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PALABRAS CLAVE Resumen Los sarcomas primarios renales son muy raros y representan entre el 1% y 3% de las
Rin6N; neoplasias malignas de rifidn, siendo las formas histologicas mas frecuentes el leiomiosarcoma
Sarcoma; y el liposarcoma. El sarcoma indiferenciado pleomorfico primario renal es una variante rara
Indiferenciado de mal pronostico, con alrededor de 60 casos descritos en la literatura. Nosotros presentamos

el caso de una mujer de 52 afos con tumor renal derecho, tratada quirirgicamente y cuyo
diagnostico histologico confirmado con estudio inmunohistoquimico fue Sarcoma indiferenciado
pleomorfico variedad células gigantes.

© 2015 Sociedad Mexicana de Oncologia. Publicado por Masson Doyma México S.A. Este es
un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/
by-nc-nd/4.0/).

KEYWORDS Pleomorphic undifferentiated sarcoma of the kidney: A case report and literature
Kidney; review

Sarcoma;

Undifferentiated Abstract Primary sarcomas of the kidney are a rare entity and it counts for 1-3% of malig-

nant neoplasms. The most frequent histologic types are leiomyosarcoma and liposarcoma. The
primary pleomorphic undifferentiated sarcoma of kidney is a rare variant and it has a poor
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prognosis, with around 60 cases described in the literature up to date. We present a 52-year-old
female case with high renal tumor, treated surgically whose histological diagnosis confirmed by
immunohistochemistry was undifferentiated pleomorphic sarcoma, giant cell variant.

© 2015 Sociedad Mexicana de Oncologia. Published by Masson Doyma México S.A. This is an
open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/

by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

El sarcoma indiferenciado pleomadrfico (SIP), antiguamente
denominado fibrohistiocitoma maligno pleomoérfico, es la
neoplasia maligna de partes blandas mas comun en la
adultez'3. Fue descrito por primera vez por O’Brien y Stout
en 1964, siendo los lugares mas afectados las extremida-
des (67-75%) y el retroperitoneo (6-16%)*°. Sin embargo,
también puede presentarse en otras localizaciones como
la genitourinaria, en orden de frecuencia: vejiga, prostata,
cordén espermatico, capsula y parénquima renal*®’. EL SIP
primario renal es extremadamente raro, su presentacion
clinica y manejo quirtrgico no difiere del carcinoma renal
convencional y para su diagnostico necesita de técnicas de
inmunohistoquimica que lo confirmen’~°. Nosotros presen-
tamos el caso de una mujer de 52 anos con SIP primario
renal, tratada quirirgicamente, que evolucion6 desfavora-
blemente.

Presentacion del caso

Paciente mujer de 52 anos, natural y procedente de
Chimbote, G;P,0; con antecedente familiar directo de hepa-
tocarcinoma. Ingresa en la institucion por presentar desde
hace 4 meses dolor en el hipocondrio y el flanco dere-
cho, pérdida ponderal de 10kg, llenura precoz, nauseas
y vomitos; niega hematuria macroscopica. En el examen
fisico preferencial la paciente se encontré adelgazada, con
masa palpable, moévil, de consistencia incrementada en el
hemiabdomen derecho.

En la tomografia computarizada se observd tumor de
223 x 190 mm dependiente del polo superior del rifndn dere-
cho, encapsulado, con tenue trabeculado captador de
contraste y amplia necrosis central (20UH). La tumoracion
contacta con el pediculo vascular, sin signos de infiltracion,
manteniendo un adecuado plano de clivaje en el borde hepa-
tico. No se observd adenopatias retroperitoneales (fig. 1).
La radiografia de térax no mostro lesiones compatibles con
metastasis. Los examenes de laboratorio de rutina estuvie-
ron en los parametros normales.

Con estos resultados la paciente fue sometida a nefrec-
tomia radical derecha con adrenalectomia ipsilateral y
diseccion de adenopatias retrocavas. En el laboratorio
de patologia se recibié espécimen quirdrgico de 1,619gr;
la grasa perirrenal se encontré firmemente adherida al
rinon, el mismo que tenia la superficie multinodular y de
color pardo violaceo. Al corte se identific6 un tumor
de 20.0 x 18.0cm., que destruye los calices renales e infiltra

.

Figura 1 TC de abdomen y pelvis: se observa tumor de
223 x 190 mm dependiente del rifdn derecho, encapsulado, con
tenue trabeculado captador de contraste y amplia necrosis cen-
tral (20 UH).

la capsula renal, la grasa perirrenal y el seno renal. El tumor
era de color pardo claro, con areas de hemorragia y necrosis.
El uréter era de 14.0x6.0cm y la glandula suprarrenal de
5.0 x 1.8 cm, sin alteraciones macroscopicas significativas.
Ademas se recibid un ganglio retrocavo de 3.5 cm congestivo
(fig. 2).

