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Tumor de Wilms

Wilms’ tumor.

Juan José Gomez-Pifia,* Alejandro Manfredo Flores-Azamar?

Resumen

El tumor de Wilms es el tumor renal maligno mas frecuente de la infancia, representa
incluso 7% de las neoplasias a esta edad. El tratamiento que ha mostrado efecto en la
supervivencia de estos pacientes es, sin duda alguna, la cirugia, con tasas de éxito de
hasta 90% durante los primeros estadios de la enfermedad, esta tasa disminuye tras
la progresion de los estadios. Sin embargo, la mayoria de los casos que se encuentran
en etapas tempranas se presentan como hallazgos radiogréficos o a la exploracion
fisica como masa abdominal palpable. Se comunica un caso clinico que muestra la
importancia del diagnéstico oportuno en estos pacientes.
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Abstract

Wilms’ tumor is the most frequent malignant kidney tumor of childhood, presented
over 7% of neoplasms at this age. The treatment that has demonstrated impact on the
survival of these patients is, without a doubt, the surgery, with success rates of up to
90% during the first stages of the disease, decreasing this index after the progression
of the stages. However, most cases that are found in the early stages are presented
as radiographic findings or physical examination as palpable abdominal mass. So,
this paper reports a clinical case, which shows the importance of timely diagnosis
in these patients.
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ANTECEDENTES

El tumor de Wilms o nefroblastoma es el tumor
renal maligno primario mds frecuente en nifios,
que por lo general se manifiesta en menores de
cinco anos de edad, cuyo prondstico varia en
gran medida de acuerdo con las condiciones de
cada paciente. Se estima que la incidencia anual
del tumor de Wilms es de 1 por cada 10,000
ninos en todo el mundo, llegan a detectarse
hasta 500 casos nuevos por ano en el mundo.
Tiene la misma frecuencia en nifios que en nifias,
en edad promedio de 3.5 afios de edad.” En el
sindrome de Beckwith-Wiedemann se mani-
fiesta hemihipertrofia, onfalocele, macroglosia
y visceromegalias. A éste se agrega el sindrome
WAGR por sus siglas en inglés (tumor de Wilms,
aniridia, malformaciones genitourinarias, retra-
so mental), el sindrome de Drash en el que se
manifiesta pseudohermafroditismo y nefritis, por
dltimo, el sindrome de Peerlman en el que ocu-
rre visceromegalia, gigantismo, criptorquidia,
polihidramnios, ademas de fascies caracteris-
tica del sindrome. El riesgo de padecer tumor
de Wilms es de 30 a 50% en nifios que tienen
aniridia espontanea, de 30 a 40% en nifios que
tienen sindrome de Drash y en 4% en nifios con
sindrome de Beckwith-Wiedemann.?

Las ectopias renales, duplicacién ureteral, hipo-
plasia renal, criptorquidia y rifién en herradura
son algunas de las principales manifestaciones
que se asocian con el tumor de Wilms.?> En
pacientes con sindromes WAGR o de Drash se
ha encontrado afeccién en el locus 11p13 en
el locus WT1, mientras que en el sindrome de
Beckwith-Wiedemann o hemihipertrofia se ha
encontrado alteracién en el locus WT2 en el
locus 11p1.2

Entre las manifestaciones clinicas del tumor de
Wilms estan la tumoracién abdominal, que pro-
duce dolor abdominal, fiebre, hematuria micro o
macroscopica, la hipertensién arterial de origen
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renal por hiperproduccién de renina inducida
por el efecto de masa de la tumoracién. Entre las
manifestaciones respiratorias hay disnea, en al-
gunos casos empiema y derrame pleural debido
a la metastasis, el pulmén es el principal sitio de
metastasis, también puede producir embolismo
pulmonar.!

El tumor de Wilms se localiza de predominio
en la corteza renal, en donde comienza a cre-
cer, estd rodeado de tejido renal, que forma
una pseudocapsula que contiene abundantes
células necréticas y pueden conducir a hemo-
rragia. La tumoracion puede extenderse hacia
la pelvis renal, hacia los linfaticos intrarrenales
y vasos sanguineos y a través de la capsula
renal. Este tumor corre riesgo de diseminarse
a la auricula derecha a través de la vena renal,
aunque el principal sitio de metastasis en los
nifios ocurre en los pulmones hastaen 15 a 20%
de los casos, los ganglios linfaticos y, menos
comunmente, el higado (10 a 15%)."*° Deriva
de tejido metanefritico blastico, en términos
histopatolégicos, hasta 85% de los casos muestra
histologia trifasica favorable y contiene blastema
primitivo, elementos estromales y epiteliales, de
los que 90% tienen diagndstico favorable; sin
embargo, 15% tiene caracteristicas histologicas
desfavorables y, en consecuencia, resistencia a
la quimioterapia.”®

