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La presencia de invasién de fa VC1 no es habitualmente detectada en pacientes con tumo-
Resumen res renales, 1o que determina errores en la evaluacion y tactica quirirgica aumentando la
morbimortalidad. Entre 1979 y 2001 ingresaron 114 pacientes con tumores renales, 102 fue-

ron nefroblastomas. Nueve pacientes presentaron compromiso de la VCl y 4 de ello también de los CC. iete eran
tumores del rinn derecho y dos del izquierdo. En 8 el diagndstico se realiz6 con puncidn aspiracion con aguja fina
(PAAF), que results itily aval6 la quimioterapia (Q7) preoperatoria. La ecocardiografia y o ecografia fueron efica-
ces de invasion vascul cirugia ardi como tratamien-
(o incial en 3 de los 4 con compromiso de CC, el restante falecid antes del tratamiento quirirgico. Los 3 pacientes
<on compromiso de la CC operados y los 5 con compromiso de la VCl recibieron QT preoperatoria con cirugia abdo-
minal diferida y QT postoperatoria de acuerdo al protocolo de NWTS. De os 8 pacientes operados falleié uno con
ylos7 vivos y libres de & meses y 22 anos del diagndstico

Palabras clave: Nefroblastoma - Tumor de Wilms - Nefroblastoma cardiaco - Invasion vascular.

Inferior vena cava (IVC) invasion is usually misdiagnosed in renal tumor patients leading to wrong evaluation

and surgical approach that increase morbidity and mortality. Between 1979 and 2001,
Summary 114 patients with renal tumors were admitted, 102 of them having nephroblastoma, 9

of which had IVC invasion and 4 involved cardiac cavities (CC). Seven originated from
the right kidney and 2 from the left one. In eight cases diagnosis was made by needle biopsy. Surgical excision
on cardiopulmonary by-pass (CP8) was performed in patients with grade il (CC) extension. Preoperative
chemotherapy was instituted in patients with grade | and Il tumors (infrahepatic and retrohepatic IVC
respectively). Posoperative chemotherapy was done according National Wilms Tumor Study (NWTS) protocol.
Three of four patients with CC compromise are alive 6 months, 2 and 11 years after surgery; the other patient
died of pulmonary thromboembolism the day of admission. Four patients with IVC invasion are alive at 2 (2
patients), 4 and 19 tears. IVC involvement should be investigated in patients with nephroblastoma by cardiac
ultrasound and computed tomography scan. Needle biopsy is useful for histological diagnosis.

Index words: Wilms tumor - Cardiac nephroblastoma - Vascular involvement

A existéncia de invasao da VCI ndo ¢ habitualmente detectada em pacientes com
Resumo tumores renais. Isto determina erros na avaliagso e tatica cirirgica o que aumenta o

morbimortalidade. Entre 1979 ¢ 2001 internaram 114 pacientes com tumores renais,
102 eram nefroblastomas. Nove pacientes (9%) apresentaram comprometimento da VC! na internagio e 4 (4%)
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vena cava nfror

da CC. Indicou-se cirurgia cardiaca com circulagdo extracorprea com comprometimento grau Il (CC) e
quimioterapia nm pré-operatria com cirurgia abdominal postergada em comprometimentos grau I e If (VCI
i

foi de acordo com o protocolo NWTS.

A
Internaram 9 pa(rentex (7 rins direitos e 2 esquerdos). Em 8 o diagndstico foi feito com pundo aspirativa com
agulha fina (PAAF). Quatro tiveram comprometimento de CC, em 3 fez-se cirurgia cardiaca inicialmente com
remogao completa da lesio (1 estadio IV, 2 estadio Il logo receberam QT de acordo com a histologia e a
cirurgia renal retardada sem complicagdes. Todos encontram-se vivos 6 m, 2 e 11 anos, o restante morreu de
tromboembolismo pulmonar no dia da internagao. Cinco pacientes tiveram comprometimento da VCI (4Gl 1 GI)
todos receberam QT e cirurgia postergada. Oitenta porcento (80%) estd vivo apds 24 m (2), 52 m e 19 anos apds
o diagndstico. O comprometimento da VCI deve ser avaliado em pacientes com nefroblastoma. A PAAF & itil e
avalisa a QT pré-operatoria. A ecocardiografia e TAC sdo eficazes para o diagndstico.

