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Resumen

Los adenocarcinomas mucinosos de la pelvis renal se encuentran entre las neoplasias genitourinarias mas raras, encon-
trandose descritas apenas algunas decenas de casos hasta el presente momento. Aunque esten asociados a alteraciones
inflamatorias crénicas persistentes del aparato escretor alto, la etiopatogenia subyacente exacta permanece por esclarecer.
Los autores presentan un caso adicional de este tipo de tumores, revestido de aspectos de diagnéstico diferencial particu-
lares, asi como una revision de los aspectos clinicos, de imagen, terapetticos y pronésticos.

Palabras clave: Tumor renal. Adenocarcinoma mucinoso. Pelvis renal.

Primary mucinous adenocarcinoma of the renal pelvis-adicional case report

Abstract

Mucinous adenocarcinoma of the renal pelvis may be classified as among the rarest neoplasms of the genitourinary tract.
Until the present moment just a few dozen cases have been reported previously. Despite the known association with chro-
nic inflamatory conditions of the upper urinary tract, the exact pathogenesis remains unknown.

The authors report an adicional clinical case with particular aspects in what concerns diferencial diagnosis. A review of the

available literature concerning clinical, imagiologic, therapeutic and prognostic aspects is also presented.

Keywords: Renal tumor. Mucinous adenocarcinoma. Renal pelvis.

proximadamente el 90% de los tumores de la

pelvis renal (ya por si poco frecuentes) corres-
ponden a carcinomas de células de transicion.
Del 10% restantes, la mayoria son carcinomas
espinocelulares. Los adenocarcinomas mucinosos
del aparato excretor superior, por su parte, se
encuentran entre las neoplasias urologicas menos
frecuentes, dado que recientes revisiones de la
literartura registran menos de una centena de
casos. Aunque la asociacién con factores urologi-
cos como litiasis, inflamacién e hidronefrosis
estén bien establecidas, el diagnoéstico preopera-
torio es raro y la etiologia precisa permanece des-
conocida. Dada la rareza y la inexistencia de se-
ries minimamente representativas, evidentemente
que se torna imposible en este momento encon-
trar orientaciones terapéuticas y prondsticas.
Aun asi, realizamos un analisis de la literatura
disponible.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino, 68 afnos de edad, ex-
operario de la industria textil, enviado a la consulta
por masa quistica renal compleja. Antecedentes de
artritis reumatoide, HTA controlada, dislipidemia,
tuberculosis pulmonar hace 40 anos, medicado con
indapamida, sinvastatina y AINE’s. Negaba habitos
tabaquicos o exposicion a agentes quimicos. Referia
exposicion a ganado ovino en la juventud. Negaba
antecedentes conocidos de litiasis renal. Sometido a
artroplastia de cadera izquierda hace anos. Sin ante-
cedentes de cirurgia abdominal o genitourinaria. Re-
feria desde hace meses eliminaciéon de material gela-
tinoso en la orina, sin forma especifica, acompanado
de episodios de hematuria macroscopica total, sin
coagulos. Sin otra sintomatologia acompanante, tal
como lumbalgias, nauseas o vomitos, o quejas urina-
rias bajas. Sin anorexia, astenia o adelgazamiento.
Sin sintomas respiratorios o gastrointestinales.
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Al examen fisico presentaba emplastamiento del
flanco/region lumbar izquierda, no dolorosa. Sin
hepatomegalia, sin circulacién colateral abdominal
anormal. Genitales sin varicocele clinico. Miembros
inferiores sin edemas. Sin adenopatias periféricas.
Ausculatacion pulmonar sin alteraciones aparentes.

En terminos analiticos presentaba discreta anemia
(Hb 12,7 g/dL), sin leucocitosis. Eosinofilia relativa
(2800/uL). VS 67 mm. Creatinina 1,2 mg/dL. Urea 77
mg/dL.

