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RESUMENRN

Este estudio se realizo para conocer la frecuencia del Sarcoma de células claras de
riibn SCCR  en nifios en el Hospital de Especialidades Centro Medico la Raza
LJHECMR  conocer los tipos histolégicos , distribucion por edad v sexc asi como
manifestaciones clinicas del padecimiento. De una revision de 239,434 estudios en 17
afios en el HECMR  se obtuvieron 10 casos de SCCR  0.82 , cuatro casos se
excluyerén por no contar con material adecuado. Los patromes histologicos
encontrados fuercn cldsico , en cince casos v une con dreas de neurilemoma, otros
ecambios histolégicos fuerén microquistico v mixoide, £l aspecto macrescopico fue
similar a lo reportadc en la literatura, la edad media fue de 1.5 afios  , tres fueron
hombres y tres mujeres en todos los ¢asos las manifestaciones climicas fueron tumor
abdeminal, cuatro casos afectaron rifién izquierde v dos rifién derecho, dos
presentarén metdstasis a sistema nerviese central, no se obtuvieren datos de
anomalias congénitas o metdstasis a otros sitios por faita de informacién. Nuestro
estudio muestra diferencias significativas en Ia localizacion izquierda del tumor ya
gue en Ia literatura se reporta mis frecuente en rifion dereche , ofro aspecto relevante
es que las metdstasis fuercn a sistema merviose cemtral y una presente patrén de
neurilemoma, hechos no reportados en Ia Hteratura y de gran importancia para el
diagndstice en sitios extrarrenales.



ANTECEDENTES CIENTIFICOS

Las neoplasias renales de origen sarcomatoso en niftos son poco frecuentes enire ellas se puede
considerar ai nefroma mesobldstico , rabdomiosarcoma , turnor rabdoide . sarcoma esclerosante y el sarcoma
de células claras.(1)

E! sarcoma de células claras de rifion es ¢l mas frecuente de esto v comprende del 2.3% a 4% de los
tumores renales en nifios. (2)

Antes de 1970 se le consideraba como una variante histologica de. umor de Wiirns (3). En el mismg
afio Kidd lo reporta como " Tumor merastatizante a hueso por su predilecc:on por dar metastasis a esructuras
dseas . en la misma fecha se le atribuye el nombre de " Sarcoma de céluias claras " debido a su apariencia
istolégica . Series Estadounidenses e Inglesas mencionan !a rareza de este tumor , €l cual se presenta en
nifios desde el primer mes de nacides hasta los seis afios de edad . su relaczon de acuerdo al sexo esde 1.2 .
hombre, mujer con predilecciéon por ¢l nfion derecho

Los sintomas clinicos mas frecuenies son masa abdominal v tematuna . se asocia a anomalas
congénitas como la criptorquidia , amridia , asimetria somdtica y anomaiizs umnarias. (4)

Macroscopicamente son  Twmores de gran tamafio  que pueden medir de 3 2 20 cm. con peso de
250 a 280 grs. la superficie externa es lisa café grisdcea , al corte son lobulades blanco grisaceos con
escasas areas de hemorragia y pequefios focos de necrosis.

Microscépicamente muestran un patron sélido de células mondtonas de redondas a ovales |, nicleo
con membrana nuclear prominente , nucleclo aparente , citoplasma escaso . las mitosis son inifecuentes v las
células se disponen en un estroma fibroso con fina red vascular.

Se han descrito variantes histologicas como patron trabecular-epiteloide , clasico , fibroso-
hizlinizado , con formacién de palizadas nucleares semejante al neunlemoma y el patrén angiectasico .(5)
Los cuales no tienen implicacién pronéstica pero pueden complicar y hacer dificil el diagnéstico

Por medio de estudios de microscopia eiectrémica se ha podide demostrar gue las células del
sarcoma de célula s claras deriva de una célula mesenquimal primitiva. (6) .(7).

El comportamiento clinico demuestra gue son neoplasias que tenden a dar metastasis en etapas
tempranas principalmente a hueso en los que produce lesiones liticas mfiltrativas con reaccidr fibrosa
narifimes
periférica

El tratamiento va a depender del tamafio del tumeor infiltracién vescular e infiltracion al hilio renal
asi como la capsular , metdstasis a ganglios pentumorales y y las metastasis a distancia , con estos criterios se
debe de estadificar ai paciente para el tratamiento , el de eleccion es el gurargico y terapia complementaria
como la radioterapia ¥ quimioterapia.

