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Tumor neuroectodérmico primario renal: a propodsito

de un caso

Primitive neuroectodermical tumour of the kidney: Case report

Sr. Director:

Los tumores neuroectodérmicos primarios (PNET) de origen
renal son una neoplasia excepcional y pertenecen al grupo de
tumores neuroectodérmicos periféricos malignos, su origen
no esta claro, aunque se cree que se originan de células
migradas desde el tubo neural, con capacidad de diferencia-
cién ectodérmica o neuronal variable. La primera descripcién
es obra de Arthur Purdy Stout de 1918, que los clasificé6 como
«tumores de célula pequefia redonda»’. En 1975, Seemayer
et al fueron los primeros en demostrar la afectacién renal®.
Desde entonces, menos de 50 casos han sido publicados en la
literatura médica.

El1 PNET renal es un tumor agresivo que puede presentarse a
cualquier edad, aunque es mas frecuente en la segunda y la
tercera décadas de la vida, sin predileccién por sexo. Se
caracteriza por una alta capacidad de recurrir localmente y
metastatizar. Los datos de supervivencia libre de enfermedad
a cinco aflos para todos los estadios estan alrededor del
45-55%>. Sin embargo, los pacientes con metéstasis al
diagnéstico tienen una supervivencia media de dos afios.

Se presenta el caso de un varén de 36 afos de edad, sin
antecedentes personales de interés, que acude a urgencias
por dolor lumbar izquierdo de meses de evolucién. Refiere
desde el inicio del cuadro un sindrome constitucional con
astenia, hiporexia y pérdida de hasta seis kilos de peso.

A la exploracién fisica, se observa abdomen blando y
doloroso a la palpacién profunda en el hipocondrio izquierdo.
Se palpa una masa de consistencia dura, no dolorosa en dicho
hemiabdomen. La exploracién testicular es normal.

Se solicita ecografia abdominal urgente, que es informada
como higado de tamafio normal y parénquima homogéneo. E1
rifién derecho es normal. En el hemiabdomen izquierdo se
observa una masa quisticonecrética con ecos finos en su
interior de pared gruesa, que desplaza el rifidén izquierdo
hacia delante y el bazo hacia arriba. Ante la sospecha de
tumor retroperitoneal, se solicita una ecografia testicular y
marcadores a-fetoproteina y p-HCG, que resultan normales.
En la TAC toracoabdominopélvica se evidencian pulmones

normales y una tumoracién en el polo superior del rifién
izquierdo, de 16 x 16 x 18 cm, que presenta una zona central
quistica y una capsula gruesa, desplaza cranealmente el bazo
y los vasos renales, que no estan infiltrados. No se evidencian
adenopatias locorregionales (fig. 1). La RMN abdominal
confirma la existencia de una tUnica arteria renal izquierda
desplazada cranealmente por el tumor. No se evidencia
infiltracién de la vena renal izquierda y si numerosas
estructuras venosas colaterales en la porcién superior de la
masa, probablemente neovascularizacién tumoral. Se solicita,
por otro lado, una gammagrafia d6sea que descarta la
existencia de metdstasis 6seas.

Se propone al paciente para nefrectomia radical por
incisién hemi-Chevrén izquierda. Se evidencia en la cirugia
una gran masa quistica que procede del polo superior renal
izquierdo y que invade localmente el bazo, lo que obliga a
nefrectomia radical izquierda con esplenectomia. Se asocia
linfadenectomia ampliada y se biopsia una zona sospechosa
en el omento mayor. El peso de la pieza alcanza los 1.100g,
con un tamario aproximado de 21 x 18 x 16 cm.

