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RESUMEN

TUMOR NEUROECTODERMICO PRIMITIVO RENAL. SARCOMA DE EWING

Los tumores neuroectodérmicos primitivos de rinén son neoplasias extremadamente raras, pudiendo ser con-
fundidas con toda la variedad de tumores de células redondas de rifién. Es importante hacer diagnéstico diferen-
cial entre estas entidades por sus implicaciones terapéuticas y pronosticas, aunque no deja de ser dificil debido
a su infrecuencia.

Estos tumores son extremadamente agresivos, con tendencia a la recurrencia y a la diseminacion temprana a
distancia. El tratamiento combina cirugia, quimioterapia y radioterapia, apoyandose en la terapia génica.

Aportamos un caso de tumor neuroectodérmico primitivo de rinén en una paciente de 50 anos.
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ABSTRACT

PRIMITIVE NEUROECTODERMAL TUMOR. EWING'S SARCOMA

Primitive neuroectodermal tumor is an extraordinarily rare primary tumor in the kidney and can be mistaken
for a variety of other round cell tumors.It is important to recognize each of these entities, because each carries
unique therapeutic and prognostic implications. However, accurate diagnosis of these tumors is hindered by their
significant morphologic overlap and complicated by their rarity.

These neplasm are highly aggressive that tend to recurence and to metastatize. Standard therapy combining
surgery, chemotherapy, radiation and genetic therapy.

We report a case of primitive neuroectodermal tumor of the kidney in a 50 year old female patient.

Keywords: Kidney. Primitive neuroectodermal tumor. Ewing’s Sarcoma.
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Bajo el término de tumores neuroectodérmicos El estudio de factores predictivos pronosticos,
primitivos de rinon se incluye a un grupo morfologicos, como genéticos y de biologia mole-
heterogéneo de entidades patologicas, formadas cular tienen su importancia®.
por células redondeadas de pequeno tamano, CASO CLiNICO

como tumor de Wilms, linfoma, sarcoma de células
claras, carcinoma de células pequenas, neuroblas-
toma o el sarcoma de Ewing!.

Estos ultimos, pertenecen al grupo de tumores
neuroectodérmicos primarios periféricos malig-

Mujer de 50 anos de edad, sin ningtin antece-
dente clinico ni urolégico de interés.

Ante un cuadro de molestias lumbares izquier-
das, de unas tres semanas de evolucion, sin pre-
sencia de hematuria, y con una exploracién fisica

nos que representan el 1,1% de tumores de anodina se realizo ecografia. Con el hallazgo de
partes blandas dentro de la poblacion general. El masa renal izquierda, se continué estudio con
rinén es la localizacién visceral mas frecuente, TAC. En este ultimo se confirmoé voluminosa masa
con tendencia a la recurrencia local y a metasta- encapsulada en polo medio de rifién izquierdo, de
tizar a distanciaZ. 8x12 cm, de densidad heterogénea. Sin observar
En general, presentan mal pronoéstico, pero es adenopatias. En los estudios analiticos, todos los
importante reconocer cada uno del conjunto de parametros se encontraban en rangos dentro de la
estas neoplasias, por su implicacién terapéutica. normalidad. La radiografia de térax fue normal.
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Con el diagnostico de masa renal izquierda se
realiza nefrectomia radical izquierda, intraoperato-
riamente se observa gran masa renal dependiente
de polo superior, sin observar adenopatias. El
curso postoperatorio transcurrio sin incidentes.

El estudio anatomopatolégico confirmaba ma-
croscopicamente, pieza de nefrectomia izquierda de
247 g. Externamente se observaba una tumora-
cion de 5x6x4 cm que rompia la capsula. Al corte,
tumoracion blanquecina, con areas pardas de
localizacion central, extendiéndose hacia la peri-
feria (Fig. 1).

FIGURA 1. TAC: voluminosa masa renal izquierda, de 8x
12 cm, heterogénea, con extensos focos hipodensos que
sugieren necrosis.

El estudio microscopico describia tumor renal
formado por laminas de células pequenas, mono-
formas con nucleos redondeados de cromatina
fina y moderado indice mitético. Con citoplasma
escaso, claro o eosinéfilo. Se observaban
extensas areas de necrosis con conservacion en
areas de las células perivasculares, dando una
imagen pseudopapilar (Fig. 2).

En el estudio inmunoestoquimico se demostro
positividad para vimentina y 013 (CD-99).
Negatividad para Queratinas (CK7, CK20, AE1-
AE3, 34 beta E12) ALC, desmina, cromogranina,
sinaptofisina, CD34, CD31, c-kit, actina, EMA y
S100. Ki 67: bajo indice proliferativo (Tabla I).

El diagnéstico definitivo fue tumor neuroecto-
dérmico primitivo de rinén de localizacion predo-
minantemente medular que rompe capsula renal
e invade tejido adiposo perirrenal.

