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Casos Clinicos
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TUMOR NEUROENDOCRINO EN EL RINON
EN HERRADURA: RIESGO RELATIVO

DE ASOCIACION DE DOS ENTIDADES
RELACIONADAS

Roger Boix Orri, Miguel Julién Mora Durban, Javier
Sénchez Macias, José Ruiz Dominguez, Sergi Bernal
Salguero, Joan Areal Calama y Josep M? Saladié
Roig.

Servicio de Urologia y Trasplante. Hospital Universitario
Germans Trias i Pujol. Badalona. Barcelona. Espana.

Resumen.- OBJETIVO: El tumor neuroendocrino (TNE)
renal primario es una neoplasia muy rara aunque con una
mayor frecuencia de aparicién en el riién en herradura
(RH). Desde que en 1966 Resnik publicé el primer caso,
aproximadamente 2 de cada 10 nuevos diagnésticos
aparecen en rifiones con esta malformacién. A partir del
diagnéstico de un caso de TNE primario en RH, calcu-
lamos su riesgo relativo de presentacién como entidades
asociadas
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Trabajo recibido: 26 de noviembre 2007.

METODOS: Varén de 63 aios al que descubrimos inci-
dentalmente una masa sélida de 8 cm. ubicada en el istmo
de un RH. En el momento del diagnéstico no se evidencia-
ron signos de extensién locoregional, sospecha de ofra
neoplasia primaria extrarrenal. El paciente fue sometido a

heminefrectomia y el estudio histolégico confirmé el diag-
néstico de TNE.

Tras una revisién sistemdtica de la literatura utilizando mol-
tiples plataformas (Blackwell, Ovid, Proquest, PubMed,
Science Direct y Wiley), el nuestro, representa el caso de-
cimoprimero de TNE en RH de un total de 57 TNE origi-
nados en rifdn.

RESULTADOS: Pese a su escasa frecuencia, un 19.3% de
los TNE se presentan en un RH. Utilizando una incidencia
de RH en la poblacién general de 1,/400, el riesgo relati-
vo calculado de TNE en RH respecto al de un rifién normal
es // veces mayor.

CONCILUSIONES: El riesgo relativo de presentacion de un
TNE en el RH es enormemente superior al de la poblacion
general. Este diagnéstico debe sospechase en pacientes
con RH, sobre todo si el tumor asienta en el istmo renal.
Dado su potencial curso clinico agresivo y pobre respuesta
a ofras terapias, las medidas encaminadas a mejorar el
tratamiento quirdrgico deben ser consideradas prioritarias.

Palabras clave: Neoplasia renal. Tumor neuroendo-
crino. Tumor carcinoide renal. Anomalias renales. Rifién
en herradura.

Summary.- OBJECTIVE: Primary renal neuroendocrine tu-
mor (NET] is a very rare neoplasia with a higher frequency of
appearance in horseshoe kidney (HK). From 1966, when
Resnick published the first case, approximately 2 of each 10
new cases appear in kidneys with this malformation. From
the diagnosis of a case of primary NET in a HK, we cal-
culated the relative risk of their presentation as associated
entities.

METHODS: 63-yearold male with the incidental diagnosis
of an 8 cm solid renal mass in the isthmus of a HK. At the
time of diagnosis there were no signs of locatregional exten-
sion of the primary neoplasia neither mefastasis. The patient
underwent nephrectomy and pathologic study confirmed the
diagnosis of NET.  After a systematic review using multiple
search platforms (Blackwell, Ovid, Proquest, PubMed, Scien-
ce Direct, and Wiley| our case is No. 11 of NET in HK from
a total of 57 renal NET.

RESULTS: Despite its very low frequency, 19.3% of NET pre-
sent in HK. Using 1,/400 as the incidence of HK in gene-
ral population, the calculated relative risk in HK is 77 times
greater than that of a normal kidney.

CONCILUSIONS: The relative risk of presentation of NET in
HK is enormously superior than that of general population.
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This diagnosis must be suspected in patients with HK, mainly
if the tumor is located in the renal isthmus. Due fo ifs pofen-
tially aggressive clinical course and poor response fo other
therapies, measures for improvement of surgical treatment
must be considered priority.

Keywords: Renal neoplasia. Neuroendocrine tumor.
Renal carcinoid tumor. Renal anomalies. Horseshoe
kichney.

