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RESUMEN

Introduccidn: el sindrome multisistémico autoinmune preneopldsico es una entidad rara en la
que trastornos autoinmunes sistémicos se presentan como manifestaciones preneoplasicas de
tumores malignos.

Objetivo: relatar un caso de sindrome multisistémico autoinmune preneoplasico asociado a
adenocarcinoma renal.

Método: se presenta un adulto masculino de 62 afios de edad con lesiones cutaneas y

alteraciones en el aparato urinario de varios afios de evolucion, quien fue diagnosticado con
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adenocarcinoma de rifién izquierdo. Inicialmente, fue tratado de manera sintomatica sin

obtener mejoria significativa. Ante la persistencia de los sintomas y la aparicién de signos
sistémicos, se realizd una evaluacién exhaustiva que incluyd biopsias de piel, estudios
inmunolégicos y pruebas de imagen.

Resultados: el paciente fue sometido a nefrectomia radical, con lo que se observé una remision
del 90 % de las lesiones cutaneas y una mejoria significativa de los sintomas urinarios lo que
sugiere un mecanismo preneopldsico en la génesis del sindrome multisistémico autoinmune. El
seguimiento posterior confirmé la ausencia de recurrencia tumoral y una recuperacion
sostenida de las manifestaciones autoinmunes.

Conclusiones: el sindrome multisistémico autoinmune preneopldsico es una entidad poco
frecuente pues en ocasiones por la escasa sospecha clinica puede pasar inadvertido. El
tratamiento incluye tratamiento tépico y sistémico de las lesiones en piel, asi como realizacién
de nefrectomia radical izquierda para resolucién del adenocarcinoma renal y como
consecuencia resolucién de las lesiones en piel. Este caso resalta la importancia de considerar
manifestaciones autoinmunes preneoplasicas en la evaluacion de pacientes con sintomas
dermatoldgicos y sistémicos sin una causa aparente.

Palabras clave: Sindrome multisistémico autoinmune paraneoplasico; Adenocarcinoma de

rifdn; Pénfigo preneoplasico.

ABSTRACT

Introduction: preneoplastica utoimmune multisystemic syndromeis a rareentity in which
systemic autoimmune disorders present as preneoplastic manifestations of malignant tumors.
Objective: toreport a case of preneoplastic autoimmune multisystemic syndrome associated
with renal adenocarcinoma.

Method: wqe present a 62-year-old maleadult with skin lesions and alterations in the urinary
tract of several years of evolution, whowas diagnosed withleftkidney adenocarcinoma. Initially,

he received symptomatic treatment with out significant improvement. Given the persistence of
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symptoms and theappearance of systemicsigns, a comprehensiveevaluationwasperformed,

including skin biopsies, immunologicalstudies, and imagingtests.
Results: the patient underwent radical nephrectomy, afterwhich a 90% remission of skin lesions
and significant improvement of urinary symptoms were observed, suggesting a preneoplastic
mechanism in thegenesis of theauto immune multisystemic syndrome. Subsequentfollow-up
confirmed the absence of tumor recurrence and sustain edrecovery of autoimmune
manifestations.

Conclusions: preneoplastica utoimmune multisystemic syndromeis a rareentity, which
maygounnoticedduetolow clinical suspicion. Treatment includestopical and systemic
management of skin lesions, as well as performing a left radical nephrectomytoresolvethe renal
adenocarcinoma and consequently resolvethe skin lesions. This case highlights the importance
of considering preneoplastic autoimmune manifestations in the evaluation of patients with
dermatological and systemic symptoms withoutanapparent cause.

Keywords: Paraneoplastic multisystem autoimmune syndrome; Renal adenocarcinoma;

Preneoplastic pemphigus.

RESUMO

Introdugdo: a sindrome autoimune multissistémicapré-neopldsica é uma entidade rara
naqualdisturbios autoimunes sistémicos se apresentam como manifestacdespré-neoplasicas de
tumores malignos.
Objetivo: relatar um caso de sindrome autoimune multissistémicapré-neopldsica associada a
adenocarcinoma renal.
Método: apresenta-se um adulto masculino de 62 anos de idadecomlesdes cutdaneas e
alteracdes no aparelho urindrio de varios anos de evolucdo, que foi diagnosticado com
adenocarcinoma de rimesquerdo. Inicialmente, foi tratado de maneira sintomdatica semobter
melhora significativa. Diante da persisténcia dos sintomas e do aparecimento de sinais

sistémicos, realizou-se uma avaliacdo exaustiva que incluiubiépsias de pele, estudos
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imunolégicos e exames de imagem.

