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RESUMEN

Se presenta el caso de un nifio de 3 afios de edad del municipio Yateras,
Guantdnamo, con diagnéstico de tumor de Wilms, antecedentes de epilepsia y
tratamiento regular con Carbamazepina. Se diagnostica tumor en hipocondrio
izquierdo en cuerpo de guardia, notado por la madre cinco dias antes. Fue
remitido al Hospital Pediatrico “"Pedro A. Pérez”, realizandosele ultrasonido y
tomografia axial computarizada confirmando el diagnéstico. Se traslada al Hospital
Pediatrico Sur de Santiago de Cuba, confirmandose estadio II e histologia
desfavorable. Se realiz6 nefrectomia izquierda, tratamiento quimioterapéutico y
radioterapia. La respuesta ha sido favorable, no se evidencia recidivas, tiene
seguimiento y como efectos colaterales al tratamiento aparecié alopecia e
infecciones respiratorias a repeticion.

Palabras clave: NEFROBLASTOMA /diagnéstico; NEFRECTOMIA.

INTRODUCCION

El tumor de Wilms o nefroblastoma es el tumor renal maligno primitivo mds
comin de la nifiez. Fue descrito por primera vez en 1814 por Rance; pero ho
fue hasta 1899 que el cirujano alemdn Max Wilms definié sus caracteristicas
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principales y su apellido quedé asociado al tumor.!? Es una neoplasia derivada
del blastema renal, formada por una mezcla de epitelio renal primitivo y
elementos del estroma. Constituye el 6-7 % de las neoplasias malignas de los
nifios; su incidencia es de 8.1 por millén de habitantes menores de 15 afios.?

Estd asociado con ciertos defectos congénitos como malformaciones del
tracto urinario, aniridia y aumento de tamafio de un lado del cuerpo.'? Su
incidencia es mayor entre hermanos y gemelos, lo que sugiere una posible causa
genética. Se ha confirmado heterogeneidad del gen del tumor de Wilms. El
WT-1 es un gen supresor de tumores en la regiéon pl3 en el cromosoma
11(11p13). Este gen estd suprimido en todos los nhifios con sindrome de WARG y
enel 4 a 10 % de los tumores de Wilms esporddicos. Se demostré un gen
supresor del tumor de Wilms en el locus 11p15, sitio de la anormalidad
cromosomica vinculada con la forma familiar del sindrome de Beckwith-
Wiedemann.?

Se han descritos factores de riesgos pre y postconcepcionales; en México en
5 afios se atendieron 34 casos en los dos centros de referencia oncolégicos del
IMSS en el Distrito Federal, lo que fueron publicados por la gaceta médica de
ese pais en el 2002, sefialando como principales: antecedente de familiar con
sindrome de Down, eccema, ingesta de betabel, a pesar de que reconoce la
necesidad de mayores estudios epidemioldgicos para llegar a conocer los
eventos que desencadenan la presentacién de este tumor.* El humo del tabaco
convierte a los nifios en fumadores pasivos y su impacto es adverso en la salud
reproductiva por lo que ha sido asociado a neoplasias como: leucemias agudas,
heuroblastoma, tumor de Wilms, entre otros.>”

El nefroblastoma generalmente es solitario, aunque en el 5-10 % de los casos

es bilateral. Microscépicamente estd bien delimitado, encapsulado, con
pequefias dreas de hemorragias, suele deformar contorno renal y con
frecuencia comprime el rifion reduciéndole a un fino reborde.
Microscépicamente puede ser de 2 subtipos histolégicos: favorables o
desfavorables.?

Histologia favorable: El 90 % es trifdsico, presenta células blastémicas (islas
compartidas de células indiferenciadas); células epiteliales (estructuras
glomeruloide, tfubulares o en rosetas) y estroma.



Histologia desfavorable. Comprende el 10 %, aparece mds frecuentemente en
pacientes de mds edad y raza blanca .Es de variedad anapldsica con células tres
veces mayor que lo normal, con nicleos hipercromdticos y mitosis anormales.’

El estadio macroscépico y/o microscépico del tumor es indispensable para
concluir la conducta terapéutica, seguimiento y pronéstico del paciente.

Su distribucion mundial se recoge en varias bibliografias revisadas donde
refiere que en EUA se diagnostican alrededor de 500 casos anualmente.® En
Cuba se informa alrededor de 14 - 16 por afio. En el Hospital Pedidtrico de
Santa Clara se informaron 18 pacientes entre enero de 1981 a marzo de 2001.2
Mientras que en Santiago de Cuba se registraron 21 casos desde enero de
2000 a diciembre de 20052 El Hospital “"William Soler” sélo registréo 12
pacientes afectados por esta entidad desde 1995 hasta 2003.°'° No se
encontré en la literatura consultada incidencia de este tumor en la provincia
Guantdnamo.