INTRODUCCION

Los TNE son neoplasias que provienen del neuroectoder-
mo embrionario, muy poco frecuentes. Pueden aparecer
en cualquier tejido u 6rgano, incluso en aquellos que,
como el rifién, no poseen normalmente células neuroen-
docrinas. Su localizacién mas habitual es el aparato res-
piratorio o digestivo, siendo excepcionales en el sistema
genitourinario, dénde pueden asentar en rifdn, uretra,
prostata y testiculo (1). Dependiendo del grado histolé-
gico se dividen en: bien diferenciado (TNE carcinoide),
carcinoma neuroendocrino, carcinoma neuroendocrino
mal diferenciado de célula grande y carcinoma de célu-
la pequefa. En general, los TNE de rifién se consideran
neoplasias agresivas (2).

Desde que Resnick describe el primer caso (3), se han
publicado series cortas y comunicaciones de casos ais-
lados, hasta totalizar mas de 50 TNE renales incluidos
en una revisién publicada recientemente (4). Gran parte
de los autores coinciden en sefialar la asociacion de
esta neoplasia con el RH, que juntas, representan un
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importante reto terapéutico, ya que si bien la opcién
quirdrgica suele ser viable, concurren factores de com-
plejidad técnica, mal pronéstico y pobre respuesta a los
tratamientos complementarios.

Lo infrecuente de esta patologia, ha determinado cifras
dispares en cuanto a su incidencia, por lo que, una vez
confirmado un nuevo caso y tras revisar la literatura,
actualizamos el célculo del riesgo relativo de la asocia-
cion TNE y RH.

CASO CLINICO

Varén de 63 afios, sin antecedentes de interés, al que
por ecografia abdominal solicitada para el estudio de
un sindrome prostdtico, se le diagnosticé de RH con una
masa sélida que asienta en el istmo renal. El TAC ab-
dominal (Figural) confirmé la presencia de un tumor
de 8 cm. en el istmo renal sin evidenciar adenopatias,
metdstasis locoregionales ni lesiones a distancia en el
estudio de extension.

El estudio vascular preoperatorio mediante arteriogra-
fia, demostré la existencia de dos arterias renales con
nacimiento ortotépico. Las imagenes selectivas de la
arteria renal derecha, evidenciaron vasos neoformados
a expensas de la rama medial en su bifurcacion con nor-
malidad del arbol venoso intra y extrarrenal (Figura 2).

Con la presuncién diagnéstica de carcinoma renal, se
practicd istmectomia y nefrectomia izquierda a través
de una laparotomia media. Durante el acto operatorio
se aprecié que la pelvis renal y el uréter izquierdos se
hallaban infiltrados por el tumor. La anatomia patolé-

FIGURA 1. TAC abdominal con contraste en fase de elimi-
nacién. Se observa tumoracién de unos 8 cm. asentando
en istmo renal de un rifidn en herradura.

FIGURA 2. Defalle de arteriografia selectiva renal
derecha. Se observan vasos neoformados aberrantes en
el seno de la lesion.
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gica mostré una lesién renal neoformada de 10 cm.
afectando cdpsula, grasa perirrenal, asi como, la via
urinaria izquierda. La histologia fue de carcinoma neu-
roendocrino de célula no pequefia. El estudio inmuno-
histoquimico resulté positivo para CD-56 y sinaptofisina
(Figura 3).

A los 4 meses de la intervencién, el TAC abdominal
apreci6é un nédulo sélido de 2 cm. en el polo inferior
del rifién derecho, asi como, adenopatias para-aérticas
izquierdas y moltiples nédulos retrocrurales subcentimé-
tricos. El estudio PET-TC mostré que las lesiones descritas
eran sugestivas de metdstasis. El paciente fue sometido
a tratamiento con radioterapia externa (RT) y quimiote-
rapia (QT) (carboplatino y VP-16) con buena tolerancia
y respuesta parcial. El paciente permanecié asintoma-
tico y sin efectos secundarios tardios de RT ni QT. Dos
afos tras la cirugia el TAC abdominal muestra la persis-
tencia de pequefios ganglios retroperitoneales, sin ofros
hallazgos destacables.

DISCUSION

El RH es la anomalia congénita de fusién renal mas fre-
cuente. Su incidencia se estima del 0.25% en la pobla-
cién general (5). Estos rifiones presentan un riesgo més
elevado de malignizacién con el desarrollo de neopla-
sias que suelen ser carcinomas de células renales (CCR)
aunque también se han descrito tumores de células tran-
sicionales, tumor de Wilms, linfomas, carcinomas esca-
mosos, TNE y sarcomas (6).