Portador de una ecografia revelando un rinén
derecho de dimensiones algo reducidas (10,8 cm) y
con aumento de ecogenicidad del parénquima, pre-
sentando un quiste simple en el polo superior. El
rinon izquierdo presenta quiste complejo volumino-
so del polo superior (70 x 68 x 67 mm), presentan-
do contenido sdlido evidente y regiones asociadas
con sombra acustica posterior (Fig. 1). Sometido a
TAC abdominopélvica (Fig. 2) - voluminosa forma-
cion quistica compleja que contenia calcificaciones
groseras parietales y centrales, ocupando los dos
tercios superiores del rinén izquierdo, asi como
finos septos en su interior, presentando valores de
atenuacion que variaban entre 10 y 20 unidades
Housefield. Posteriormente a la administraciéon de
contraste se evidencia captacion del mismo por las
paredes. No fueron evidentes lesiones de organos
solidos abdominales, presencia de adenopatias
retroperitoneales o alteracion morfologica de las
glandulas suprarenales. Radiografia de térax sin
alteraciones significativas, tales como lesiones quis-
ticas o alteraciones compatibles con lesiones de

FIGURA 1. Ecografia: Masa quistica compleja ocupando
el polo superior del rinién izquierdo.

FIGURA 2. TAC: Masa quistica compleja (Bosniak clase IV)
conteniendo calcificaciones groseras y dreas sélidas.

naturaleza metastasica o de tuberculosis activa.
Mantoux (prueba de tuberculina) negativa.
Busqueda de bacilos acido-alcohol resistentes nega-
tiva. Cultivos de orina (multiples muestras) en
médio de Lowenstein negativas. Serologia para
Echinococcos granulosis y multilocularis negativas.

Con el diagnostico de masa quistica compleja
Bosniak clase IV y en ausencia de soporte para
lesiones de naturaleza infecciosa especifica/parasi-
taria, fue sometido a nefrectomia radical izquierda
por incisién de lumbotomia sobre el lecho de la 122
costilla.

El examen anatomopatolégico demostré neopla-
sia de 11,5 cm de mayor dimensiéon, constituida
por glandulas de estructura simple y compleja,
siendo el epitelio moderadamente diferenciado y
centrado por material mucoide bajo la forma de
grandes “pools” de mucina con fragmentos tumo-
rales (Fig. 3). La lesion invadia el parénquima renal
sin afectar la capsula. El restante parénquima
mostraba senales de pielonefritis con discreta atro-
fia. Margenes quirurgicas libres de tumor.
Conclusion: adenocarcinoma mucinoso de la pélvis
renal PT3NxMx.

Después de disponer del resultado histologico
fue sometido a endoscopia digestiva superior y colo-
noscopia, las cuales no evidenciaron alteraciones.

Se realiz6 seguimiento de 10 meses. El paciente
se encuentra totalmente asintomatico, no existiendo
evidencia de recurrencia de la enfermedad, local-
mente o a distancia.
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DISCUSION

Las neoplasias de la pelvis renal son neoforma-
ciones poco frecuentes (2,6 a 10,7% de la totalidad
de los tumores renales). La gran mayoria represen-
tan carcinomas de células de transicion (cerca de
90%). EI 10% corresponden a carcinomas espinoce-
lulares y apenas 1% a adenocarcinomas.

El término adenocarcinoma mucinoso designa
una entidad patolégica que corresponde a un tumor
solido con un elevado contenido de mucina que
rodea agregados de células malignas de configura-
cion glandular y esta igualmente presente en el inte-
rior de la cavidad de esas glandulas!.

Murphy y Stevenson en 1970 publican un caso
de adenocarcinoma mucinoso de la pelvis renal y en
una revision de la literatura identifican 17 casos
previamente publicados?. Aufderheide y Streitz en
1974 publican 2 casos adicionales y realizan una de
las primeras revisiones exhaustivas sobre el tema,
identificando 32 casos anteriormente relatados,
aunque clasifiquen dos de ellos como de diagnostico
dudoso®. Hasta el momento se encuentran referen-
ciados cerca de 99 casos de este tumor, lo que con-
firma su gran rareza®.

