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Mayo 2018 - SARCOMA DE EWING RENAL

(Dr Joaquin Cabrera)
1.- DESCRIPCION DEL CASO

Adolescente de 17 afos sin antecedentes que es diagnosticada de un
SARCOMA DE EWING RENAL DERECHO primitivo. Reseccion completa,
RO, rotura capsular con vertido de liquido tumoral a cavidad abdominal.
Sin metastasis.

Intervencion realizada: NEFRECTOMIA RADICAL DERECHA
Hallazgos

Tumor renal de gran tamafio que ocupa hemiabdomen derecho desde
cupula diafragmatica hasta fosa iliaca derecha.

Higado desplazado totalmente hacia la izquierda, como el resto de
estructuras abdominales.

Vena cava desplazada sobre la aorta. Pediculo renal elongado y
bordeando el polo inferior de la masa.

Importante adherencias inflamatorias, no parecen infiltrantes, del
Gerota a peritoneo parietal posterior.

Ausencia de adenopatias. Suprarrenal sin afectacidon. Pediculo con un
avena renal y dos arterias. Importante circulacion colateral.

Descripcion de la intervencion

Bajo anestesia general, profilaxis antibidtica y tromboembdlica, se
procede a incision xifopubiana ampliada en T desde area umbilidal hacia
flanco derecho, identificAndose nada mas abrir, la masa abdominal con
las caracteristicas descritas y resto de las estructuras abdominales
desplazadas. Apertura de espacio parietocdlico, liberacion del uréter,
cara antero-externa, polo inferior y cara medial hasta por encima de la
vena renal, existiendo multiples adherencias inflamatorias y circulacion
colateral. Liberacion y aislamiento de la vena renal, identificamos una
arteria renal que se liga y secciona y se procede a buscar una segunda
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arteria que se identifica retrocava y retrorenal. Durante la movilizacion
para aislar esta arteria, se produce rotura accidental de la lesion a nivel
de la cara supero-externa de la masa. procedemos al lavado con suero
fisioldgico, vaciado del liquido intraquistico y cierre de la apertura.

Una vez aislada, ligada y seccionada la segunda arteria, se procede a
seccionar la vena renal. Completamos la nefrectomia. Posterior
suprarrenalectomia. Lavado de toda la cavidad abdominal con suero
fisiologico. Hemostasia cuidadosa. Colocacion de drenaje. Infliltracion
de pared abdominal. Cierre por planos. Piel con agrafes.

INFORME AP

GLANDULA SUPRARRENAL DER:

-Sin alteraciones histoldgicas relevantes.
RINON:

DESCRIPCION MACROSCOPICA:

Pieza de reseccion renal de 620 gr. que mide 19x12x6 cm. Se identifica
segmento de uréter de 9 cm de longiutd y arteria renal de 1 cm. El rifidn
se encuentra extensamente deformado a expensas de una lesién que en
polo superior renal presenta un aspecto quistico, de 8 cm de diametro,
observandose en cara posterolateral derecha, un punto de sutura.

Ala apertura de la cavidad quistica, se libera gran cantidad de contenido
necrohemorragico, que se continda con una lesién que deforma y
desplaza el parénquima renal, con las mismas caracteristicas, con 8 cm
de diametro maximo, de aspecto hemorragico.

La lesién parece respetar pelvis renal, conservandose una pequefia
porcion de tejido renal sano, de unos 4 cm de diametro.

DESCRIPCION MICROSCOPICA:
-Sarcoma de Ewing (ENS-PNET extradseo renal).

-El tumor se encuentra limitado a parénquima renal sin afectacion de
pelvis, con margenes quirurgicos libres.

Extensas areas de necrosis (60%) del tumor.
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-El estudio inmunohistoquimico demuestra positividad intensa y difusa
de refuerzo de membrana para CD99(MIC2), positividad nuclear para
Fli-1 e INI-1; siendo la expresion negativa en las células tumorales para
sinaptofisina, WT1, CAM5.2, desmina, Pan CK, MITF, SOX10, -TLE-1,
CD56 y CD57.

-Existe tranaslocacion del gen EWSR1 (22q12).

SARCOMA DE EWING / TUMOR NEUROECTODERMICO PRIMITIVO:
RINON

Procedimiento:__ Reseccion

Localizacion tumoral___ Rinén

Integridad de la muestra___ Rotura de porcion quistica intraoperatoria

Tamafio tumoral___Presenta 8 cm de cavidad quistica y 8 cm de patrén
solido

Margenes quirurgicos___ Libres

Invasion vasculo-linfatica___ No se identifica
Tratamiento pre-resecciéon__ No realizada
Presencia de necrosis__ 60% del tumor
Clasificaciéon TNM___ pT2b pNX pMx

INFORME DE PATOLOGIA MOLECULAR (Sarcomas):

Resultado: se observa patron positivo (1RV, 1R, 1V) para translocacion
del gen EWSR1(22q12) enel

95%(95/100) de los nucleos tumorales valorados.

