[EUMMARY

Wilms tumor is a renal
malignancy described more
than a century that affects
the pediatric population, this
article emphasizes the clinical
manifestations to which should
have a high degree of suspicion,
and the implementation of
appropriate imaging studies for
diagnosis, rapid and accurate,
since the patient has a good
chance of survival if diagnosed
in time.

I INTRODUCCION

El tumor de Wilms también lla-
mado nefroblastoma, llamado asi
en honor de Tomas Wilms el ciru-
jano inglés que lo describi6 e iden-
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tificé en 1899. (10,8) Esta entidad
es el ejemplo mas claro de los
grandes adelantos que ha tenido
la oncologia pediatrica, por los
excelentes resultados de sobrevida
que se obtienen con el manejo
cooperativo 'y el tratamiento
interdisciplinario de cirugia, ra-
dioterapia y quimioterapia; igual-
mente con los estudios de esta
patologia, se ha comprobado el
valor que tienen en oncologia los
sistemas de clasificacion de estado
y la importancia de los diferentes
tipos dehistologia. (2)

H=PIDEMIOLOGIA

Es el tumor renal maligno mas

frecuente de la infancia, repre-
sentando el 95% de todos los
tumores renales en nifos, con
relacion a su localizacion es el
segundo tumor abdominal mas
frecuente de la infancia, y en
general representa el 6% de
todos los canceres pediatricos. Se
presenta mds frecuentemente en
los primeros Safios de vida, con
una edad promedio al momento
del diagnostico entre los 3 y 5
afos, no es frecuente en los mayo-
res de 7 afios y es raro en los
adultos. (9) En Estados Unidos
se presentan alrededor de 350
casos nuevos cada afo, lo que co-
rresponde a una tasa de incidencia
anual en nifios menores de 15 afos
de 7 a 10 casos por 1000.000 de
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habitantes. La enfermedad se ve a
nivel mundial, con edad de inicio
y distribucién de sexos similares.
Son monocéntricos en el 95% de
los casos, y se presenta en cual-
quiera de los rifiones con igual
frecuencia.

ESFOLOGIA

Es el resultado de la proliferacion
del blastema metanéfrico primi-
tivo. Existen dos clases de tumor
desde el punto de vista de su
aparicion. Hereditario: Son aque-
llos con historia familiar (1%),
0 los asociados con anomalias
(15%) tales aniridia, hemihipe-
trofia, y a ciertos sindromes gené-
ticos como lo son el sindrome de
Denys-Drash, el cual se caracteri-
za por seudohermafrodismo, es-
clerosis mesangial renal, y nefro-
blastoma; el sindrome WAGR,
caracterizado por aniridia anor-
malidades genitales y retraso
mental; y el sindrome Beckwith-
Windemann, que se caracteriza
por crecimiento excesivo a nivel
de o6rganos, como lo son la ma-
croglosia, nefromegalia, hepato-
megalia, y el crecimiento excesi-
Vo de un segmento corporal como
lo es la hemihipertrofia. Son va-
rios los genes implicados en su
transmision.

Esporadico: Es la forma de apa-
ricibn mas frecuente, se debe a
la pérdida heterozigética en el
brazo corto del cromosoma 11 ,la
region 11p13, donde reside el gen
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supresor de tumores WT1, o la
region 11p 15 que incluye el gen
del tumor de Wimls WT2. (6,1)

A IA
)GICA

Al microscopio la imagen mas
caracteristica para su diagnostico
es la formacion de un remolino de
células nefrogénicas formando un
patron tubulo-glomerular. Tam-
bién se pueden identificar patrones
estromales y epiteliales. Como
factor prondstico supremamente
importante esta la presencia 0 no
de una histologia desfavorable
del tumor; en el tumor de Wilms
de histologia favorable no existe
anaplasia y la posibilidad de cu-
racion es alta, aproximadamente
el 90% de los tumores de wilms
presentas estas caracteristicas his-
toldgicas; en el tumor de histologia
desfavorable hay presencia de
anaplasia, ya sea focal o difusa,
0 de tumores sarcomatosos (tipos
“rabdoide” y de células “claras™).
Macroscopicamente los tumores
de Wilms son grandes, multilo-
bulados, de color gris o bronceado,
y con areas focales de hemorragia
Y Necrosis.

STACIONES
\S

En el 90% de los casos se presenta
como una masa abdominal, por lo
que es frecuente que se descubra
después de la palpacion de una

tumoracion asintomatica por un
miembro de la familia, o por el
médico en un examen de rutina,
otra de las manifestaciones mas
frecuentes es la hipertension ar-
terial (aumento de la renina en
plasma) la cual se presenta en un
25% de los casos, y puede encon-
trarse también dentro del cuadro
clinico hematuria macroscopica,
fiebre, nauseas, vomitos, disminu-
cion del apetito, pérdida de peso,
constipacion y dolor de estomago.
La extension del tumor a la vena
renal y a la vena cava inferior
puede causar varicocele, hepato-
megalia, ascitis, e insuficiencia
cardiaca congestiva, la ruptura del
tumor puede llevar a un abdomen
agudo. (4,8,9)

IEIAGNOSTICO

El diagnostico de debe basar en la
clinicay los estudios de imagenes,
como lo son:

e El ultrasonido de abdomen,
es el estudio para valoracién
inicial, el cual suele demostrar
una naturaleza solida, y ademas
es util para valorar la presencia
de compromiso de lavenarenal,
0 cava, y ademas del higado y
otras estructuras abdominales.

