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Resumen

Tipo de Estudio: Observacion directa de caso
clinico

Obijetivo: Es dar a conocer la poca frecuencia de
la presentacion del Tumor de Wilms en su
variedad extrarrenal, ya que hasta el afio 2002
solo 56 casos han sido reportados en la
Literatura mundial.

Presentamos el caso de un nifio con una
tumoracion retroperitoneal, diagnosticada al
inicio como nefroblastoma renal, que luego de su
investigacion clinica y de varios examenes
complementarios, se determind que se trataba de
un caso de nefroblastoma extrarrenal, una
presentacién clinica pocas veces observada.

Conclusién:

El tumor de Wilms o Nefroblastoma es el tumor
maligno de origen renal en pacientes pediatricos
que se presenta con mas frecuencia, existen pocos
reportes en la literatura mundial de este tipo de
tumor, cuando su localizacion es extrarrenal.

Palabras clave: Nefroblastoma extrarrenal.
Intraperitoneal. Retroperitoneal.

Summary

Type of study: Direct observation of clinic case.

Objective: To show the very little frequently of
Wilms™ tumour presentation in a variety of
extrarenal, until the year 2002, only 56 cases were
been reported in the worldwide literature.

We present a case of a little boy with a
retroperitoneal tumour diagnosticaded in the
beginning like renal nephroblastoma, and then in
the clinic investigation and many complementary
examans, we established that was of a case of
extrarenal nephroblastoma, a clinic presentation
not very often observed.

Conclusion: Wilms”™ tumour or Nephroblastoma is
a malignant tumour of the kidney, found in
children that present with more frequency, exist
few reports in the worldwide literature of this kind
of tumour when his location is extrarenal.

Word Keys: Extrarenal Nephroblastoma.
Intraperitoneal. Retroperitoneal.

Introduccion

El tumor de Wilms o Nefroblastoma es la
neoplasia renal maligna primaria mas frecuente en
la infancia. Constituye el 6% de todos los canceres
infantiles y el 87% de las masas renales en nifios.

Se estima que se presenta en 1 de cada 200.000 a
250.000 nifios

Un 80 % de los casos aparecen entre los 1y 5
afios de edad, con un pico de incidencia entre 3 'y
4 afios’ y rara vez se presenta en neonatos y
adultos™.

La literatura no reporta predileccion por sexos,
pero en esta institucion hemos observado una
relacion de 2 a 1 a favor de su presentacion en
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pacientes de sexo femenino. Tampoco se ha
observado predileccidn racial.

La presentacion bilateral es rara y representa el 4
al 13% del total de pacientes con diagnostico de
Tumor de Wilms.

El motivo de consulta inicial més frecuente es la
presencia de masa abdominal palpable, y luego le
siguen en frecuencia, pérdida de peso, dolor
abdominal y hematuria.

No se conoce con exactitud su origen, pero se cree
que se presenta debido a la diferenciacion
aberrante del mesénquima metanéfrico persistente.

Después del establecimiento de un resto aberrante
del tejido nefrogénico, la ultima transformacion
maligna, resulta muy probablemente de un
acontecimiento genético. Su incidencia es mayor
entre hermanos y gemelos, lo que sugiere una
posible causa genética.

Este tumor puede estar asociado con ciertos
defectos congénitos como malformaciones en el
tracto urinario, ausencia del iris (aniridia) y
hemihipertrofia (aumento del tamafio de un lado
del cuerpo).

Presentamos este caso debido a la alta frecuencia
de tumor de Wilms en pacientes pediatricos, y
porque existen pocos reportes en la Literatura
mundial de este tipo de tumor, cuando su
localizacién es extrarrenal.

Caso clinico

Paciente de sexo masculino, de 4 afios de edad,
procedente de la Provincia de Manabi, producto
de segunda gestacion, a término, obtenido por
cesarea, que acudié a SOLCA por presentar masa
abdominal de crecimiento rapido de dos meses de
evolucion, acompafiada de dolor moderado en
hipocondrio izquierdo, pérdida del apetito y
palidez generalizada.

