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Abstract

Case description: a 26-year-old woman with a history of HIV and
triple-negative breast cancer in remission presented with low back
pain, fever, and weight loss. Contrast-enhanced computed tomogra-
phy revealed a right renal mass. An open radical nephrectomy was
performed, and histopathological analysis confirmed a primitive
neuroectodermal tumor (PNET), with immunohistochemistry po-
sitive for CD99 and FLI-1. Despite receiving one cycle of adjuvant
chemotherapy, the patient experienced rapid disease progression
and opted for palliative care, dying seven months after surgery.
Relevance: renal primitive neuroectodermal tumors are rare and ag-
gressive neoplasms often misdiagnosed as other renal tumors. They
are characterized by high recurrence rates and rapid metastatic dis-
semination.

Clinical implications: the management of these rare and aggressive
tumors requires a multimodal therapeutic approach, including sur-
gery, chemotherapy, and, in selected cases, radiotherapy.
Conclusions: the detection of renal tumors has increased due to the
widespread use of imaging studies. However, early identification of
rare and aggressive tumors remains a challenge, hindering timely
and appropriate management.
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Introduccion

Resumen

Descripcion del caso clinico: mujer de 26 afios con antecedente de
VIH y cancer de mama triple negativo en remision presentd lum-
balgia, fiebre y pérdida de peso. En su abordaje mediante una tomo-
grafia contrastada se evidencio una masa renal derecha. Se realizo
una nefrectomia radical abierta y en el reporte histopatologico se
confirm6 un tumor neuroectodérmico primitivo mediante inmuno-
histoquimica positiva para CD99 y FLI-1. A pesar de recibir un ciclo
de quimioterapia adyuvante, la paciente present6 progresion rapida
de 1a enfermedad y opté por manejo paliativo, falleciendo a los 7
meses después de la cirugia.

Relevancia: los tumores neuroectodérmicos primitivos renales son
neoplasias raras y agresivas, frecuentemente confundidas con otros
tumores renales. Presentan alta recurrencia y rapida diseminaciéon
metastasica.

Implicaciones clinicas: el manejo de los tumores neuroectodérmi-
cos que son una entidad poco frecuente y agresiva, requiere un en-
foque terapéutico multimodal que combine cirugia, quimioterapia y
en ocasiones radioterapia.

Conclusiones: 1a deteccion de tumores renales ha incrementado con
el uso creciente de estudios de imagen; Sin embargo, la identifica-
cion temprana de tumores raros y agresivos sigue siendo un desafio,
lo que dificulta su manejo adecuado.

El tumor neuroectodérmico primitivo (TNP) es
una neoplasia maligna rara de células redondas
pequenas, descrita por primera vez por Seema-
yer et al., en 1975.%V De origen neuroectodér-
mico, suele afectar tejidos blandos y, en casos
excepcionales, érganos solidos como el rifion,
donde representa menos del 1 % de los sarcomas.
@ Se caracteriza por un crecimiento acelerado,
alta agresividad y metastasis temprana a pulmon,
hueso y ganglios linfaticos, lo que confiere un
prondstico desfavorable. Aunque su patogénesis
no se comprende por completo, se ha asociado con
translocaciones del gen EWSR1.® El tratamiento

de eleccion es la reseccion quirtrgica para diag-
nostico y control local; sin embargo, solo en el
24 % de los casos se logra una resecciéon com-
pleta debido a la invasién tumoral.’ Por ello,
se recomienda complementar con radioterapia
y quimioterapia sistémica para reducir el riesgo

de recurrencia y metastasis.

Caso clinico

Una mujer de 26 afios fumadora, con VIH en

control mediante terapia antirretroviral (bicte-
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gravir/emtricitabina/tenofovir) y antecedente de cancer ductal infiltrante de mama izquierda ECI-
[A—triple negativo, quien recibi6 tratamiento con quimioterapia (doxorrubicina/ciclofosfamida) y
cirugia, manteniéndose en vigilancia libre de recurrencia por 2 aflos. Durante su seguimiento en
consulta externa refirio lumbalgia derecha (ENA 7/10), fiebre intermitente de 38.5° Cy perdida de
5 kg de peso no intencionado de un mes de evolucién. En sus exdmenes generales no se documento
ninguna alteracion y se complementd con una tomografia contrastada que reveld una gran masa
lobulada heterogénea dependiente del polo inferior del rifién derecho, con dimensiones de 14 x 7
x 6 cm y adenopatias peri hiliares. Presento6 invasion al sistema colector y contacto a la vena renal
principal ipsilateral. Se observaron nddulos pulmonares inespecificos menores a 5 mm, no catego-
ricos de metastasis, en el resto de la revision no se document6 ninguna otra anomalia en higado,
pancreas ni otros 6rganos viscerales (Imagen 1).