Palavras chave: Nefroblastoma - Tumor de Wilms - Nefroblastoma Cardiaco - Invasio Vascular.

En los pacientes portadores
de nefroblastoma el compro-
miso de la vena cava inferior
(V) al ingreso varia entre el 4-119%, mientras que la
extension a cavidades cardiacas (CC)se presenta en un
porcentaje menor (0,7-3,3%)". El enfoque terapéuti
<o de estos pacientes ha variado desde indicr la ciru-
gia inical, con apertura tordcica y abdominal con by-
pass cardiopulmonar, hasta e manejo actua con uii
2acion de quimioterapia preoperatoria. La primera
modalidad ha resultado en meyor incidencia de com-
plicaciones operatorias y postoperatorias de acuerdo
al compromiso inicial de la VCI (43%) y auricular
(73%)'. La mortalidad esta directamente relacionada
con esta cirugia. €l reconcimiento de la utilidad de la
quimioterapia preoperatoria, destinada a disminuit la
masa tumoral primaria y su extension intravascular
(més del 85% de los casos ha mostrado respuesta a la

Introduccion

misma) ha permitido una cirugia abdominal mas sim-
ple o combinada con la via toracica, disminuyendo las
complicaciones* .

La cirugia abdominal programada, con desconoci-
miento de la extension intravascular ha determina-
do conductas erroneas y porcentajes altos de residuo
macroscopico en la VCI (32%

Es de suma importandia el conocimiento previo de
esta eventualidad. Para ello la ecografia y la ecocar-
diografia han demostrado utilidad diagnéstica y co-
mo control evolutivo posterior'* . La Resonancia Nu-
dlear Magnética (RNM)" ha servido para aclarar
imagenes dudosas de la ecografia (falsos positivos
por desplazamiento o compresion exterior de la VCl y
porcién infradiafragmatica retrohepatica de la mis:
ma). La Puncién Aspiracién con Aguja Fina (PAAF) ha
servido a los fines de realizar tratamiento con certe-
2 diagnéstica previa.
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Bl presente trabajo intenta mostrar el manejo
multidisciplinario de 9 pacientes con dicha complica-
cién, evaluando los métodos diagnosticos, la tera-
peutica utilizada y los resultados obtenidos.

En el lapso comprendido
entre enero de 1979 y mar-
20 de 2001 ingresaron 2 On-
cologia 114 pacientes con tumores renales; 102
(90%) fueron diagnosticados como nefroblastoma.
En 9 casos (9%) se detecto, en el periodo preopera:
torio, el compromiso de la VCl y en 4 (4%) la exten.
sion a CC.

En cada caso se revis6 la historia clinica, métodos
de diagnstico, conducta terapéutica, oportunidad
quirirgicay evolucién posterior. La estadificacion se
realizé de acuerdo al National Wilms Tumor Study
(nwrS).

La evaluacién del grado de compromiso de la ve
na cava inferior se realizé de acuerdo a la categoriza-
cién de skinner” en grado I: compromiso subhepati-
<o, grado Il: compromiso retrohepatico y grado Il
compromiso supradiafragmatico con o sin invasion
intracavitaria.

Material y método

La edad de los 9 pacientes
osciloentre 2 y 10 afos.
Cinco pacientes (56%) co-
rrespondieron al sexo femenino. Siete pacientes
(78%) tuvieron tumor unilateral derecho y 2 (22%)

Resultados

izquierdo. Dado el extenso periodo de la revision,
los estudios diagnésticos variaron como mostramos
enla Tabla 1

Cuatro pacientes estaban en estadio IV, 4 en esta-
dio Iy 1 en estadio Il de acuerdo a estadificacion del
NWTS (National Wilms Tumor Study).