El paciente fue valorado por el servicio de
Pediatria; se solicitd ecografia de abdomen vy
pelvis la misma que reportd la presencia de una
masa sélida en rifion izquierdo.

FIGURA 1

Fig. 1. Ecografia abdominal que demuestra la presencia de
una masa de aspecto heterogéneo aparentemente
dependiente de Rifién izquierdo

Luego se realizd tomografia axial computada de
abdomen y pelvis que mostr6 una masa
intraperitoneal de 6 x 11 cms. aproximadamente,
en el flanco izquierdo, heterogénea, encapsulada,
con calcificaciones y éareas de necrosis que
desplaza hacia atras al rifién izquierdo. También
mostré discreto aumento del tamafio del higado y
presencia de lesion hipodensa de 1 cm.; ademas
de una adenopatia en la region del hilio hepético,
por lo que se realiza puncion biopsia de la masa
intraperitoneal antes mencionada.

FIGURA 2A

Fig. 2A Y 2B Tomografia axial computarizada de abdomen y
pelvis que demostrd que se trataba de una masa de localizacion
intraperitoneal, que no involucra al rifién izquierdo.
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El resultado de la biopsia por puncion de la masa
intraperitoneal, fue positivo para diagnostico de
nefroblastoma de localizacion extrarrenal.

Se realizaron exdmenes bioquimicos sanguineos
gue no mostraron alteraciones significativas.

El paciente es sometido a varios ciclos de
guimioterapia. Luego se realiza  control
tomogréafico en que se demuestra disminucién del
tamafio de la masa intraperitoneal.

FIGURA 3A

Fig. 3A Y 3B. TAC de control post-quimioterapia. Notese
FIG 3B la disminucion del tamafio de la masa en
comparacion a la primer tomografia realizada Fig.3 A.

Se decide realizar laparotomia exploradora,
encontrdndose tumoracion ulcerada que involucra
la raiz del mesenterio, angulo de Treitz, glandula
suprarrenal izquierda y tronco celiaco, sin
afectacion del rifion izquierdo; el Cirujano
considera dicha masa como no operable, (estadio
IV) realizando solamente tomas de muestras para
estudios de histopatologia, en los cuales se
confirmé el diagndstico previo de nefroblastoma
extrarrenal.

El paciente continGa recibiendo quimioterapia
lograndose una disminucion radioldgica del
tamafio de dicha masa de méas del 70 %, por lo

que se decide reintervenir quirdrgicamente;
lograndose extirpar por completo la masa. Debido
al compromiso de drganos vecinos, fue necesario
realizar reseccion de la cola del péncreas,
esplenectomia y suprarrenalectomia.

El control tomogréfico a los 6 meses del post-
operatorio demuestra que la masa tumoral
extrarrenal ha desaparecido; no queda residuo
tumoral postquirdrgico, y no se visualizan
adenopatias, ni metastasis hepaticas.

FIG.3B FIGURA 4A
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FIG 4A Y 4B Tomografia axial computada post cirugia, en
que se confirma ausencia de tejido tumoral o metastasis

En la actualidad el paciente continGa en control;
evoluciona de manera satisfactoria, aparentemente
sin complicaciones.

FIGURA 5A
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FIGURA 5B

FIG 5A Y 5B Control tomografico mas reciente. No evidencia
de recidiva tumoral.

Discusion:

El tumor de Wilms representa un 87% de los
tumores renales infantiles"®. Es una enfermedad
curable en la mayoria de los nifios afectados,
incluso cuando existen metastasis hematdgenas,
mas del 90% de los nifios sobrevive después de
hacer el diagnostico.

La primera manifestacion es, en la mayoria de los
pacientes, una tumoracion abdominal que aumenta
de tamafio™.

La supervivencia en nifios con recaida de tumor
de Wilms es pobre, se estima entre 24% y 34%.

