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Carcinoma medular renal.
Presentacion de un caso y revision de la literatura.
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INTRODUCCION

El carcinoma medular renal es una variedad de
tumor renal muy infrecuente, diagnosticindose en
fase avanzada metastdsica y presentando un pronds-
tico nefasto a corto plazo. No existen directrices cla-
ras acerca de su manejo por la escasa evidencia sobre
esta entidad. Presentamos un caso de un paciente
afecto de carcinoma medular renal seguido de una

revisién de la literatura publicada.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente varén de
46 afios, con antecedentes hipertensién arterial en
tratamiento con olmesartdn, que acude a Urgencias
Hospitalarias por un cuadro de dolor en rodilla dere-
cha y pelvis de 24 horas de evolucién, sin traumatis-
mo desencadenante. A la exploracién fisica presenta
dolor a la palpacién en el tercio proximal del fémur.

Se realiza un estudio radiolégico con radiogra-
tia simple que muestra una lesién litica en la diafisis
proximal del fémur derecho de 3 x 6 cm, plantean-
do diagnéstico diferencial entre metdstasis vs tumor

6seo primario (Imagen 1).

Figura 1: Radiografia simple: lesion litica en diafisis proximal
del fémur derecho (metéstasis).

El estudio de extensién con gammagrafia dsea y
TAC evidencia lesiones osteoliticas a nivel de la me-
tafisis proximal del fémur derecho y sexto arco costal
izquierdo sugestivas de metdstasis.

El TAC toracoabdominopélvico identifica una
gran masa sélida de 6,6 x 5,2 x 9 cm, con realce he-

terogéneo en la regién anterior e interpolar del rinén
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izquierdo con infiltracién de la grasa del seno renal
alcanzando tanto el hilio como pelvis renal, compa-
tible con neoplasia (Imagen 2).

Figura 2. TAC: Masa renal izquierda.
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A nivel pulmonar se aprecian pequefios nédulos
subcentimétricos, compatibles metdstasis.

En comité de tumores se decide tratamiento del
paciente mediante estabilizacién de la lesién Gsea y
cirugia de la masa renal. Dada la situacién el servi-
cio de Cirugia Ortopédica y Traumatologia realiza
un enclavado profildctico de la fractura patoldgica en
témur derecho, para estabilizacién y control del dolor.

A los 6 dias tiene lugar la segunda intervencion,
realizdindose nefrectomia radical izquierda laparos-
cépica sin incidencias y con un tiempo quirdrgico
de 200 minutos. Como hallazgo intraoperatorio a
destacar se comenta la adhesién del rifién a planos
adyacentes, ademds de intenso edema y congestién
vascular. Es dado de alta a los 7 dias con buen estado
general.

El informe anatomopatoldgico describe una neo-
plasia renal de 8,5cm que asienta en la region inter-
polar de cara anterior, de superficie mamelonada y
coloracién pardo amarillenta, con bordes quirdrgicos
libres, grado nuclear de Fuhrman 4/4 y afectacién
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intravascular neoplésica, compatible con carcinoma

medular renal estadio pT3a.

Como ejemplo de los marcadores determina-
dos en el estudio inmunofenotipico encontramos
pancitoqueratina  AE1/AE3+, CK7-, CK18+/-,
CK20-, citoqueratina de alto peso (34betaE12)+-
focal, EMA+/-, CEA-, CD10-, CCR-, vimentina+,
TTF1-, trombomodulina-, fraccién proliferativa

(Ki67) 25-30% y p53 60% (Imagen 3).

Figura 3. Histologia carcinoma medular renal.

Con el diagnéstico de carcinoma medular me-
tastdsico se decide en comité de tumores adyuvancia
con Sunitinib y CDDP-Gemcitabina. A los 5 meses
presenta progresién de la enfermedad a nivel pulmo-
nar ademds de dos lesiones seas de nueva aparicion,
inicidndose Everolimus. Posteriormente progresién
de las adenopatias mediastinicas y a nivel éseo, masa
retroperitoneal que afecta a bazo, vena esplénica,
psoas y pancreas, ademds de metdstasis en la adrenal
izquierda y dos LOES hepiticas de nueva aparicién.
Se aplica como tercera linea Nivolumab, presentan-
do a los cuatro meses progresion de las lesiones éseas
y mediastinicas y respuesta de las lesiones pulmona-
res, 6seas y masa retroperitoneal. El estado general
del paciente y su calidad de vida no son del todo
satisfactorios en la actualidad.

DISCUSION

El carcinoma medular renal es un subtipo de
carcinoma de células renales extremadamente raro!,

suponiendo menos del 0,5% de todos los carcino-



mas renales®. Considerado como entidad patolégica
propia desde 1995°, en la literatura se encuentran
descritos poco més de 150 casos*’. Acontece casi ex-
clusivamente en asociacién con el rasgo de células
falciformes, con una prevalencia en este grupo po-

blacional de 5/100.000 sujetos®.

Es tipico de jovenes varones (2:1%°) en su tercera
década de vida (edad media 22 afios>®), m4s frecuen-

1,3,5,6

te de raza afroamericana o africana**¢, aunque se ha

descrito en hispanos, brasilefios y caucésicos’. Afecta

mis frecuentemente al rifdén derecho®>”.

