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El tumor de Wilms es el tumor renal maligno primario mas comun de la nifiez. Se manifiesta como
Resumen masa palpable en la mayoria de los casos. Los de localizacidn intrapélvica son una rara forma de pre-

sentacion con 10 casos reportados a nivel mundial desde 1970. Se describe el caso de un paciente de
4 afios de edad de sexo masculino, que ingresa a nuestro hospital con antecedente de hematuria y masa renal derecha confirma-
da por ecografia y tomografia computada; se realiza nefroureterectomia y el estudio histopatol6gico informa tumor de Wilms con
invasion de pelvis renal.El tumor es de histologia desfavorable por lo que comienza quimioterapia. La literatura refiere que la edad
de presentacion media es de 3 afios con una relacién varon/mujer de 2:1, en cuanto al rifion afectado la relacion es 1:1. No se pre-
sentaron casos de bilateralidad. El sintoma inicial mas comun fue la hematuria en un 90% de los casos. Debe sospecharse tumor
de Wilms en nifios que presentan hematuria y masa en pelvis renal. La nefroureterectomia es la conducta adecuada cuando la masa
renal intrapélvica tiene un diagndstico incierto. El manejo postoperatorio y el prondstico no difiere del tumor de Wilms clasico.

Palabras clave: Tumor de Wilms - Nefrectomia - Nefroureterectomia

Wilms tumor is the most common renal tumor in childhood. It appears as a palpable mass in the
Summary majority of the cases. Intrapelvic localization is extremely rare, being reported only 10 cases worl-

wide since 1970. Herein, the case of a 4 years old boy having hematuria and right kidney palpable
mass confirmed by ultrasound and computed tomography scan is described. Nephroureterectomy is performed and histopatho-
logical study determine unfavourable Wilms tumor invading renal pelvis. The patient started chemotherapy. It's referred that
mean age presentation is 3 years with a 2:1 male to female ratio. Affected side ratio is 1:1. There are no bilateral cases des-
cribed. Hematuria was the first sign in 90% of the cases. Nephroureterectomy is recommended. Posoperative management and
prognosis does not differ from classic Wilms tumor.

Index words: Wilms tumor - Nephrectomy - Nephroureterectomy

O tumor de Wilms é o tumor renal maligno primério mais comum da crian¢a. Manifesta-se como
Resumo massa palpavel na maioria dos casos. Os de localizagdo intrapélvica sdo uma forma rara de apre-

sentacdo, com 10 casos relatados na literatura mundial desde 1970. Descreve-se 0 caso de um
paciente com 4 anos de idade, sexo masculino, que chegou ao nosso hospital com histéria de hematiria e massa renal direita,
confirmada pela ultra-sonografia e tomografia computadorizada. Foi realizada a nefroureterectomia e o estudo histopatolégico
confirma tumor de Wimls com invasdo de pélvis renal. O tumor é de histologia desfavoravel e inicia quimioterapia. A literatura
refere que a idade média de apresentacdo é de 3 anos, com uma relagdo homem/mulher de 2:1, e quanto ao rim afetado a
relagdo é 1:1. N&o se relataram casos de bilateralidade. O sintoma inicial mais comum foi a hematdria em 90% dos casos. Deve-
se suspeitar de tumor de Wilms em criangas que apresentam hematuria e massa em pélvis renal. A nefroureterectomia é a con-
duta adequada quando a massa renal intrapélvica tem um diagndstico incerto. A conduta pds-operatdria e o prognostico ndo
diferem do tumor de Wilms classico.

Palavras chave: Tumor de Wilms - Nefrectomia - Nefroureterectomia.
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Muchos tumores sélidos de los
nifios son neoplasias embriona-
rias, cuya morfologia semeja a
la que se observa durante la embriogénesis y el desarrollo
fetal. Un tercio de las mismas son tumores de Wilms, que
es la neoplasia renal primaria mas comdn en la nifiez.
Constituye el 6 al 7 % de todos los tumores malignos en
la edad pediatrica®. Los de localizacion intrapélvica son
una rara forma de presentacion con 10 casos reportados
a nivel mundial desde 1970.

