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RESUMEN

Introduccion: el carcinoma de células renales representa entre 90-95 % de los
tumores malignos que afectan el rindn, siendo infrecuente su observacidn asociado
a la enfermedad renal poliquistica autosémica del adulto.

Objetivo: mostrar la asociacion de adenocarcinoma renal en una paciente con
nefropatia poliquistica del adulto de diagndstico en edad avanzada con escasas
manifestaciones clinicas y humorales.

Presentacion del caso: se presenta el caso clinico de una paciente de 65 afios
con antecedentes de poliquistosis renal que consulta por aumento de volumen del
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abdomen constatandose nefromegalia gigante. Se presentan los datos clinicos,
humorales, imagenoldgicos e histoldgicos que permitieron su diagndstico.
Conclusiones: aunque infrecuente, debe considerarse la posibilidad de
adenocarcinoma renal de células claras asociado al rifdn poliquistico.

Palabras clave: enfermedad renal poliquistica autosémica dominante,
adenocarcinoma renal, hipernefroma.

ABSTRACT

Introduction: the renal cells carcinoma represents between 90-95 % of the
malignant tumors that affect the kidney being infrequent its observation associated
with the autosomal polycystic kidney disease of the adult.

Objetive: to show the association of renal adenocarcinoma in a patient with
polycystic nephropathy of the adult of late presentation and with scarce clinical and
humoral manifestations.

Case Presentation: there appears the clinical case of a 65-year-old feminine
patient with precedents of kidney polycystic that it consults of increase of volume of
the abdomen being stated nefromegalia giant. The clinical information appears,
humoral, imagenoly and histological that allowed its diagnosis.

Conclusions: although infrequently should be consider the diagnostic possibility of
clear cell renal adenocarcinoma associated to polycystic kidney.

Key words: autosomal dominant polycystic kidney disease, renal adenocarcinoma,
hypernephroma.

INTRODUCCION

Las enfermedades quisticas del rifidn constituyen un grupo de trastornos
heterogéneos que comparte una misma caracteristica anatomopatoldgica que es la
deformidad quistica del érgano. Dentro de las nefropatias poliquisticas la
denominada nefropatia poliquistica autosémica dominante (ADPKD) es la variedad
mas comun, siendo a su vez la principal enfermedad quistica renal del adulto;? la
misma se presenta en todos los paises del mundo, considerandose la enfermedad
hereditaria mas frecuente en paises desarrollados y se encuentra en 1 de cada 500
necropsias, siendo ademas la responsable de la insuficiencia renal de 5-7% de los
pacientes que son tributarios de dialisis y trasplante. Por su parte, los carcinomas
de células renales se diagnostican cada vez con mas frecuencia, siendo el
nefrocarcinoma la variedad maligna mas frecuente del adulto; se presenta en
paises como los Estados Unidos alrededor de 26 500 casos nuevos anualmente y un
aproximado de 10 000 muertes por esta entidad.? Varios han sido los mecanismos
etiopatogénicos relacionados con él, sefialdndose dentro de los factores de riesgo,
la presencia de la nefropatia poliquistica del adulto aunque desde el punto de vista
clinico-patoldgico esta asociacidon no se observa frecuentemente en la practica
médica. Lo anteriormente expuesto motivé la presentacion de este caso, pues
asocia, con escasa expresion clinica desde el punto de vista sintomatico y humoral
la coexistencia de una nefropatia poliquistica del adulto con un adenocarcinoma
renal de células claras injertado.
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PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 65 anos, raza negra, con antecedentes de hipertensién
arterial que consulta por aumento de volumen del abdomen. Ingreso previo hace 2
afnos por pielonefritis aguda por Escherichia coli que fue tratada con amikacina y
evoluciond satisfactoriamente. En esa ocasion, le realizan estudio ultrasonografico
abdominal y se observan imagenes poliquisticas renales bilaterales. Los estudios de
la funcién renal fueron normales y solo fue llamativa la presencia de una
eritrosedimentacién acelerada (eritro centenaria) que persistié ain después del
tratamiento.

Ahora consulta porque, desde hace 2 meses, presenta molestias abdominales a
nivel del hemiabdomen derecho notando aumento de volumen asimétrico del
mismo, por lo cual se decide su ingreso. Niega habitos toxicos.

Examen fisico positivo en el momento de la admision al Centro:
Mucosas: Hipocoloreadas y hiumedas. Tension Arterial 150/100.