La mayoria de los casos descritos fue identifica-
da en pacientes con mas de 60 anos de vida. No hay
evidencia de cualquier diferencia de prevalencia
entre sexos®. Mas de dos tercios de los casos estan
asociados a la presencia de condiciones como litia-
sis renal e hidronefrosis. Esta asociacion, con toda
seguridad no es fortuita y esta implicada en la etio-

FIGURA 3. Aspectos Histolégicos (HE): neoplasia glandular moderadamente dife-
renciada presentando evidentes “pools” de material mucoide de origen piélica.

patiogenia. Es conocido ya desde
hace mucho tiempo el caracter mul-
tipotencial del urotelio y la capaci-
dad de respuesta del mismo a una
gran multiplicidad de estimulos que
tienen como denominador comun la
irritacién/infiltraciéon croénica. La
metaplasia escamosa o glandular
son fenomenos ampliamente docu-
mentados y sobradamente conoci-
dos. Se defiende, por tanto, como
principal hipotesis etiopatogenica
que la presencia de un agente de
inflamacion/irritacion croéonica de-
sencadene fenomenos de metapla-
sia y que el mantenimiento del(de
los) estimulo(s) conduzca (por
mecanismos celulares/genéticos
precisos por identificar) a la apari-
cion de estas neoplasias, por lo demas semejantes
a lo que sucede en los casos de extrofia vesical
dejados a su evolucion natural. Curiosamente y

apoyando esta entidad patoldgica como modelo
comparativo, el tumor mas frecuente en los casos
de extrofia es precisamente el adenocarcinoma
mucosecretor. Fenomenos semejantes han sido
igualmente demostrados en casos de litiasis piéli-
ca/vesical de larga evolucion, pacientes sondados
cronicamente o en casos de esquistosomiasis vesi-
cal. La discrepancia existente entre la prevalencia
de las condiciones referenciadas y la apariciéon de
tumores pone en evidencia la existencia de otros
factores implicados en el proceso de oncogénesis.
En el caso clinico que presentamos, aunque el
paciente negase antecedentes conocidos de litia-
sis, hay que admitir que la voluminosa calcifica-
cion central presente en la masa quistica pudiera
corresponder a un calculo renal, apoyando una
vez mas las hipdtesis discutidas.

Desde el punto de vista clinico, la hematuria
constituye el sintoma mas frecuente, presente en
la mayoria de los casos descritos®7?. El dolor/
malestar lumbar también esta frecuentemente pre-
sente y asume en muchas ocasiones caracter de
cronicidad, lo que es comprensible dada la coexis-
tencia de cuadros de nefrolitiasis. Murphy y
Stevenson en la revision efectuada encontraron
una duracion media de los sintomas de cuatro
anos®. La eliminacién de material mucoide (curio-
samente una de las formas de presentacion del
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caso presentado) también esta documentada®. La
identificacion de células neoplasicas en la orina
presentes en aglomerados celulares envueltas en
material mucoide, que adquiere coloracién con
mucicarmina esta igualmente descrita como medio
de refuerzo/sospecha diagnostical®. Atendiendo al
diagnoéstico muchas veces tardio de estas situacio-
nes, la presencia de masa lumbar o sintomas deri-
vados de la enfermedad secundaria son obviamen-
te posibles.

En términos analiticos, ademas de la hematuria
ya referida, algunos de los casos descritos, eviden-
ciaban insuficiencia renal (casos mayoritariamente
de rinén unico funcionantes o anatémicos), anemia
o marcadores de inflamacion aumentados (situacio-
nes de pionefrosis con poca expresion sintomatica).
Existen autores que demuestran la elevacion de
antigeno carcinoembrionario (CEA), lo que es com-
prensible ya que estos tumores presentan positivi-
dad inmunocitoquimica para este antigeno. De
todos modos su uso permanece como una curiosi-
dad, tanto en términos diagnésticos como de moni-
torizacion de la enfermedad.

