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RESUMEN:

E1 tumor de wilms o nefroblastoma es la neoplasia renal maligna
mas frecuente en la edad pediatrica. Constituye el 6-7% de todas
Tas neoplasias malignas. Es un tumor frecuente en nifos pequeinos,
en edad preescolar, entre 1 y 5 anos de edad, con una edad media
de 3.5 anos. Puede ser asintomatico hasta en el 80-90% de Tlos
casos. Se presenta con conservacion del estado general del
paciente a pesar de la presencia de una masa tumoral de gran
volumen en el abdomen. La conducta a seguir ante esta entidad
requiere de un abordaje multidisciplinario en equipo de médicos
pediatras, radidélogos, patdélogos, oncologos, cirujanos,
anestesiélogos, y radioterapeutas para emprender 1las opciones
terapéuticas actuales cirugia, radiaciones y quimioterapia. EI
objetivo del presente trabajo fue presentar las posibilidades
diagnésticas y terapéuticas en el tumor de wilms. Para ello se
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consultaron diversas bibliografias y se obtuvo como resultado que
el plan de tratamiento especifico y la opcion terapéutica a usar
dependen del estadio clinico, Tla edad del paciente, el volumen
tumoral y la histologia. E1 diagnéstico y tratamiento oportuno es
imprescindible para obtener una mejor supervivencia.

PALABRAS CLAVE: Tumor de Wwilms, tumor renal maligno, cirugia,
urologia.

ABSTRACT

wilms tumor or nephroblastoma is a malignant embryonal tumor, it
constitutes the most frequent malignant renal neoplasm 1in
pediatric age. It represents 6-7% of all malignant neoplasms. It
is a frequent tumor 1in young children, of preschool age, between
1 and 5 years of age, with a mean age of 3.5 years. It is
asymptomatic in up to 80-90% of cases. This disease presents with
preservation of the general condition of the patient despite the
presence of a large tumor mass in the abdomen. In some cases it
can produce gross hematuria and arterial hypertension. The course
of action requires a multidisciplinary approach, in a team of
pediatric doctors, radiologists, pathologists, oncologists,
surgeons, anesthesiologists, and radiotherapists to undertake
current therapeutic options; surgery, radiation and chemotherapy.
The objective of the present work was to present the diagnostic
and therapeutic possibilities in wilms tumor. For this, various
bibliographies were consulted and it was obtained as a result
that the specific treatment plan and the therapeutic option to be
used depend on the clinical stage, the age of the patient, the
tumor volume and the histology. Prompt diagnosis and treatment 1is
essential to obtain better survival.

KEY WORDS: wilms tumor, malignant kidney tumor, surgery, urology
INTRODUCCION

E1l nefroblastoma, también denominado tumor de Wwilms, embrioma
renal o tumor renal mixto, fue citado por primera vez en Tla
Titeratura universal en 1814, cuando Rance describié Tla
enfermedad en un nifio de 17 meses de edad, quien presentaba una
masa tumoral bilateral. En 1878, Eberth realizé Ta primera
descripcion anatomopatoldégica de Ta neoplasia y enfatizé en Ta
naturaleza mixta (epitelial y mesenquimatosa) del tumor. Esta
neoformacion debe su nominacién a Max wWilms, cirujano de Leipzig,
que en 1899 realizdé wuna revision completa de esta entidad
clinica. (Hol, Jongmans, et al., 2021, p.628)

Es Ta neoplasia mas_comun del aparato genitourinario del nifio,
tumor embrionario maligno, de estirpe mesodérmica, que se origina
en el rifon, probablemente por una proliferacién anormal del
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blastema metanéfrico, precursor del tejido renal normal
definitivo. Se estima que la incidencia anual del tumor de wilms
es de 1 por cada 10,000 ninos en todo el mundo, Tllegan a
detectarse hasta 500 casos nuevos por ano en el mundo. Tiene la
misma frecuencia en nifios que en nifnas. (Escalada, Azorin, et
al., 2020, p. 369)

