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Tumor de Wilms bilateral.
Presentacidon de un caso y revision
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RESUMEN

Las neoplasias mas frecuen-
tes en edad pediatrica son los tu-
mores del sistema hematopoyé-
tico, los tumores de los sistemas
nerviosos central y periférico,
el retinoblastoma y los tumores
renales."? Los tumores renales
son la segunda causa mas co-
mun de masas retroperitoneales
y mas de 90% corresponde a
tumores malignos primarios:

especificamente al tumor de
Wilms.® El tumor de Wilms es
la neoplasia maligna abdominal
mas comun en los pacientes
pediatricos.* De todos los casos
90% se presenta antes de los
10 afnos de edad. Representa
la séptima causa de cancer en
la Ciudad de México® y puede
presentarse bilateralmente en
entre 5y 10% de los casos.

Se presenta el caso de un
paciente masculino de 82 dias

de vida extrauterina con fiebre,
aumento de volumen abdo-
minal y hematuria. El estudio
histopatolégico confirmé un
tumor de Wilms bilateral sin-
cronico.
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Caso clinico

Ingresa paciente masculino de 82 dias de vida ex-
trauterina enviado por el hospital de su localidad con
padecimiento de 8 dias de evolucién caracterizado por
fiebre de 39°C, hematuria macroscoépica escasa en el
panal y aumento de volumen de la regién abdominal
con predominio del flanco derecho.

Es producto de segunda gestacion y fue obtenido
por operacion cesarea debido a macrosomia fetal. El
embarazo cursé con amenaza de parto prematuro y se
calificé como de 37.5 semanas de gestacion. Apgar 9/9,
peso al nacer: 3.740 kg. Ha sido alimentado al pecho
hasta el momento de la consulta pero a partir de los 15
dias de nacimiento inicié alimentacion mixta.

Se realizé tamiz neonatal (TSH aparentemente
normal, 17 hidroxiprogesterona y fenilalanina). Inmu-
nizaciones: 1 BCG, 2 de hepatitis, pentavalente 1,
rotavirus 1. Niega antecedentes quirurgicos, trauma-
ticos ni transfusiones; no es alérgico a medicamentos
(ha recibido paracetamol y amoxicilina).

Los estudios de laboratorio mostraron creatinina sé-
rica de 0.51 mg/dl, BUN de 9, por Schwartz 52 ml/min,

electrolitos séricos normales y examen general de orina
con pH 6 y densidad de 1.0

Ante el aumento de volumen abdominal se solicité un
ultrasonido abdominal que reporté aumento de volumen
renal bilateral con multiples lesiones hipoecoicas bilate-
rales de morfologia redondeada y patron homogéneo;
pérdida de la continuidad del seno renal pero sin datos
de uropatia obstructiva ni de litos.

Al dia siguiente se realiz6 una tomografia abdominal
en donde se observo, en la fase simple, aumento de
volumen renal bilateral, ambos rifiones con bordes lo-
bulados y calcificacion puntiforme en el rifién derecho,
(Imagen 1). Tras la aplicacion del medio de contraste
endovenoso se apreciaron ambos rifiones con densidad
heterogénea a expensas de multiples lesiones hipoden-
sas, redondeadas, de contornos regulares pero tenues,
de diferentes dimensiones y con una densidad menor
al parénquima renal de entre 25-40 UH; en las fases
arterial y de parénquima no se mostraron cambios de
importancia (Imagen 2). Se aprecio leve retraso en la
concentracion y en eliminacion del medio de contraste
por ambos rifiones con distorsion del sistema pieloca-
licial. Los ureteros y las uniones uretero-vesicales sin
datos de compromiso. La vejiga muestra morfologia
y dimensiones habituales: pared de aspecto normal
y contenido sin lesiones en su interior (Imagen 3). La
conclusion de la tomografia fue de un posible tumor
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ABSTRACT

The most common neoplasias
at pediatric age are tumors of the
hematopoietic system, tumors
of the central and peripheral
nervous systems, retinoblasto-
ma, and renal tumors."? Renal
tumors are the second leading

cause of retroperitoneal masses
and more than 90% are malig-
nant primary tumors: specifically
Wilms’ tumor.® Wilms’ tumor is
the most common malignant
abdominal neoplasia in pedia-
tric patients.* Ninety percent
of all cases occur before 10
years of age. It represents the
seventh leading cause of cancer
in Mexico City® and may occur

bilaterally in 5 to 10% of cases.

