hacia el canal inguinal, hasta el polo superior del testicu-
lo izquierdo. La traccion del testiculo genera movimientos
en el polo superior del bazo que se ven en una ecogra-
fial®. Algunos autores han utilizado la gammagrafia para
identificar el tejido esplénico ectopicol?.

No obstante, el diagnéstico definitivo no se puede rea-
lizar Ginicamente a partir de los hallazgos radiologicos y la
intervencion quirdrgica es necesaria para la confirmacion
histologica del tejido esplénico y para descartar maligni-
dad'®. La forma discontinua en ocasiones es dificil de di-
ferenciar del rabdomiosarcoma paratesticular, de manera
que se ha realizado orquidectomia innecesaria hasta en el
37% de los casos publicados de pacientes operados por
esta patologia, ante la sospecha de neoplasia primaria del
testiculo?1829, La orquidectomia debe evitarse, pues el te-
jido esplénico fusionado al testiculo tiene cipsula y se
diseca sin dificultad de la albuginea, y, en caso de du-
das, ante la sospecha de malignidad, debe realizarse un
estudio histologico intraoperatorio antes de proceder a
extirpar la gonada?®. Ademads, existen casos de tumores
testiculares malignos asociados a FEG (seminoma anapla-
sico, tumor testicular maligno combinado y tumor de cé-
lulas germinales no seminomatoso) descritos en la litera-
tura médical. Algunos autores plantean la busqueda de
este tipo especial de bazo accesorio cuando la esplenec-
tomia esté indicada por una enfermedad que requiera ex-
tirpar todo el tejido esplénicol?.
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