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INTRODUCCIÓN

El riesgo relativo de desarrollar tumores en pacientes 
trasplantados con respecto a la población general está 
aumentado, siendo los más frecuentes los tumores cu-
táneos no melanocíticos (riesgo incrementado en un 
30%), los síndromes mieloproliferativos y el Sarcoma 
de Kaposi.

Representan una mortalidad total del 9-12% de estos 
pacientes, dado que suelen ser neoplasias más agresivas.

CASO CLÍNICO

Mujer de 72 años con antecedentes de insuficiencia 
renal crónica terminal secundaria a poliquistosis he-
pato-renal. A los 2 años de iniciar hemodiálisis, reci-
be un injerto renal de donante cadáver en fosa ilíaca 
derecha. Se inicia inmunosupresión con tacrolimus y 
prednisona. A los 3 años del trasplante, desarrolla un 
basalioma palpebral, que fue tratado mediante exére-
sis del mismo, sin otras complicaciones.

Ocho años después, se realizó biopsia del injerto 
por empeoramiento paulatino de la creatinina basal 
(2,7 mg/dl) debido a nefropatía crónica del injerto.

A los 16 años postrasplante se objetiva edematiza-
ción de extremidad inferior derecha, de curso progre-
sivo, asociada a deterioro del estado general así como 
pérdida de peso.

Unos meses más tarde, acude al Servicio de Ur-
gencias derivada desde su Centro de Salud por hallaz-
go de creatinina plasmática de 7,34 mg/dl. Se realiza 
ecografía de injerto renal hallándose una dilatación 
pielocalicial severa secundaria a uropatía obstructiva 
sin objetivarse causa, por lo que se coloca sonda de ne-
frostomía percutánea. Se realiza nefrostograma (Fi-
gura 1) con colocación de catéter Doble J, retirándose 
nefrostomía. 

En la TAC abdomino-pélvica (Figura 2) se apre-
cia masa de 2,5 cm aparentemente periureteral, que 
provoca dilatación pielocalicial y se extiende hasta 
neomeato ureteral. Presencia de una segunda masa 
que engloba vasos ilíacos externos derechos (7x7cm). 
A nivel inguinal derecho, se objetiva una masa que 
provoca trombosis de vena femoral derecha.

Se realiza cistoscopia para intentar filiar dicha 
masa resultando negativa. No obstante, se decide 
realizar biopsia con pinza fría perineomeatal, siendo 
anatomopatológicamente negativa. Simultáneamente 
se toman citologías de orina, las cuales son negativas a 
malignidad. La TAC de tórax fue normal.

Finalmente, se decide realizar linfadenectomía in-
guinal derecha.

El estudio anatomopatológico de las adenopatías 
remitidas concluye la existencia de sarcoma de Ewing/
PNET. En junio se retira inmunosupresión y se inicia 
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quimioterapia paliativa con vincristina, doxorrubicina 
y ciclofosfamida. Cuatro meses más tarde, la paciente 
fallece por progresión tumoral.

DISCUSIÓN

En 1918, Arthur Purdy Stout describió un tumor com-
puesto por pequeñas células redondeadas con rosetas 
en su interior, al cual denominó como tumor neuroec-
todérmico primitivo (PNET). Más tarde, James Ewing 
describió un tumor de huesos largos compuesto por 
células indiferenciadas (Sarcoma de Ewing)1.

Con el término de sarcoma de Ewing se incluye un 
amplio grupo de tumores. Esta familia representa el 
sexto tumor óseo primitivo más frecuente. En los ni-
ños supone el 1% de todos los tumores malignos.

Etiopatogénicamente, estas lesiones derivan de 
células pluripotenciales que se pueden diferenciar a 
células con características mesenquimales, epiteliales 
e, incluso, neurales2,3. 

Dentro de los tumores de esta familia, el sarcoma 
de Ewing óseo representa el 87% de los casos, el ex-
traóseo el 8% y el PNET el 5%3,4.