La incidencia de CCR en los RH, es similar respecto a
los rifiones no fusionados, en cambio, hay una mayor
incidencia de tumor de Wilms y carcinomas de células
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transicionales, en los pacientes con RH, estimandose un
riesgo relativo para estas patologias de 3 a 4 veces
superior que en la poblacién general (7). Aunque el rie-
go de aparicién de TNE en el RH se ha descrito como
mucho mayor que la de otros tumores, la rareza del

TNE ha ocultado la importancia de dicha asociacién
2,8,9).

la mayoria de autores coinciden en sefialar la aso-
ciacién de esta neoplasia con el RH, estableciéndose
varias teorias para explicar la coincidencia de ambas
patologias. El hecho que el istmo renal se encuentre
habitualmente afecto y la hipétesis de un origen tera-
togénico del mismo, podrian explicar su asociacién y
comportamiento.

La literatura reciente ofrece datos dispares en cuanto al
riesgo relativo de TNE en el RH, segin son descritos. Uti-
lizando la misma férmula que utilizaron por primera vez
Krishnan y cols. (5) y que adoptaron articulos posterio-
res, calculamos el nuevo riesgo relativo, considerando
que la incidencia de RH en la poblacién general es de
1/400. Incluyendo nuestro caso, hemos contabilizado
un fotal de 57 TNE renales, de los que 11 asientan en
RH, lo que supone un 19.3% del total.

Usando los datos de la Gltima revision de Romero y cols.
(2), si aceptamos que se notifican por igual tanto los
TNE en rifiones normales como en RH, obtenemos que
el riesgo relativo aproximado de TNE en RH es 77 veces
superior.

Para explicar el origen de los TNE renales se han postu-
lado varias hipétesis. La primera se basa en la presencia
de células neuroendocrinas halladas en el parénquima
renal, de la misma forma que se encuentran por en el

FIGURA 3. Histologia
A) Hematoxilina-eosina: Proliferacion de células epiteliales dispuestas en patrén organoide y en nidos, separados por una
fina trama vascular. Células de tamafio medio con relacién nicleo citoplasma invertida. Nicleo ovalado con cromatina
grosera y nucleolo.
BJ Inmunohistoquimica: Positividad para marcadores neuroendocrinos (CD56, Sinapfofisina).
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resto del aparato urinario (3, 10). La segunda se basa
en la diferenciaciéon de células primitivas hacia células
neuroendocrinas (2). La tercera plantea la posibilidad
de la presencia de células neuroendocrinas asociadas
con la metaplasia intestinal de las células de la pelvis
renal; esta se produciria como reaccién a infecciones,
litiasis u otros fenémenos lesivos (10). La cuarta hipéte-
sis se fundamenta en el hecho que las células neuroen-
docrinas renales se encuentran entre epitelio teratégeno
respiratorio o intestinal en el rifién. Esta Gltima teoria es
importante en nuestro caso, ya que para el origen del
istmo del RH también se postula un origen teratogénico
2, 8).

El diagnéstico de sospecha del TNE es dificil. Normal-
mente aparecen en pacientes asinftomdticos o con sinto-
mas poco especificos, como fiebre y dolor abdominal
entre ofros. El sindrome carcinoide s6lo esta presente en
un 10-15% de los casos, mientras que otros sindromes
secundarios a la liberacién de hormonas como los de
Zollinger-Ellison, Verner-Morrison o Cushing, también
son poco habituales. (4, 6). El diagnéstico preoperato-
rio se basa en la demostracién de sustancias neuroendo-
crinas en orina o sangre, siendo la deteccion de 5-HIAA
(metabolito de la serotonina) en orina, el mas usado.
Hasta la fecha, no existe ningln test que pueda filiar
una masa renal como un TNM silente y la gammagrafia
con octreotide sélo resulta il para tumores con activi-

dad. (1).

En tumores localizados, el tratamiento quirirgico agresi-
vo es el idéneo, ya que QT y RT son sélo paliativas (1,
6). En este sentido y para planear la estrategia opera-
toria, un estudio vascular del RH mediante angio-TAC o
arteriografia, puede ser de gran ayuda. Finalmente, el
factor pronéstico mas importante de estas neoplasias es
el estadio tumoral. Llama la atencién que, a diferencia
con nuestro caso, los TNE surgidos en RH se describen
con evolucién mas favorable y mayor supervivencia,
incluso aquellos con enfermedad diseminada comparar-
los con los que asientan en rifiones normales (2, 9).

CONCLUSIONES

El riesgo relativo de presentacién de TNE en el RH es
enormemente superior al de la poblacién general: 77
veces mayor. El TNE debe ser sospecha diagnostica en
estos pacientes, sobre todo si el tumor asienta en el ist-
mo renal. Por su potencial curso clinico agresivo y mala
respuesta a ofras terapias, las medidas encaminadas a
mejorar el tratfamiento quirirgico deben ser considera-
das prioritarias.
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