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L incidencia de 5 000 a 6 500 casos nuevos cada 
año en EE.UU(2).  Los sarcomas óseos son mucho 
menos frecuentes representando el 0,2 % de 
todos los cánceres, siendo los más frecuentes el 
osteosarcoma y el sarcoma de Ewing(3).

El sarcoma de Ewing también puede tener 
una localización extra esquelética que son los 
llamados tumor neuroectodérmico primitivo 
descrito inicialmente por Stout en 1918(4).

El tumor neuroectodérmico primitivo 
(PNET), es uno de los tipos histológicos más 

RESUMEN

El sarcoma de Ewing o también llamado tumor 
neuroectodérmico primitivo es una entidad muy rara, cuyo 
diagnóstico se realiza con la utilización de estudios de 
inmunohistoquímica, su comportamiento es muy agresivo 
con una supervivencia limitada.  Se presenta el caso de 
un paciente masculino de 18 años de edad que consultó 
por presentar un tumor renal, se le realizó nefrectomía 
radical con diagnóstico definitivo de sarcoma de Ewing 
extra esquelético.  Esta es una patología quirúrgica poco 
frecuente, lo que nos motivó a su presentación y a la revisión 
de la literatura.
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SUMMARY

The Ewing sarcoma is also denominated primitive 
neuroectodermic tumor and is considered how a rare 
entity, the diagnostic is realize with the utilization of 
immunohistochemestry study’s, his clinical curse is very 
aggressive with a limite superlife.  We presented and study 
a clinical case of a sex male patient of 18 years old which 
consult us for present a renal tumor; He underwent a radical 
nefrectomy with a definitive diagnostic of extra osseous 
Ewing sarcoma.  This is a less frequent surgical pathology, 
we motive us to present and review the literature.

KEY WORDS: Cancer, kidney, sarcoma, extra osseous, 
neuroectodermic.

INTRODUCCIÓN

os sarcomas son neoplasias 
malignas de mal pronóstico, 
con alta tasa de recaída local, 
metastásica y alta mortalidad(1).  
En relación con los sarcomas 
de partes blandas se calcula la 



Rev Venez Oncol

241Tumor neuroectodérmico primitivo - Alí Godoy y col.

indiferenciados de los tumores malignos, el 
cual, pertenece a una familia de neoplasias 
formadas por células redondas, pequeñas, 
indiferenciadas que presentan una expresión 
fenotípica neuroectodérmica(5).

Representan el 1,1 % de los tumores de partes 
blandas dentro de la población general(6).

Existen varias formas de presentación, la más 
frecuente es en hueso, seguida de partes blandas 
(tejidos esqueléticos) y en vísceras (riñón, 
cavidad abdominal), área torácica pulmonar, 
columna vertebral y sistema nervioso central 
(SNC).  También se han descrito casos de 
localización primitiva en piel (dermis).  Estos 
últimos tendrían un comportamiento clínico 
menos agresivo.  Excepcionalmente, se han 
descrito casos en miocardio, vulva y meninges (5).

El riñón es la localización visceral más 
frecuente, con tendencia a la recurrencia local y 
a metástasis a distancia.  Su primera descripción 
fue realizada por Mor y col.  en 1994(7).

La agresividad y el desenlace fatal de esta 
patología requiere un diagnóstico temprano y 
acertado diferenciándolo de algunas entidades 
clínicas similares como: neuroblastoma, tumor 
de Wilms, neuroepitelioma y otros tumores de 
células redondas(8).

CASO CLÍNICO
Se trata de paciente masculino de 19 años 

quien presenta, tres semanas antes de su ingreso 
dolor de leve intensidad a nivel de flanco 
izquierdo que posteriormente se localiza en fosa 
lumbar izquierda acompañada de hipertermia 
no cuantificada motivo por el cual consulta a 
nuestro centro.  

Entre los antecedentes familiares: abuelo 
paterno fallecido por tumor renal y tío paterno 
fallecido por tumor SNC.  

Interrogatorio funcional: niega síntomas 
urinarios.

Al examen físico de ingreso: abdomen 
simétrico, blando, depresible, doloroso a la 

palpación en flanco izquierdo y epigastrio, 
se palpa tumoración mal definida a nivel de 
flanco izquierdo, ruidos hidroaéreos presentes.  
Tacto rectal: esfínter tónico ampolla con heces 
presentes, próstata normal.  

Los exámenes preoperatorios se encuentran 
dentro de límites normales. 

Se realizó ecosonograma abdominal Doppler 
que reportó a nivel del riñón izquierdo aumento 
de volumen con imágenes heterogéneas de alta 
ecogenicidad con imágenes de sombra posterior 
en el polo superior renal, con deformidad de los 
contornos y se observó en contigüidad con imagen 
hipoecoica, redondeada de bordes bien definidos 
de poca vascularidad de 7 cm de diámetro 
que se proyectaba en el espacio suprarrenal 
izquierdo, produciendo desplazamiento de las 
arterias renales.  En el Doppler no se observaba 
alteraciones del patrón venoso ni del patrón 
arterial.  