En relacion a las edades en el momento del diagndstico, el 15 % es menor de 1
afio y el 80 % es menor de 5. Es poco frecuente en adolescentes y adultos.
Segln la raza, los asidticos tienen una tasa de incidencia menos de la mitad que
los paises occidentales y los negros casi del doble de los nifios blancos.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente R.F.B. de 3 afios de edad, raza negra, con antecedentes de epilepsia
y tratamiento regular con Carbamazepina, que llega al cuerpo de guardia del
Policlinico Universitario de Yateras acompafiado por la madre quien refiere
hace 5 dias le nota aumento de volumen en el abdomen. No refirié ni se preciso
en el interrogatorio otro sintoma. Al examen fisico de abdomen se palpa
tumoracion de aproximadamente 10 cm. en hipocondrio izquierdo y fosa iliaca
con proyeccién a fosa lumbar, de superficie irregular. Maniobra de peloteo
renal positiva, movible, bien delimitada.

Se decide remisidn e ingreso inmediato en la sala de cirugia del Hospital
Pedidtrico Docente "Pedro Agustin Pérez", de Guantdnamo, y se realizan
estudios de laboratorio para su mejor estudio, diagndstico y tratamiento.

Resultados de los estudios de laboratorio:

Hemograma: Hemoglobina 108 g/L  Hematécrito: 0.32 L/L



Leucograma: 10 x 1009/L  Diferencial P 043 EO007 LO0O50 M 000
Eritro: 82 mm/h Coagulograma minimo normal

Glicemia 4.3 mmol/L Creatinina: 85 mmol/L

Proteinas totales: 78 g/L

TGP:7u TGEO: 12 u

Prueba de orina: Negativo.

Ultrasonido abdominal: Se observa en rifion izquierdo imagen ecogénica
compleja que toma todo el rifion con pérdida de su arquitectura.

Tomografia axial computarizada: A nivel de rifion izquierdo se observa
tumoracién heterogenia de 33 uh, aproximadamente mide 81 x 74 mm,
ocupando el polo superior y parte media, se observan zonas hiperdensas e
hipodensas, visualizandose la pelvis y grupo calicial inferior. Desplaza
estémago, pdncreas y bazo. Se observan miltiples adenopatias.

Diagnéstico: Tumor de Wilms izquierdo.

Se remite al Hospital Sur de Santiago de Cuba, donde se confirma
diagndstico de nefroblastoma con histologia desfavorable en estadio II. Se
nefrectomiza y se aplica radioterapia y poliquimioterapia combinada, con
Actinomicina, Vincristina y Adriamicin; luego de lo cual se reseca tumor, no
evidencidndose lesiones metastdsicas ni recidivas del mismo hasta el momento.

Evolutivamente la paciente presenta alopecia y cuadro de infecciones
respiratorias agudas.

DISCUSION DEL CASO

El cancer es una enfermedad rara en los nifios; afecta a 1 cada 5 000 al afio,
segln informa la Revista de Oncologia Pedidtrica y constituye la principal causa
de muerte en menores de 15 afios de edad y la cuarta causa de muerte mds
importante en nifios de 1-19 afios de edad, siendo el tumor de Wilms entre el 6-
7 % de los mismos.

El Hospital Virgen del Camino, en Pamplona, entre 1977 y 1999 en la unidad
Oncohematoldgica, encontré que el 95 % correspondia al tumor de Wilms.? En
estudios similares, el servicio de Anatomia Patoldgica del Hospital Central
Universitario "Antonio Maria Pineda" entre los afios 1986 al 2001 encontraron
que el tumor de Wilms ocupaba el 9.59 % con 21 casos.’ Las estadisticas



internacionales arrojan un promedio de 10 - 12 casos nuevos por cada 100 000
hifios menores de 15 afios .En cuanto al sexo, el femenino es el mds afectado?,
lo cual coincide con nuestro estudio.

El nefroblastoma se diagnostica usualmente por la madre quien nota de forma
casual o durante el bafio un aumento de volumen en el abdomen del nifio y lo
lleva al médico; en otras ocasiones, es el propio médico que mediante
exploracion del abdomen por otra causa se percata de la tumoracién.
Generalmente, este tumor es asintomdtico aunque pueden presentarse otros
sintomas acompafiantes, tales como: necesidad de cambiar el tamafio del pafial,
dolor abdominal, fiebre, falta de apetito, nduseas y vémitos.

Entre el 15 y 20 % de los casos presenta sangre en la orina, puede causar
elevacién de la presién arterial en el 75 % de los casos™, por isquemia renal
debido a compresion de la arteria renal o incremento en la produccion de
renina; ademds, pueden aparecer sintomas o sighos de metdstasis pulmonar u
otros érganos como: higado, ganglios linfdticos cercanos, cerebro, huesos o al
otro rifion.

Al examen fisico es posible constatar la masa tumoral y definir sus
caracteristicas, se aconseja una vez establecido el diagnéstico palpar con
cuidado, sin ejercer presion en la zona, ya que la ruptura del fumor puede dar
lugar a la propagacién de células cancerosas hacia otros tejidos del organismo.
El nifio debe ser bafiado con cuidado para evitar la diseminacién del mismo."

