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PALABRASCLAVE Resumen Lossarcomasprimarios renales son muy raros y representan entre el 1%y 3%de las
Rin6N; neoplasias malignas de rinén, siendo las formas histolégicas mas frecuentes el leiomiosarcoma
Sarcoma; y el liposarcoma. El sarcoma indiferenciado pleomoér‘co primario renal es una variante rara
Indiferenciado de mal pronodstico, con alrededor de 60 casosdescritos en la literatura. Nosotros presentamos
el caso de una mujer de 52 anos con tumor renal derecho, tratada quirdrgicamente y cuyo
diagnéstico histoldgico con“rmado con estudio inmunohistoquimico fue Sarcomaindiferenciado
pleomor‘co variedad células gigantes.
© 2015 Sociedad Mexicana de Oncologia. Publicado por MassonDoyma México S.A. Este es
un articulo Open Accessbajo la licencia CCBY-NC-ND(http://creativecommons.org/licenses/
by-nc-nd/4.0/ ).
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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

Autor para correspondencia: Médico Patélogo Oncélogo; Servicio de Patologia Oncolégica, Instituto Regional de Enfermedades
Neoplasicas-Norte. Trujillo, Perl. Carretera PanamericanaNorte km. 558-Moche-Trujillo-La Libertad, Peru; teléfono “jo: +0051-44-533008,
celular: +0051-986501068.

Correo electronico: milagrosabadlicham@gmail.com (M. Abad-Licham).

http://dx.doi.org/10.1016/j.gamo0.2015.12.008
1665-9201/© 2015 SociedadMexicanade Oncologia. Publicado por MassonDoymaMéxico S.A. Esteesun articulo Open Accessbajo la licencia
CCBY-NC-NDQ(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/ ).


dx.doi.org/10.1016/j.gamo.2015.12.008
http://www.elsevier.es/gamo
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.gamo.2015.12.008&domain=pdf
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
mailto:milagrosabadlicham@gmail.com
dx.doi.org/10.1016/j.gamo.2015.12.008
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/

364

M. Abad-Licham et al.

prognosis, with around 60 casesdescribed in the literature up to date. We present a 52-year-old
female casewith high renal tumor, treated surgically whose histological diagnosiscon“‘rmed by
immunohistochemistry was undifferentiated pleomorphic sarcoma, giant cell variant.

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

by-nc-nd/4.0/ ).

Introduccion

El sarcoma indiferenciado pleomér“co (SIP), antiguamente
denominado “brohistiocitoma maligno pleomoér‘co, es la
neoplasia maligna de partes blandas mas comudn en la
adultez'. Fue descrito por primera vez por O«Brieny Stout
en 1964, siendo los lugares mas afectados las extremida-
des (67-75%)Yy el retroperitoneo (6-16%j°. Sin embargo,
también puede presentarse en otras localizaciones como
la genitourinaria, en orden de frecuencia: vejiga, préstata,
corddén espermatico, capsulay parénquima renal*®’. EIl SIP
primario renal es extremadamente raro, su presentacion
clinica y manejo quirargico no di“ere del carcinoma renal
convencional y para su diagndstico necesita de técnicas de
inmunohistoquimica que lo con“rmen "-°. Nosotros presen-
tamos el caso de una mujer de 52 anos con SIP primario
renal, tratada quirGrgicamente, que evolucion6 desfavora-
blemente.

Presentacion del caso

Paciente mujer de 52 anos, natural y procedente de
Chimbote, G,P,00, con antecedente familiar directo de hepa-
tocarcinoma. Ingresaen la institucién por presentar desde
hace 4 meses dolor en el hipocondrio y el "anco dere-
cho, pérdida ponderal de 10kg, llenura precoz, niuseas
y vomitos; niega hematuria macroscépica. En el examen
fisico preferencial la paciente se encontré adelgazada, con
masa palpable, mévil, de consistencia incrementada en el
hemiabdomen derecho.

En la tomografia computarizada se observé tumor de
223x 190mm dependiente del polo superior del rindn dere-
cho, encapsulado, con tenue trabeculado captador de
contraste y amplia necrosis central (20 UH). La tumoracion
contacta con el pediculo vascular, sin signosde in“Itracién,
manteniendo un adecuadoplano de clivaje en el borde hepéa-
tico. No se observé adenopatias retroperitoneales (“g. 1).
La radiografia de térax no mostrd lesiones compatibles con
metastasis. Los exdmenesde laboratorio de rutina estuvie-
ron en los parametros normales.

