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Introduccion: El tumor neuroectodérmico primitivo periférico de rifdn . Médico urélogo.

(PNETKk) es una enfermedad rara muy agresivo que afecta mayormente a varones
jovenes. Reporte de caso: paciente varén de 19 afios con cuadro clinico dolor
abdominal, hematuria y masa palpable, en la tomografia se evidencia una
enorme tumoracion renal izquierda, Se le realiza nefrectomia radical
convencional y se envia a estudio patologico mas histoquimica resultando de
PNETKk. Luego paciente siguié su manejo por oncologia para quimiterapia
inicialmente. Conclusion: ELPNETk que describimos representa el primer caso
reportado en nuestro pais, constituye una entidad clinica Unica por su rareza
siendo un reto hacer diagnostico y su comportamiento y manejo se sigue
basando a reportes de casos debido a su poca frecuencia.

Palabras Clave: Tumor neuroectodérmico periférico primitivo. Rindn.
Enfermedad rara. Nefrectomia (Fuente: DeCS-BIREME).

ABSTRACT

Background: Peripheral primitive neuroectodermal tumor of the kidney
(PNETK) is a very aggressive rare disease that mainly affects young men. Case
report: A 19-year-old male patient with symptoms of abdominal pain,
hematuria and a palpable mass, the tomography shows a large left renal tumor.
Conventional radical nephrectomy was performed and sent for pathology study
plus histochemistry, resulting in PNETk. The patient then continued his oncology
management for chemotherapy initially. Conclusion: The PNETk that we
describe represents the first case reported in our country, it constitutes a unique
clinical entity due to its rarity, being a challenge to make a diagnosis and its
behavior and management is still based on case reports due to its infrequency.

Keywords: Primitive peripheral neuroectodermal tumor. Kidney. Rare disease.
Nephrectomy. (Source: DeCS-BIREME).
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INTRODUCCION

El tumor neuroectodérmico primitivo periférico de rindn
(PNETK) o Sarcoma de Ewing de rifidn (ESK) es una
enfermedad rara y agresivo con alta tendencia a la
metastasis temprana, aunque su incidencia es desconocida el
2012 reportaron 116 casos donde los varones adolescentes y
jovenes fueron mas afectados con una mediana de 28 afios de

edady el 22% de los pacientes tenian menos de 15 afios".

Los pacientes presentaron una supervivencia de 26,14 meses
con una mediana inferior en pacientes con enfermedad

metastasica avanzada de sélo 5,6 meses®.

La mayor informacion del PNETk son reporte de casos y series
de casos, en el sistema genitourinario se han reportado casos
en rinon, uréter, prostata, pene y en glandulas
suprarrenales®.

También en Suramérica, paises como Venezuela, Colombia,
Brasil y Chile han reportado casos limitados de PNETk con
resultados poco alentadores®®.

Presentamos el caso clinico de paciente joven atendido en el
servicio de urologia del Hospital Nacional Daniel Alcides
Carrion del Callao.

REPORTE DE CASO

Paciente varon de 19 anos acudio a emergencia con tiempo de
enfermedad de 3 meses presentando dolor abdominal en
flanco y region lumbar izquierda; y 7 dias antes de acudir al
hospital se agrega hematuria y masa palpable.

Al examen fisico se palpaba una masa abdominal en flanco
izquierdo, poco movil, doloroso a la palpacion y varicocele
izquierdo palpable.

Los resultados de examenes de laboratorio fueron normales,
la ecografia renal muestra masa de aspecto sélido en rindn
izquierdo con flujo doppler positivo, en la tomografia
contrastada se informa rifdon izquierdo con contornos
lobulados de 16x14,5cm y tumoracion de 14,6x11,8cm
localizada en 2/3 inferiores produciendo dilatacion
pielocalicial asi como efecto de masa sobre estructuras
retroperitoneales (Figura 1).

