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Resumen

El Nefroblastoma es el tumor renal mas frecuente en la infancia afectando a 1 de 10 000 nifios en EEUU, la edad de los afectados mas
frecuente es de 2 a 5 afnos. Se presenta un paciente de 16 meses de edad, sexo masculino, que asistié a consulta externa pediatrica,
por dolor en flanco izquierdo, ademas de presentar aniridia, solicitamos una tomografia de abdomen que evidencia un tumor en rifidn
izquierdo en polo inferior de 10 cm x 7 cm desplazando al 6rgano en sentido posterior y cefdlico. La conducta fue que el paciente se
sometiera a nefrectomia radical, el estudio histopatoldgico reveld tumor trifasico de histologia favorable, tipificado en estadio I. El caso
presentado cobra especial relevancia debido a que los casos publicados, en su mayoria tratan de tumores bilaterales los cuales mas
comunmente estdn asociados a aniridia. El manejo de este tumor en general tiene buen prondstico, teniendo algunas excepciones. El
diagnostico precoz debe basarse en el examen ocular exhaustivo al nacer, en caso de hallarse aniridia en el paciente, se debe realizar una
ecografia abdominal para descartar la posibilidad un nefroblastoma renal.
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Abstract

The Nephroblastoma is the most common renal tumor in childhood affecting 1 in 10,000 children in the United States, the age of those
affected more often 2 to 5 years. A patient’s 16-month-old male, who attended pediatric outpatient pain in left flank, besides presenting
aniridia Presented requested a CT of the abdomen demonstrates a tumor in the left kidney tumor in the lower pole of 10cm x 7cm body
displacing posteriorly and cephalad. The behavior was that the patient was submitted to radical nephrectomy,histopathological study
revealed favorable histology tumor phase, typified Stage I. This case becomes relevant especially because reported cases, mostly dealing
with bilateral tumors which more are commonly associated with aniridia. The management of this tumor generally has a good prognosis,
with some exceptions. Early diagnosis should be based on thorough eye examination at birth, if found in aniridia patient should perform
an abdominal ultrasound to rule out renal nephroblastoma.
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L tumor de Wilms o nefroblastoma, es el tumor renal pri-

mario mas frecuente de la primera infancia, afecta a 1 de
cada 10 000 niflos en EEUU y es el cuarto tumor maligno mas
frecuente en pediatria’.

La incidencia maxima estd entre los 2 a 5 afios de edad,
el 90%, se presenta de forma unilateral, es frecuente asociar
esta neoplasia a malformaciones congénitas®. El uso actual de
esquemas terapéuticos juiciosos ha llevado a una curacién del
tumor del 85%?. Es mas frecuente en menores de raza negra y
una razoén de género 1:1'.

El tumor se presenta con o sin antecedentes familiares, casi
97% se presentan de forma esporddica sin causa hereditaria,
congénita o factores de riesgo®. Tanto en formas hereditarias y
esporadicas se identifican mutaciones del gen WT1 localizado
en el cromosoma 11p13°. Es apreciable la teoria de los dos gol-
pes para los genes supresores tumorales recesivos, la proteina
WTT1 esta implicado en la diferenciacion renal y gonadal, que
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regula el desarrollo del rifién, su deficiencia tiene un efecto
oncogeno en la diferenciacion genitourinaria, a pesar de ser
un supresor tumoral su sobrexpresion actiia como un onco-
gén causante de otras neoplasias en el adulto'?. Existen gru-
pos de pacientes que tienen tumor de Wilms conjuntamente
con sindromes como: el sindrome WAGR (33%) y sindrome
de Denys-Drash.

Clinicamente los pacientes pueden presentar una masa pal-
pable asintomatica en el abdomen de caracter uni o bilateral,
cuando el tumor es muy grande puede llegar hasta la pelvis o
ser vulnerable a traumatismos. Otros pacientes presentan una
forma sintomatica con hematuria, dolor, obstipacién, reduc-
cién de peso e hipertension®”.

Macroscopicamente el tumor de Wilms se observa como
una masa bien delimitada, grande y solitaria, color grisaceo
pardo, blando y homogéneo con focos de necrosis, hemo-
rragia y quistes ocasionales que crece en cualquier parte del
rifién, en forma variable, y generalmente encapsulados. Mi-
croscopicamente se reconocen combinacion de células del
blastema, epitelio y estroma® Solo un 5% de los tumores cursa
con anaplasia con mutaciones de p53 y un pronéstico desfa-
vorable con resistencia a la quimioterapia. La mayoria se pre-
senta con caracteristicas histologicas favorables en ausencia
de anaplasia'?.
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Los restos nefrégenos pueden ser precursores del tumor de
Wilms en un 25 a 40% de los tumores unilaterales y casi todos
los bilaterales'.

En gran parte de los casos al momento del diagnéstico ya
existen metastasis pulmonares. Los tumores sin caracteristicas
anaplasias se pueden curar?, lo que demuestra la importancia
de verificar el tipo histolégico. Se han descrito tumores secun-
darios o causados por la radioterapia’.