Aunque afecta preferentemente al hueso, también 
pueden afectar a partes blandas y otros órganos. Apa-
rece en tórax en un 44% de los casos extraóseos (más 
conocido como tumor de Askin), abdomen/pelvis 
(26%) y extremidades (20%)3,4.

El sarcoma de Ewing/PNET o tumor neuroecto-
dérmico primitivo resulta más frecuente en el varón 
de raza blanca, teniendo su máxima incidencia en la 2ª 
década de la vida3. Son tumores biológicamente muy 
agresivos, con un porcentaje de casi el 25% de metás-
tasis al momento del diagnóstico. 

Anatomopatológicamente, se trata del último esla-
bón en la cadena de maduración del sarcoma de Ewing 
convencional. Se localiza en las vainas nerviosas peri-
féricas. La teoría más aceptada, hoy en día, es que se 
origina a partir de las células colinérgicas parasimpá-
ticas postganglionares derivadas de la cresta neural3.

En la anatomía patológica se pueden observar célu-
las pequeñas redondeadas, hipercromáticas, forman-
do rosetas de Homer-Wrigth con marcadores enolasa 
neuroespecífica, vimentina, sinaptofisina y S1003,4.

A nivel cromosómico se ha relacionado con traslo-
caciones 11,22 (fusión de EWS-FLI1)5,6. El gen EWS 
codifica para una proteína cuya función se desconoce 
hoy en día. En cambio, FLI1 forma parte de una am-
plia familia de factores transcripcionales que se unen 
al ADN, implicados en el control de la proliferación 
celular, desarrollo y génesis tumoral, cuya función 
al ser alterada se ha relacionado con el desarrollo de 
otros tumores, como leucemia mielocítica y leucemias 
linfoblásticas. La fusión EWS-FLI1 puede alterar la 
transcripción de algunos genes normalmente regula-
dos por el gen FLI1 nativo y, por otro lado puede afec-
tar a genes blanco regulados por el gen FLI1 nativo5,6. 
Parece probable que esta capacidad de modulación de 
la transcripción de genes específicos esté asociada con 
su potencial carcinogenético6.

No hay factores hereditarios demostrables, aun-
que se ha asociado con algunos síndromes como el de 
Li-Fraumeni.

El diagnóstico del sarcoma de Ewing/PNET pa-
rece estar cambiando, debido al desarrollo de las téc-

Figura 1. Severa hidronefrosis en control radiológico por 
nefrostomía. No se aprecia paso de contraste a uréter, sin 
objetivar causa obstructiva.

Figura 2. Corte transversal de TAC abdomino-pélvico en el 
que se observa una masa periureteral, siguiendo el caté-
ter Doble J colocado previamente de forma anterógrada.
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nicas radiológicas. Recientemente, se está estudiando 
el papel del 18F-FDG PET/CT en el diagnóstico ra-
diológico de esta lesión7,8. No obstante, el estudio ana-
tomopatológico del tumor es necesario para establecer 
la confirmación diagnóstica9.

El manejo óptimo de este tumor no está bien esta-
blecido. Las diferentes estrategias propuestas incluyen 
cirugía radical combinada con quimioterapia (vincris-
tina, doxorrubicina y ciclofosfamida) y radioterapia, 
aunque con malos resultados9.

Por otra parte, en la población trasplantada, la in-
munosupresión generada por fármacos como el tacro-
limus o la ciclosporina, induce la expresión de factores 
de crecimiento que están asociados con la aparición de 
neoplasias, pues favorecen el desarrollo de infecciones 
por virus oncogénicos y alteran la función de las célu-
las NK, las cuales son las responsables de la temprana 
eliminación de células neoplásicas10,11.

En la revisión realizada mediante PubMed, hemos 
encontrado un caso en vagina12 y otro en útero13 en 
pacientes trasplantados de riñón.
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