Ademas de los casos referidos en un pasado dis-
tante, en que el soporte diagnostico utilizado fue la
urografia endovenosa (identificacion de masas rena-
les, distorsion o amputacion calicial/piélica acompa-
nadas o no de calculos), actualmente el diagnostico
se basa esencialmente en los hallazgos ecograficos o
de TAC. Ambos estudios demuestran habitualmente
la presencia de masas quisticas complejas que impo-
nen actitudes subsecuentes. Esto fue precisamente lo
que sucedio6 en el caso que nosotros presentamos. El
diagndstico es por encima de todo histologico. En un
elevado porcentaje de casos el diagndstico atribuido
en vista a los hallazgos por imagen fue el de masas
inflamatorias/infecciosas (abceso, pielonefritis croni-
ca, pionefrosis), atendiendo a la presencia de litiasis
concomitante!!. Dada la rareza del adenocarcinoma
mucinoso urinario, otra hipétesis que no debe ser
descartada teniendo en cuenta una histologia de este
tipo, es la posibilidad de tratarse de una enfermedad
metastasica, por ejemplo del aparato digestivo, impo-
niendo investigaciones posteriores (tales como endos-
copias), al igual que fue realizado en el caso descrito.

En términos histologicos, estan descritos diver-
sos subtipos de diferenciacion glandular de los ade-
nocarcinomas del aparato excretor urinario: subti-
pos entérico, mucinoso, de células claras o mixtos.
Autores como Spires et al por su lado los clasifican

en diversos subtipos: tubulo-vilosos, mucinoso y
papilar no intestinal'?, teniendo en cuenta que los
tabulo-vilosos y los mucinosos representan respec-
tivamente 71,5% y 21,5%. No esta, sin embargo
minimamente establecido si estas caracteristicas se
revisten de algun significado prondstico.

En términos de tratamiento, la literatura es una-
nime en afirmar que el tratamiento quirargico es el
tratamiento de eleccion. Una vez que existen regis-
tros de recidiva local en el extremo ureteral, hay
autores que defienden la realizacion de nefrourete-
rectomias, aunque este aspecto no sea de todas for-
mas consensual.

Dada la exigtiidad de publicaciones y obvia inexis-
tencia de series minimamente representativas, no es
posible aportar cualquier orientacion en lo que res-
pecta a utilizacién de quimioterapia o radioterapia en
el contexto neoadyuvante o adyuvante. Sera licito rea-
lizar una comparacion con los tratamientos utilizados
en los adenocarcinomas gastrointestinales.

En lo que se refiere a aspectos de pronoéstico, exis-
te unanimidad en cuanto a evolucion desfavorable de
estas situaciones. La mayoria de estas lesiones apare-
cen en estadios avanzados en el momento del diag-
nostico y se considera que representan potencial bio-
l6gico mas agresivo que los carcinomas de células
renales convencionales o carcinomas uroteliales. Por
los motivos atras descritos y considerando los adeno-
carcinomas de la pelvis renal como un grupo homogé-
neo, estan descritas tasas de sobrevivencia al anio y a
los 5 anos de 75,7% y 21,1% respectivamente, con
aproximadamente 50% de mortalidad a los dos afnos
por progresion de la enfermedad®10-13,

Pensamos que el caso que presentamos se revis-
te de caracteristicas particulares interesantes, ya
que tanto las peculiaridades de los medios diagnés-
ticos por imagen como los antecedentes del pacien-
te impusieron el establecimiento de una estrategia
de diagnéstico diferencial poco usual, sin embargo
con potenciales implicaciones directas en el aborda-
je terapéutico. Tal como se refiere en la literatura, el
diagnostico fue en ultimo analisis conseguido a tra-
vés del estudio anatomopatolégico.

CONCLUSION
El caso que presentamos se refiere a una neopla-
sia extremadamente rara. Aunque existen causas
patoldgicas bien establecidas que predisponen a su
desarrollo, la etiopatogenia precisa permanece oscura.
A pesar de cursar mayoritariamente con sintomatolo-
gia prolongada, fruto de la coexistencia de litiasis/
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hidronefrosis, el diagndstico es esencialmente his-

tolégico y raramente se coloca esta hipotesis diagnos-

tica antes de un abordaje quirurgico.

Dada la exigtuiidad de casos, aunque en lo que
respecta a pronostico globalmente haya datos que
permiten afirmar el comportamiento muy agresivo,
no existen sin embargo directrices minimamente
establecidas en lo que respecta a estrategias de tra-
tamiento, fundamentalmente con caracter neoadyu-
vante o adyuvante.
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