El prondstico de estos pacientes es malo, al ser detectados en etzpas tardias tiene una sobrevida a
POCOS MESES.



OBJETIVOS

Determinar y dar a conocer la frecuencia , edad de presentacion , sexo , manifestaciones c
imagen histoidgica de los Sarcomas de células cClaras de riftdn en nifios en el material quind

departamento de patologia del Hospital de Especialidades Centro Médico la Raza.



HIPOTESIS

Por tratarse de un proyecto de diseflo retrospectivo , observacional |, transversal |, este carece de hipotesis



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Las sarcomas de céluias claras del rifidén son tumores poce frecuentes en nifios

En Estados Unidos las senes més grandes que se han publicado solo muestran 21 casos que se han
recolectado de varios hospitales.

En Aménca Latina y México no se han publicado estadisticas propias | por lo cual en este trabajo se
pretende dar a conocer la frecuencia de esta neoplasia en e! matenal quinirgico del departamenio de
patologia del Hosprtal de Especialidades Centro Médico La Raza . Para conocer las manifestaciones ciinicas
v las caracteristicas histoldgicas de este tumor en nuestro matenal qururgico recibido en el Hospital de
Especialidades Cenwo Médico La Raza.



MATERIAL Y METODOCS

Se revisaron todos los reportes histopatolégicos durante un periodo de [7 afios { 1976- 1993 ) del
material quinirgico del archivo de patologia del Hospital de Especiahidades Centro Médico la Raza | se
clasificaron en estudios de aduitos y pediatricos . De los estudios pediatricos se seleccioraran los que tengan
diagnéstico se sarcoma de células claras para obtener un porcentaje de la frecuencra de este tumor dentro de
los estudios pediatricos

También se obtendrén los reportes histopatolégicos v se revisaran las laminillas de los que tengan
diagnéstico de tumor de Wilms con predominio sarcomatoso para corroborar diagnostico

Se revisaran todas la laminillas de los que tengan diagnostico de sarcoma de células claras v se dara
una clasificacion de acuerdo a los subtipos histoldgicos { clasico . trabecular - epiteloide , fibroso-
hialinizado , angiectasico v con pamén de seurilemoma } , ademas de la cantidad de necrosis |, fibrosis ¢
invasion capsular  Se tomaran en cuenta también las caracteristicas macroscopicas de los tumores.

Otro criterio a revisar son las caracteristicas clinicas ( edad , sexo  y mamfestaciones clinicas ).

Todos los datos serdn obtemudos de la hola de patologia..



MATERIAL Y METODOS

CRITERIOS DE INCLUSION

e Diagnostico histopatolégico de neoplasias renales en nifios que hallan sido reportadas como sarcoma de
célnlas claras .
@ Diagnostico histopatolégico de tutnor de Wilms que tenga n patron sarcomatoso

CRITERIOS DE NQ INCLUSION

o Diagndstice histopatolégico de tumor de Wilms que no tengan paton sarcomateso

CRITERIOS DE EXCLUSION

e Diagnéstico histopatolégico de sarcoma de células claras en el que ¢l material no sea adecuado por
necrosis  , muestra inadecuada o por tener laminillas incompletas.



RESULTADOS

De acuerdo a los planteamientos sefiztados se obtuvieron los signientes resultados.

En 17 aftos ( 1976 -1993 ) se revisaron en el departamento de patojogia del Hospital de
Especialidades Centro Médico La Reza { HECMR } un total de 239,434 estudios . de estos 34 669
correspondieron a estudios pediatmcos lo que corresponde a un 14.47 %6.

Se encontraron unicamente 1¢ casos de sarcoma de células claras de rifion lo que comesponde en
frecuencia a un 0.02 % de los estudios pedidtricos.

Se estudiaron lnicamente seis casos que cumplierén con los requisitos necesarios para la
elaboracion del trabajo.

De ¢auero a las catacteristicas clinicas la edad de los pacientes fite de 3/12 a 3 aitos de edad ( media
de 1.5 ) y se presento en 3 hombres ¥ 3 mujeres { relacién hombre - mujer 1/1 ). TABLA No |

Se presentaron cuatro fumores en rifién izquierdo y dos en rifién derecho . TABLA No 2.