Figura 1.
Tomografia contrastada: ambas imagenes muestran una tumoracioén
expansiva en rifién izquierdo captadora de contraste con efecto masa
sobre estructuras retroperitoneales.
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El paciente fue sometido a nefrectomia radical izquierda por
incision mediana supra e infraumbilical hallando tumor de
aproximadamente 16x15cm de consistencia dura, zonas de
necrosis y bordes irregulares que infiltra mesenterio,
medialmente el polo superior del tumor se ubica por encima
de aorta abdominal y ademas se hallé dilatacion de la vena
gonadal izquierda.

En la anatomia-patolégica describian un tumor que
compromete el 90% de la estructura renal que infiltra
capsula, grasa perirrenal y pelvis renal con patron histologico
de células redondas azules, en la inmunohistoquimica fue
positivo para CD99 y con un Ki67 de 60% resultando ser un
PNETk (Figura. 2).

El paciente evolucioné favorablemente en el post operatorio
y fue dado de alta al quinto dia con menor dolor y sin
hematuria. Posteriormente debe seguir controles por
urologia y oncologia médica, a mas de un afo el paciente se
encuentra estable y continua con quimioterapia.

Figura 2.

Anatomia patoldgica: (A) Macroscopia: Pieza operatoria con tumor
comprometiendo la totalidad de la estructura renal con zonas de
necrosis en su interior. (B) Microscopia optica (x200) muestra células
pequefiias, redondas y azules, con nucleolos pequefios. (C)
Inmunohistoquimica: La neoplasia expresa fuertemente Cd99.

DISCUSION

Los pacientes con PNETk mayormente acuden al médico con
sintomas de enfermedad avanzada presentando dolor (58%),
Hematuria (29%) y masa palpable (28%)®.

El diagnostico con estudios de imagen muchas veces inicia
con ecografia seguida de la tomografia o resonancia. En la
tomografia se han descrito imagenes que pueden ayudar al
diagnostico como la presencia grandes tumoraciones renales
y en su interior presenta multiples estructuras similares a
tabiques, necrosis y hemorragia multifocal o generalizada;
siendo estas descripciones diferentes a los carcinomas de
células renales y aunque no son especificas del PNETk se

deberian considerar para hacer un diagnéstico presuntivo™.

La anatomia patoldgica, el PNETk pertenece al grupo de
tumores de células redondas, el marcador
inmunohistoquimico mas importante en PNET es el CD99 que
es positivo en 90 - 99% de los casos y otros marcadores son la
vimentina (81%), Enolasa (88,2%) entre otros en menor
proporcion; el diagnostico definitivo de PNET se logra con
estudios citogenéticos a través de la hibridacion fluorescente
in situ basada en extraccion nuclear™?.

El tratamiento mas descrito incluye la nefrectomia radical
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que puede ser convencional, laparoscopica o asistida por
robot dependiendo las caracteristicas del tumor y las
habilidades del urdlogo seguido a quimioterapia adyuvante
que contienen vincristina, doxorrubicina, ciclofosfamida,
ifosfamida, etopdsido, adriamicina y asociado a radioterapia
como tratamiento complementario en caso de enfermedad

extracapsular®.

En PNETk localizados, el tratamiento quirdrgico mas
quimioterapia podria lograr buenos resultados como se
reporta en un caso donde el paciente presenta una sobrevida

de 9 afios, siendo mayor al promedio"™”.

CONCLUSIONES

El PNETk que describimos representa el primer caso
reportado en nuestro pais, constituye una entidad clinica
Unica por su rareza siendo un reto hacer diagnostico, los
marcadores inmunohistoquimicos y estudios citogenéticos
establecen el diagnostico.

La nefrectomia radical por cualquier técnica junto a la
quimiorradioterapia es actualmente el tratamiento mas
descrito y aun asi el prondstico sigue siendo sombrio. Al igual
que otros autores, Insistimos en la inclusion del PNETk dentro
de los diagnosticos diferenciales en pacientes jovenes que
presentan masa renal y sobre lo importante de continuar
aportando mas reporte de casos para obtener mayor
conocimiento sobre el diagndstico y tratamiento del PNETK.
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