Imagen 1. Tomografia computadorizada (TC)

L\

Tomografia computadorizada (TC) que muestra en imagen A) Tumor renal derecho en corte coronal. B) Tumor renal dere-
cho en corte sagital. C) Se observa en TC en ventana pulmonar con micronodulos inespecificos.
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Posteriormente, realizamos una nefrectomia radical derecha abierta sin complicaciones (Imagen 2).

Imagen 2. Tumor ubicado en el polo inferior del rifidn derecho

Se observa tumor ubicado en el polo inferior del rifndn derecho que mide 16 x 10 x 9.3 cm, de superficie solida, nodular,
color blanco grisiceo. Presenta zonas de hemorragia y necrosis de aproximadamente 30 %.

El reporte de patologia revel6 un tumor neuroectodérmico primitivo-sarcoma Ewing perifé-
rico compuesto por una poblacion monétona de células pequenas y redondas. Como diagnostico
diferencial se sospecho un linfoma renal primario, carcinoma medular renal o un tumor rabdoide

y para confirmacion, se realizaron tinciones de inmunohistoquimica, que resultaron positivas para
CD99, FLI-1, BCL-2, CD56 y focal para TLE (Imagen 3).
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Imagen 3.
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A) Laminas de células pequefias, redondas y azules con area focal de necrosis. B) Células neopldsicas dispuestas alrededor
de filamentos centrales formando pseudorosetas de Homer-Wright. C) CD99 (Cluster of differentiation 99) positivo en
membranas. D) FLI-1 (Friend leukemia integration 1) positivo nuclear.

En conjunto con oncologia médica se determinoé brindar terapia sistémica. El esquema estandar
vincristina, dactinomicina, adriamicina, ciclofosfamida, ifosfamida y etopdsido, se evito por el ries-
go de toxicidad cruzada (hematoldgica, infecciosa y cardiaca) por el antecedente de quimioterapia
previa y tratamiento antirretroviral, optindose por gemcitabina y docetaxel como alternativa con
actividad documentada y mejor tolerabilidad.

Sin embargo, antes de comenzar el segundo ciclo (72 dias después de la nefrectomia) fue hos-
pitalizada por dolor 6seo, fiebre y desaturacién. En su abordaje se document6 progresion de la
enfermedad a nivel 6seo (L3), lecho quirargico y a nivel pulmonar, por lo que la paciente y sus
familiares en consenso con el equipo multidisciplinario optaron por manejo paliativo (Imagen 4).
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Imagen 4. Tomografia computadorizada (TC)

Tomografia computadorizada (TC) que muestra progresion de la enfermedad A) Metéstasis en columna lumbar a nivel
(L3). B) Recurrencia en lecho quirtrgico. C) Se observa en TC en ventana pulmonar multiples nédulos pulmonares, distri-
buidos de forma bilateral, compatibles con implantes metastasico.

Fallecio siete meses y veintitin dias después de la cirugia, en compania de su familia.

Discusion

El tumor neuroectodérmico primitivo (TNP) es un tipo raro de sarcoma que puede encontrarse
en el rifén y al ser un miembro de la familia del sarcoma de Ewing (SE), se presenta con un com-
portamiento clinico agresivo por lo que tiene un muy mal prondstico. Solo se han reportado en la
literatura aproximadamente 150 casos de TNP renal.®® Suele presentarse en adultos jévenes entre
los 20 y los 30 afios. La relacion hombre: mujer es de aproximadamente 3:1. Debutan con sintomas
inespecificos como la “triada clasica de Guyon, en tumores renales”: hematuria, dolor lumbar y
masa abdominal palpable. Debido a su agresividad, el TNP progresa rapidamente, invade el siste-
ma colector renal de manera temprana y ocasiona hematuria macroscopica.”” Dado que este tipo
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de neoplasias puede presentarse en contextos
clinicos complejos, resulta relevante considerar
las comorbilidades asociadas. En este sentido,
en pacientes con infeccién por VIH se ha des-
crito una mayor incidencia de carcinoma de cé-
lulas renales en comparaciéon con la poblacién
general; sin embargo, hasta el momento no se
ha demostrado una relacion causal directa con
la inmunodeficiencia asociada al VIH.(”