Una vez sospechado el fumor es necesario realizar estudios de laboratorio
que permitan corroborar el diagnéstico. El hemograma puede indicar anemia o
policitemia, ademds, de encontrarse en la orina hematuria macro o
microscépica.

El ultrasonido renal precisa masa intrarrenal y define sus caracteristicas:
tamafio, relacion corticomedular, uni o bilateralidad, presencia de matdstasis o
ya establecida. La tomografia axial computarizada y la resonancia magnética
nuclear amplian los detalles de esta masa abdominal sefialando, también, si
existen zonas de necrosis, hemorragias y pequefias calcificaciones que pudieran
estar presenTes.9



El diagnéstico diferencial debe realizarse con las siguientes entidades:

Sarcoma de células claras del rifion: Tumor renal que se puede diseminar al
pulmén, hueso, cerebro y tejido blando.

Tumor rabdoide de rifion: Tipo de cdncer que se presenta principalmente en
nifios menores de 2 afios de edad. Crece y se disemina rdpidamente, a
menudo a pulmones y cerebro.

Tumores neuroepiteliales de rifion: Poco frecuentes y, por lo general, se
presentan en adultos jovenes. Crecen y se diseminan rdpidamente.

Carcinoma de células renales: Se presenta raramente en nifios. El fumor se
puede diseminar hasta los pulmones, huesos, higado y ganglios linfdticos.

Nefroma mesobldstico: Tumor de rifidn que generalmente se diagnhostica
durante los tres primeros meses de vida. Se puede encontrar también
durante ecografia antes del nacimiento. El nefroma mesobldstico se
presenta con mds frecuencia en hombres que en mujeres.

- Neuroblastoma: Cdncer frecuente en la nifiez que crece en partes del
sistema nervioso.

Hidronefrosis: Enfermedad renal poliquistica y trombosis de vena renal.

Fecaloma y hematomas.

TRATAMIENTO

Se realizo una estadificacion clinica e histoldgica del fumor con el objetivo de
establecer su extension y maximizar la efectividad de los planes de
tratamiento, para lo cual se utilizé el Sistema de clasificacién clinico patoldgica
por etapas del Nacional WILMS tumor STUDY-3. Asi mismo, se programa la
exploracion y la extirpacion quirdrgica del mismo, se examinaron dreas como:
ganglios linfdticos regionales, érganos abdominales y otros tejidos, para
comprobar si el tumor estd diseminado y las mismas debian ser estirpadas, lo
que no se vio en nuestro paciente. Se inicia radioterapia y poliquimioterapia
después de la cirugia, dependiendo del estadio del tumor, lo cual facilita la
reduccién de lo que queda del tumor o el tratamiento de la metdstasis, o
recurrencia de la enfermedad. Posteriormente es seguido de forma continua
para determinar la respuesta al tratamiento, detectar recurrencia de la



enfermedad, evaluar el funcionamiento del otro rifion y controlar los efectos
tardios del tratamiento.

FACTORES PRONOSTICOS NWTS-3.

HISTOLOGIA ESTADIO SUPERVIVENCIA/ 4 ANOS

| 96.7 %

1 92.3 %
Favorable
1l 87.3%

v 83.4%

1 -1 71.6 %
Desfavorable °

\% 55.2 %

La complicaciéon mds preocupante es la diseminacion del tumor a los pulmones,
higado, huesos o cerebro. Se puede presentar hipertensién arterial y dafo
renal como resultado del tumor o de su tratamiento. También se tendrd en
cuenta aquellas complicaciones derivadas del tratamiento con los citostdticos y
las radiaciones, tales como: leucopenia, fiebre y aumento de la incidencia de
infecciones microbianas, trombocitopenia con hemorragias y hematomas no
habituales, asi como presencia de alopecias. En nuestro paciente sélo estuvo
presente alopecia, por lo que el tratamiento resulté favorable.

La bibliografia revisada plantea que los nifios con tumor localizado tienen tasa
de curacidn del 90 % cuando han sido sometidos a la combinacion de cirugia,
radioterapia y poliquimioterapia. Lo que fue usado en nuestro caso.

Estudios realizados en Johannesburgo (1998 - 2003) reflejaron que los nifios
con estadio I y II sobreviven sin tumor a los 4 afios en una proporcion del
89%.1” En el estudio efectuado en el Hospital de Santa Clara los pacientes
atendidos en dicho centro durante los afios 1981-2001 predominaron en
estadios I 'y II°?, con supervivencia del 100 % a los 5 afios.?

Algunos de los factores que inciden en la determinacién del prondstico y
supervivencia a largo plazo de los nifios con tumor de Wilms son:

« Histologia favorable o desfavorable.
e Qué tan avanzada estad la enfermedad.



o Edady estado general de salud del nifio en el momento del diagnéstico.
« Tamafio del tumor primario.

o Respuesta a la terapia.

» Tolerancia a determinados procedimientos médicos o terapias.

« Experiencia del equipo médico que trata al nifio.
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