Puede tener asociado el sindrome de Beckwith-wiedemann se

manifiesta _ hemihipertrofia, onfalocele, macroglosia y
visceromegalias. A éste se agrega el sindrome WAGR por sus siglas
en inglés (tumor de Wilms, aniridia, malformaciones

genitourinarias, y retraso mental), el sindrome de Drash en el
gque se manifiesta pseudohermafroditismo y nefritis, por uGltimo,
el sindrome de Peerlman en el que ocurre visceromegalia,
gigantismo, criptorquidia, polihidramnios, ademas de fascies
caracteristica del sindrome.E1 riesgo de padecer tumor de wilms
es de 30 a 50% en nifos que tienen aniridia espontanea, de 30 a
40% en ninos que tienen sindrome de Drash y en 4% en nifios con
sindrome de Beckwith-wiedemann. Las ectopias renales, duplicacién
ureteral, hipoplasia renal, criptorquidia y rifidén en herradura
son a1gunas de las pr1nc1pa1es manifestaciones que se asocian con
el tumor de wilms. En pacientes con sindromes WAGR o de Drash se
ha encontrado afecciéon en el Tlocus 11pl3 en el Tocus WT1,

mientras que en el sindrome de Beckwith-wiedemann 0
hemihipertrofia se ha encontrado alteracidén en el locus WT2 en el
Tocus 11pl (buhme, Busch, et al., 2021, p.182)

El nefroblastoma puede ser de  histologia favorable o
desfavorable, de ahi su evolucion_ y respuesta al tratamiento. Es
un modelo de Tos tumores en el nifo que responden bien al

tratamiento _oncoespecifico: quimioterapia vy radioterapia.
Actualmente el 90 % de los nifios con nefroblastoma se curan, sin
secuelas graves, gracias al_ empleo de 1la quimioterapia

preoperatoria citorreductora, a las técnicas quirurgicas cada vez
mas desarrolladas y a la reduccion de las dosis de irradiacion.
(Graveran, Verdecia, Santos y Pineda, 2017, p.4)

DISENO METODOLOGICO
Se realizd una busqueda bibliografica de Tos uUltimos diez anos en

Scopus a través de Hinari, y adicionalmente en Medline/Medline
Plus a través de PubMed, con Tlos descriptores tumor de wilms,

tumor renal maligno, cirugia, urologia. Al triangular Tos
resultados obtuvo un total de 77 referencias biblograficas que
incluian 9 revisiones sistematicas, 7 ensayos clinicos

controlados, 4 estudios experimentales y el resto eran estudios
observacionales y presentaciones de casos clinicos. Se cred una
base de datos que permitié el acceso y la acotacién de Tas
referencias actuales.
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DESARROLLO

ET tumor de Wilms o nefroblastoma es asintomatico en un grupo
considerable de pacientes y cuando se diagnostica ya se encuentra
en estadios avanzados de Ta enfermedad. Generalmente estos
pacientes conservan buen estado general y fortuitamente durante
el bafo o el examen médico de rutina se le encuentra un tumor
abdominal. Entre Tas manifestaciones clinicas estan Ta tumoracién
abdominal localizada a uno de los flancos, de crecimiento rapido
que produce dolor abdominal, fiebre, hematuria micro o
macroscépica en un 10% de los casos, anorexia, voémitos,
hipertension arterial de origen renal por hiperproducciéon de
renina inducida por el efecto de masa de la tumoracion. Pueden
aparecer signos de insuficiencia cardiaca por Tlas fistulas
arterio-venosas presentes en el tumor y varicocele bilateral o
derecho, cuya presencia en cualquier paciente sano debe plantear
1a1pg§1bi1idad de un tumor de wilms. (Gémez- Pifia y flores, 2019,
p.17

“Entre Tlas manifestaciones respiratorias hay disnea, en algunos
casos empiema y derrame pleural debido a Ta metastasis, el pulmén
es el principal sitio de metastasis, también puede producir
embolismo pulmonar” (Abbo, Pinnagoda, et al., 2018, p.164).

En el estudio realizado por van, et al., (2020) confirman que el
principal hallazgo que se encuentra en el examen fisico es una
masa tumoral Tisa, ovoide, no dolorosa, que ocupa un flanco, con
contacto lumbar, de consistencia firme y no rebasa Tinea media.
Si es muy voluminosa puede producir «circulacién colateral,
ascitis y edemas en miembros inferiores.

Una vez que existe Tla sospecha clinica por los sintomas antes
descritos es necesario realizar examenes para confirmar el
diagnostico. Ellos incluyen examenes de sangre, radiolégicos y la
biopsia que es el examen de eleccidn para obtener el diagndstico
definitivo de esta enfermedad. Existen divergencias entre el
empleo de 1la biopsia aspirativa con aguja fina (BAAF) guiada por
ecografia como medio de diagndstico rapido, por el riesgo de
siembra tumoral, Ta diseminacidon del tumor y la realizacion de
una biopsia excerética, aunque en la actualidad se dispone de 1la
via Taparoscopica para evaluar la cavidad abdominal y toma de
m*es%gg fe] riion u otro tejido de aspecto tumoral (Parkin, et
al., 1.

