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Con bastante interés hemos leido el articulo publicado por
Bustamante y colaboradores, que muestra el primer reporte
de caso en el Perd, de un tumor neuroectodérmico primitivo
renal, una entidad muy rara y agresiva, que suele debutar en
pacientes jovenes.

Los tumores neuroectodérmicos primitivos renales (PNETKk),
estan conformados por células redondas de pequeio tamafo
originadas desde el tubo neural que tienen capacidad de
diferenciacion ectodérmica y neuronal, e incluyen una serie de
neoplasias malignas como sarcoma de Ewing, tumor de Wilms,
linfoma, sarcoma de células claras, carcinoma de células
pequenas y el neuroblastoma®??.

El sarcoma de Ewing renal tiene un comportamiento agresivo,
con altas tasas de metastasis, compromiso linfatico, invasion
a vena cava inferior y recurrencia®. Suele presentarse en
varones jovenes, como el caso reportado”, aunque se ha
encontrado casos en adultos mayores y también en mujeres®4.
Incluso, se ha presentado el caso de una gestante, que acudio
por dolor abdominal y hematuria, y que requirié nefrectomia
y quimioterapia®.

La clinica es variable, sin embargo, son frecuentes el dolor
abdominal, la masa palpable y la hematuria®. El diagnéstico
es clinico, imagenoldgico, anatomopatologico y molecular y
muchas veces, tardio. Algunas veces, suele ser incidental,
mediante ecografia o tomografia y en la inmunohistoquimica
del tumor, puede encontrarse CD99 positivo, aunque no es
patognomonico*®), El tratamiento se basa en la nefrectomia y
quimioterapia, principalmente con vincristina, ciclofosfamida,
doxorrubicina, ifosfamida, etoposido, cisplatino, irinotecan y
temozolomida®. El prondstico mejora si el tumor esta limitado
al rindn y se empobrece cuando hay trombosis o metastasis.
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A raiz de la escasa informacion sobre esta neoplasia y por ser el primer caso reportado en el Peru,
decidimos realizar una busqueda bibliografica de la literatura disponible en PubMed, entre los afos
2020y 2022, esta decision se baso en un acuerdo entre los autores, por ser la base de datos mas comin
y por requerirse informacion actualizada. Se utilizo los términos «Ewing sarcoma of the kidney» y
«Peripheral primitive neuroectodermal tumor of the kidney», y se encontro nueve casos reporte, que se
muestran en la Tabla 1. Llama la atencién que, sélo se encontré un caso reportado en Latinoamérica,
proveniente de México”. La edad media fue 26.11 + 11.32 (14 - 46 afos), y solo tres fueron varones. La
mayoria (6/9) se ubicd en el lado izquierdo, dos pacientes hicieron metastasis y el 55.5% cursaron con
trombosis. Con relacion a los sintomas, el 77.7% presentd dolor abdominal, el 44.4%, hematuria y el 33.3%,
masa abdominal. Practicamente todos los pacientes tuvieron CD99 positivo en la inmunohistoquimica.
El tratamiento, en todos los casos fue, nefrectomia y quimioterapia, principalmente con vincristina,
ciclofosfamida, doxorrubicina, ifosfamida y etopdsido y sélo un paciente recibié radioterapia®. La mayoria
tuvo sobrevida al ano, libre de enfermedad.

En conclusion, el tumor neuroectodérmico primitivo renal es una neoplasia muy rara y agresiva, con
apenas un caso reportado en nuestro pais. Se realizé una busqueda en PubMed, y se encontré que la
mayoria de pacientes eran jovenes, mujeres y se localizé mas en el lado izquierdo. El sintoma mas
frecuente fue el dolor abdominal y el tratamiento a eleccion es la nefrectomia y quimioterapia.

Tabla 1. Tumor neuroectodérmico primitivo renal: casos reportados en PubMed, 2020 - 2022