Resultados: o paciente foisubmetido a nefrectomia radical, com o que se observou uma
remissdao de 90% das lesdes cutaneas e uma melhora significativa dos sintomas urinarios, o que
sugere um mecanismo pré-neoplasico nagénese da sindrome autoimune multissistémica. O
seguimento posterior confirmou a auséncia de recorréncia tumoral e uma recuperagao
sustentada das manifestacdes autoimunes.
Conclusbes: a sindrome autoimune multissistémicapré-neopldsica é uma entidade pouco
frequente, pois, por vezes, devido a escassasuspeita clinica, pode passar despercebida. O
tratamento incluitratamento tdpico e sistémico das lesdes de pele, bem como a realizagdo de
nefrectomia radical esquerda para resolucdo do adenocarcinoma renal e, como consequéncia,
resolucdo das lesdes de pele. Este caso ressalta a importancia de considerar manifestacdes
autoimunespré-neopldsicas naavaliacgdo de pacientes comsintomas dermatoldgicos e
sistémicossemuma causa aparente.

Palavras-chave: Sindrome autoimune multissistémica paraneoplasica; Adenocarcinoma renal;

Pénfigopré-neoplasico.

Recibido: 03/03/2026
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Introduccion

El cancer renal es uno de los tumores uroldgicos que se presenta con mayor frecuencia en
adultos y supone una mortalidad de 100 000 casos por ano a nivel mundial. Cerca del 20 % de
los pacientes con cancer renal se correlacionan con manifestaciones preneoplasicas. @ g
término “preneopldsico” hace referencia a la presencia de un cancer que produce efectos a

distancia no atribuibles ni a sus propiedades directas de invasién ni a sus propiedades
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metastdsicas. Asi sucede con el sindrome multisistémico autoinmune preneoplasico, el cual es

una condicidn infrecuente caracterizada por la aparicién de manifestaciones autoinmunes en
piel asociadas a la presencia de un tumor maligno, conocido antiguamente con el nombre de
pénfigo preneoplasico (PP), entidad poco frecuente descrita por primera vez en el afio 2001 por
el Dr. Marcelo Rivitti y el Dr. Thomas P. Lynch junto con su equipo de investigacion.

El sindrome multisistémico autoinmune preneoplasico es una enfermad de la piel y mucosas
asociada a una neoplasia, generalmente de origen linfoide que se caracteriza por compromiso
de varios organos ademas del cutdneo y que los mecanismos fisiopatogénicos que intervienen

(2)

en las lesiones mucosas, cutaneas y de dérganos internos, '’ este fendmeno ocurre cuando la

respuesta inmune del paciente, dirigida contra la neoplasia, también ataca tejidos sanos,
generando una variedad de manifestaciones clinicas. )

Entre los drganos frecuentemente afectados se encuentran la piel, el aparato urinario y el
sistema nervioso. En la piel clinicamente se presenta en forma heterogénea, con lesiones
cutdneo-mucosas que recuerdan al pénfigo, pero que en otros sectores puede simular un
penfigoide, eritema polimorfo o liquen plano ampollar y aun una reaccién tipo injerto contra
huésped. Se destacan las erosiones dolorosas no solo en boca sino también en vias
aerodigestivas superiores, ojos, nariz y genitales. Su diagndstico es desafiante debido a la
superposiciéon de sintomas con enfermedades autoinmunes primarias y otras patologias
inflamatorias. ¥ En este articulo, se presenta un caso clinico de sindrome multisistémico

autoinmune paraneoplasico asociado a adenocarcinoma renal en el que se evidencié la

evolucién favorable del paciente tras la reseccion tumoral.

Presentacion de caso

Se trata de un paciente masculino de 62 afios de edad con antecedentes de hipertensién arterial
y cardiopatia isquémica para lo cual cumplia tratamiento de forma regular. Refiere, hace

aproximadamente un mes comenzd a presentar lesiones dermatoldgicas en el cuero cabelludo,
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causa por la cual fue atendido por su médico de familia sin ver mejoria, refriere que

posteriormente las lesiones se fueron extendiendo a tronco y brazos, con presencia de
enrojecimiento y ampollitas de agua, extendiéndose cada dia mas y presentando algunas a nivel
de la mucosa de cavidad oral. Fue ingresado para mejor estudio y tratamiento.