De acuerdo a la histologia se clasifica en tumor de wilms con
histologia favorable y desfavorable. Los tumores con histologia
favorable representan el 90% de todos los casos y es de buen
pronéstico. Los tumores de Wwilms con histologia favorable
contienen células bien diferenciadas, con elementos blastemales,
epiteliales, mixtos o quisticos e incluso elementos glomerulares
y responden adecuadamente a Ta terapéutica convencional. E1 Tumor
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de wilms quistico, especificamente, es de un prondstico
extremadamente favorable. (Saliba, et al., 2020, p.170)

La histologia desfavorable, se caracteriza por la presencia de
anaplasia focal o difusa de cualquiera de los tres componentes
celulares del tumor. La presencia de anaplasia es actualmente el
Unico criterio para "histologia desfavorable" en un tumor de
wilms. oOtros tumores considerados dentro de 1la histologia
desfavorable son el tumor renal de células claras y el tumor
rabdoide de rifdon, En este grupo el prondstico de Ta enfermedad
no es muy alentador. (Prasad, vora, et al., 2017, p.438)

En el estudio realizado por Provenzi et al., (2015), se describe
que:

E1l nefroblastoma es un tipo de tumor que se Tlocaliza a
predominio en la corteza renal, en donde comienza a crecer,
esta rodeado de tejido renal, que forma una pseudocdpsula que
contiene abundantes células necroticas y pueden conducir a
hemorragia. La tumoracion puede extenderse hacia 1la pelvis
renal, hacia Tos Tinfaticos intrarrenales y vasos sanguineos
y a través de la capsula renal, corre riesgo de diseminarse a
Ta auricula derecha a través de T1a vena renal, aunque el
principal sitio de metastasis en los nifos ocurre en 1los
pulmones hasta en 15 a 20% de 1los casos, Tlos ganglios
lTinfaticos y, menos cominmente, en el higado. (p.83)

Irtan, Hervieux, et al., (2021), describen Tos siguientes
examenes 1imagenologicos utiles para el diagnostico de tumor de
Wilms:

eRadiografia simple de abdomen: generalmente muestra un
efecto de masa que desplaza visceras y ocasionalmente muestra
calcificaciones (menos del 10%).

eEcografia abdominal: permite detectar la Tlocalizacion del
tumor (el tumor de wilms es un tumor intraparenquimatoso),
discernir si es una masa sOlida o quistica, determinar 1la
presencia de ganglios linfaticos de tamafo anormal, si existe
extension intravascular del tumor (a vena renal, VvCI y al
atrio derecho), asi como metastasis hepaticas o peritoneales
y la toma del rinon contralateral.

eTomografia Axial Computarizada simple y/o contrastada de
abdomen: muestra la extensidén intrarrenal del +tumor, con
distorsién del sistema colector y desplazamiento medial del
tumor, asi como Tla presencia de ganglios paraadrticos y
pararrenales y de tumor secundario en el otro rifidén o con
metastasis hematdgenal al higado.

eSe requiere_ RX simple y TAC de toérax para descartar
metastasis pulmonares.
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eSurvey o6seo: es obligatorio solo en pacientes con Tla
variedad histoldégica de SCC, ya que la toma 6sea es muy poco
frecuente en las otras variedades histolégicas del wilms. Se
puede realizar estudio gammagrafico de hueso pero no de
rutina.

elLa Resonancia Magnética Nuclear se usara solo en pacientes
con sospecha de trombosis de Ta vena cava o la auricula y en
caso de tumor bilateral con ecografia abdominal concluyente.
(p.28670)

Otros examenes utiles para confirmar el diagnéstico de tumor de
wilms son Tlos marcadores bioldégicos, entre ellos Ta
eritropoyetina, el acido hialuronico y la hialuronidasa.

Davila Fajardo, et al., (2021) en su estudio hacen referencia a
Ta clasificacién que lo divide en:

Estadio I: Tumor Tlimitado al rifndén. Completamente resecado.
Capsula renal intacta. No biopsia ni ruptura del tumor antes
de la nefrectomia. Vvasos del seno renal no tomados. No tumor
en las margenes de seccion.

Estadio II: Tumor extendido fuera del rifidén, pero totalmente
resecado. Extension tumoral a la capsula renal, seno renal, o
a los vasos renales fuera del rifién. Tumor biopsiado (excepto
Ta BAAF). Derrame tumoral antes o durante Tla «cirugia,
confinado al flanco, sin afectar la superficie peritoneal. No
evidencia en o mas alla de la seccion quirurgica.