En las poblaciones jovenes, los tumores
renales presentan un amplio diagnéstico dife-
rencial que incluye neoplasias con histologias
complejas, tales como linfomas, sarcomas,
carcinoma medular renal y metastasis de tu-
mores primarios conocidos. El diagnostico
definitivo del TNP se basa en la histopatologia
y la inmunohistoquimica. Microscépicamente,
la tincion con hematoxilina y eosina revela
células pequeias, redondas y uniformes con
nucleos redondos que contienen cromatina
fina, nucléolos discretos y citoplasma escaso,
esofinofilo. En ocasiones existe un mayor
grado de diferenciaciéon neuroectodérmica,
mostrando una disposicién en pseudorosetas.
En la inmunohistoquimica, la positividad de
CD99 (Cluster of differentiation 99) y FLI-1
(Friend leukemia integration 1) son altamente
especificos. E1 CD99, glicoproteina de superfi-
cie celular, se expresa en el 95 % de los casos. El
FL1-1 se expresa en casos con fusion EWSR1-
FLI1, resultado de la translocacién mas coman
(t(11:22)(g24;q12), presente en el 85 % de
los casos.®

El TNP renal se presenta principalmente en
adolescentes y adultos jovenes, en la mayoria
de los casos, como una masa grande y solitaria
de tejido blando sin limites definidos.'”

En la tomografia computarizada (TC), estas
lesiones suelen manifestarse como masas hete-
rogéneas de baja densidad que, con frecuencia,

ocupan todo el parénquima renal. La densidad
tumoral es irregular, y la presencia de calcifica-
ciones es excepcional. En la TC con contraste,
es posible observar un realce de intensidad
variable, margenes mal definidos, infiltracion o
invasion de tejidos adyacentes y agrandamiento
de ganglios linfaticos regionales, hallazgos que
contribuyen al diagnodstico.?

De acuerdo con una serie de casos, seis de
siete pacientes presentaron metastasis a distan-
ciay todos fallecieron a causa de esta neoplasia,
con una mediana de supervivencia global (SG)
de tan solo 12.09 meses (rango 1.90 a 26.77 me-
ses).» Por otro lado, la serie mas grande que
incluy6 116 casos de TNP/SE renal, reportaron
que el 66 % de los pacientes se encontraban en
etapas metastasicas al momento del diagnosti-
co, informaron una mediana de SG de 24 meses
para aquellos que recibieron tratamiento, la tasa
de recurrencia es superior al 80 % en pacientes
que recibieron tratamiento local inicamente.®
En la actualidad se desconoce la prevalencia
real de los TNP renales en personas que viven
con VIH y su impacto en la supervivencia.

El TNP renal a menudo invade 6rganos
vecinos o presenta metastasis a distancia, ca-
racteristicos de tumores agresivos. Por ello,
dentro del tratamiento estindar se debe con-
siderar la nefrectomia radical combinada con
radioterapia y quimioterapia postoperatorias.*
La nefrectomia es un pilar en el tratamiento.
En cuanto a las técnicas quirdrgicas, la cirugia
laparoscépica se prefiere a la cirugia abierta
debido a la menor morbilidad y mortalidad.®®
Debido a las similitudes biolégicas con el SE,
el TNP se trata con una quimioterapia similar.
Los agentes quimioterapéuticos méas utilizados
son: vincristina (V), dactinomicina (D), adria-
micina (A), ciclofosfamida (C), ifosfamida (I)
y etoposido (E). El tratamiento quimioterapéu-
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tico actual de este grupo implica el uso de un
régimen de combinacion de dosis intensiva que
utiliza estos 6 medicamentos en un protocolo
modificado denominado: la familia de tumores
de Ewing (EFT)-2001.99 Sin embargo, en es-
cenarios clinicos particulares, como tumores
extradseos raros (sarcoma de Ewing primario
renal), pacientes con comorbilidades relevan-
tes o refractarios a tratamiento, la eleccion de
la terapéutica puede requerir individualizacion
ya que no hay esquemas de segunda linea claros
estandarizados y por ello se pudiera ajustar a
las conciones particulares el esenario clinico.
47 La radioterapia es util cuando la reseccion
no es posible o hay enfermedad residual.'®

El tumor neuroectodérmico primitivo
renal primario es extremadamente raro. El
diagndstico se basa en la histopatologia e inmu-
nohistoquimica. Debido a la naturaleza agresiva
del tumor es de muy mal pronostico. Una vez
diagnosticado, la intervencién precoz con
terapia multimodal que incluye nefrectomia,
radioterapia y quimioterapia, los resultados a
corto y mediano plazo suelen ser prometedores.
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