El tamafio de los mimores fue de 9.5 em. A 14 cm, el tumor substituia el parénquima renal en un
85 a 90% , el color fue blanco rosado de consistencia blanda , presentando 4reas quisticas en dos cases v
septos fibrosos en dos casos, dreas traslicidas se presentaron en un case. TABLA No 2

Microscépicamente en los casos que se encontraron con diagrdstico de tumor de Wilms con
predominio sarcomatoso se corrobord el diagndstico histolégico.  { no se incluyeron en el trabajo)

Los sarcomas de células claras se clasificaron en fos subtipos histolégicos resultando 5 con patrén
cldsico y unt caso con escasas areas de patron que seme)a al neurilemoma . Se observo necrosis en 3 casos , ea
un caso fue leve , en tres casos fue moderada y en un caso fue mtensa , en todoes las casos se presentd fibrosis.

Invasion capsular microscopica se presento en todos los casos , otros cambios encontrados fueron
cambios quisticos en un case y tambios mixoides en cnatro casos. TABLA No 3

Otros hallazgos encontrados y gue no tenizmos contemplados en el método del trabajo fue que dos
casos presentaron metdstasis a sistema nervioso, uno de ¢llos presento patrén histoldgico cldsico y el otro
presento patrén de  “ neurilemoma™ estas metastasis se presentarcn ambas en el lobulo fronto-parietal v
ocurrieron 1y 2 afios posteriores a la cirugia de rifin . TABLA No 4



CARACTERISTICAS CLINICAS DEL SARCOMA DE CELULAS CLARAS DE RINON EN

NENOS
EDAD SEXO RINON MANIFESTACION
CLINICA
CASO 1 2 ANOS HOMBRE IZQUIERDO TUMOR
ABDOMINAL
CASO 2 1 &/12 HOMBRE IZQUIERDO TUMOR
ABDOMINAL
CASO 3 1ARO MUJER 1ZQUIERDO TUMOR
ABDOMINAL
CASO 4 1212 HOMBRE BERECHO TUMOR
ABDOMINAL
CASO 3 312 MUJER DERECHO TUMOR.
ABDOMINAL
CASO 6 3 ANOS MUJER IZQUIERDO TUMOR
ABDOMINAL

TABLANo !




CARACTERISTICAS MICROSCOPICAS DEL SARCOMA DE CELULAS CLARAS DE RINON

EN NIROS
TAMANG COLOR NECROSIS OTROS
CAMBIOS
CASO 1 14X76CM . | BLANCO NEGATIVA 85% FORMACION
ROSADO QUISTES
CASO 2 95X 75CM |BLANCO NEGATIVA 80% AREAS
ROSADO QUISTICAS
CASQ 3 14X 310 CM [BLANCO NEGATIVA 85% SEPTOS
ROSADO FIRROSOS
CASO 4 14X 11CM  [BLANCO LEVE 90%
GRISACEQ
CASO 5 10X 7 CM BLANCO NEGATIVA 0% SEPTOS
FIBROSOS
CASO 6 12X11 CM BLANCO LEVE 80%

TABLA No 2




CARACTERISTICAS MICROSCOPICAS DEL SARCOMA DE CELULAS CLARAS DE RINON EN

NINOS
PATRON MITOSIS | NECROSIS | FIBROSIS | INVASION | OTROS
HISTOLOGICO CAPSULA | CAMBIOS
R

CASO | CLASICO 3-4X10 CAP | NEGATIVO + + NO
CASO 2 CLASICO 4-SXI0CAP| + + + ¥ + + MIXOQIDES
CASO 3 CLASICO 23X10CAPY + + + - QUISTICOS
CASO 4 CLASICO 9X 10 CAP + + + + MIXOIDES
CASQ 35 CLASICO 4X19 CAP + + MIXOIDES
CASO 6 CLASICO 2-3X10 CAP + + + MIXOIDES

NEURILEMOM

A

TABLA Ne 3




CARACTERISTICAS GENERALES DE LAS Q_EETASTASIS DEL SARCOMA DE CELULAS
CLARAS DE RINGN EN NINGS

LOCALIZACION TIEMPO METASTASIS PATRON HISTOLOGICO
CASO 2 FRONTO PARIETAL 1 ANO CLASICO
CAS0O 3 FRONTO PARIETAL! 2 ANOS NEURILEMOMA
DERECHA

TABLA No4d




FOTO N° 1 Aspecto macroscopice del sarcoma
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FOTO N°3 Apariencia clasica del sarcoma de células claras

de rifién gue muestra alto grado de celularidad en un

estroma de aspecic mixoide.