La tomografía axial computarizada de 
abdomen con doble contraste reportaba a nivel del 
polo superior del riñón izquierdo una tumoración 
heterogénea de contornos irregulares hipodensa 
con captación central del medio de contraste, 
de 8 cm x 9 cm con desplazamiento del sistema 
colector.  De ubicación cefálica se observaba 
un segundo componente tumoral hipodenso 
de contornos regulares de 5 cm x 6 cm que 
modifica el contorno renal ocupando la región de 
la glándula suprarrenal desplazando en sentido 
anterior el cuerpo y cola del páncreas así como 
los elementos vasculares del retroperitoneo no 
infiltrados.  

Con el diagnóstico de tumor renal se realizó 
a través de una incisión de Fey modificada, una 
nefrectomía radical izquierda con el siguiente 
hallazgo: tumor en riñón izquierdo de 12 cm x 
8 cm pétreo con múltiples adherencias al colon 
ascendente bazo y cola del páncreas, con una 
lesión en polo superior del riñón izquierdo de 4 
cm de diámetro que impresiona ser la glándula 
suprarrenal.  La biopsia definitiva arroja en riñón 
izquierdo: sarcoma de Ewing de 7,5 cm x 5 cm en 
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diámetro mayor sin invasión extracapsular, con 
borde ureteral libre, glándula suprarrenal dentro 
de límites normales, la cual fue corroborada con 
la utilización de inmunohistoquímica.  

Paciente evoluciona satisfactoriamente 
y egresó planificándose tratamiento con 
quimioterapia y radioterapia.

DISCUSIÓN

En 1918 Stout definió a un grupo de 
neoplasias de células redondas de origen 
neuroectodérmico con localización variable 
como tumor neuroectodérmico primitivo 
(PNET), caracterizada en la mayoría de los casos 
por una translocación cromosómica específica 
y reproducible (4).

El PNET representa un eslabón dentro de la 
gran familia de neoplasias formadas por células 
redondas, pequeñas e indiferenciadas, entre ellas 
se encuentran: el sarcoma de Ewing (óseo y 
extra óseo), el tumor de Askin (neuroepitelioma 
periférico de la región toracopulmonar), el 
tumor neuroectodérmico melanocítico, el 
ectomesenquimoma y el meduloepitelioma 
periférico(9-11).

Los tumores de células pequeñas de riñón 
comprenden un grupo diverso de neoplasias 
como son el tumor de Wilms, el sarcoma de 
células claras, el carcinoma de células pequeñas, 
neuroblastoma o el sarcoma de Ewing(12).

Son tumores que se presentan sobre todo en 
adolescentes o adultos jóvenes, (2a - 3a década 
de la vida) con un ligero predominio en el sexo 
femenino(13).

Su forma de presentación habitual es la de 
una neoplasia renal avanzada, agresiva, con 
metástasis en el 25 % - 50 % de los pacientes en 
el momento del diagnóstico y una pobre respuesta 
al tratamiento(14).

Histológicamente es uno de los tumores 
más indiferenciados, debido a que traduce 

una expresión genética compleja, llevando así 
a una clínica variada que tiene concordancia 
entre el origen de las células redondas y las 
células pequeñas provenientes de la cresta 
neural; aquellos que se caracterizan por una 
diferenciación neuroectodérmica tienen mal 
pronóstico(15).

El diagnóstico anatomopatológico, conlleva 
una gran complejidad con la presencia de 
células de núcleo redondo, citoplasma escaso.  
La invasión de la cápsula y la extensión a la 
grasa perirrenal se presenta en el 50 % de los 
pacientes(6).

Es de gran utilidad el uso de la inmuno-
histoquímica con el cual el PNET demuestra 
positividad a marcadores de la línea neural, tales 
como enolasa neuronal específica, vimectina, 
S-100, cromogranina(16).

La citogenética tiene una especificidad para su 
diagnóstico y es la presencia de una translocación 
cromosómica específica (11:22; q24, q12) la 
cual lleva a una fusión del gen del sarcoma de 
Ewing, ubicado en el cromosoma 22, a un gen 
FLI 1, ubicado en el cromosoma 11, produciendo 
transcripción de información quimérica.  Estos 
cambios se han identificado en el 85 % de los 
casos(17).

La terapéutica en este tipo de pacientes es 
la realización de una nefrectomía radical la 
cual debe complementarse con quimioterapia y 
radioterapia.  Actualmente se está describiendo 
una terapia genética específica pero aún está en 
investigación(16).

Lamentablemente es una neoplasia muy 
agresiva con tasa libre de enfermedad a los 5 años 
de 45 % y 55 % y una mortalidad de 60 %(17).

Los PNET de riñón son neoplasias bastante 
raras, con un comportamiento muy agresivo, 
con presencia de metástasis alta en el momento 
del diagnóstico.

Son de mal pronóstico con una baja 
supervivencia a los 5 años y una alta mortalidad.
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