Pais y afio (Referencia Ubicacion
bibliografica) y tamafo

Clinica Inmunohistoquimica Metastasis Trombosis  Tratamiento

México, 2022 (Rodriguez
B, Uberetagoyena I,
Herrera JR, Escarzaga Nefrectomia y
R, Argueta FD. Ewing’s Dolor en .ﬂancql quimioterapia
? . derecho, distension " L
sarcoma / Primitive Derecho. 7 abdominal Positiva para CD99, Si (vena (vincristina,
Neuro-Ectodermic Varon 37. ’ . nnaly NKX2.2, CD56, FLI-1 No doxorrubicina,
- - X 7 x5cm | nauseas sin vomito. ; e renal)
Tumor in the kidney. A Antecedente de y sinaptofisina MESNA,
case report. Urol Case criptorquidia (1982) ifosfamida y
Rep. 2022 1;40:101898. ptorq etoposido).
DOI: 10.1016/j.
eucr.2021.101898)
China, 2022 (Li J, Nie
F, Li Y. Extraosseous ;
S Nefrectomia y
Ewing’s sarcoma/ bdominal - -
eripheral primitive Masa abdominal, quimioterapia
pneuroectodermal lzquierdo dolor abdominal, (vincristina,
. . . q ’ nauseas, Positiva a CD99 y dactinomicina,
tumour of the kidney: | Mujer, 20. 3.5x3x s - - No No - -
a case report and 2.6 cm pérdida de peso Vimentina ciclofosfamida,
literature review. BMC : y hematuria ifosfamida y
Urol 2022;22(1 ):1-6 macroscopica. etoposido) y
DOI: 10.1186/512894- radioterapia.
022-01146-w)
Japon, 2022 (Saikawa
S, Taga M, Matsuda Y,
Suzuki K, Yamaguchi
A, Fukushima M, et . Nefrectomia y
. L Hematuria, dolor A .
al. Primary Ewing’s en espalda baia quimioterapia
sarcoma/primitive . Derecho, 6 P ja. -, Si (vena (vincristina,
Mujer, 22. Antecedente de Positiva a CD99 No . .
neuroectodermal X 6 cm L ia linfociti renal) doxorrubicina,
tumor of the kidney eucem:ja 1;08§1t1ca ifosfamida y
and its clinical aguda ( ) etoposido).
features. IJU Case Rep.
2022;5(5):330-3. DOI:
10.1002/iju5.12471)
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(8) Iran, 2021 (Ayati M,
Farzin A, Rezazadeh S,
Ohadian Moghadam S,
Amini E, Behnamfar A.
Management of primary . ; Nefrectomia,
Ewing sarcoma of the B} Izquierdo, Dolor abdom.mal, Positiva para CD99 51 (vena trombectomia,
. s . Varon, 16. hematuria . . No cava . ;
kidney with inferior 14 cm P y vimentina . - linfadenectomia
macroscopica. inferior) o .
vena cava (IVC) tumor y quimioterapia.
thrombosis. Urol Case
Rep. 2021;34:101510.
DOI: 10.1016/j.
eucr.2020.101510)
Taiwan, 2021 (Lai
TC, Lin YJ, Yang MH.
Primary Ewing sarcoma
of the kidney with . Nefrectomia,
: - Masa abdominal, ;
inferior vena cava Derecho, , trombectomia
; - edema en - , ; Si (vena - -
and right atrial tumor , 15.2 x . Positiva a CD99y | Si (auricula y quimioterapia
. Varon, 46. miembros cava .
thrombi successfully 16.7 x . . . NKX2-2 derecha) . - (vincristina,
: inferiores, nauseas, inferior) A
treated with two-stage 20.8 cm . - epirubicina y
- inapetencia. . .
surgery. Asian J Surg. ciclofosfamida).
2021;44(5):757-8.
DOI: 10.1016/j.
asjsur.2021.02.001)
Estados Unidos, 2020
(Kozel ZM, Reifsnyder
JE, Griffiths L, Gitlin JS, Nefrectomia y
Kavoussi LR. Primary quimioterapia
renal Ewing Sarcoma Izquierdo Hematuria (vincristina,
masquerading as Mujer, 14. g ’ P No descrito No No doxorrubicina,
. . 5.6 cm macroscopica - -
Wilms in an adolescent ciclofosfamida,
female. Urol Case ifosfamida y
Rep. 2020;31:101187. etoposido).
DOI: 10.1016/j.
eucr.2020.101187)
Nefrectomia,
India, 2020 (Das S, trombectomia,
diseccion de
Aggarwal G, Gupta S, , NPT
. . Dolor en flanco nodulos linfaticos
Midha D. Primary renal . o :
- . Izquierdo, izquierdo. - . retroperitoneales
Ewing’s sarcoma in an . Positiva a CD99 y Si (vena - .
k - Mujer, 34. | 17 x 14 x Antecedente de No y quimioterapia
adult: An enigma. Innov . NKX2.2 renal) s
. X 11 cm cancer de mama (vincristina,
A Bl 20 (2017) adriamicina
4):111-3. DOI: 10.1515/ ciclofosfamid,a
iss-2020-0022) . . ’
ifosfamida y
etoposido).
China, 2020 (Cheng L, Nefrectomia y
Xu'Y, Song H, Huang H, quimioterapia
Zhuo D. A rare entity Izquierdo Dolor abdominal Positiva a CD99, Si (vincristina,
of Primary Ewing . a ¢ . CD56, AE1/AE3, (pancreas, doxorrubicina,
AN Mujer, 31. | 18 x 14.5 | y masa abdominal . . . No . .
sarcoma in kidney. BMC 14 cm alpable Sinaptofisina y bazo y ciclofosfamida,
2020;20(1):1-5. DOI: palp ’ Ki-67 suprarrenal) ifosfamida,
10.1186/512893-020- etopdsido y
00948-9) carboplatino).
Arabia Saudita, 2020
(Alghamdi MHA,
Alawad SA, Alharbi Nefrectomia y
MG, Alabdulsalam AK, Dolor en flanco quimioterapia
Almodhen F, Alasker Izquierdo, izquierdo, (vincristina,
A. Arare case of Mujer, 15. | 22 x 20 x distension Positiva para CD99 No No dactinomicina,
Ewing’s sarcoma of 25cm abdominal, pérdida ciclofosfamida,
the kidney. Urol Case de peso. ifosfamida y
Rep. 2020;29:101094. etoposido).
DOI: 10.1016/j.
eucr.2019.101094)
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