Los signos y sintomas estuvieron relacionados con
a enfermedad de base, salvo en 3, pudiendo la pre-
sente complicacion ser asintomatica al ingreso. Todos
os nifos tuvieron masa palpable y 3 hematuria ma-
croscopica. 5610 2 presentaron signos claros de com-
promiso cardiaco. En otros 3 se observo disnea; de é5-
t0s, 2 presentaban metastasis pulmonares. Cuatro pa-
cientes presentaron hipertension, 3 circulacion cola
teral, un edema en miembros inferiores y una criptor-
quidia

La ecografia reconocid el compromiso de 1a VCl en
o5 7 pacientes en que fue usada. La ecocardiografia
mostrd el compromiso auricular en 4 de 7 pacientes y
1a ausencia del mismo en los 3 restantes, con eficacia
del 100%. La cavografia reveld una obstruccion com-
pleta en los 2 pacientes en que se realizo, eviden-
cidndose circulacion colateral extensa por via de ve-
nas lumbares.

La tomografia axial computada (TAC) de torax
mostro lesiones metastasicas en 3 de 7 estudios
(con Rx de torax positivas), todos ellos fueron es
tadificados como estadio V. En un paciente (caso
2) el diag-néstico de metastasis se realizo con Rx
de torax solamente. €n un paciente también se de-

N S Edad PAAF Rxtorax RxAbdomen US  Ecocard. Cavografia TACabd  TACTérax ANM
(meses) cc va
I - [ Ne e - N
2M 5+ e .. Ne ne e N Ne N
3P 120 4 e " e e o N
4 M2 N Neg - - Ne Ne e Neg  4ess
S M 27 N Neg " e N e Ne e
6 F 47+ Neg -+ P N i Neg e
TE 39 4 e - PN N . e N
8 F 23 4+ Neg - PR e . Neg  +ies
9 F 42+ Ne ++ [T e e Neg Ne

PAAF:puncion aspiracion con aguja fina. +: positivo. Neg: negativo, Nr: no realizado.

Us:ecografia abdominal, CC:

cavidades cardiacas, VCI: vena cava inferior, TAC: tomografia, RNM : resonancia nuclear magnética, C; caso

Tabla 1: métodos de diagndstico.
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N Bt A va QT precirugia Cirugia  Quimioterapia  RDT  Evolucion
grado Abdominal Abdominal  Mantenimiento
] ActD-Ver-Ade Completa  ActDVer-Adr  25Gy Vivo,
® 6 semanas © 11 anos
mtts P (7m)
IFO-VP16

2 W oNBe 0 Mo AcD-Ver 45, Completa  ActDVerAdr 176y Vivo
® ROT 306y Cavect. 12 meses © 22 aos
3w s 0 e ActD-Ver-Ade Completa  AcDVerAdr  25Gy  Fallece
PH 6 semanas. mishigado 2 meses 0] € 2m

40 NEBe U No ActD-ver Completa AcD-ver No Vive
4 semanas 6 meses 7afos

Sm B W No No No. No 106y Fallece
w 12 horas

6 0 owBe mo s ActD-ver Completa AcD-ver No Vivo
4 semanas 6 meses 25 meses

7 W NBe 1 No ActD-Ver-Adr Completa  ActDVerAdr  10Gy Vivo
6 semanas 12meses W 18 meses

8 0 Anpl Wt Mo ActD-Ver-Adr Completa  ActD - Ver No viva
4 semanas* 6 meses 43 meses
9 n N m__ sl ActD-Ver 4 Completa  ActD-Vr 6m No  vivalem

s, 5 etdio 6109) 4% aratomia ptléic VC vea o infror grad de compromis, CCV: gl cordiowscul ROT:
ver: o

gray (-100rads) (1:lecho. : pulma. H: higado €9: enfermedad progresiva.
* paciente tratada inicialmente en otro Hospital, que por RNM presents compromiso de CC. Al ingreso a nuestro Htal nueva ANM

mostrs ausencia del mismo post.quimioterapia.