El tratamiento segiin la National Wilms Tumor Study
Groupdebe ser una intervencién quirurgica seguida de qui-
mioterapia, mientras que la International Society of Paediatric
Oncology sugiere reducir el volumen tumoral con quimiote-
rapia preoperatoria’. Si es unilateral se realiza una nefrourete-
rotomia radical, en casos bilaterales se realiza quimioterapia
seguida de una nefrectomia parcial con conservacion de ne-
fronas®°.

El objetivo de presentar este caso radica en las caracteristi-
cas clinicas que presenta el paciente con tumor de Wilms uni-
lateral asociado a aniridia, el caso serd un aporte para los datos
epidemioldgicos y futuros estudios sobre este tumor.

Presentacion del caso

Paciente de consulta externa de pediatria, de sexo mascu-
lino con 16 meses de edad, raza mestiza. Los padres refieren
que el niflo manifiesta dolor en flanco izquierdo de 3 meses
de evolucién, progresivo y no asociado a trauma ademas de
la presencia de una masa y aumento de volumen en la zona
abdominal izquierda.

El paciente es producto de tercera gestacion, embarazo
sin complicaciones, de término, nacido por cesarea, APGAR
10/10, peso de 2 540 g, lactancia materna hasta la fecha, vacu-
nas completas para la edad.

Los padres no refieren antecedente quirdrgico ni patolo-
gico, refieren que en meses previos presentaba episodios de
fiebre y los ultimos dias anorexia e irritabilidad. No refieren
antecedentes familiares de tumores malignos o malformacio-
nes hereditarias.

Al examen fisico, paciente consciente, orientado, eutréfi-
co, afebril, hidratado e inquieto. Al examen ocular presenta

aniridia bilateral con fotofobia. A la palpacién superficial del
abdomen se encuentra blando, depresible y no doloroso, en
la palpacién profunda en flanco izquierdo se palpa masa, no
movil, dolorosa, de consistencia dura, de aproximadamente
15 cm de diametro, de contornos regulares con superficie lisa.
Dicha masa se extiende de la linea axilar anterior hasta la li-
nea axilar posterior, es positiva la pufio percusion en flanco
izquierdo. Signos vitales: FR: 32x min, FC: 110 x min, T°: 36.8
Peso: 10 kg, Talla: 80 cm, IMC: 15,63.

El examen genitourinario evidencia estrechamiento del
orificio prepucial y fimosis leve.

La ecograffa abdominal muestra una imagen redondeada
de aspecto solido que aproximadamente mide 10 cm de dia-
metro sobre el polo inferior del rifién izquierdo.

El hemograma presenta linfopenia, ligera eosinofilia y ane-
mia ferropénica.

Se le realiz6 una Tomografia Axial Computarizada (TAC)
abdominal el que evidencia masa hipodensa en el polo in-
ferior del rifén izquierdo de un didmetro de 10 cm x 7 cm
desplazando al rifén en sentido posterior y cefalico. El higa-
do, retroperitoneo y glandulas suprarrenales sin alteraciones.
Diagnostico altamente sugestivo de tumor de Wilms. TAC de
térax sin imagenes sugestivas de metdstasis (Fig. 3).

El paciente fue sometido a una laparotomia exploratoria
hallandose una masa compatible con tumor de Wilms, se pro-
cede a realizar nefrectomia radical izquierda tomando pieza
para examen histopatologico que confirma el diagndstico. Al
finalizar la intervencién quirurgica se realiza reparacion de la
fimosis.

En el estudio histopatoldgico de la pieza quirurgica esta
pesa 197 gr y mide 10 x 7 x 6 cm. Macroscépicamente exhibe
capsula renal café clara de bordes bien circunscritos. Al cor-
te se observa una masa tumoral de 8 cm de didmetro mayor,
blanquecina grisacea, granular y blanda. En la periferia se ob-
serva corteza renal café clara y blanda. El hilio con segmento
de uréter de 6 cm tubular y blando. La arteria y vena renal
estan seccionadas en el borde del hilio (Fig. 1-2). Microscopi-
camente los cortes histolégicos muestran rifién con neoplasia
embrionaria infiltrante, formada por nidos so6lidos de células

Figura 1. RiA6n izquierdo al corte se observa el tumor que ocupa aproxi-
madamente 2/3 del polo inferior del parénquima renal.

Figura 2. Rifon y tercio proximal del ureter izquierdo extraido tras la nefrec-
tomia unilateral. Aspecto macroscépico del tumor.
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Figura 3. Estudio con medio de contraste en fase parenquimatosa. Se observa
imagen hipodensa inmersa en el parénquima renal izquierdo.

pequenias de bordes angulados, hipercromaticos, con distri-
bucién densa de la cromatina y mitosis escasas. No se identi-
fica anaplasia. Componentes blastemal, estromal y epitelial de
histologia favorable.