El prondstico esta relacionado no s6lo con el
estadio de la enfermedad al momento del
diagnoéstico, sino también de los hallazgos
histopatoldgicos, la edad del paciente y el tamafio
del tumor, ademas de la respuesta al tratamiento
combinado de cirugia, quimioterapia Yy
radioterapia

Ademas del examen fisico, y la historia clinica
completa, el diagnéstico se basa en estudios de
imagen cuya principal utilidad es definir el
tamafio y localizacion del tumor primario;
también es utilizado para hacer seguimiento®.

El estudio radioldgico inicial se basa en la
ecografia que revela una lesion ecogénica, por lo
general grande. Suele estar bien marginada y
puede diferenciarse del higado por su
ecogenicidad igual o ligeramente superior.

La ecografia Doppler Color tiene utilidad para
demostrar invasion a vena renal, cava inferior o
auricula derecha.

La Tomografia Computada confirma la
presencia de masa y su extension, identifica
estructuras vasculares, afectacion adenopatica,
ausencia 0 no de metastasis hepaticas, ademés de
valorar el rifion contralateral.

La Resonancia Magnética Nuclear permite
valorar el origen del tumor, bordes y su extensién
a los vasos y tejidos adyacentes, ademas de la
presencia de hemorragia o necrosis intratumoral®.

El tumor de Wilms se manifiesta como una masa
intraperitoneal solida con una pseudocapsula y
distorsion del parénquima renal. Tipicamente el
tumor se extiende a estructuras adyacentes, pero
muy rara vez afecta la aorta. Puede haber invasion
de la vena renal y vena cava inferior. Las
metastasis aparecen principalmente en los
pulmones (85 % de los casos), higado y nodulos
linfaticos regionales”.

Los remanentes de mesonefros pueden dar lugar a
los remanentes que ocurren en el retroperitoneo,
gonadas y la regiéon inguinal, mientras que los
restos de pronefros pueden explicar los tumores
gue ocurren mas cranealmente en el mediastino y
la pared del torax’.

Hasta el aflo 2002 fueron localizados en la
literatura mundial 56 casos de nefroblastomas
extrarrenales, lo que demuestra su rareza.’.

Existen dos tipos principales de tumor: de
histologia favorable, con una tasa de
supervivencia del 90%; vy el de histologia
desfavorable, con una tasa de supervivencia del
54%, con células anaplasicas.

El 10 % de los enfermos presentan metéstasis
hepéticas y se observan metastasis Oseas de
caracteres osteoliticos en el 5% de los mismos.

El diagnostico diferencial del tumor de Wilms
extrarrenal incluye el tumor mestastasico de
Wilms, el rabdomiosarcoma embriogénico, el
teratoma inmaduro y el tumor Mulleriano mixto
maligno®.

Conclusion
1.- El tumor de Wilms o nefroblastoma es la
neoplasia renal maligna primaria mas frecuente en

la infancia.

2.- La presentacion extrarrenal es excepcional y se
suele localizar a nivel retroperitoneal e inguinal, y
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se ha postulado que tiene su origen en restos de
tejido renal embrionario ectdpico.

3.- El tumor de Wilms es una enfermedad curable
en la mayoria de los nifios afectados, incluso
cuando existen metéstasis hematogenas, mas del
90% de los nifios sobrevive después de hacer el
diagnostico.

4.- El prondstico esta relacionado no sélo con el
estadio de la enfermedad al momento del
diagnostico, sino también de los hallazgos
histopatoldgicos, la edad del paciente y el tamafio
del tumor, ademas de la respuesta al tratamiento
combinado de cirugia, quimioterapia 'y
radioterapia

5.- Ademas del examen fisico, y la historia clinica
completa, el diagnostico se basa en estudios de
imagen cuya principal utilidad es definir el
tamafio y localizacion del tumor primario;
también es utilizado para hacer seguimiento.
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