Se completo el estudio con rastreo O6seo y
PECT, siendo ambos normales. Asimismo se rea-
lizo biopsia de médula o6sea sin hallar altera-
ciones celulares a este nivel. Con dicho diagnos-

312

T

O Nt it e

FIGURA 2. Infiltracién del parénquima renal por una pro-
liferacion difusa de células de talla pequeiia. (HE 100x).
En detalle, a mayor aumento, se observan las caracteris-
ticas microscépicas: células de talla pequenia con ni-
cleos redondeados, monomorfos y citoplasma escaso.

tico se inicio tratamiento quimioterapico por parte
del servicio de Oncologia. Siguiendo el esquema
VAC-IE alternante (Vincristina, Adriamicina, Ciclo-
fosfamida alternando con fosfamida y etopodsido)
hasta completar cuatro ciclos, con intencion de
administrar Radioterapia, una vez finalizado el tra-
tamiento quimioterapico.

A los seis meses de la nefrectomia la paciente
se encuentra asintomatica y con un estado
general aceptable.

DISCUSION

Los tumores de células pequenas de rinéon
comprenden a un grupo diverso de neoplasias,
dentro de la inusualidad de los mismos debemos
destacar a los linfomas renales como los mas fre-
cuentes. Sin embargo, deben incluirse en este
grupo ademas el tumor de Wilms, el sarcoma de
células claras, el carcinoma de células pequenas,
neuroblastoma o el sarcoma de Ewing!.

Tabla 1

Positividad Negatividad

O

Cromogranina
Sinaptofisina
CD34

CD31

c-kit

Actina

EMA

S100
Vimentina
CD99

Oooooooo

Tabla donde se muestra el estudio inmunohistoquimico.
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Estos ultimos, son excepcionales y pertenecen al
grupo de tumores neuroectodérmicos primarios
periféricos malignos. El primer caso de localizacion
en aparato genitourinario fue descrito en 1975 por
Bennington!- y la serie mas larga publicada se debe
a Parham et al con 79 casos®.

En nuestro caso se trata de una mujer de
mediana edad, 50 anos pero suele presentarse en
jovenes adultos (22-32 década), con un ligero predo-
minio en el sexo femenino segun las series.

Los PNT renales son tumores agresivos, el 25-
50% de los pacientes presentan metastasis en el
momento del diagnoéstico y una tasa libre de enfer-
medad a los 5 anos del 45-55% pese al uso de la
cirugia, radioterapia y quimioterapia agresiva®.

Representa uno de los tumores mas indiferen-
ciados histologicamente, son varias las hipotesis
histogénicas barajadas. Parece existir concor-
dancia para aceptar que las células redondas y
pequenas derivarian de la cresta neural y ten-
drian un caracter neuroectodérmico. Ello va a
conllevar a una diversidad histolégica y a una
expresion genética compleja, traduciéndose en
una clinica variada y un pronéstico infausto3.

El diagnoéstico anatomopatolégico no es facil, el
estudio histolégico basico del tumor presenta células
de nucleo redondo, citoplasma escaso, dispuestas en
nidos o laminas formando en ocasiones rosetas de
Homer-Wright (sugerentes de diferenciaciéon neural).
La invasion de la capsula y la extension a la grasa
perirrenal suele ser la norma en mas de la mitad de
los casos. La tasa de proliferacion en general es
media y las areas de necrosis son frecuentes?.

Como complemento para el diagnéstico dispo-
nemos de la inmunohistoquimica. Los PNET
renales, demuestran positividad a marcadores de la
linea neural, tales como vimentina, S100, e incluso
algunas queratinas. Existe un marcador que lo
define, aunque no es especifico, el CD99; glicopro-
teina de membrana de 30/32 kDa de peso mole-
cular, producto de la expresion del gen MIC2, detec-
tado con los Ac.013 y 12E72.

La citogenética tiene también especificidad para
su diagnostico y es la presencia de una traslocacion
cromosomica (11:22 ;q 24, q 12). Fue descrita en
1983, por Aurias y col, y se encuentra presente en
un gran numero de tumores neuroectodérmicos
primitivos renales®. Esta traslocacion lleva a la
fusion del gen del S. de Ewing, ubicado en el cro-
mosoma 22, a un gen FLI 1, ubicado en el cromo-
soma 11, produciendo transcripcion de informaciéon
quimeérical.
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Estudios mediante PCR-RT han confirmado que
el transcripto de fusion EWS / FLI-1 esta presente
en el 85% de los casos. También se han encontrado
otras variantes menos frecuentes como t (21;22)
(922 ;ql12).2 En nuestro caso no se pudo realizar
dicha técnica al no disponer de tejido fresco.
Autores como Kumar et al. refieren técnicas que
permiten describir con seguridad la fusion EWS /
FLI-1 a partir de material fijado, estas técnicas aun
no estan generalizadas?”.

Ante el diagnostico de este tumor, orientado pri-
meramente por la microscopia, complementado con
la inmunohistoquimica, hay que hacer diagnostico
diferencial con neuroblastoma, tumor de Wilms,
rabdomiosarcoma, linfoma, sarcoma de células
claras, nefroma mesoblastico etc indudablemente,
los datos clinicos y epidemiologicos nos serviran de
gran ayuda.

En cuanto al tratamiento, la nefrectomia radical
suele preceder al diagnostico histologico. Esta suele
complementarse con quimioterapia y radioterapia
en la recidivas locales®S.

Hay autores que proponen una terapia génica
especifica para este grupo de tumores, basandose
en la creacion de oligonucle6tidos complementarios
(antisentido) para el transcripto de fusién anémalo.
Impidiendo asi la formacion de proteinas anémalas,
responsable de la activacion de la transcripcion del
DNAS.
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