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RESUMEN

Las neoplasias renales representan
entre el 2-3% del total de Ilas
neoplasias; entre ellas el tumor
neuroectodérmico primitivo es poco
frecuente. Se presenta el caso de una
paciente femenina de 28 afos de edad
con antecedentes de asma bronquial
que, accidentalmente, notdé un
aumento de volumen del Ilado
izquierdo del abdomen, por lo que
acudio al médico. Después de algunos
estudios se le planted el diagndstico
presuntivo de tumor renal izquierdo y
se realiz6 una nefrectomia radical
izquierda; en el postoperatorio la
paciente presentdé una evolucidon
favorable. ElI informe histoldgico
informé un tumor neuroectodérmico
primitivo renal.
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SUMMARY

Kidney neoplasms amount to 2-3% of
total neoplasms; among them,
primitive neuroectodermal tumors are
not common. The case of a 28-year-
old female patient, with a history of
bronchial asthma, who went to see
the doctor because she incidentally
noticed an increase of volume in the
left side, is presented. After some
studies, a presumptive diagnosis of
left kidney tumor was reached, and a
radical left nephrectomy was
performed. The patient had a
favourable evolution in the
postoperative period. The histological
reportshowed a primitive
neuroectodermal tumor of the kidney.
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Los tumores neuroectodérmicos primitivos (PNET) se presentan principalmente en
tejidos blandos y, con menor frecuencia, en el tracto intestinal, la pelvis, el
retroperitoneo y el rifidn. Los tumores neuroectodérmicos primitivos de origen renal
son una neoplasia excepcional y pertenecen al grupo de los tumores
neuroectodérmicos periféricos malignos; su origen no esta claro, aunque se cree
que se originan de células con capacidad de diferenciacién ectodérmica o neural. La
primera descripcion de los PNET fue realizada por Arthur Purdy Stout en 1918, que



los clasific6 como tumores de células pequefias redondas;! en 1975 se publica el
primer articulo sobre la afectacion renal por estas neoplasias.?

PRESENTACION DE LA PACIENTE

Paciente femenina de 28 afios de edad y raza blanca. Un mes antes de su ingreso
noté un aumento de volumen en el hemiabdomen izquierdo; se le hicieron algunos
estudios, se le planted el diagndstico de tumoraciéon renal izquierda y se le realizé
una nefrectomia radical izquierda.

Antecedentes patoldgicos personales: no refirio

Antecedentes patoldgicos familiares: asma bronquial

Datos positivos al examen fisico:

Mucosas normocoloreadas

Abdomen suave, depresible, se palpaba una tumoracion en flanco e hipocondrio
izquierdo, irregular, ligeramente dolorosa, con contacto lumbar.

Frecuencia cardiaca: 80 por minuto
Tension arterial: 120/80mm/Hg
Complementarios de interés
Hematocrito: 0.311/1

Creatinina: 44mmol/I

Glicemia: 6.2mmol/I

Ultrasonido abdominal: higado de ecotextura homogénea que no rebasaba el
reborde costal. Vesicula con pobre distencién, septada, con gruesa imagen de
litiasis de 21mm hacia el fondo y el colédoco, vias biliares normales. Bazo y riiidn
derecho normal. A nivel del riAidn izquierdo gruesa imagen ecogénica que
involucraba todo el 6rgano, con dilatacion del céliz superior, media 17x11cm, no se
definian adenopatias, vena cava permeable.

Tomografia axial computarizada (TAC): se realizé TAC renal a 5mm con contraste y
se observd una gruesa imagen hiperdensa, heterogénea, de aspecto tumoral, con
areas hipodensas en su interior que ocupaban la totalidad del rifidén izquierdo, se
encontraba en intimo contacto con la pared posterior y anterior del abdomen y
provocaba un desplazamiento del bazo y la cola del pancreas hacia delante y hacia
adentro, media 12x10x13cm; no eliminacion del contraste por el rifidn.
Impresionaba existir una infiltracion del mduasculo psoas de ese lado, no
adenomegalias (figura 1). Rifidn derecho de forma, tamafo y situacién normal, con
buena eliminaciéon del contraste. Vesicula contraida, se observaba una imagen
hiperdensa, redondeada, de centro hipodenso que podia corresponder con litiasis
vesicular. No dilatacién de las vias biliares. Los segmentos hepaticos y el pancreas
son normales. Bazo de tamafio y densidad normal.



Figura 1. TAC abdominal, imagen tumoral que ocupa todo el rifién izquierdo.
Rayos X de térax: no lesiones pleuropulmonares. Indice cardio toracico normal, no lesiones
Oseas

Se decidié intervenirla quirdrgicamente de forma electiva y se le realizéd una
lumbotomia con reseccion de la 11na costilla. En el acto operatorio se comprobd
una gran tumoracion renal con multiples vasos de neoformacion; se realiz6 una
nefrectomia radical (figura 2), con evoluciéon postoperatoria favorable.