Tabla 2: tratamiento y evolucion

tectaron metéstasis hepaticas multiples (caso 3)
habiendo ingresado con signos clinicos de hipoglu-
cemia. La RNM fue usada en 2 ocasiones, mostran-
do en ambas la extension incial y el compromiso
endovascular (casos 4 y 8). El caso 8 ingresd con
compromiso de VCI grado I (ausencia de compro-
miso cardiaco con trombo infradiafragmatico) pe-
10 la RNM inicial mostraba compromiso grado Il
(tumor en CC) siendo tratado en forma previa fue-
ra del Hospital con quimioterapia y respuesta posi-
tiva a la misma.

Siete pacientes presentaron histologia favorable
en la PAAF o en el estudio histolégico. Seis de ellos
fueron tratados y se hallan vivos y libres de enferme-
dad a los 8m, 18m, 25m, 7 afos, 11 anos y 22 afos del
diagnéstico; todos se hallan fuera de tratamiento. €l
restante paciente fallecio por compromiso_trom-

boembelico pulmonar a 24 horas del ingreso con
diagnéstico post-mortem.

Dos pacientes presentaron histologia desfavo-
rable: un sarcoma de células claras y una anapla-
sia. £l sarcoma en estadio IV fallecio por enferme-
dad progresiva a 2 meses de la cirugia, luego de
respuesta parcial a la quimioterapia. El nefroblas-
toma con anaplasia (caso 8) se halla viva 3 43 me-
ses del diagnéstico.

A fin de evaluar la terapéutica utilizada sola-
mente se consideran & pacientes, pues uno falle-
Gi6 2 24 horas de su ingreso. £n 3 pacientes (ca-
505 1, 6y 9) e realiz6 cirugia cardiaca inicial, por
via esternal y bypass cardiopulmonar con circula-
cién extracorpérea y extraccion de trombo. in-
trauricular y limpieza de la VCI supradiafragma-
tica. En 2 el trombo tumoral que ocluia la auricu-
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la derecha protruia sobre la valvula tricuspidea
(en ambos se mostraba insuficiente)

En 8 pacientes se utiliz6 quimioterapia preopera-
toria (5 al ingreso y 3 luego de cirugia cardiaca y
antes de la abdominal); en el 100% de ellos se ob-
servé disminucion de la masa tumoral (>25% 2 pa-
cientes, >50% 6 pacientes) y en el 100% (7/7) de los
pacientes se confirm la disminucion del compromi-
50 endovascular, siempre mayor del 50%; 1 paciente
n0 fue evaluable, en este aspecto, pues solo tenia
cavografia de ingreso (a0 1979), no conociéndose
las dimensiones ni el limite superiordel compromi-
s0dela VCl. Al realizar la cirugia abdominal diferi-
da en 617 pacientes se hallo resto tumoral en VCly
en 117 ausencia del mismo, habiendo sido documen-
tado previamente por TAC y RNM (caso 8). Un pa-
ciente (caso 2) recibié también radioterapia 30 Gy
en fosa renal)

Realizada la cirugia abdominal, no se presenta-
fon complicaciones intraoperatorias, no hubo pérdi
da de sangre excesiva, i presencia de residuo tumo-
ral, o ruptura de capsula. Se realizaron 8 nefrecto
unilaterales con cavectomia en 2 oportunidades
(casos 2y 3) y los pacientes no presentaron recaida
abdominal. En todos los pacientes luego de la aper-
tura del peritoneo fue reparada la VCI en sus extre
mos y ligados inicialmente los vasos renales. Se pro-
cedi6 luego a la extraccion del tumor renal y a la
apertura de la vena renal y VCl. Se extrajo el trombo.
existente en 7/8 casos, restituyéndose el flujo de VCI
en todos ellos (7/7).