Una vez identificada la masa, segtn la literatura revisada
debe hacerse diagnodstico diferencial con Hidronefrosis, ne-
fropatias quisticas, neuroblastomaintrarrenal, nefromameso-
blastico y sarcoma renal. Al sospechar de una masa de origen
renal, se debe hacer la diferenciacién principalmente con el
neuroblastoma, el cual pudo ser descartado por las caracte-
risticas imagenolodgicas que caracterizan a cada uno de los
tumores, dando mas indicios por un tumor de Wilms por ser
intrarrenal, margenes bien definidos y bordes regulares como
es usualmente.

Discusion

El sindrome de WAGR es un raro trastorno genético carac-
terizado por una delecién del cromosoma 11p13 y esta clini-
camente asociada con el tumor de Wilms, aniridia, anomalias
genitourinarias y retraso mental (WAGR)®’.

El tumor de Wilms es la neoplasia mas frecuente en la in-
fancia, pero su prevalencia en nuestro medio es incierta al no
contarse con datos epidemioldgicos, este tumor suele presen-
tarse clinicamente con malformaciones congénitas del aparato
genitourinario, otro punto importante es la presencia de ani-
ridia esporadica o familiar, la literatura hace referencia que
la presentacion de aniridia en neonatos aumenta 257 veces
la probabilidad de tener un nefroblastoma, y muchas veces
resulta ser el motivo de consulta primario®. Se ha descrito la
presencia de aniridia en pacientes con nefroblastomas bilate-
rales, lo cual contrasta con el caso que presentamos, que es un
nefroblastoma de presentacion unilateral con asociacion de
aniridia. La incidencia de la aniridia es de aproximadamente 1
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Figura 4. Estudio con medio de contraste en fase parenquimatosa. Se observa
imagen hipodensa inmersa en el parénquima renal izquierdo.

en 50 000 en la poblacién general®.

La alta asociacion de aniridia esporadica con el tumor de
Wilms exige un examen ocular exhaustivo al nacer junto con
la ecografia renal, que se repetira cada 3-6 meses. A la inversa
de todos los casos de tumor de Wilms deben ser sometidos
a un examen ocular para la deteccion de posibles anomalias
oculares asociadas “*°. Situacién que no se hizo en el paciente
por los recursos limitados de la familia.

Hablando sobre la tipificacion del tumor el Grupo de Estu-
dio sobre el Tumor de Wilms (NWTSG) lo clasifica en 4 esta-
dios. El estadio I esta limitado al rifién y la superficie capsular
esta integra. El estadio II se extiende dentro del rifién pero
pueden extirparse. El estadio III se limita a la cavidad abdo-
minal. El estadio IV metastasis hematogenas, frecuentemente
pulmén®'®. En el caso presentado por las caracteristicas macro
y microscopicas se tipifico el tumor en estadio 1, a diferencia
de los casos revisado estos ya se presentaban a estadios avan-
zados.

En el caso se realizé una nefrectomia total izquierda sin
linfadenectomia asociada lo cual respalda la literatura que
indica que no existe evidencia clinica del beneficio sobre la
realizaciéon de una linfadenectomia asociada. Existen diver-
sas recomendaciones sobre el manejo de este tumor, como el
NWTSG indica que se debe realizar una intervencién quirur-
gica seguida de quimioterapia como se realizd en este caso,
otra opinidén como la International Society of Paediatric On-
cology indica que el manejo deberia ser una quimioterapia
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preoperatoria para reducir el tamafo del tumor y facilitar la
intervencion quirtrgica, sin embargo esto dificulta la tipifica-
cién real el tumor**™°.

Independientemente de la terapéutica escogida el pronos-
tico es favorable, excepto los tumores bilaterales, anaplasicos y
con estadios avanzados'®!!.

Garcia et al sugieren que los nifios con un peso combinado
del rifdén afectado y el tumor de menos de 550 gr tienen un
buen prondstico. Los nifos con estadio I con una edad menor
de 24 meses tuvieron un resultado excelente™.

Los pacientes con tumor de Wilms, con una historia clini-
ca detallada y examen fisico preciso llevan a un diagndstico
oportuno que aportan al paciente muchas oportunidades de

superar con éxito esta neoplasia.El método diagndstico mas
util en esta patologia sigue siendo la tomografia y la ultraso-
nografia, que también juegan un papel muy importante para
la estatificacion de esta neoplasia en el rifién.

El tratamiento mas indicado para los pacientes con tumor
de Wilms siempre es personalizado y encaminado en las guias
de la National Wilms Tumor Study Group y la Society of Pae-
diatric Oncology, sobre el uso de la quimioterapia y cirugia
en todos los estadios. El uso juicioso de estos esquemas tera-
péuticos ha llevado a tasas de curacion del 85% siempre que el
diagndstico definitivo brindado por el estudio histopatologico
sea favorable, por lo que el prondstico y evolucién de estos
pacientes son muy buenos en la mayoria de los casos.
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