Hallazgos clinicos

Examen fisico de piel

Lesiones diseminadas con predominio de tronco, miembros superiores y cuero cabelludo dado
por lesiones eritematovesicoampollares que confluian y formaban grandes placas de bordes
irregulares bien definidos. Eritema rosado, vesiculas y ampollas numerosas, de variado tamafio,
de contenido claro, algunas cubiertas por costras pardas adheridas y secas de mediano grosor. A
nivel de mucosa oral aisladas areas de color opalecente.

Sintoma subjetivo: prurito discreto

Por el cuadro clinico dermatoldgico que presenté el paciente (Figura 1), asociado a los sintomas
urinarios y apoyado por el resultado de exdmenes complementarios, histoldgicos y tomografia
axial computalizada se confirmd que el paciente era portador de un adenocarcinoma en rifidén
izquierdo y como consecuencia un sindrome multisistémico autoinmune preneopldsico. Aunque
la mayoria de estos casos tienen mal prondstico, con una tasa de mortalidad de 90 %, este
paciente tuvo un prondstico favorable con resolucion de mas del 90 % de las lesiones de piel
luego de realizada la nefrectomia y hasta el dia de hoy el paciente no ha mostrado recaidas y

presenta la piel en excelentes condiciones (Figura 2).
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Fig. 1. Sindrome multisistémico autoinmune preneopldsico: lesiones diseminadas

eritematovesicoampollares en placas y costras de madiano grosor adheridas.

Fig. 2. Imagenes después del tratamiento quirdrgico y dermatolégico

Evaluacién diagnédstica

Exdmenes complementarios

Leucocitos 9.0x10°/LPoli 0.60Linfocitos 0.25

Hemoglobina 131.1 g/LCreatinina 142 mmol/LUrea 10.5 mmol/L
Ca 2.28 mmol/LK3.51 mmol/LFésforo 0.29 mmol/L

Na 153.3 mmol/LCI134.6 mmol/LColesterol 2.5mmol/L

Eritrosedimentacion: 98mm/hora.
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Estudio histolégico: en el fragmento correspondiente a piel examinado microscépicamente se
observan caracteristicas morfolégicas correspondientes con enfermedadampollosa de un
pénfigo vulgar.

Tomografia

En la tomografia computarizada (CTP) se observé higado homogéneo, de tamafo y densidad
normal. Vesicula de aspecto normal sin litiasis radiopacas en su interior ni masas tumorales
demostrables. Las vias biliares no se encuentran dilatadas. El pancreas fue visualizado en toda
su extension, de densidad, apariencia y didametros normales. No se identifican nddulos sélidos
en el interior de la gldndula, ni calcificaciones pancreaticas. El bazo es homogéneo, de tamaiio y
densidad normal sin nddulos sdlidos ni quistes. El peritoneo es de apariencia normal. La arteria
aorta y abdominal y las iliacas son normales, no se observan adenopatias. Ambos rifiones de
forma, tamafio y posicidon normal, la densidad y espesor de sus parénquimas son adecuados.

A nivel del polo superior del rifidn derecho se observan imagenes de densidades variables, de
contornos irregulares, parcialmente definidos, con coeficiente de atenuacién de partes blandas
que tras la administracion de contraste endovenoso realizado en mdas de 24 UH mide
aproximadamente en un corte axial (40x35 mm) impresiona corresponder con una lesién
ocupante de espacio (LOE) a este nivel. No se precisan otras alteraciones a este nivel.
Conclusiones: LOE renal derecho.

Intervencidn terapéutica

Tratamiento tdpico

Uso de fomentos y bafios antisépticos con permenganato de potasio (1 x 20000). Fomentos tres
veces al dia por una hora.

Bafios 2 veces al dia.

Tratamiento sistémico

Prednisolona (tabletas de 20 mg) a razén de 80 mg diarios.

Difenhidramina (tabletas de 25 mg) una tableta cada ocho horas.
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Tratamiento quirurgico

Nefrectomia radical izquierda.
Consideraciones éticas: para la toma de imagenes se contdé con el consentimiento informado del

paciente.