We present the case of a
male patient of 82 days of ex-
trauterine life with fever, increa-
sed abdominal volume, and he-
maturia. The histopathological
study confirmed a synchronous
bilateral Wilms’ tumor.

Key words: Wilms’ tumor,
bilateral synchronous.

.
Imagen 1. Estudio sin medio de contraste en donde se
aprecia aumento de volumen de ambos rifiones. Muestran
bordes lobulados y se aprecia una calcificacion puntiforme en
el rindn derecho; sin embargo, no es posible definir ninguna
tumoracion focalizada.

de Wilms bilateral vs. nefroblastomatosis bilateral y se
programé para toma de biopsia guiada por tomografia.

Se realiz6 gammagrama renal para valorar la funcion
con diagnéstico de probable tumor de Wilms utilizando
radiofarmaco Tc99m (TechneScan MAG3®) en dosis de
1 mCi. Se realiz6 gammagrama renal en proyeccion
posterior simultaneo a la administracion intravenosa
del radiofarmaco en el que se observé perfusion sincro-
nica pero asimétrica por ser notoriamente menor para
rifidén izquierdo. RifdnN izquierdo en situaciéon habitual
con pérdida de la morfologia y disminuido de tamario.
Rifon derecho de forma y en situacion habituales, au-
mentado de tamafio. Rifidn izquierdo con deficientes
fases de concentracion y transito e inicio de eliminacion
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Imagen 2. Estudio con medio de contraste IV en fase paren-
quimatosa. Se aprecian multiples lesiones hipodensas, de
bordes lobulados y contornos tenues en el parénquima de
ambos rifiones con predominio del lado izquierdo. Muestran
menor reforzamiento que el parénquima renal, lo que permite
diferenciarlas.

Imagen 3. Reconstrucciones 3-D. a) vista anterior, b) vista
posterior y c) vista anterior en donde se ha eliminado el pa-
rénquima renal. Utilizadas para la valoracién de la via urinaria
donde se corroboro su integridad y se descarté compromiso
secundario a las tumoraciones renales.



prolongada. El rifién derecho con deficiente fase de
concentracion y prolongadas fases de transito y elimi-
nacion; presentd retencion pielocalicial hasta el final
del estudio. Lo anterior se corroboré con las curvas de
actividad contra tiempo (renograma). Funcién renal
rifién izquierdo: 178.31 mi/min (35%); rifién derecho
330.17 ml/min (65%); total 508.48 mi/min. Comentarios:
1. Funcioén renal izquierda en rango bajo. 2. Funcion
renal derecha conservada con pielectasia.

Resultado de la biopsia guiada por tomografia

Descripcidon macroscopica: se reciben 2 muestras de
tejido de forma y superficie irregulares, consistencia re-
nitente, color café claro. Se incluyen integras en capsula
“r’ mgf que corresponde a corteza con 8 glomérulos.
Se identificd una neoplasia hipercelular compuesta
por células primitivas de ovales a redondas con esca-
so citoplasma; los nucleos eran grandes, irregulares
con hipercromasia moderada y mitosis ocasionales,
con patrén de crecimiento nodular que correspondia
aproximadamente a 90% del componente (blastemal).
El resto, 8-10%, estuvo caracterizado por diferenciaciéon
epitelial formando tubulos; no se observé componente
estromal. Conclusion diagnostica: tumor de Wilms (ne-
froblastoma) bifasico con componente blastemal (90%)
y epitelial (10%); categoria histolégica desfavorable.
(Imagenes 4, 5y 6).

Se realizaron estudios de tomografia posteriores al
tratamiento médico con quimioterapia (Imagenes 7 y
8) para valorar la remision o estabilidad de las tumo-
raciones, asi como reconstrucciones en 3-D para la
valoracion prequirdrgica, que se enfocé en los trayectos
vasculares principalmente arteriales y en sus carac-
teristicas (Imagen 9). Finalmente se realiz6 estudio
3-D con el programa de volumetria para determinar
el porcentaje de tejido renal sano en ambos rifiones y
determinar la posibilidad de tratamiento quirdrgico con
tumorectomia (Imagen 10).