En la microscopia se observo una neoplasia maligna
fusocelular de tipo sarcomatoide, pleomorfica, con célu-
las gigantes multinucleadas, alto indice mitético (12-
15 mitosis/10 CAP), necrosis tumoral y embolia vascular. La
neoplasia infiltra la capsula renal, la grasa renal y el seno
renal. El uréter, la glandula suprarrenal y el borde quirirgico
estan libres de neoplasia. El ganglio retrocavo también esta
libre de neoplasia (0/1) (fig. 3A-C).

El estudio inmunohistoquimico mostro positividad difusa
para vimentinay focal para CD68, confirmando la naturaleza
mesenquimal de la neoplasia; el resto de marcadores especi-
ficos para otros linajes celulares fueron negativos (tabla 1).
Con estos resultados se concluyé como diagnéstico: sarcoma
indiferenciado pleomorfico primario renal, variedad células
gigantes (fig. 4A-E).

La paciente tolero el acto quirdrgico y fue dada de alta al
séptimo dia postoperatorio. Tres meses después reingresoé en
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Figura 2 Fotografia de la pieza quirurgica: se observa tumor
de 23.0x18.0cm, de color pardo claro, con areas de hemorragia
y necrosis, que destruye los calices renales e infiltra la capsula
renal, la grasa perirrenal y el seno renal.

Tabla 1 Perfil inmunohistoquimico (IHQ) de sarcomas
renales

Marcador Expresion
Vimentina Positivo difuso
CDé68 Positivo (focal)
Desmina Negativo

« actina Negativo

S100 Negativo

elinstituto por presentar disnea de leve y mediano esfuerzo,
sin tolerancia al decUbito. En la radiografia de tdrax se
observé un tumor macronodular en la region parietocos-
tal derecha, asociado a derrame y atelectasia compresiva.
La paciente se deteriord progresivamente, falleciendo por
compromiso multisistémico.

Discusion

Los sarcomas primarios de rindn son neoplasias de origen
mesenquimal muy infrecuentes, que representan entre el
1% y 3% de los tumores malignos en este 6rgano’?°. Segun
su tipo histologico se han descrito casos de leiomiosarcoma,
rabdomiosarcoma, liposarcoma, angiosarcoma, sarcoma
pleomérfico, sarcoma sinovial y osteosarcoma*”-'%"2, El mas
comun de estos tumores es el leiomiosarcoma, que repre-
senta entre el 40% y 60% de los casos publicados?>.

El SIP, antes llamado fibrohistiocitoma maligno
pleomoérfico™', es una variante inusual, con alrededor
de 60 casos publicados en la literatura mundial, la mayoria
del siglo pasado, no encontrando en la revision bibliografica
reportes nacionales'’. No existen criterios definidos para
el diagnostico de sarcoma renal primario, sin embargo se
sugieren los siguientes: 1) no tener antecedentes de
sarcoma en otra localizacion anatomica (exclusion
de metastasis); 2) un estudio macroscopico que demuestre
el origen renal de tumor; 3) la exclusion del diagnostico
de carcinoma renal de patrdon sarcomatoide; y 4) de existir
una metastasis, esta debe ser mas pequefna que el tumor
renal>'>', Su origen aun sigue siendo desconocido, la
hipdtesis mas aceptada es la que considera las células
mesenquimales pluripotenciales como sus precursoras’®?.
Otra teoria aceptada es la que involucra las células del
sistema fagocitico mononuclear'-"7,

EL SIP primario de rindn ocurre principalmente en adultos
entre la quinta y séptima décadas de la vida y compromete a
ambos sexos por igual’'®'®, La clinica es inespecifica, y por
lo general depende del tamano tumoral. El sintoma inicial
es el dolor en el flanco comprometido asociado a pérdida
de peso, como se describe en el caso que presentamos;
también se reportan fiebre, masa palpable y mas raramente
hematuria' 819,

Los estudios de imagen permiten orientar sobre la com-
posicion, densidad, extension y su relacion con oérganos y
estructuras adyacentes'”. La radiografia abdominal presenta
aumento de densidad con efecto de masa al nivel del flanco
comprometido, y la ecografia permite identificar la locali-
zacion, el tamafio y la estructura renal interna'. Aunque el
SIP es indistinguible tanto clinica como radiograficamente
del carcinoma renal, usando imagenes de mayor resolucion,
como la tomografia computarizada y la resonancia magné-
tica se puede orientar el diagndstico'#'>%°, Se han descrito

Figura 3

Microscopia (H-E): A. 10 x. Vista panoramica del tumor renal en el que se observa proliferacion neoplasica fusocelular

con patron de crecimiento estoriforme. B. 40 x. Microfotografia a mayor aumento, en la que se observan células fusiformes malig-
nas en relacion con sarcoma. Notese la hipercromasia nuclear. C. 100 x. Detalle a alto poder, células pleomoérficas gigantes con

multinucleacion.
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Figura 4 Microscopoa 40 x (inmunohistoquimica). A. Vimentina:

D. Alfa actina: negativo. E. S100: negativo.

caracteristicas radiologicas sugestivas de SIP: 1) tumores
con varias intensidades de sefales en resonancia magnética;
2) tumores hipovasculares o avasculares en la angiografia;
3) tomograficamente presencia de areas hipodensas (dege-
neraciéon quistica) e hiperdensas (calcificaciones); y 4)
tumores mayores de 10 cm que no invaden la vena renal ni la
cava; estos ultimos criterios presentes en nuestro caso®'>.

El diagndstico definitivo es histologico, con confirma-
cion inmunohistoquimica®'®. El rindn mas afectado es el
izquierdo', a diferencia de nuestro caso, que fue el dere-
cho. Los SIP renales son de gran tamano y presentan
caracteristicas similares a los sarcomas de partes blandas:
son multilobulados, de color amarillo grisaceo, pobre-
mente encapsulados, con extensas areas de hemorragia y
necrosis”'3. Microscopicamente se caracterizan por presen-
tar células fusiformes muy pleomodrficas, multinucleadas,
que se entremezclan con fibroblastos y macrofagos'® 8.
La actividad mitética es intensa, identificandose infiltrado
inflamatorio y areas de necrosis'>'®. Se describen 5 variantes
histolégicas, que en orden de frecuencia son: estoriforme-
pleomorfico, mixoide, de células gigantes, inflamatorio y
angiomatoso"® '3, Desde el punto de vista inmunohistoqui-
mico el diagnostico es de exclusion, utilizando el panel
de marcadores clasico para sarcomas de partes blandas®.
Lo mas importante es la negatividad de las reacciones para
linajes celulares especificos y la positividad intensa
para vimentinay variable para CD68, quimiotripsina, Leu-M3
y otros marcadores histiociticos” ">, El estudio histologico
del caso que reportamos presenta caracteristicas morfolo-
gicas de sarcoma de alto grado, en el que predominan las
células gigantes multinucleadas. La marcacion positiva para
vimentina y CD68 confirman la naturaleza mesenquimal del
tumor, siendo negativos los otros marcadores utilizados para
determinar el linaje especifico.

El diagnostico diferencial incluye lesiones benignas como
la pielonefritis xantogranulomatosa y malignas como el car-
cinoma renal sarcomatoide y otros tipos de sarcoma®'®'4,

positivo intenso. B. CD68: positivo focal. C. Desmina: negativo.

En el caso especifico de la variedad células gigan-
tes debemos distinguirla del leiomiosarcoma de células
gigantes osteoclasticas, el carcinoma indiferenciado tipo
osteoclastoma y el carcinoma indiferenciado tipo célu-
las gigantes; enfermedades muy inusuales en el rifon,
que tienen morfologia e inmunofenotipo propios'®. Se han
identificado como factores asociados a pobre prondstico:
edad afnosa, tamano tumoral, profundidad de infiltra-
cion, necrosis tumoral, alto indice mitético y metastasis
a distancia’»'"’. El componente inflamatorio y el grado
histolégico también han sido incluidos’ . En el reporte
que presentamos identificamos la mayoria de los factores
descritos.

EL SIP es un tumor agresivo, de pobre pronoéstico, que
tiene la cirugia radical como primera linea de tratamiento
con intencién curativa'#'%"7:29, La recurrencia local es alta,
entre el 50% y el 82%, en un rango temporal de 3 a
24 meses después de la cirugia’ '8, Esta asociado a metas-
tasis pulmonar en el 82% y ganglionar en el 32%'; con menos
frecuencia también se afectan el higado, el hueso y la
médula 6sea'. La utilidad de la quimioterapia y la radio-
terapia no esta definida, debido al pequefo nimero de
casos reportados'*'®; sin embargo, en algunos articulos la
quimioterapia ha demostrado un ligero beneficio en la super-
vivencia, posterior al tratamiento quirdrgico (10 a 18 meses
libres de enfermedad)'®?°, Por el contrario, la radioterapia
adyuvante no ha demostrado resultados beneficiosos'®. La
mortalidad es alta, aproximadamente del 66% a los 2 anos
posterior a la nefrectomia radical’.

Conclusion

EL SIP primario renal variante células gigantes es una neo-
plasia rara, altamente agresiva, de pobre prondstico, cuyo
diagndstico preoperatorio es muy dificil. Para confirmarlo
se requiere de un estudio histoldgico e inmunohistoquimico.
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La cirugia es el Unico tratamiento con intencion curativa. La
terapia adyuvante no ha demostrado beneficios.
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