Aproximadamente 300 millones de personas es-
tan afectas de rasgo de células falciformes en todo
el mundo, obteniendo la prevalencia mas elevada en
Africa subsahariana, afroamericanos, Oriente Medio
e India’. Esta entidad es factor de riesgo para di-
versas patologias (afectando especialmente al rifién),
pero sin producir disminucién en la esperanza de

vida de los sujetos?.

El édrea del que se origina (papilas renales) y su
asociacion con el rasgo de células falciformes sugie-
ren una relacién con un entorno hipoxémico como

factor para su génesis’.

Este tumor comparte muchas caracteristicas his-
toldgicas con el carcinoma de ductos colectores! tales
como su predileccién por el rifién derecho, su asen-
tamiento en la medular renal y la evolucién agresiva
que presenta, siendo considerado por algunos auto-

res incluso como un subtipo mds agresivo de éste®’.

El carcinoma medular renal presenta diversas
caracteristicas histolégicas que orientan hacia su
diagnéstico. Macroscépicamente es un tumor mal
delimitado, localizado en la medular renal, con fo-
cos necrohemorrigicos y de color grisiceo’. Asocia
ectasia de la via urinaria, lesiones satélite e invasién

linfovascular con frecuencia’.

Presenta un patrén adenoide-quistico y de cre-
cimiento celular reticular, con dreas sarcomatoides,
siendo estas células de citoplasma vacuolado y nud-
cleos pleomorficos’. El estroma es edematoso con
areas desmopldsicas. Asimismo, presenta compo-

nente inflamatorio tanto agudo como crénico’.

En cuanto al estudio fenotipico es frecuente la

presencia de citoqueratinas de alto peso molecular

Rev. Arg. de Urol. - Vol. 84 (2) 2019 (47-50)

y ausencia de las de bajo peso molecular. En un
50% de los casos se detecta expresién focal del Ulex

europaeus’.

La pérdida bialélica del gen SMARCB1/INI1
detectada por inmunohistoquimica en los pacientes
afectos de célula falciforme es un rasgo caracteristico
de esta entidad, aunque no obligatorio*®. Otras al-
teraciones genéticas descritas son la monosomia del
cromosoma 11 (aloja el gen de la betahemoglobi-
na), translocacién t(3,8), y positividad del VEGF y
el HIF.

En el TAC, estos tumores se presentan como ma-
sas renales sugestivas de malignidad, sin poder llegar
a un diagnéstico concreto tnicamente con la técnica
de imagen. Es caracteristico que pese a ser grandes no
deformen la silueta renal® (como lo hacen la mayoria
de carcinomas renales) creciendo hacia las papilas si-
mulando un carcinoma de vias urinarias, asi como la
presencia de lesiones satélite e infiltracién’. Tiende a
producir ectasia de la via urinaria y formar coleccio-
nes necrohemorragicas subcapsulares®. Igualmente, la
masa presenta tras la administracién de contraste un
realce menor que en corteza o médula®. Su diagnéstico
en muchas ocasiones se realiza por exclusién, debido a
su baja frecuencia, debiéndose realizar el diagnéstico
diferencial fundamentalmente con carcinomas urote-
liales que infiltren el seno renal, carcinoma de ductos
colectores de Bellini, linfoma renal, metéstasis renal,
tumor de Wilms y tumor rabdoide**.

Datos que orientan hacia esta entidad pueden
ser’: caracteristicas del paciente (varén menor de
50 afios, rasgo falciforme u otras hemoglobinopa-
tias), clinica (tipicos del tumor renal, o secundarios
a las metdstasis), y caracteristicas histolégicas tanto
macroscépicas (gran tamafo, rifiién derecho afecto,
lesiones satélite, necrosis intratumoral) como mi-
croscopicas (infiltracién desde la pelvis renal, células
pobremente diferenciadas, patrén reticular, compo-

nente quistico adenoide, infiltracién neutréfila, pér-

dida del SMARCB1/INI1).

La mayoria presentan tanto extensién local como
diseminacién metastdsica al diagnéstico, siendo las
localizaciones mds frecuentes en ganglios linféticos,
suprarrenales, pulmoén, higado, vena cava inferior y

peritoneo’.

49



La clinica que con mayor frecuencia se observa
en el momento del diagnéstico es la macro o micro
hematuria, dolor en flanco, sindrome constitucional

o clinica derivada de la enfermedad metastasica?.

La mayoria de los pacientes no responden a trata-
miento y fallecen a los pocos meses de su diagnéstico
(diferencias segtn series, desde un tiempo medio 15
semanas'? ascendiendo a 16,4 semanas en los que se
combina cirugia y quimioterapia® hasta un tiempo
de supervivencia de 14 meses?).

Debido a la baja incidencia de esta entidad no
existen unas claras directrices acerca de su manejo.
En abril de 2016, un consenso de expertos desarro-
116 una Guia Clinica basada en la revisién de los
casos publicados en la literatura, con la finalidad de
proponer recomendaciones y estandarizar su diag-

néstico y tratamiento?.

El tratamiento se basa en nefrectomia seguida de
quimioterapia®®. Se ha observado que la nefrectomia
alarga la supervivencia®. Si el Performance Status del
paciente es 0 o 1, y presenta baja carga metastisica
(no metdstasis viscerales) se recomienda ademds de
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