Discusion

En 1899 el cirujano Max Wilms publicd un informe
sobre siete nifios que padecian tumores malignos del
parénquima renal. El nefroblastoma se considera ac-
tualmente como el tumor renal maligno mas frecuente
de la infancia y se lo conoce cominmente como tumor
de Wilms. Entre 1975y 1995 se estimaba que el tumor
de Wilms representaba 6% de los tumores malignos pe-
diatricos en Estados Unidos, con una incidencia anual
aproximada de 500 casos. La incidencia es levemente
superior en nifas.

La triada clasica de tumor, dolor y hematuria no siem-
pre esta presente, hay otras manifestaciones como:
sindrome nefritico y nefrotico, edema, hipertension
arterial y otras que pueden contribuir a su diagnostico
temprano. Amayor edad de los pacientes el prondstico

Imagen 4. Fotomicrografia con tincion de hematoxilina-eosi-
na. Muestra un nefroblastoma con tres glomérulos abortivos,
caracteristicos de esta neoplasia.

Imagen 5. Fotomicrografia con tincion de hematoxilina-eosina
que muestra del lado izquierdo el componente blastemal
y del lado derecho el componente epitelial constituido por
tubulos primitivos.

< el o da e Y - - R e,
Imagen 6. Fotomicrografia tefiida con hematoxilina-eosina
que ejemplifica el componente blastemal constituido por cé-
lulas primitivas de ovales a redondas, con escaso citoplasma
y con nucleos grandes tipicos del nefroblastoma.

-
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Imagen 8. Estudio con medio de contraste IV en fase parenquimatosa realizado después del tratamiento con quimioterapia
previa al planeamiento quirdrgico. Se aprecia una menor captacion del medio de contraste por parte de las tumoraciones en

relacion con el parénquima renal, muestran de manera difusa un patrén heterogéneo en su interior.

empeora. El estadio clinico y la anaplasia del tumorson  no se le considera hereditario.® La mayoria de los
los dos factores mas importantes para el pronéstico. tumores bilaterales estan presentes al momento del

El tumor de Wilms puede tener una presentacion  diagnéstico inicial de tumor de Wilms y se les denomina
bilateral en entre 5y 10% de los casos, por lo general  sincrénicos. Sin embargo, puede aparecer un segundo

124  Abril-Junio 2011



Imagen 9. Reconstrucciones 3-D. a) vista oblicua derecha,
b) vista anterior y c) vista oblicua izquierda. Utilizadas para
la valoracion vascular prequirtrgica. Se aprecian aorta, cava,
venas y arterias renales de aspecto normal, sin variantes
anatéomicas ni compromiso tumoral.

Imagen 10. Se utilizé el programa de volumetria para calcu-
lar el porcentaje del volumen renal afectado como parte de
la valoracion prequirurgica. Soélo fue candidato a cirugia el
rifidn derecho.

tumor de Wilms en el otro rifidn en entre 1y 3% de los
nifos tratados con éxito por tumor de Wilms unilateral:
se les denomina metacroénicos. La incidencia de dichos
tumores de Wilms bilaterales metacrénicos es mucho
mas alta en los nifios a quienes se les diagnosticé tumor
de Wilms antes de los 12 meses de edad o en quienes
el rifdn resecado contiene restos nefrogénicos. Mas de
90% de las formas metacronicas aparece durante los
siguientes 5 afios después de que se ha diagnosticado
un tumor de Wilms primario.”®

Se recomienda realizar estudios de control periddico
con el fin del detectar tempranamente la presencia de
los tumores de Wilms bilaterales metacrénicos en los
siguientes casos:”*®

* En los nifios con restos nefrogénicos en el rifidn
resecado (si el nifo tiene menos de 48 meses en el
momento del diagndstico inicial): cada tres meses
durante seis afos.

* En nifios con restos nefrogénicos en el tumor
resecado (si el nifio tiene mas de 48 meses en el

momento del diagndstico inicial): cada tres meses
durante cuatro anos.