El material analizado presenta translocaciéon del gen EWSR1 (22q12).

Recibe quimioterapia EUROEWING 2012 tras la CIRUGIA.

2.- DUDA CONSULTADA
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Se propone administrar 24 Gy a toda la cavidad abdominal mas
sobreimpresion al lecho tumoral hasta 45 Gy.

En el articulo de Casey, solo se administra sobreimpresion en caso de
enfermedad residual, que no es la situacién, puesto que la cirugia
consiguio bordes libres. Debido a la extensién inicial del tumor el lecho
del primario incluye toda la superficie posterior hepatica en contacto
con la masa, como resultado la dosis media hepatica sobrepasa los 30
Gy.

Sinceramente, no veo la necesidad de llegar a esa dosis a un volumen tan
amplio (incluso teniendo en cuenta que el CTV postoperatorio se adapta
con la posicion hepatica fisiologica tras la intervencion)

El protocolo EUROEWING no contempla, légicamente los tumores
renales, ni qué hacer en este caso. Pero claramente orienta hacia una
serie de situaciones en las que la radioterapia postoperatoria seria
discutible (riesgo de toxicidad grave, dudoso beneficio en la mejora del
control local...)

3.- RESPUESTAS

» Es un caso muy interesante, creo que el riesgo aqui, mas que en el
lecho es en la cavidad abdominal y, dado que la reseccion es RO,
me plantearia tratar la cavidad abdominal sin el Boost a 24 Gy o
valorar hasta 30Gy como si fuera un tumor desmoplasico de
células redondas que aunque no es igual es de la misma familia.
Como técnica me plantearia VMAT protegiendo la region central
del higado y Rinén Izdo (Dra Erica Collado)

» De acuerdo con Erika. Irradiaria con VMAT toda la cavidad
abdominal desde diafragma hasta sinfisis pubis 30 Gy. Esun ROy
el problema es la ruptura de la capsula y riesgo de diseminacion a
ese nivel. (Dra Ane Escribano)

» Totalmente correcta las orientaciones y un reto dosimétrico por
los 6rganos que le rodean. Sin duda un buen caso para V-MAT o
Rapid-ARC o para tomoterapia.

Un caso parecido en adultos, con una paciente monorrena , que
tuve que remitir a Tomoterapia por un leiomiosarcoma, se pudo
proteger perfectamente el rifion e higado, con dosis atas en
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abdomen, preservando la funcién, como bien indicais. (Dr Ismael
Herruzo)

» Una pregunta ;por qué 30 Gy en lugar de 24 Gy? ;Hay algin
estudio que demuestra diferencias en control local entre esas dos
dosis? (Dra Carmen Gonzalez San Segundo)

» En esta serie del Memorial se llega a 30 Gy en la irradiacion
abdominal total para el tratamiento de los tumores desmoides de
células redondas. Los autores no aclaran porqué suben de 24 a 30
(3). (Dr Joaquin Cabrera)

» Encuanto aladuda entre 24 y 30 Gy: apenas hay casos registrados
y practicamente no hay bibliografia. Es una opcién dados los
pobres resultados y la dosis corresponde a la que se administra en
el tumor desmoplasico de células redondas, que es de la familia,
pero no por estudios comparativos. (Dra Erika Collado)

» Caso muy complejo y raro. Tal y cdmo habéis comentado el
EuroEwing no especifica la localizacion renal y el Umbrella de
tumores renales tampoco especifica el tratamiento adecuado en
las histologias tipo sarcoma o PNET.

Estoy de acuerdo en la RT abdominal total a 24 Gy en 16
fracciones con VMAT siguiendo la estrategia del COG.

Se recomendaria realizar boost local si se tratara de una cirugia
tras QT preoperatoria ya que la respuesta histolégica a la QT
habria sido muy pobre (sélo el 60% de necrosis) y la zona de
rotura tumoral segun la hoja quirurgica es superoexterna,
entiendo que corresponde al espacio retroperitoneal donde se
alojaba la masa en el momento de la cirugia. En ese caso, se
intentaria un tratamiento de sobreimpresion sélo con el volumen
local post-QT y pre-I1Q lo mas ajustado posible, tal como proponia
Carmen, y a la dosis total que permita la dosis de tolerancia
hepatica (Dmedia <30-32 Gy) con una técnica de IMRT/VMAT
para reducir al maximo la dosis en higado. Minimo 30 Gy y si
puede ser 36-40 Gy, o incluso 45 Gy si es permisible con un
volumen mas ajustado. (Dra Monica Ramos Albiac)
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4.- CONCLUSION

Rt a la cavidad abdominal (24-30Gy), técnica IMRT/VMAT para reducir
al maximo las dosis al higado.

En este caso, la QT se ha administrado de manera adyuvante y la cirugia
ha conseguido bordes libres por lo que no se recomienda Boost en el
lecho.
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