Los criterios propuestos por la Sociedad Na-
cional de Tumor de Wilms se usan para la
estatificacion con base, principalmente, en
los hallazgos quirdrgicos e histologicos. En el
Estudio Nacional del Tumor de Wilms las tasas
de supervivencia libre de recaida a los dos afos
de los tumores histolégicos benignos fueron de
aproximadamente 93% en el estadio |, 90% en
el estadio I, 95% en el estadio Ill y 81% en el
estadio IV. La tasa de supervivencia sin recaida
a los dos anos para todas las etapas combinadas
fue de 90% vy la tasa de supervivencia global
fue de 96%. En otro estudio de pacientes con
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histologia desfavorable, las tasas de supervi-
vencia libre de recaida a cuatro afios fueron de
aproximadamente 71% para la etapa ll, de 59%
para el estadio lll y de 17% para el estadio IV.
El tratamiento convencional del tumor unilateral
de Wilms implica nefrectomia radical y quimio-
terapia coadyuvante.'

El tumor de Wilms se manifiesta fisicamente
como un tumor con diametro promedio de
11 cm, de forma esférica, por lo general dentro
del rindén. Estos tumores son de caracteristicas
homogéneas, aunque suelen manifestarse con
caracteristicas heterogéneas, con areas de
necrosis, hemorragia o degeneracion quistica.
En la tomografia suele mostrarse como iso o
hipointenso en la secuencia T1 y puede ma-
nifestarse como iso, hipo o hiperintenso en la
secuencia T2. En la resonancia magnética el
carcinoma medular renal es tipicamente una
masa hipovascular heterogénea que contiene
hemorragia y necrosis extensa. Este tumor puede
invadir la vena renal y la vena cava inferior y
propagarse a los ganglios linfaticos regionales.
El pronéstico es desfavorable y la mayoria de
los pacientes tienen enfermedad avanzada al
momento del diagnéstico. El tumor responde
mal a la quimioterapia y la radioterapia.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de tres anos con cinco meses
de edad que tenia el antecedente de ser pro-
ducto del segundo embarazo, obtenida a las 37
semanas de gestacion por via abdominal bajo
bloqueo peridural debido a ruptura prematura
de membranas de 22 horas de evolucién, sin
datos de corioamnioitis, ademas de antece-
dente materno de infeccion de vias urinarias
y cervicovaginitis durante el segundo trimestre
del embarazo en tratamiento con ampicilina. Al
nacer pes6 3040 g, talla de 49.5 cm, APGAR 8/8
SA 0/0, por lo que requirié maniobras bésicas
de reanimacion, asi como oxigeno a libre flujo.

C
]

Madre de 32 anos de edad, diabética desde hacia
4 anos, en tratamiento con metformina, quien
refirié autocontrol durante el embarazo y admi-
nistracién de metformina posterior a éste; padre
de 34 afnos de edad, sano, hermana de 11 afos,
sana. Se negaron antecedentes de importancia
en el resto de los familiares.

La paciente fue llevada al servicio de urgencias
debido a una contusién abdominal tras estar
jugando vy tener caida de su mismo plano de
sustentacién, con posterior dolor en aumento
progresivo sin alivio, ademds de percatarse de
hematuria macroscépica. Por lo que se integrd
el diagndstico de probable tumor abdominal,
hematuria postraumatica; el ultrasonido FAST
(focused abdominal sonography for trauma) re-
porto lesion renal izquierda de 130 x 81 x 116,
lo que sugirié tumor como primera posibilidad,
las imagenes mostraron escaso liquido laminar
en el hueco pélvico y vejiga urinaria con ECOS
internos por lo que no se descarté posibilidad de
material hemdtico. No se palparon adenopatias
en el cuello ni axilares, el ultrasonido revelé pro-
bable tumor renal izquierdo, ademds de vejiga
con restos hematicos. A la exploracion fisica se
encontré con peso de 14.5 kg, se aprecié un
tumor abdominal en el hipocondrio izquierdo de
aproximadamente 12 x 8 cm (Figura 1), que se
comprobd con una placa simple (Figura 2). Los
estudios de laboratorio arrojaron: hemoglobina
12 g/dL, 15,400 leucos/ul, 385,000 plaquetas/
ul, creatinina 0.5 mg/dL. La tomografia axial
computada abdominal en fase simple y con-
trastada reporté masa tumoral de gran tamafio y
extension, que era de forma ovoide, encapsula-
da, de bordes lisos bien definidos, de densidad
heterogénea en fase simple, arterial y venosa,
lo que sugirié componente sélido y mdltiples
zonas de necrosis altamente vascularizada, de
13 x 7.8 x 10.5 cm, con posibilidad de malig-
nidad en un alto porcentaje, a descartar tumor
de Wilms (Figuras 3 y 4). Tras la sospecha de tu-
mor se solicitaron antigeno carcinoembrionario
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Figura 1. Paciente en decubito ventral con aumento
de volumen en el hemiabdomen izquierdo.