FOTO N® 4 Patron clisico de sarcoma de células claras de rifion

en donde se observan céiuias monéionas y una fina red vascufar



FOTO N° 5 Citologia det sarcoma de céluias claras de rifidn.

Patron clasico que muestra células redondas a ovales con
reforzamiento de la membrana nuclear, nucleolo aparente y una
mitasis.
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FOTO N° 6 Tomograf{ia axial computada dei caso niimero 3

En donde se chserva metastasis de sarcoma de células claras de
rifidn, bien delimitada en e! I¢bulo fronto parental derecha.
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DISCUSION

Los sarcomas de células claras de rifién en nifios son wamores poco frecuentes , en la literatura
mundial tienen tn porcentaje de 2.3% a 4% de los tumores renales | aun en nuestro medic encontramos un
porcentaje muy bajo de 0.02% , aunque esto puede deberse a gue en nuestro trabajo se incluyeron  todos
los estudios pedistricos enviados a nuesiro servicio.

Como se menciona én la lteratura  es un fumor gue histolégicamente puede Iegar a ser confundido
con otras neoplésias por su variedad de tipos histologicos , umo de ellos es el tumor de Wilms con
predominic sarcomatoso , aUlque en ruestros casos 1o hubo gran  dificultad  para hacer la diferencia entre
estos dos tumores, tomando en cuenta que ¢l tipo histoldgico en nuestro material quirdrgice correspondié en
su mayoria a un patron clésico

En uno de los cases de metdstasis correspondié a un patrén que semeja al “ neurilemoma™
demostrando con esto  que puede ser dificil el diagnéstico diferencial de este tumnor si se presenta en un
sitio extra-rrenal o poco frecuente para met4stasis de este tumor |, en donde las metdstasis en general son
a hueso.

Dentro de las caracteristicas clinicas encontramos que de acuerde a lo ya escrito en la literatura en
nuestros casos  la edad de los pacientes presento una media de [.3 similar a lo reportados , la relacion
hombre / mujer no presento modificacion , sin embargo la diferencia se establecié en el lugar de paricién del
numor , se sabe gue ¢l rifion derecho es el mas frecuentemente afectado sin embargo en nuestros casos se
presento con mayor frecuencia en el rifidn izquierdo.

Otra diferencia muy imporiante  se establece en el sitio de metdsiasis  a sistema nervioso cenwai
hecho no reportado en la literatura como sitio de metastasis primaria.

Es importante mencionar que otra caracteristica clinica o malformacién a la que puede estar
aseciada no s¢ encontraron €n estos casos debido a la falta de informacion.

Una situacién importante de la que debemos estar conscientes es lo importante que son los tipos
histolégicos no por que se tratc de un factor prondstico para el paciente sino por la dificultad  de
interpretarios en ofros sitios como ocwrTid en nuestro casos de metdstasis.

No se pudo establecer conducta clinica y de comportamiento biolégico del turnor en nuestros casos
por falta de informacién.



CONCLUSIONES

I EL SARCOMA DE CELULAS CLARAS DE RINON EN NINOS ES UN TUMOR POCO
FRECUENTE EN NUESTRO MEDIO YA QUE LE CORRESPONDE DEL 0.02% DE TODOS LOS
ESTUDIOS PEDIATRICOS.

1i. EN NUESTROS CASOS EL TUMOR SE PRESENTO CON MAYOR FRECUENCIA EN EL RINON
IZQUIERDO A DIFERENCIA A LO REPORTADG EN LA LITERATURA.

I1L. DEBE DE TENERSE EN CUENTA OTROS SITIOS DE METASTASIS POCO COMUNES COMO
EL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL,

IV.EN NECESARIO CONCCER LAS DIFERENTES VARIEDADES HISTOLOGICAS PARA NO
COMETER ERRORES DIAGNOSTICOS
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