Con estos resultados la paciente fue sometida a nefrec-
tomia radical derecha con adrenalectomia ipsilateral vy
diseccion de adenopatias retrocavas. En el laboratorio
de patologia se recibi6 espécimen quirtrgico de 1,619gr;
la grasa perirrenal se encontré “‘rmemente adherida al
rinén, el mismo que tenia la super“cie multinodular y de
color pardo violdceo. Al corte se identi“c6 un tumor
de 20.0 x 18.0cm., que destruye los calices renales e in“ltra

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

la capsularenal, la grasaperirrenal y el senorenal. Eltumor
era de color pardo claro, con areasde hemorragia y necrosis.
El uréter era de 14.0x6.0cm y la glandula suprarrenal de
5.0x 1.8 cm, sin alteraciones macroscépicas signi“cativas.
Ademasserecibid un ganglio retrocavo de 3.5 cm congestivo
(‘9. 2).

En la microscopia se observo una neoplasia maligna
fusocelular de tipo sarcomatoide, pleomérca, con célu-
las gigantes multinucleadas, alto indice mitético (12-
15 mitosis/10 CAP), necrosis tumoral y embolia vascular. La
neoplasia in“ltra la capsularenal, la grasarenal y el seno
renal. Eluréter, la glandula suprarrenal y el borde quirdrgico
estan libres de neoplasia. El ganglio retrocavo también esta
libre de neoplasia (0/1) (“g. 3A-C).

El estudio inmunohistoquimico mostré positividad difusa
para vimentina y focal para CD68,con“rmando la naturaleza
mesenquimal de la neoplasia; el resto de marcadores especi-
“cos para otros linajes celulares fueron negativos (tabla 1).
Conestosresultados se concluy6 como diagnostico: sarcoma
indiferenciado pleomér‘co primario renal, variedad células
gigantes (“g. 4A-E).

Lapaciente tolerd el acto quirargico y fue dada de alta al
séptimo dia postoperatorio. Tres mesesdespuésreingreso en
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Figura 2  Fotografia de la pieza quirtrgica: se observatumor
de 23.0x18.0cm, de color pardo claro, con areasde hemorragia
y necrosis, que destruye los cdlices renales e in‘ltra la capsula
renal, la grasaperirrenal y el senorenal.

Tabla 1 Per‘l inmunohistoquimico (IHQ) de sarcomas
renales
Marcador Expresion
Vimentina Positivo difuso
CD68 Positivo (focal)
Desmina Negativo
actina Negativo
S100 Negativo

el instituto por presentar disneade leve y mediano esfuerzo,
sin tolerancia al decubito. En la radiografia de térax se
observé un tumor macronodular en la region parietocos-
tal derecha, asociado a derrame y atelectasia compresiva.
La paciente se deterior6 progresivamente, falleciendo por
compromiso multisistémico.

Discusiéon

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
sutipo histolégico se han descrito casosde leiomiosarcoma,
rabdomiosarcoma, liposarcoma, angiosarcoma, sarcoma
pleomérco, sarcomasinovial y osteosarcoma' 192, EImas
comun de estos tumores es el leiomiosarcoma, que repre-
senta entre el 40%y 60%de los casospublicados?®.

El SIP, antes llamado “brohistiocitoma maligno
pleomér‘co %, es una variante inusual, con alrededor
de 60 casospublicados en la literatura mundial, la mayoria
del siglo pasado, no encontrando en la revision bibliogra“ca
reportes nacionales®’. No existen criterios de“nidos para
el diagnoéstico de sarcoma renal primario, sin embargo se
sugieren los siguientes: 1) no tener antecedentes de
sarcoma en otra localizaciébn anatomica (exclusién
de metastasis); 2) un estudio macroscopico que demuestre
el origen renal de tumor; 3) la exclusion del diagnostico
de carcinoma renal de patron sarcomatoide; y 4) de existir
una metastasis, esta debe ser mas pequena que el tumor
renal>**%,  Su origen aln sigue siendo desconocido, la
hipotesis 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®>-17,

El SIPprimario de rin6n ocurre principalmente en adultos
entre la quinta y séptima décadasde la vida y compromete a
ambos sexospor igual*%8, Laclinica esinespeci“ca, y por
lo general depende del tamano tumoral. El sintoma inicial
es el dolor en el "anco comprometido asociado a pérdida
de peso, como se describe en el caso que presentamos;
también sereportan “ebre, masapalpable y masraramente
hematuria 15819,

Los estudios de imagen permiten orientar sobre la com-
posicion, densidad, extension y su relacion con 6rganos y
estructuras adyacentes®. Laradiografia abdominal presenta
aumento de densidad con efecto de masaal nivel del "anco
comprometido, y la ecografia permite identi“‘car la locali-
zacion, el tamano y la estructura renal interna '°. Aunque el
SIPes indistinguible tanto clinica como radiogra“‘camente
del carcinoma renal, usandoimégenesde mayor resolucion,
como la tomografia computarizada y la resonancia magné-
tica se puede orientar el diagndstico***>?°, Sehan descrito