Abdomen: Inspeccion. Aumento de volumen asimétrico del abdomen localizado a

nivel del hipocondrio y flanco derecho donde se palpa una tumoracién dolorosa de
aproximadamente 15 cms, que se extiende hacia fosa iliaca derecha, consistencia
firme, superficie irregular con contacto lumbar y maniobra de peloteo positiva.

Fondo de ojo: Retinopatia hipertensiva grado II.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

Hematologia: Hemoglobina: 81 g/l Hto: 0.27 Leucograma: Leucocitos totales
10x10° . Eritrosedimentaciéon (VSG) 118 mm.3 Ldmina periférica: Hipocromia,
anisopoikilocitosis. Hemoglobina corpuscular media 23 pg. Hierro sérico: 6.1Um/I

Hemogquimica: Glicemia: 4.5 mmol/l Urea: 9 mmol/I Creatinina: 129 mmol/I| Acido
Urico: 543 mmol/I Colesterol: 4.9 mmol/l TGP: 8.9 u/l TGO: 16.8 u/l Fosfatasa
alcalina: 150 u/l GGT: 30.9 u/l Proteinas totales: 82.1 g/l Albumina: 41 g/I.

Coagulograma: Normal
Cituria: Hematuria microscépica Urocultivo: Negativo.

Filtrado glomerular: Normal.

ESTUDIOS SEROLOGICOS

Antigeno de superficie de la hepatitis B- negativo, Anticuerpo C- negativo.
Serologia- no reactiva. VIH- no reactor.
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ESTUDIOS IMAGENOLOGICOS
Ultrasonido abdominal y renal

Imagen quistica de 4 cms en lébulo hepatico derecho con evidencia de poliquistosis
renal bilateral mas marcada en rinén derecho donde se observan multiples
imagenes hipoecogénicas y ecollcidas de diferentes diametros midiendo la mayor
107 por 119 mm con compresion del sistema excretor provocando dilatacién del
sistema pielocalicial. No se puede descartar proceso tumoral injertado.

Tracto urinario simple

Aumento de ambas sombras renales, mas marcada la derecha. No imagen de
litiasis radiopaca.

Urograma descendente

Buena eliminacion del contraste por el rifidn izquierdo, deformidad calicial por
presencia de quistes renales multiples. Rifidn derecho nulo, no elimina contraste.

TAC renal simple: En los cortes tomograficos realizados se evidencian quistes
multiples en ambos rifiones, mas marcados en el rifién derecho en el cual no se
logra definir parénquima. Area ecogénica central de posible etiologia tumoral.

TAC renal contrastada: Rifién derecho no capta contraste.
Puncidn aspiradora del quiste bajo control ultrasonografico:

Se obtiene liquido sero-hematico, se realizan estudios: Bacterioldgico: No
crecimiento bacteriano. Citoldgico: Negativo de células neoplasicas. BAAR.
Codificacién 0.

Estudios de estadificacion: R(X) de térax, TAC de craneo y Gammagrafia ésea:

Sin alteraciones.

DISCUSION

Hace mas de un siglo los anatomopatélogos concluyeron que los tumores sélidos
del tejido renal surgian en el epitelio tubular, posteriores observaciones como las de
Grawitz (1883) confundieron el cuadro al introducir el concepto de que los mismos
eran de origen suprarrenal por lo que se les denomind carcinoma hipernefroide o
hipernefroma conociéndose en la literatura con multiples denominaciones que
incluyen tumor de células

claras, tumor de Grawitz, hipernefroma, tumor del internista y adenocarcinoma
renal. Es el tumor renal mas frecuente del adulto. Representa 2,3% de todos los
tumores malignos siendo mas frecuente en varones que en mujeres (3:1),
presentandose principalmente entre los 50 y 70 afios de edad.?
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Su desarrollo se ha relacionado con dietas ricas en grasas y colesterol,
carcindgenos ambientales, tabaquismo, obesidad, ingestion excesiva de analgésicos
que contienen fenacetina, nefropatia quistica adquirida en pacientes en dialisis,
facomatosis como el Sindrome de Von Hippel Lindau y la Esclerosis Tuberosa,
exposicion ocupacional al asbesto, y la nefropatia poliquistica del adulto, sin que se
disponga de pruebas evidentes de la existencia de un factor etioldgico claramente
demostrado.*