La pieza es entonces fijada y tallada. Se realiza de rutina
tincién con hematoxilina-eosina, a la que se afiade estudio
inmunohistoquimico. Macroscopicamente, el tumor es hete-
rogéneo, rodeado por una pseudocédpsula y con una marcada
diferencia con el parénquima renal normal. La superficie de
corte es grisdcea, con abundantes dareas de necrosis y
hemorragia. Microscépicamente, el tumor estd formado por
células redondeadas de pequefio tamafio, organizadas en
pequeiios lébulos separados por pequetios septos fibrovascu-
lares. Se evidencia formacién de pseudorrosetas perivasculares
asi como rosetas de Homer-Wright. No se evidencian metds-
tasis ganglionares en el material remitido. El bazo se encuentra
focalmente invadido por el tumor. La biopsia del omento
mayor resulta positiva para infiltracién tumoral. El estudio
inmunohistoquimico revela positividad citoplasmatica difusa
para CD99 en las células tumorales (fig. 2). Se lleva a cabo una
tincién con enolasa especifica neuronal y vimentina, que
también resulta positiva. La tincién para cromogranina y
desmina resulta negativa.


www.elsevier.es/acuro
dx.doi.org/10.1016/j.acuro.2010.02.038

ACTAS UROL ESP. 2010;34(8):730-740 731

Figura 1 - Cortes sagital y coronal de la TAC toracoabdominopélvica donde se observa una gran masa quistica dependiente

del polo superior del rifién izquierdo.
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Figura 2 - Imagen de microscopia éptica (x 40), tincién
inmunohistoquimica que muestra positividad difusa para
CD99.

La presentacién clinica junto con el patrén histolégico y el
fenotipo inmunohistoquimico determinan el diagnéstico de
PNET renal. Tras el tratamiento quirdrgico se completa el
estudio de extensién con una biopsia de médula dsea, que
resulta negativa. El paciente recibe posteriormente nueve
ciclos secuenciales de tratamiento quimioterapéutico basado
en vincristina, adriamicina y ciclofosfamida, y otros tres
ciclos mas de ifosfamida y VP16. Tras completar el trata-
miento, se decide iniciar radioterapia sobre el hemiabdomen
izquierdo, con fraccionamiento de dosis de 180cy/dia y
5 sesiones semanales, recibiendo una dosis total de
3.960 cGy, sin complicaciones asociadas. Después de veintidés
meses de seguimiento no se han evidenciado metdstasis a
distancia. La situacién general del enfermo permanece
estable, con un indice Karnofsky del 90%.

El caso presentado corresponde a un PNET renal en un
paciente joven. Los PNET se presentan con frecuencia como
masas de partes blandas, de localizacién troncular o en
esqueleto axial, en nifios o en pacientes jévenes*®. El rifién es
una localizacién muy extrafia de este tipo de tumores, una
revisién de la literatura médica indica que se han publicado
menos de cincuenta casos hasta el momento, aunque es
dificil determinar el nimero exacto, ya que a veces no es facil
diferenciarlo del sarcoma de Ewing*®. El PNET renal se
presenta como una entidad clinica Unica, ya que tiene un
comportamiento mas agresivo que los tumores neuroecto-
dérmicos en otra localizacién y que los tumores renales
primarios de cualquier otro origen. Generalmente debuta
como enfermedad diseminada de inicio®*®.

La expresion clinica del PNET renal es totalmente inespe-
cifica. Los signos de progresién local como el dolor progresivo
y/o de la masa palpable no lo diferencian de otros tumores
renales. Las pruebas de imagen no aportan caracteristicas
especificas. La TAC puede mostrar areas de necrosis y
hemorragia, y la RMN ayuda a descartar la existencia de
trombo tumoral.

