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INTRODUCAO: O carcinoma de células renais, tubulo-papilar, de células claras (CCTP- RCC) é uma neoplasia bifdsica recente-
mente descrita, composta por um componente epitelial CK 7 positivo e CD 10 negativo e um estroma angioleiomiomatoso.
Apresentamos um caso de CCTP-RCC e reviséo de literatura. RELATO DE CASO: 66 anos, sexo feminino, assintomdtica, com
massa solida em polo inferior de rim direito. Submetida a nefrectomia direita parcial. Andlise macroscépica da pega revelou leséo
sélida, 4,5 x 3,5 cm, encapsulada, amarelada e endurecida. A microscopia, evidenciou-se neoplasia bifdsica bem delimitada,
com estruturas tubulo-acinares e papilares, compostas por células epiteliais claras, com moderada atipia nuclear (Fiirhman 3),
sem dreas de necrose ou sinais de invasdo. A imuno- histoquimica, essas células epiteliais foram positivas para CK 7 e negativas
para CD 10, com positividade focal do estroma para desmina, sendo o quadro imunomorfolégico compativel com CCTP-RCC.
DISCUSSAO: Recentemente, foi publicada uma série de casos de CCTP- RCC, em que a neoplasia estd caracterizada por células
claras em arranjo cistico, tabulo-acinar ou papilar, sem sinais de agressividade, de imunofendétipo tipico (CK 7 positivas e CD
10 negativas), conforme observado no presente caso. Trata-se de uma entidade nova, de bom progndstico, sem preferéncia
por género, afetando, principalmente, pessoas acima de 60 anos. Estudos moleculares podem contribuir, porém o diagndstico
¢é baseado em caracteristicas imunomorfoldgicas tipicas. Seu correto reconhecimento é fundamental para o manejo clinico e
progndstico do paciente. Entretanto, mais relatos e estudos ainda séo necessdrios, de maneira a se esclarecer melhor essa nova
entidade e seu comportamento biolégico.

BACKGROUND: Clear Cell Tubulopapillary Renal Cell Carcinoma (CCTP RCC) is a recently described biphasic neoplasm,
composed of an epithelial component, CK 7 positive and CD10 negative, and an angioleiomyomatous stroma. We present
a case of CCTP-RCC and literature review. CASE REPORT: A 66 year-old asymptomatic female presented with a solid mass in
the lower pole of the right kidney. Underwent partial right nephrectomy. Macroscopic examination of the specimen revealed a
solid lesion, 4.5 x 3.5 cm, encapsulated, yellow and fibrous. Light microscopy revealed a well-defined biphasic tumor showing
tubulo- acinar and papillary structures, composed of clear epithelial cells with moderate nuclear atypia (Fiihrman 3), without
areas of necrosis or signs of invasion. For immunohistochemistry, these epithelial cells were positive for CK 7 and negative for
CD 10, with focal stromal positivity for desmin, immuno-morphologically compatible to CCTP-RCC. DISCUSSION: Recently, a
case series of CCTP-RCC has been published. This neoplasm is characterized by clear cells in cystic, tubuloacinar or papillary
arrangement, with no signs of aggression, and typical immunophenotype (CK 7 positive and CD10 negative), as seen in this
case. This is a new entity with good prognosis, without gender preference, affecting mainly people over 60 years. Molecular
studies may contribute, however the diagnosis is based on typical immuno-morphological finds. Its correct recognition is es-
sential for clinical management and prognosis. Nevertheless, more reports and studies are still needed in order to better clarify
this new entity and its biological behavior.
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INTRODUCAO

A atual classificacio da Organizacio Mundial de Satde (OMS)
dos tumores de trato urinario reconhece 40 subtipos de tumores
renais; contudo, desde sua Gltima publicacio em 2004, diversos
novos subtipos de neoplasias renais tém sido descritos'.

O carcinoma de células renais, tbulo-papilar, de células claras
(CCTP-RCC) é uma neoplasia bifisica recentemente descrita, apre-
sentando caracteristicas morfologicas intermedidrias as encontradas no
carcinoma renal de células claras e no carcinoma de células renais papilar;
entretanto,sem as alteracdes moleculares caracteristicas dessas entidades
(mutagdes no gene von-Hippel-Lindau / perdas no cromossomo 3p25
e trissomias dos cromossomos 7 e 17, com perda do cromossomoY,
respectivamente)>. A neoplasia € composta por um componente epi-
telial positivo para citoceratina 7 (CK 7) e anidrase carbonica IX (CA
9) e negativo para CD 10, alfa-metilacil-CoA racemase (AMACR) e
TFE3, em meio a um estroma angioleiomiomatoso.

Objetiva-se apresentar um caso de CCTP-RCC, com analise

imunomorfoldgica e revisio de literatura.