* Enotros pacientes: cada tres meses durante 2 afios
y luego cada afio por un periodo de 1 a 3 afios.

El tumor de Wilms se presenta habitualmente en
nifos sin otras alteraciones asociadas. Sin embargo,
en mas de 10% de los 6 890 casos, de los que el Na-
tional Wilms Tumor Study Group tiene informes entre
1980 y 1999, se presento en nifios con malformacio-
nes reconocidas.® Las malformaciones asociadas son
mas frecuentes en las formas bilaterales. Los nifios
pueden presentar un sindrome fenotipico reconocible:
los sindromes relacionados con el tumor de Wilms
pueden clasificarse como sindromes fenotipicos con
sobrecrecimiento y sin sobrecrecimiento.

El sindrome de sobrecrecimiento es el resultado de
crecimiento somatico prenatal y posnatal excesivo, lo
que resulta en macroglosia, nefromegalia y hemihi-
pertrofia. Los dos tumores de sobrecrecimiento mas
comunes relacionados con el tumor de Wilms son el
sindrome de Beckwith Wiedemann y la hemihipertrofia
aislada.’®" Otros incluyen al sindrome de Perlman, al
de Soto y al de Simpson-Golabi-Behemel.

Los trastornos de no sobrecrecimiento relacionados
con el tumor de Wilms incluye a la aniridia aislada, a la
trisomia 18, a la aniridia combinada con malformaciones
genitourinarias y al sindrome de retardo mental (AGR),
al sindrome de Bloom y al de Denys-Drash."?

El tumor de Wilms parece resultar de cambios en uno
0 mas, de por lo menos 10, genes. A pesar del nimero
de genes que parecen participar en la formacién del
tumor de Wilms el tumor hereditario de Wilms es poco
frecuente, con aproximadamente 2% de los pacientes
con antecedentes familiares positivos. Los hermanos
de los nifios con tumor de Wilms tienen una baja pro-
babilidad de presentar este tumor." Se han localizado
dos genes familiares del tumor de Wilms en FWT1
(17912-g21) y FWT2 (19q13.4).141

Radiologia del tumor de Wilms

Ultrasonido: el tumor de Wilms suele manifestarse
como un tumor solido de gran tamafo, ecogénico,
de bordes lobulados y bien definidos con un patrén
homogéneo; sin embargo, puede haber necrosis en
su interior, lo cual modifica su ecogenicidad pudiendo
observarse hipoecoico y de aspecto quistico. En el caso
de compromiso renal bilateral sincrénico, en el Centro
Médico Nacional 20 de Noviembre (CMN 20 de Nov.)
hemos observado que esta tumoracion se manifiesta
con multiples lesiones hipoecoicas, redondeadas-ovoi-
deas de bordes regulares y bien definidos. El patréon
ecografico es homogéneo en su interior cuando es
detectado de manera temprana. En algunos casos se
ha confundido con una afeccién multiquistica.
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Tomografia multicorte: la tumoracion unilateral
suele observarse como una lesién redondeada de
gran tamano, con calcificaciones curvilineas que
muestran un reforzamiento menor al parénquima
renal tras la aplicacion del medio de contraste IV.
Esta tumoracion desplaza las estructuras vasculares
adyacentes. En nuestra experiencia (CMN 20 de Nov.)
los casos de tumor de Wilms bilateral sincronico que
son detectados tempranamente se manifiestan como
multiples lesiones redondeadas-ovoideas, hipodensas
con similar densidad que el parénquima renal en la
fase simple (lo cual no permite delimitarlas) y sélo
se aprecia aumento del volumen renal con bordes
lobulados. Tras la aplicacion del medio de contraste
IV estas lesiones muestran un reforzamiento menor
al parénquima renal, lo cual permite delimitarlas. Su
interior es generalmente homogéneo y en ocasiones
se aprecian calcificaciones escasas. Dichas lesiones
muestran disminucién de volumen y cambios en su
densidad mostrando un patrén heterogéneo de ma-
nera tenue con areas hiperdensas e irregulares tras
el tratamiento con quimioterapia.

Una situacion especial es la presencia de restos
nefroblasticos y nefroblastomatosis, presentes hasta
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