Cuatro pacientes presentaron enfermedad gan-
glionar en la cirugia (casos 1, 2, 5 y 8), 2 fueron es-
tadificados como estadio Ill en ausencia de metas-
tasis a distancia y 2 fueron estadio IV por presencia
de metdstasis pulmonares bilaterales. En 5/8 pa-
cientes, el trombo tumoral no presentaba células
viables. Los 4 primeros pacientes evaluables (casos
1,2, 3, 4) recibieron quimioterapia postoperatoria
con Actinomicina D y Vincristina (caso 4) y se agre-
g6 Adriamicina (casos 1, 2, 3) segin NWTS |y Il Los
4 dltimos pacientes (casos 6, 7, 8, 9) recibieron tra-
tamiento de acuerdo a la SIOP (Society Internatio-
nal Oncology Pediatrics), 3 de ellos con Actinomici-
na Dy Vincristina por 6 meses (estadios IIl) y el
restante 12 meses con el agregado de adriamicina
por estadio IV inicial

€1 100% (6/6) pacientes tratados y con histologia
favorable y el 50% (112) con histologia desfovorable
se hallan vivos. Siete pacientes sobreviven libres de.
enfermedad (SLR) con una media de 82 meses y ran-
9o de 8.2 264 meses. La sobrevida global fue del 88%
(718)y 1a SLR del 75% (618)

Todos los pacientes con estadio IV ¢ histologia
favorable se hallan vivos con seguimiento medio de
138 meses (rango 8-264). Sélo 1 paciente (caso 1),
estadio IV de ingreso presents recaida pulmonar a
Tos 7 meses de finalizado el tratamiento y fue.rein-
ducido con protocolo de rescate con Ifosfamida y
Etopssido hallindose libre de enfermedad desde
hace 9 anos.

€l compromiso por inva-
sién de la VCl en el nefro-
blastoma es poco frecuen-
te. En la recopilacion de Breslow (NWTS Il) el
10% presents compromiso de la vena renal, 5%
de VCl y 1% de la auricula derecha™. Si bien la
presencia de compromiso de la VCI y ain de las
cavidades cardiacas no afect el prondstico ale-
jado de los pacientes, su presencia fue coinci
dente con un aumento en las recaidas a distan-
cia®, no afectando la sobrevida global. La utili-
zacion de la cirugia si produjo un incremento
significativo de la morbimortalidad'? mas atn
ante com-promiso de la auricula. La compleja
téctica quirdrgica a que deben ser sometidos los
pacientes se ve facilitada por la utilizacion de la
quimioterapia preoperatoria® ", obteniendo res-
puestas parciales y completas en el 85% de los
casos, determinando una conducta quirdrgica
més simple, y obviando en no pocos casos la
apertura torécica

Ritchey' relata el compromiso de la vena cava in-
frahepatica en 47777 pacientes (61%), retrohepatica
en 14 (18%) y de la auricula en 16 (21%), con un
error diagnstico preoperatorio de 38% (25/ 77 pa-
cientes), en los que no se detecto la complicacion an-
tes del acto quirdrgico. La complicacion mas frecuen-
te fue la hemorragia intraoperatoria (valores mayo-
res de 50ciKg), obstruccion intestinal 10%, hipoten-
5161 yio shock en 5%, y obstruccion de la vena cava
en el 8%. En el 32% de los pacientes no se pudo re
secar el tumor intracava. También se presento un

Discusion
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episodio de hipertension portal y un paciente falle-
ci6 por sindrome de Budd-Chiari. Shurin’ relat6 la
muerte intraoperatoria de un paciente con compro-
miso auricular y cirugia inicial, por tromboembolis-
mo tumora.

siendo invalorable para el seguimiento criterioso de
los pacientes.