RELATO DE CASO

Paciente de 66 anos, sexo feminino, assintomatica, com rotina
laboratorial normal, apresentava, em tomografia computadoriza-
da, uma massa sélida em polo inferior de rim direito, medindo,
aproximadamente, 5,0 cm. Foi submetida a nefrectomia parcial
direita, sem intercorréncias.

A analise macroscopica da peca revelou lesdo sélida, encapsu-
lada e homogénea, medindo 4,5 x 3,5 cm, de colora¢io amarelada
e consisténcia endurecida.

A microscopia, evidenciou-se neoplasia bifisica bem delimi-
tada (Figura 01), exibindo estruturas tibulo-acinares e papilares
(Figura 02) compostas por células epiteliais com citoplasma claro
e moderada atipia nuclear (Fiirhman 3) (Figura 03). Nio foram
evidenciadas areas de necrose, nem sinais de invasio perineural,
angiolinfitica ou de estruturas perirrenais.

A imuno-histoquimica, essas células epiteliais foram positivas
para CK 7 (Figura 04) e negativas para CD 10 (Figura 05), com
positividade focal para desmina no estroma (Figura 06), sendo o

quadro imunomorfolégico compativel com CCTP-RCC.

DISCUSSAO

O caso apresentado é compativel com o diagndstico de
CCTP-RCC, uma nova entidade descrita por Zhou e colabo-
radores®. Os autores consideram que diversas entidades recente-
mente descritas, como o tumor renal angiomioadenomatoso?, o
carcinoma renal com proeminente proliferacdo leilomiomatosa e
o carcinoma renal de células claras com imunorreatividade difusa
para CK 7, constituem varia¢cdes de um tnico subtipo de neoplasia
renal, caracterizada fundamentalmente por expressar CK 7 e CA

9 e nio expressar CD 10 ou expressa-lo apenas focalmente. Foi
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proposta uma nova nomenclatura para a neoplasia baseada em
suas caracteristicas morfoldgicas dominantes, a fim de unificar os
diferentes nomes utilizados na literatura.

No estudo publicado por Zhou e colaboradores’, foi des-
crita uma série de 36 casos de neoplasias renais de baixo grau,
compostas por células claras em arranjo cistico, tibulo-acinar ou
papilar, sem sinais de agressividade (necrose tumoral ou invasio
de estruturas), com imunofenétipo tipico (CK 7 positivas e CD
10 negativas), conforme observado no presente caso. Nio foram
detectadas delecdes no cromossomo 3p, nem muta¢des no gene
vHL; e apenas um caso apresentou ganhos de cromossomos 7 e 17.

Macroscopicamente, a maioria dos tumores era encapsulada, com
tamanho médio de 2,4 cm de didmetro. O aspecto era variado (s6lido e/
ou cistico),sendo que apenas alguns casos apresentaram multifocalidade.

Outros estudos recentes®* descreveram casos de entidades com
nomes diferentes, mas que compartilhavam as mesmas caracteris-
ticas. Rohan e colaboradores® avaliaram o padrio morfoldgico,
imuno-histoquimico e molecular de nove casos de carcinoma de
células renais papilar, de células claras, buscando diferencia-los de
outros carcinomas de células renais. Os padroes morfologico e
imuno-histoquimico descritos sio condizentes com o diagnostico
de CCTP-RCC,nio tendo sido detectadas alteragdes moleculares.

A literatura considera a nova entidade, aqui descrita, como uma
neoplasia epitelial renal de bom prognéstico,sem preferéncia por género,
mais comum em pessoas acima de 60 anos, que apresenta aspectos
morfoldgicos, imuno-histoquimicos e moleculares especificos que per-
mitem distin¢o dos demais subtipos de carcinomas renais reconhecidos
na Gltima versio da classificacio da OMS. Estudos moleculares podem
contribuir; entretanto, o achado de caracteristicas imunomorfologicas
tipicas permite o diagnostico. Seu correto reconhecimento ¢ funda-
mental para 0 manejo clinico e prognédstico do paciente. Entretanto,
mais relatos e estudos sio necessarios, de maneira a se esclarecer melhor

essa nova entidade e seu comportamento biologico.

FIGURAS

Figura 01 (HE, menor aumento): Neoplasia epitelial bem
delimitada por pseudocapsula fibrosa, sem areas de necrose,
nem sinais de invasdo de estruturas renais.
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Figura 02 (HE, médio aumento): Neoplasia epitelial renal, de Figura 05 (CD 10, médio aumento): Negatividade de
padréo tibulo-acinar e papilar, em meio a estroma fibroso e componente epitelial da neoplasia para CD 10.
angioleiomiomatoso.
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Figura 03 (HE, maior aumento): Detalhe de estrutura papilar
composta por células de citoplasma claro e moderada atipia
nuclear (Firhman 3).

Figura 06 (DESMINA, médio aumento): Positividade focal de
componente estromal da neoplasia para desmina.
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Figura 04 (CK 7, menor aumento): Positividade forte e difusa
do componente epitelial da neoplasia para citoceratina 7.
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