En el ambito clinico se le conoce como tumor del internista, dada las diferentes
formas de presentacion, que sugieren con frecuencia una enfermedad sistémica,
manifestandose en algunos casos con un cuadro clinico totalmente inespecifico
como fiebre de origen desconocido (FOD), adelgazamiento, sintomas digestivos y/o
manifestaciones paraneoplasicas que abarcan diferentes sindromes endocrinos tales
como: Hipercalcemia por hiperparatiroidismo ectépico, Sindrome de Cushing por
secrecion ectopica de ACTH; galactorrea por liberacion ectdpica de prolactina,
ginecomastia por secrecion ectopica de gonadotropina, policitemia por aumento de
la produccidn de eritropoyetina e hipertension arterial por liberacion de renina;
ademas se describe un sindrome de disfuncién hepatica no metastasica (Sindrome
de Stauffer) considerado el sindrome paraneoplasico mas frecuente caracterizado
por la presencia de ictericia, hepatoesplenomegalia, fosfatasa alcalina elevada,
hipoprotombinemia y elevacion de a,-globulina y haptoglobina, cuadro que se
presenta en 15% de los pacientes.*> Son frecuentes las metdstasis en hueso,
cerebro, higado y pulmdn como formas iniciales de presentacion.

Se describe una triada clasica sugerente que incluye la asociacion de dolor en
flanco o region lumbar, masa palpable y hematuria la cual solo se presenta en 10%
de los casos.>™* La hematuria es el sintoma mas frecuente, siendo total, espontanea
y generalmente indolora, si bien en el caso de ser muy abundante puede provocar
crisis de célico renal por la presencia de coagulos intraureterales. También se ha
descrito en el hombre, como patognomonico de la entidad, el varicocele izquierdo
agudo, por obstruccidn de la vena espermatica, presente en 2% de los pacientes.®

En la actualidad, alrededor de 40% de los tumores renales se diagnostican
incidentalmente al efectuar una ecografia abdominal destacandose la utilidad de
este proceder en la bibliografia consultada.’

La nefropatia poliquistica del adulto es una enfermedad que generalmente se
hereda como un rasgo dominante, aunque puede surgir como una mutacion
espontanea. Es debida en 85 % de los casos a la alteracién del gen 1 de la
enfermedad renal poliquistica (PKD1) que codifica para la policistina 1 y esta
situado en el cromosoma 16. 8 Por tanto, generalmente se recogen antecedentes
familiares de la entidad y desde el punto de vista clinico se manifiesta por la
presencia de dolor lumbar, hematuria, hipertensién, masa palpable, infecciones
urinarias a repeticion, nefrolitiasis, fallo renal progresivo y manifestaciones
extrarrenales (quistes hepaticos, pancreaticos y meningeos, anormalidades
valvulares cardiacas, aneurismas del Poligono de Willis entre otras).?

La asociacion entre carcinoma y enfermedad renal poliquistica del adulto (ERPAD)
es altamente infrecuente y sin relacién aparentemente causal. El riesgo de
desarrollar carcinoma renal es mayor en los pacientes con ERPAD con insuficiencia
renal que requiere hemodialisis, ya que es en estos pacientes en los que se
desarrolla la enfermedad renal quistica adquirida, que si tiene un mayor riesgo de
desarrollar carcinoma renal.’

Aunqgue no se ha podido demostrar una mayor incidencia de carcinoma renal en
ERPAD, cuando este se desarrolla, tiene un comportamiento diferente que en la
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poblacién general, de forma que aparece en edades mas tempranas, con mas
frecuencia es bilateral, multicéntrico y de tipo sarcomatoide como sefialara Keith y
colaboradores'® elementos estos no presentes en el caso estudiado. A su vez, en
los pacientes en los que concomitan las dos entidades se dificulta el diagnédstico
clinico radioldgico por la marcada alteracidon de la arquitectura renal.

En la paciente presentada en este trabajo resulta de particular interés:

e El diagnostico de nefropatia quistica en la sexta década de la vida, cuando el
mismo se establece, generalmente, a edades mas tempranas. No obstante
autores como Torres VE y colaboradores® e Iglesias CG!! han sefialado su
presentacién en edades tardias de la vida, de forma oligosintomatica o como
hallazgo ultrasonografico.