Sea cual fuere el esquema terapéutico a utilizar
es imprescindible el conocimiento de a biologia de
la enfermedad y de sus manifestaciones clinicas y de

La utilidad de la
ya habia sido demostrada por Lemerle y col. ' en la
Sociedad Internacional de Oncologia Pediatrica
(SI0P) y por Greenberg y col.” y Dykes y col * ante
casos avanzados de nefroblastoma. Como en nues-
tros casos, la quimioterapia resulté sumamente Gtil
para disminuir el compromiso endovascular y el ta-
maiio del tumor primitivo. Ello determina una me-
ica del paciente, con disminucion de las ci-
fras de tension arterial y compensacion de los sig-
nos cardiopulmonares, y por ende mejor tolerancia
de la préctica quirirgica, que resulta mas simple y
con menor incidencia de complicaciones. La ruptu-
ra tumoral intraoperatoria fue disminuida drastica-
mente por la quimioterapia y radioterapia preope-
ratoria, como fue demostrado en el estudio fran-
cés’". £l conocimiento preoperatorio del estado de
Ia vena cava y del compromiso auricular es manda-
torio para evaluar la conducta a tomar. Historica
mente el urograma excretor™ y la cavografia'®*
sirvieron a estos fines; su utilidad era parcial pues
Ia primera s6lo mostraba signos indirectos de com:
promiso y la segunda mostraba el extremo caudal
de la obstruccién, siendo a veces imposible su dife
renciacion con los compromisos extrinsecos; el ad:
venimiento de la ecografia®, ecocardiografia"
TAC" y RNM"” han servido para obtener datos di-
rectos del compromiso de la VCI, en sus porciones
infrahepatica, retrohepatica y supradiafragmatica,
no siendo excluyentes sus indicaciones. Cohen' in-
forma que la ecografia ha sido positiva en el 54%
de los casos utilizada. Esta cifra es baja por el im-
portante nimero de errores en la interpretacion
del compromiso retrohepstico de la vena cava (fal-
505 positivos), pero alcanza el 92% en la localiza-
cién auricular. La RNM se ha mostrado superior a la
TAC por la posibilidad de realizacion de cortes lon-
gitudinales, visualizandose el trayecto venoso en
su totalidad; ambas tienen en contra la invasividad
¥ su costo.

La ecocardiografia™® ha demostrado el compromi-
50 auricular y la respuesta a la terapéutica instituida,

joria

. siendo atil a
dasificacion topografica de Skinner® y 1a utilizacion
de puncion aspiracion con aguja fina™* para un

diagnéstico preoperatorio confiable y con bajo indi-
ce de complicaciones. Estos principios son validos te-
niendo en cuenta que la cirugia de inicio pone en
peligro a un grupo de pacientes que tienen una ex-
celente respuesta a la quimioterapia preoperatoria
en cualquiera de las instancias clinicas, mas aon
cuando la complicacion que estamos tratando suele
presentarse en pacientes con enfermedad avanzada,
estadios Il y IV, que se acompana de emaciacion, hi-
poproteinemia y catabolismo proteico, todos ele-
mentos que aumentan el riesgo operatorio y posto-
peratorio. Martinez” y Matloud y Grass¥, en dos
presentaciones recientes, apoyan esta secuencia te-
rapéutica.

La cirugia queda reservada como mandatoria pa-
ra los pacientes con compromiso intracardiaco y i
tomaticos (grado Il de Skinner), que pueden com-
plicarse rapidamente como ocurrio con tres de nues-
tros pa-cientes. En el resto de los pacientes (grados
1y 11 de Skinner) se benefician claramente con Ia uti-
lizacion de quimioterapia preoperatoria y reseccion
diferida de la masa tumoral. Este enfoque ha servi-
do adems para reducir las complicaciones periope-
ratorias y fundamentalmente ha reducido el numero
de roturas tumorales. Se ha descripto también y
otra serie nuestra lo muestra” que ha servido ade-
mas para reducir el porcentaje de estadios Il sin de-
trimento de la evolucion posterior y sin incremento
de las recaidas,
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