Introduccién

Se describe un paciente de 4
afios de edad, sexo masculino
que ingresa al Servicio de Ciru-
gia y Ortopedia infantil del Hospital General de Nifios Pedro
de Elizalde de Buenos Aires, con diagndstico de hematuria
y masa renal derecha diagnosticada por ultrasonografia y
tomografia computada. Al examen fisico no presenta masa
abdominal palpable, ni varicocele, ni hipertensién. Presenta
diuresis conservada, de caracteristicas normales. El paciente
sufre de retraso madurativo con dilatacion ventricular cere-
bral leve, no objetivandose alteraciones genitourinarias, ni
oftalmoldgicas. Se recibe hemograma, hepatograma, urea,
creatinina y glucemia normal. Orina completa densidad
1025, proteinas positiva, hemoglobina positiva; campo cu-
bierto de hematies. Radiografia de abdomen y térax nor-
mal, ultrasonografia renal que informa masa hiperecogéni-
ca en polo inferior de rifion derecho de aproximadamente 5
cm por 6 cm., y tomografia computada que informa masa
renal derecha de 6 cm por 6 cm aproximadamente que no
excreta material de contraste endovenoso, vena cava y renal
sin invasién. Rifién izquierdo de forma y tamafio conserva-
do, con buena excrecion del contraste. No se observan ade-
nopatias regionales. Higado de forma y tamafio conservado
sin imagenes patoldgicas. Se realiza nefrectomia derecha,
hallandose tumor intrapélvico por lo que se completa la ci-
rugia con ureterectomia total, exploracién contralateral ne-
gativa, no se observa infiltracion vascular, ni adenomegalias
locoregionales. Higado sin particularidades. Histopatologia:
Macroscopia: Pieza quirlrgica que mide 9cm por 5 cm por
3,56 cmy pesa 115 grs, hemiseccionada con areas hemorra-
gicas y en la pelvis renal un tumor blanquecino de 3,5 por
2,5 cm. Microscopia: Tumor constituido por blastemas con
areas epiteliales, necrosis y hemorragia con presencia de
embolias vasculares. Diagndéstico: Tumor de Wilms de histo-
logia desfavorable. El paciente se estadifica como estadio |
y comienza quimioterapia.

Presentacion
del caso

Estudios de genética molecular
han llevado a localizar y des-
pués clonar el gen supresor
WT1 en el cromosoma 11p13, que codifica un factor de
transcripcion critico para el desarrollo normal del rifion y
las gonadas, asi como otras mutaciones dentro de la linea
germinal de dicho gen2.

Dentro de las manifestaciones clinicas debemos sefia-
lar que la mas comin y generalmente inicial es el descu-
brimiento de una masa abdominal asintomatica, que sue-
le ser muy grande probablemente debido a que pueden
crecer sin problemas de limitaciones anatémicas y a la po-
ca probabilidad que presenten defectos funcionales ya
que es un 6rgano par con buena reserva3. En un 25%
existe hipertension que se podria deber a la formacién de
renina por el tumor en si, o por isquemia o por fistulas ar-
teriovenosas intrarrenales®.

Se ha sefialado que la presencia de hematuria como
manifestacién inicial asciende al 15% y un 8% tendra he-
morragia intrarrenal que de acuerdo a su magnitud pue-
de manifestarse con aumento rapido de tamafio de la ma-
sa, anemia, hipotensién y fiebre. Otros sintomas menos
constantes son dolor abdominal, anorexia, vomitos y fie-
bres,

Al examen fisico debemos observar localizacién y ta-
mafo de la masa abdominal; varicocele secundario a com-
presién o trombo tumoral en vena cava o renal. Siendo
importante recabar signos de los sindromes acompafian-
tes entre los que podemos citar aniridia, anomalias geni-
tourinarias, hemihipertrofia.

El estudio por imagenes inicial debe establecer la pre-
sencia de una masa intrarrenal, un rifién contralateral
normal, comprobar la permeabilidad de la vena cava infe-
rior y descartar metastasis pulmonares®.

Tradicionalmente la radiografia de abdomen ha sido la
primera valoracion diagnostica, sin embargo aporta poca
informacién y por lo general no es necesaria. La ultraso-
nografia es la mejor valoracién inicial pues permite dife-
renciar lesiones solidas de quisticas y por lo general dis-
tingue masas intrarrenales de las extrarrenales; otra ven-
taja es la capacidad de estimar el flujo de los vasos y com-
probar trombosis tumoral.

La tomografia es més sensible para identificar exten-
sion tumoral, afectacion ganglionar o hepatica, mientras
que la resonancia magnética nuclear puede evaluar con
exactitud el tamafio tumoral, su composicién macroscopi-
ca y su diseminacion regional®.

Discusién
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En el 10 al 15% de los casos se reconocen metastasis
al momento del diagndstico, el sitio de eleccion es pulmo-
nar en el 85%, hepética 7%, pulmonares y hepéticas 8%.
Las pulmonares se observan en general como multiples le-
siones bilaterales en el par radiolégico.

El tratamiento se basa en un tripode conformado por:
cirugia, que ademas permite diagndstico y estadificacion;
quimioterapia, como terapia adyuvante o de comienzo; y
radioterapia para los estadios avanzados.

Segun el estudio histopatoldgico se pueden clasificar
en tumores sin anaplasia o de histologia favorable o en
tumores anaplésicos o de histologia desfavorable,

Los tumores de Wilms intrapélvicos son una forma ra-
ra de presentacion con 10 casos reportados a nivel mun-
dial incluyendo el nuestro, el primero de ellos descripto
en 1970 por Poole y Viamonte®. En 1980 Wicklund y Tank
reportan un caso similar haciendo hincapie en los diag-
nésticos diferenciales y recomendando un adecuado enfo-
que quirdrgico®. Otros autores proponen como diagndsti-
co preoperatorio la pielografia retrograda y la cistoscopia
para descartar metastasis dentro del arbol urinario™®.