e La escasa sintomatologia clinica presente en la paciente, sin manifestar
sindrome general, hematuria macroscépica, exacerbacién de la hipertension
pre-existente, ni manifestaciones atribuibles a producciéon de hormonas
ectdpicas por el tumor (manifestaciones paraneoplasicas) frecuentemente
descritas en la literatura.*

e La presencia de una gran tumoracioén en flanco derecho (nefromegalia) de
consistencia firme que, a pesar de la confirmada poliquistosis renal, obliga a
descartar procesos tumoral sobreafiadido tal y como se sefiala en la
literatura consultada.®

e La normalidad de los estudios de funcion renal (azoados, filtrado glomerular)
no coincidiendo con lo planteado por varios autores que sefalan inexorable
la evolucion a la insuficiencia renal crénica, la cual deberia estar presente en
un paciente con ERPAD en la sexta década de la vida.®

e La persistencia de eritrosedimentacién centenaria en ausencia de
manifestaciones infecciosas urinarias que ha sido sefialado en la literatura
como un factor predictivo de posible malignidad en pacientes con
poliquistosis renal.?

e La presencia de hematuria microscépica y de anemia microcitica hipocrémica
en correspondencia con hallazgos frecuentes validados en la literatura.®

e Los estudios imagenoldgicos y dentro de ellos el estudio ultrasonografico
constituyd un proceder inicial de gran utilidad, tal y como se reporta en la
bibliografia revisada.'® Este proceder evidencié la poliquistosis renal asi
como la presencia de un quiste hepatico elemento de frecuente observacion
en los paciente con EPAD, segUn sefiala la literatura,! ademas al demostrar
la presencia de masa renal quistica atipica (quiste complicado) constituyé
indicaciéon de Tomografia axial computarizada (TAC) renal'* simple y
contrastada que complementd la sospecha de tumor injertado,

e sefaldndose en la literatura dificultad en el diagnostico clinico radiolégico de
los pacientes en que concomitan las dos entidades por la marcada alteracion
de la arquitectura renal.

Conducta seguida

Se realizé puncion aspirativa de uno de los quistes (bajo control ultrasonografico) y
se obtuvo liquido sero-hematico que reforzé la hipétesis de sangrado intratumoral
realizandose estudios bacterioldgico, citoldgico y BAAR, los cuales fueron negativos.
Algunos autores han sefialado que con el advenimiento de técnicas de imagen
sofisticadas como la TAC y la RMN se hace en muchas ocasiones innecesario este
proceder.

Una vez culminado el estudio se decide por Urologia la intervencién quirurgica; se
realiza nefrectomia radical consistente en la exéresis en bloque del rifidn con su
envoltura grasa (Capsula de Gerota) y los ganglios linfaticos regionales. Durante el
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acto operatorio se extrae un inmenso rifidn poliquistico con areas de consistencia
firme a la palpacion y otras fluctuantes al parecer por contenido liquido.

La pieza anatdmica se envia al Departamento de Anatomia Patoldgica para su
analisis histologico.

El aspecto macroscopico fue compatible con lo descrito en la literatura respecto a la
nefropatia poliquistica,® (Figura 1) presentando la pieza un peso de 8650 g; se
observo al corte multiples cavidades quisticas teniendo la mayor un didmetro de 13
cm.

centimetros

i 3 . B

Figura 1. Enfermedad Poliquistica Renal. Aspecto macroscopico.

La Figura 2 muestra la microscopia Optica de una vista panoramica del tejido renal
quistico compatible con los criterios histoldgicos caracteristicos de la entidad. ?

Figura 2. Yista panoramica de tejido renal quistico. Microscopia optica.
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La Figura 3 muestra el tejido renal invadido por células neopldsicas de
adenocarcinoma renal de células claras. Los mismos se originan en la parte
proximal de los tubulos renales, existiendo variedades solitarias y multicéntricas,
siendo en nuestra paciente del tipo solitario que representa 93% de todos los
casos.'®> Ademas de la variante de células claras (75%) se describen otras
variedades histopatoldgicas menos frecuentes que son el de células granulares y el
de células fusiformes (variante sarcomatoide).®

Figura 3. Adenocarcinoma renal de celulas
claras en rifion paliquistico. Microscopia optica.

Al estadificar el caso, se clasificé segun la International Union Against Cancer
(UICC),'” como un adenocarcinoma de células claras confinado al parénquima renal
poliquistico (T1NoMo) y segun la clasificacion de Robson como un estadio I (tumor
Iimitaflo al rifidn) con una probabilidad estadistica de supervivencia a los 5 anos de
96%.

CONCLUSIONES

- Diagndstico macroscopico. Rinon poliquistico con posible adenocarcinoma
injertado.

- Diagnéstico histoldgico. Rifidn poliquistico con adenocarcinoma de células claras
injertado.
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