Para establecer el diagndstico y posteriormente realizar una
terapia adyuvante adecuada, es necesario utilizar una combina-
cién de microscopia dptica convencional mas tinciones inmu-
nohistoquimicas especificas. Es importante aplicar el repertorio
diagnéstico completo, ya que la utilizacion de una unica
herramienta puede ser insuficiente para excluir el gran nimero
de diagnésticos diferenciales, tales como metastasis, carcinoma
renal de células claras, sarcoma de Ewing, tumor de Wilms,
nefroblastoma, neuroblastoma y otros®. La microscopia 6ptica
convencional del PNET renal muestra células desdiferenciadas
redondeadas y de pequefio tamafio, de nucleos redondeados
uniformemente tefiidos, con nucleolo no patente, que tienden a
formar rosetas y pseudorrosetas. Las rosetas del tipo Hommer-
Wright son frecuentes en los PNET y generalmente escasean en
el sarcoma de Ewing, aunque también se pueden encontrar en el
neuroblastoma®’. A nivel inmnohistoquimico se debe utilizar
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una combinacién de anticuerpos. La mayoria de los autores
sefiala que la expresién de CD99 es tipica del PNET, como sucedid
en nuestro caso. Sin embargo, el diagnéstico diferencial entre el
PNETYy el sarcoma extradseo de Ewing obliga a otras tinciones, ya
que ambos tumores marcan positivo para CD99. Se deben utilizar
entonces para excluir el sarcoma de Ewing marcadores neuro-
nales como enolasa especifica neuronal, que es positiva en el
PNETy negativa en el sarcoma de Ewing>”’.

La evoluciéon del PNET renal depende basicamente del
estadio al diagnéstico, la extension de la reseccién quirdrgica,
la existencia de margenes, la clasificacién histolégica y el
tiempo hasta la adyuvancia. El PNET es un tumor agresivo que
tiende a recurrir localmente y a metastatizar a los ganglios
linfaticos, el pulmoén, el higado, el hueso y la médula ésea,
condicionando un peor pronédstico®. La tasa de supervivencia
libre de enfermedad a los cinco afios para todos los estadios es
de un 45-55%>. Los pacientes con enfermedad diseminada al
diagnéstico tienen una supervivencia media de solo dos afios®.
La poliquimioterapia, sobre la base de altas dosis de vincris-
tina, adriamicina y ciclofosfamida, ha demostrado buenos
resultados®®. Sin embargo, no se han publicado estudios
randomizados sobre la efectividad de diferentes regimenes
de quimioterapia debido a lo excepcional del tumor>.

A modo de conclusién, podriamos decir que los PNET de
origen renal son una entidad poco frecuente y se caracterizan
por su agresividad y su alta capacidad de recurrencia local y a
distancia, lo cual ensombrece el prondstico. Esta entidad se
debe considerar en el diagnoéstico diferencial de las masas
renales en pacientes jovenes, en particular en aquellos casos
en que se presentan como enfermedad diseminada de inicio.
El diagnéstico es por exclusién de otros tumores renales
de célula pequeinia. Determinar el diagnéstico anatomopato-
légico exacto tiene una gran importancia clinica, ya que
puede condicionar la utilizacién de diferentes regimenes de
quimioterapia que puedan conseguir un mejor control de la
enfermedad.
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Tumor de celulas de sertoli esclerosante. Un subtipo
infrecuente de neoplasia testicular

Sclerosing sertoli cell tumor. An unfrequent type of testicular neoplasm

Sr. Director:

Las neoplasias de los cordones sexuales del estroma testicu-
lar o tumores no germinales representan aproximadamente
5% de los tumores testiculares, siendo en su mayoria tumores
de células de Leydig’. Los tumores testiculares puros de
células de Sértoli son muy infrecuentes y representan cerca
del 1% de los tumores testiculares®. Considerados habitual-
mente benignos, son una entidad heterogénea debido a la
variabilidad histolégica y a las diferencias en sus manifes-
taciones clinicas. Se clasifican segin sus caracteristicas

histolégicas en los subtipos: clasico (no especificado), de
células grandes calcificadas y esclerosante?.

Presentamos el caso de un paciente varén de 30 anos de
edad con antecedentes de cédlicos nefriticos y sinusitis que
consulté por presentar discreto aumento de volumen de
testiculo izquierdo asociado a dolor testicular. A la explora-
cién se evidenci6 testiculo izquierdo doloroso a la palpacién
con predominio en cola de epididimo sin tumoraciones. Se
practicéd ecografia testicular (fig. 1) donde se detecté nédulo
hipoecoico de 11mm con sombra acuUstica posterior e
incremento de la irrigacién sanguinea, sugestivo de
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