Figura 2. Aspecto macroscopico de la pieza quirtrgica. En el borde hilial se observa
prominencia del tumor en la luz de la vena renal (flecha)

El resultado del estudio histoldégico informé: nefrectomia radical izquierda que
muestra tumor neuroectodérmico primitivo renal. Talla tumoral 14x10x10cms.
Extensa invasion a la vena renal con borde quirdrgico comprometido.

Evolucion: en el postoperatorio presenta una evolucion favorable, por lo que fue
egresada a los 10 dias del procedimiento quirdrgico.

Hallazgos histopatoldqgicos e inmunohistoguimicos
En el examen macroscopico se observé un tumor renal de 14x10x10cm que, al

corte, se precisa ocupaba el parénquima y las cavidades. Se preserva una pequefia



area del polo inferior renal (figura 3) de apariencia sélida, constituida por tejido
blanquecino con tendencia nodular, areas de hemorragia y necrosis; ademas, una
extensa invasion a la vena renal corroborada al examen microscopico.

Figura 3. Aspecto macroscoépico de la pieza quirdrgica. Seccién longitudinal en la que se
observa el parénquima renal sustituido por el tumor; se conserva una pequefia area del
polo inferior

El estudio histolégico revelé un tumor con una elevada celularidad y un crecimiento
vagamente lobular de células redondas, de talla pequefia, con pobre diferenciacion,
escaso citoplasma, nucleos hipercromaticos y formacion de rosetas con material
neurofibrilar central (rosetas de Homer-Wright) -figura 4-.

Figura 4. Imagen histolégica, sdbanas de células pequerias indiferenciadas con formacién
de rosetas de Homer-Wright. H/E 4x

El estudio inmunohistoquimico mostré una positividad intensa con tincion de
membrana para el CD99, vimentina positivo, Ki67 positivo 30% y negativos la
citoqueratina y elCD56.



En el corte transversal de la vena renal se observé una prominente invasion
vascular. H/E 4x (figura 5).

Figura 5. Corte transversal de

El diagnostico diferencial del PNET incluye el sarcoma renal de células claras, que se
presenta en nifios y esta constituido por nidos de células con estroma vascularizado,
negativas al CD99; el tumor desmoplasico de células redondas tiene prominente
estroma desmoplasico -ausente en este caso-; el sarcoma sinovial monofasico
presenta un patron fascicular, no tiene rosetas ni imagen neuroendocrina y, a
menudo, tiene wun patron vascular similar a el hemangiopericitoma; el
neuroblastoma, con presentacion usual en nifios, es negativo para el FLI1; el
carcinoma de células pequenas se presenta en paciente adultos mayores, las células
presentan moldeamiento nuclear, no existe formacion de rosetas y marcan
citogueratina, no asi el CD99 y el tumor de Wilms, que exhibe un patron trifasico y
positividad para el CD56.

COMENTARIO FINAL

El 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
predileccion por el sexo; se caracteriza por una alta capacidad de recurrir
localmente y metastizar. Los datos de supervivencia libre de enfermedad a cinco
afios para todos los estadios estan alrededor del 45-55%; 3 sin embargo, los
pacientes con metastasis al diagnodstico tienen una supervivencia media de dos
anos.

El caso que presentamos se concluyd como un tumor neuroectodérmico primitivo.
Los PNET se presentan con frecuencia como masas de partes blandas, de
localizacion troncular o en esqueleto axial, en nifios o0 en pacientes jovenes; la
localizacién renal es rara en estos tipos de tumores. La revision de los articulos
médicos publicados sobre el tema indican que se han publicado aproximadamente
50 casos hasta el presente. En muchas ocasiones es dificil diferenciar este tumor del
sarcoma de Swing;*® actualmente la clasificacién de la Organizacién Mundial de la
Salud emplea la nomenclatura PNET/Ew por considerarlo una misma enfermedad.’
El PNET renal se presenta como una afeccién clinica Unica ya que tiene un



comportamiento mas agresivo que los tumores neuroectodérmicos en otra
localizacién y que los tumores renales primarios de cualquier otro origen.® La forma
de presentacion clinica del PNET renal no difiere del resto de las neoplasias renales;
los estudios imagenoldgicos no aportan datos especificos.

La evolucion de estos tumores depende basicamente del estadio al momento del
diagnostico, de la extension de la reseccion quirdrgica y de la clasificacion
histolégica; son tumores con un comportamiento agresivo que tiende a recurrir
localmente y a metastizar a los ganglios linfaticos, el pulmén, el higado, el hueso y
la médula 6sea.® En el tratamiento se han usado esquemas de poliquimioterapia con
adriamicina, ciclofosfamida y vincristina que han demostrado buenos resultados.>®
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