-~

Figura 2. Radiografia anteroposterior de térax y
abdomen que muestra un tumor en la regién renal
izquierda.

(ACE) 1.8 ng/mL (0-3 ng/mL), alfafetoproteina
(AFP) 1.6 ng/mL (0-9 ng/mL), CA 125 35.8 U/
mL (0-35 U/mL), CA 19-9 24.6 U/mL (0-35 U/
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mL), HGC-B < 1.2 (0-1.2), TP 10.5, TTP 23.6.
La paciente fue valorada posteriormente por el
servicio de Cirugfa pediatrica de la unidad donde
se indic6 necesidad de tratamiento quirdrgico
para estatificacion y posterior tratamiento. Se
explicaron las complicaciones transoperatorias
de la realizacién de nefroureterectomia. Se rea-
liz6 el procedimiento quirdrgico bajo anestesia
general, como hallazgos se reportaron: tumor
renal izquierdo de 20 x 16 cm de forma ovoi-
de, que sobrepasaba la linea media, se extrajo
integro y sin ruptura (Figura 5). Se aspir6 liquido
peritoneal y se mandé a patologia (Figuras 6 y
7). Se observaron ganglios mesentéricos hiper-
tréficos y se tomaron dos ganglios para biopsia,
no se observan de forma macroscépica ganglios
paraadrticos, no se palpé trombo venoso. Se
consideré un estadio quirdrgico Il por gan-
glios positivos, el sangrado total fue de 700 mL
(200 mL en el transoperatorio y 500 mL de la
pieza quirirgica), se transfundié un paquete
globular. La paciente fue egresada de quiréfano
bajo intubacién orotraqueal, manteniéndose con
acidosis metabdlica, por lo que se modificaron
parametros ventilatorios. Al dia siguiente fue
extubada sin complicaciones, con adecuada
mejoria de cuadro clinico. Se realiz6 intercon-
sulta al Centro Médico Nacional La Raza, para
posterior tratamiento en el area de Oncologia
pedidtrica. En la actualidad se encuentra con
vida, sin complicaciones oncoldgicas, posqui-
mioterapia, ni quirdrgicas, ademas de alivio de
los sintomas.

DISCUSION

El tumor de Wilms es el tumor abdominal mas
frecuente en la edad pediatrica que en etapas
iniciales no causa sintomas, por lo que constituye
un problema de salud en la poblacién pediatrica,
la deteccién oportuna de los tumores abdomina-
les por el médico de primer contacto es de suma
importancia porque favorece el pronéstico del
paciente a largo plazo.
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Figura 3. Tomografia abdominal en fase simple (A) y en fase contrastada que muestra el tumor renal (B) y en fase

venosa que no evidencia trombosis (C).

Figura 4. Corte sagital que muestra origen y continuidad de la vascularidad renal sin trombo en su trayecto
(A). Corte coronal en fase contrastada de tumor renal izquierdo (B).

CONCLUSION

El tratamiento de eleccién del tumor de Wilms
es la extraccién quirdrgica, que se ve favorecida
mientras menos sea la invasion de éste y menos
sea el grado en el que se encuentre, por lo que
el diagnéstico en etapas tempranas tiene gran

repercusién en la supervivencia de los pacientes
y sus consecuencias. Durante el abordaje del
paciente no debe olvidarse el interrogatorio de
antecedentes familiares y caracteristicas singula-
res de los nifios, porque son de gran utilidad al
momento de establecer el diagnostico, asi como
la exploracion fisica rigurosa.
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Figura 5. Abordaje abdominal tipo hemichevron con
extraccion del tumor renal izquierdo.

Figura 7. Vista al microscopio a 100x, con muestra
de tejido con tincion de hematoxilina-eosina, en la
que se muestran los tibulos renales (A-D). Se obser-
va proliferacién del estroma, células con abundante
citoplasma y nicleos periféricos sin anaplasia.
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