Estadio III: Tumor abdominal extenso al debut, tumor residual
después de un intento quirdrgico, confinado al abdomen.
Ganglios Tinfaticos abdominales o de T1a pelvis margenes
invadidos de tumor C(hiliares, para-adérticos, mas alla). EI
tumor ha penetrado Ta superficie peritoneal, implantes
tumorales en la superficie peritoneal.

Restos tumorales en Tla superficie de seccidon quirdrgica
(macro o microscopicos).

Tumor no resecado totalmente por infiltrar estructuras
vitales.

Derrame tumoral antes o durante la cirugia.

Estadio IV: Metastasis hematdégenas (pulmon, higado, cerebro,
huesos), o_en ganglios linfaticos situados fuera de la region
abdominopélvica.

Los ndédulos pulmonares detectados en la TAC y no vistos en la
Rx simple (nédulos x TAC) no requieren obligatoriamente de
radioterapia. El tratamiento depende del estadio del tumor
primario. Ante 1la duda realizar biopsia excerética de 1la
metastasis.
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Estadio V: Tumor de Wwilms bilateral al diagndstico. Antes de
Ta biopsia debe estadiarse cada lado individualmente. (p.976)

En caso de tumores renales bilaterales (ETAPA V) donde cada rifion
se debe evaluar por separado. En estos casos se debe ser 1o mas
conservador posible, respetando la mayor cantidad de tejido renal
sano. Aqui juega un gran papel la quimioterapia pre-operatoria
hasta Tograr Tla reduccién tumoral maxima, con el objetivo que el
cirujano deje por 1o menos dos tercios de tejido renal sano que
asegure una funcidén correcta del 6rgano. En estos casos muchas
veces es necesaria la arteriografia renal selectiva. (Al Diab, et
al., 2017, p.570)

Es importante diferenciar el tumor de wilms de otras afecciones
que pueden afectar el rifidn como son el neuroblastoma,
hidronefrosis congénita, quistes renales (rifién multiquistico),
nefroma y otros tumores malignos renal como el carcinoma de
células renales, sarcomas de células claras, teratomas Yy
Tinfomas. (Cordeiro, et al., 2020, p.1134)

Existe consenso en la bibliografia consultada: Fuchs, et al
(2015), oostveen, et al (2019), ortiz, et al (2019), Yao et al
(2019), Bouty et al (2020), y Bach, et al (2021) vy Sudour-
Bonnange, et al (2021) en cuanto al tratamiento del tumor de
wilms, Tlas terapéuticas actuales son resultado de ensayos
clinicos multiinstitucionales realizados por la Sociedad
Internacional de Oncologia Pediatrica (SIOP) y el Nacional wilms
Tumors Study (NwTS), que han incrementado Tla sobrevida
notablemente con las 1innovaciones terapéuticas para lograr una

mejor calidad de vida

Este es un tratamiento que cuenta con tres armas terapéuticas:
CIRUGIA+ QUIMIOTERAPIA +RADIOTERAPIA

CIRUGIA INICIAL: ESTADIOS I vy 1IIT

PQT PREOPERATORIA: ESTADIOS III y IV seguido cirugia

PQT Y/O RT después de la cirugia.

EATADIO V (tumor de wilms bilateral) se evalua cada rindén por
separado para realizar Tla cirugia, se emplea generalmente Tla
quimioterapia preoperatoria para reducir al maximo el volumen
tumoral, después se realizara la cirugia tratando de conservar 1la
mayor parte de tejido renal funcional: nefrectomia parcial
bilateral, polectomia, nefrectomia total del rindn mas afectado y
parcial del otro. La cirugia consiste en la nefrectomia total en
caso de un solo rinon afectado y quimioterapia coadyuvante.

E1l tratamiento que ha mostrado mayor efecto en la supervivencia
de estos pacientes es, sin duda alguna, la cirugia, con tasas de
éxito de hasta 90% durante T1los primeros estadios de Ta
enfermedad, esta tasa disminuye tras la progresién de Tlos
estadios. (Schmidt, et al., 2019, p.16)
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CONCLUSIONES

La atenciéon al paciente con tumor de wilms ha mejorado
notablemente en Tlas UuUltimas décadas, debido a Tla obtencidén y
aplicacién de un nuevo arsenal terapéutico que antes no se
disponia y a la atencion multidisciplinaria en equipos medicos
gue permite una evaluacién mas integral del paciente pediatrico
a tratar. 3Juega un rol fundamental el diagnéstico oportuno de
esta enfermedad que favorece 1a sobrevida de los pacientes.
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