Figura 3

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

con patrén de crecimiento estoriforme. B. 40x. Microfotografia a mayor aumento, en la que se observan células fusiformes malig-
nas en relacién con sarcoma. Nétese la hipercromasia nuclear. C. 100x . Detalle a alto poder, células pleomér‘cas gigantes con

multinucleacion.
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Figura 4
D. Alfa actina: negativo. E. S100: negativo.

caracteristicas radioldgicas sugestivas de SIP: 1) tumores
con varias intensidades de senales en resonanciamagnética,;
2) tumores hipovasculares o avasculares en la angiografia;
3) tomogra“‘camente presencia de areas hipodensas (dege-
neracion quistica) e hiperdensas (calci‘caciones); y 4)
tumores mayoresde 10cm que no invaden la venarenal ni la
cava; estos (ltimos criterios presentes en nuestro caso™'®,

El diagndstico de“nitivo es histolégico, con con‘rma-
cion inmunohistoquimica®'®. El rinén 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 sarcomasde partes blandas:
son multilobulados, de color amarillo grisaceo, pobre-
mente encapsulados, con extensas areas de hemorragia y
necrosis’'%. Microscopicamente se caracterizan por presen-
tar células fusiformes muy pleomor“cas, multinucleadas,
gue se entremezclan con “broblastos y macrofagost®é.
La actividad mitética es intensa, identi“candose in“ltrado
in"amatorio y areasde necrosis*>', Sedescriben 5 variantes
histoldgicas, que en orden de frecuencia son: estoriforme-
pleomér‘co, mixoide, de células gigantes, in"amatorio y
angiomatoso™®'3, Desdeel punto de vista inmunohistoqui-
mico el diagnostico es de exclusion, utilizando el panel
de marcadores clasico para sarcomas de partes blandas®.
Lo masimportante esla negatividad de las reacciones para
linajes celulares especi‘cos y la positividad intensa
para vimentina y variable para CD68,quimiotripsina, Leu-M3
y otros marcadores histiociticos "'>!8, El estudio histologico
del caso que reportamos presenta caracteristicas morfol6-
gicas de sarcoma de alto grado, en el que predominan las
células gigantes multinucleadas. La marcacion positiva para
vimentina y CD68con“rman la naturaleza mesenquimal del
tumor, siendo negativos los otros marcadores utilizados para
determinar el linaje especi“co.

El diagnéstico diferencial incluye lesiones benignascomo
la pielonefritis xantogranulomatosa y malignas como el car-
cinoma renal sarcomatoide y otros tipos de sarcoma®3'4,

Microscopoa40x (inmunohistoquimica). A. Vimentina: positivo intenso. B. CD68: positivo focal. C. Desmina: negativo.

fu

En el caso especi“co 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 rinén,
que tienen morfologia e inmunofenotipo propios®®. Se han
identi“cado como factores asociados a pobre prondstico:
edad anosa, tamano tumoral, profundidad de in“ltra-
cién, necrosis tumoral, alto indice mitético y metastasis
a distancia'*'’. El componente in"amatorio y el grado
histoldgico también han sido incluidos*°. En el reporte
gue presentamos identi“camos la mayoria de los factores
descritos.

El SIPes un tumor agresivo, de pobre prondstico, que
tiene la cirugia radical como primera linea de tratamiento
con intencion curativa'#161729 L arecurrencia local esalta,
entre el 50%y el 82%, en un rango temporal de 3 a
24 mesesdespuésde la cirugia’>'8, Estdasociadoa 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 estd de“nida, debido al pequeno numero de
casos reportados'*'%; sin embargo, en algunos articulos la
quimioterapia ha demostrado un ligero bene“cio enla super-
vivencia, posterior al tratamiento quirargico (10 a 18 meses
libres de enfermedad)*®2°, Por el contrario, la radioterapia
adyuvante no ha demostrado resultados bene“ciosos'®. La
mortalidad es alta, aproximadamente del 66%a los 2 anos
posterior a la nefrectomia radical®.

Conclusion

El SIPprimario renal variante células gigantes es una neo-
plasia rara, altamente agresiva, de pobre prondstico, cuyo
diagnostico preoperatorio es muy dificil. Para con“rmarlo
serequiere de un estudio histolégico e inmunohistoquimico.
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Lacirugia esel Unico tratamiento con intencion curativa. La
terapia adyuvante no ha demostrado bene“cios.
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