Discusion

El sindrome multiorganico autoinmune paraneopldsico es parte del grupo de enfermedades
ampollosasautoinmunitarias secundarias a neoplasias, que afecta tanto a la piel como a los
drganos internos, también se le conoce como el pénfigo paraneoplésico.(s) Esta se puede
acompafiar de afectacidn a otros érganos, entre ellos la piel, como ocurrié con el presente caso
en el que la mejoria de las lesiones dermatoldgicas se vio luego del proceder quirdrgico pues en
estos casos el tratamiento definitivo fue el manejo de la neoplasia de base, aunque también se
pueden indicar la combinaciéon de esteroides e inmunosupresores como otras opciones de
terapia. (6)

En este informe clinico, la presencia de lesiones cutaneas persistentes junto con alteraciones
urinarias llevd a la identificacidon de un adenocarcinoma renal como posible desencadenante del
sindrome. ) La evolucién clinica del paciente, con una resolucion de mas del 90 % de las
lesiones cutaneas tras la nefrectomia radical, respalda lo descrito en la literatura sobre el
caracter paraneoplasico de estos sintomas. La rdpida mejoria tras la eliminacién del tumor
refuerza la hipdtesis de que estos trastornos son mediados por mecanismos inmunolégicos
desencadenados por la neoplasia, mas que por efectos directos del cancer.

A pesar de que dentro de las tumoraciones malignas descritas en las literatura no se destaca el
adenocarcinoma renal como una de las principales entidades que ocasiona el sindrome
multisistémico autoinmune preneoplasico, en este caso se enfatiza la relevancia de considerar
etiologias renales como manifestaciones paraneoplasicas en pacientes con manifestaciones

autoinmunes refractarias a tratamientos convencionales.
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Al comparar con reportes recientes de la literatura, se identifican similitudes y diferencias

significativas, como por ejemplo Ortuzar Menesia y otros autores describieron un caso de
pénfigo paraneoplasico como manifestacion inicial de un tumor renal oculto, en el cual también
predominaban las lesiones mucosas dolorosas (orales, conjuntivales y nasales), aunque con una
presentacion menos extensa a nivel cutdneo que en el caso aqui presentado. En ambos, el
tratamiento de la neoplasia resultd esencial para la resolucion del cuadro autoinmune, aunque
en el caso reportado por Ortuzar la remisidn fue parcial tras embolizacién y tratamiento con
corticosteroides orales. ©

En el presente caso, al igual que en el reportado por un estudio de Lu et al del 2024, en se
asocidé con un carcinoma escamoso de amigdala a pénfigo paraneoplasico, la cirugia desempeiid
un papel fundamental. En ambos casos, la reseccién tumoral condujo a una remisidon casi
completa de las lesiones mucocutaneas, lo que reafirma el cardcter paraneopldsico y mediado
inmunolégicamente de estas manifestaciones. Carey RM, et al.,, también implementaron
tratamiento adyuvante con corticoides y antifungicos tdpicos y lograron la cicatrizacién
completa sin recurrencia. Desde el punto de vista clinico-patolégico, la mayoria de los casos
comparten hallazgos histoldgicos de acantdlisis epidérmica, necrosis de queratinocitos y
patrones lichenoides, con inmunofluorescencia directa positiva para I1gG y C3 en uniones
intercelulares, como ocurrié también en el caso reportado en este articulo. Ademas, los
autoanticuerpos anti-envoplaquina y anti-desmogleina 3 han sido reportados con alta
frecuencia y especificidad en pénfigo paraneoplasico, lo cual contribuye al diagndstico
definitivo.

El prondstico del pénfigo paraneopldsico depende en gran medida del tipo y control de la
neoplasia subyacente. A pesar de que la literatura reporta una tasa de mortalidad elevada, de
hasta un 90 % en algunos casos, los pacientes que reciben tratamiento quirdrgico curativo de la
neoplasia tienen una evolucidon mas favorable, como se evidencié en este caso y en los reportes

recientes consultados.
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Conclusiones

En conclusidn, este caso clinico, junto algunos de la literatura reciente, refuerza la necesidad de
considerar el pénfigo paraneopldsico como manifestacion inicial de una neoplasia oculta,
incluso en tumores sdlidos como el adenocarcinoma renal. La pronta identificacion del tumor y
su tratamiento quirdrgico pueden traducirse en la resolucién significativa o completa del

sindrome autoinmune, lo que resalta la importancia de un enfoque integral y multidisciplinario.
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