* La tomografia axial
computarizada y RMN, valora
mejor el tumor primario,
determina mejor el compromiso
ganglionar retroperitoneal, y
otras estructuras abdominales.

* Arteriografia, cuando  se



planea cirugia conservadora de
parénquima como en los casos
bilaterales.

e Otros estudios, como el TAC
o Rx de torax para valorar
compromiso pulmonar, ya que
este 6rgano es la localizacién
maés frecuente de metastasis a
distancia.

La biopsia por aguja en las neo-

plasias renales no es una indica-

cion de rutina; en el caso del tumor
de Wilms la biopsia preoperatoria
esta indicada solamente cuando el
tumor es muy grande para resec-
cién primaria segura y para aque-
llos en los que se ha planeado
quimioterapia preoperatoria o ra-
dioterapia, de lo contrario no se
recomienda la biopsia por aguja
ya que favorece la diseminacion
local .

| =STADIOS

El sistema de estadificacion del
National Wilms Tumor Study
Group (NWTS) se utiliza am-
pliamente.

e |: Tumor limitado al rifion y
totalmente extirpado, la capsu-
la esta intacta, no hay ruptura
durante la escision.

* |I: El cancer se extendio a tra-
vés de la capsula renal, siembra
local. El tumor puede hacer
sido biopsiado.

e III: Tumor residual no hema-
togeno, limitado al abdomen,
presencia de compromiso gan-
glionar, siembra peritoneal,
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méas alld del margen quirdr-
gico.

* |V: Metéstasis hematogena, al
pulmon, higado, hueso, cere-
bro, otros 6rganos.

* V. Compromiso bilateral en el
momento del diagnostico.

Factores que afectan el pronostico
Son diversos los factores que in-
tervienen en la sobrevida del pa-
ciente, los principales son el grado
de diferenciacién, el estadio, y el
tamafio del tumor, la edad del nifio,
la posibilidad de que el tumor se
pueda extraer completamente me-
diante cirugia. Si el cancer es de
resiente diagnostico o es recidi-
vante, si hay cromosomas o genes
anormales, y si el paciente es
tratado por pediatras expertos en
esta patologia. El indice de super-
vivencia para el tumor de wilms
es mas de 90% a los 5 afios los
luego del diagnostico de la enfer-
medad, esto se debe a los avances
alcanzados en las técnicas qui-
rurgicas, y en los tratamientos de
quimio y radioterapia. (2,9).

[LIRATAMIENTO

La cirugia es el tratamiento méas
atil contra el tumor de Wilms,
inicialmente en la mayoria de los
nifios es la nefrectomia radical
con abordaje transperitoneal, la
recomendacion actual del
NWTSG es considerar la cirugia
parcial para los pacientes con
tumor de Wilms bilateral. (7)

517

Hace tiempo que se ha reconocido
que el tumor de Wilms es un car-
cinoma renal quimiosencible.(3)
La estadificacion exacta resulta
esencial para establecer si es ne-
cesaria radioterapia posterior y el
régimen de quimioterapia apro-
piado, los estadios | y Il de
histologia favorable son de tra-
tamiento bimodal con cirugia mas
quimioterapia, los demas estadios
ademas requieren radioterapia.
Los pacientes con tumores de
histologia favorable de estadio |
o anaplasica e histologia favora-
ble de estadio Il se someten a re-
seccion quirdrgica y quimiotera-
pia adyuvante con combinaciones
de vincristina y dactomicina sin
radioterapia. Los pacientes con
tumores de histologia favorable
de estadios Il y IV se someten
a reseccion quirurgica y reciben
tratamiento adyuvante con vin-
cristina, dactomicina y doxirru-
bicina, con radioterapia adyuvan-
te. Los pacientes con tumores
de histologia anaplasica en esta-
dios Il a IV reciben tratamiento
similar a la de los tumores de
histologia favorable de estadios
avanzados. (8, 9).

[ZESUMEN

El tumor de Wilms es una de la
neoplasia maligna renal descrita
hace mas de un siglo que afecta a
la poblacion pediatrica, este arti-
culo hace énfasis en las mani-
festaciones clinicas ante las cua-



les se debe tener un alto grado de
sospecha, y en la implementacién
de los estudios radiolégicos ade-
cuados para su diagnéstico, rapi-
do y acertado, ya que el paciente
tiene grandes posibilidades de so-
brevida si se diagnostica a tiem-

po.
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