La edad media de presentacion es de 3 afios y medio; la
relacién varédn:mujer es 2:1 con 7 varones y 3 mujeres, en
cuanto al rifidn afectado la relacién es 1;1 con 5 derechos
y 5 izquierdos. No se presentaron casos de bilateralidad.

El sintoma de presentaciéon mas comun fue la hematu-
ria en un 90%, mientras que la masa palpable intraabdo-
minal sélo estuvo presente en el 40%, por lo cual la he-
maturia es el hallazgo clinico mas frecuente en los tumo-
res de Wilms intrapélvicos y quizas la Unica en la mayoria
de ellos. El laboratorio excepto por la hematuria suele ser
normal.

La ultrasonografia es el examen de rutina inicial, lue-
go puede ser completado con tomografia computada que
es mejor para demostrar extensién local y compromiso ve-
nosos. Asi mismo la pielografia retrégrada y la citoscopia
son claves para evaluar metastasis en el uréter, vejiga y
uretra®.

Generalmente la apariencia macroscopica del tumor
intrapélvico es polipoide simulando un sarcoma botrioy-
des8, a la microscopia es clasicamente trifasico; conte-
niendo células de origen epitelial (tubuloglomerulares),
blastémico (pequefias células redondas) y estromal (célu-
las fusiformes y material mixoide). Sin embargo no todos
contienen las tres lineas y la proporcion entre ellas, asi co-
mo el grado de diferenciacion es muy variable®. Una mini-
ma invasion parenquimatosa es la regla tumoral por lo
que Johnson sugiere que el tumor nace a nivel de la pel-
vis renal, luego invade el uréter y el seno renal, para por
Gltimo invadir una pequefia parte del parénquima’.

Casos reportados en la literatura de Wilms intrapélvico en pediatria

Referencia Paciente Lateralidad Masa abd.  Hematuria
Poole® M-10m Izquierdo NO S
Engel™ F-5a Derecho NO SI
Winklund® M-15m Izquierdo NO SI
Chiba® F-18m Izquierdo SI NO
Weinberg™ F-9m Derecho NO SI
Jhonson’ M-8a Derecho NO SI
Chen-Kuang M-4m Izquierdo Sl SI
Chen-Kuang M-9a Derecho Sl SI
8

Hanklud™ M-2a Izquierdo Sl SI
CASO M-4a Derecho NO SI

Estudios Cirugia Estadio

Cistouretrografia-Pielografia Nefroureterectomia |
Ecografia-Cistoscopia Nefroureterectomia |
Pielografia-Cistouretrografia
Cistouretrografia-Pielografia Nefrectomia |
Cistoscopia Urerectomia parcial
Ecografia-Pielografia Nefroureterectomia Il
Ecografia-Pielografia Nefroureterectomia |
Cistouretrgrafia
Ecografia-TAC-Pielografia Nefroureterectomia Il
Cistouretrografia Cuff vesical
Ecografia-TAC-Pielografia Nefroureterectomia Il
Ecografia-cistoscopia-TAC Nefroureterectomia |
RMN-Cistouretrografia Cuff vesical
Ecografia-TAC-RMN Nefrectomia
Urerectomia parcial

Ecografia-TAC Nefroureterectomia |

M: masculino, F: femenino, TAC: tomografia axial computada, RMN: resonancia magnética nuclear.
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Entre los diagnoésticos diferenciales debemos tener en
cuenta el rabdomiosarcoma, el carcinoma de células tran-
sicionales, hemangiomas y polipos fibroepiteliales entre
otros*.

La cistoscopia, la pielografia retrégrada y la citologia
urinaria son necesarias para toda masa que presente ex-
tension ureteral, ya que este es el primer lugar de metas-
tasis.

La nefrourecterectomia es recomendada para el tumor
de Wilms con extensién pielocalicial y es el procedimien-
to quirdrgico indicado en tumores intrapélvicos de diag-
ndstico incierto, ya que la exploracion de la pelvis renal,
puede ocasionar extension tumoral por via canalicular6.
por otra parte, se reporto el caso de un paciente que lue-
go de una nefrectomia total sin ureterectomia tuvo una
recidiva a nivel ureteral.

Debe sospecharse tumor de Wilms en nifios que pre-
sentan hematuria y masa en pelvis renal. La ultrasonogra-
fia, tomografia computada, pielografia retrograda, citos-
copia y citologia urinaria pueden emplearse para confir-
mar el diagndstico. La nefrouereterctomia es la conducta
adecuada cuando la masa renal intrapélvica tiene un
diagnéstico incierto. El manejo postoperatorio y el pro-
ndstico no difiere del tumor de Wilms clésico.
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