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Tumor de Wilms del adulto. Reporte de un caso y revision de la literatura
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RESUMEN

Introduccion: El tumor de Wilms del adulto es una neoplasia infrecuente, con incidencia de 1 a 3% del total de
nefroblastomas. Actualmente hay publicados alrededor de 300 casos en la literatura mundial. Presentacion del
caso: Paciente masculino de 42 afios, con historia de dos afios de dolor en fosa renal izquierda, etapificado
inicialmente como tumor renal convencional, sometido a nefrectomia radical con resultado histopatoldgico:
Nefroblastoma, Estadio Il de la NWTS, indicandose quimioterapia adyuvante sin acudir, progresa a estadio IV
en cinco meses, recibiendo quimioterapia con el régimen | de la NWTS (National Wilms Tumor Study) con
respuesta parcial, agregandose radioterapia adyuvante quedando libre de enfermedad a un seguimiento de 18
meses. Discusion: Se observa la importancia del tratamiento adyuvante que deben recibir los pacientes con
nefroblastoma, ya que por un descuido del paciente, la enfermedad progresé a estadio IV en cinco meses,
requiriendo un tratamiento mas agresivo para su control. Conclusiones: Aunque raros y de dificil diagndstico
prequirurgico los nefroblastomas del adulto son tratados adecuadamente con las guias publicadas para nifios
por la NWTS. Requiriendo en todos los casos de quimioterapia adyuvante, lograndose un buen control y sobrevida
global de 85% a cinco afios.
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ABSTRACT

Introduction: Wilms’ tumor of the adult is an infrequent tumor, with incidence from the 1 to 3% of the total of
nephroblastomas. There are around 300 hundred cases reported in world-wide literature. Case report: 42 years
old male, with history of 2 years of pain in left flank, with diagnosis of renal tumor was performed a radical
nephrectomy with histopathological report of Nephroblastoma, classified as Stage Il of the National Wilms Tu-
mor Study (NWTS), candidate to adjuvant chemotherapy without going, progresses to stage IV in 5 months,
receiving chemotherapy with regime | of the NWTS with partial answer, adding adjuvant radiotherapy being free
of disease to a pursuit of 18 months. Discussion: Adjuvant treatment is important in the treatment of patients
with nephroblastoma, in this case by omission of the patient the disease progressed to stage 1V in 5 months,
requiring a more aggressive treatment for its control. Conclusions: Although rare and about difficult presurgical
diagnosis nephroblastomas of the adult are treated according to the guides published for children by the NWTS,
requiring in all the cases of adjuvant chemotherapy, being obtained a good control and global survival of 85% to
5 years.
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INTRODUCCION

El nefroblastoma de la infancia, también llamado tumor
de Wilms en honor a Max Wilms, quien en 1899 unifico cri-
terios histopatoldgicos y agrupé denominaciones dadas a
este tumor, describiendo la entidad y publicando siete ca-

sos.' Es el tumor renal mas frecuente de la infancia, ocu-
pando el primer lugar en neoplasias sélidas abdominales
en este grupo de edad, no asi en los adultos en donde su
incidencia es extremadamente rara, presentandose en me-
nos de 0.2 por cada millén de habitantes cada afo. Hasta el
afno 2006 se habian publicado aproximadamente 300 casos
en la literatura.2*
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Para determinar que se trata de un tumor de Wilms del
adulto siguen vigentes los criterios descritos por Kilton y cols.
en 1980: Edad mayor a 15 afios, presencia de neoplasia
renal primaria en ausencia de elementos glandulares ma-
duros de carcinoma de células renales, y la confirmacion
histoldgica de componente celular primitivo blastematoso y
estructuras embrionarias tubulares o glomerulares.®

El pilar del tratamiento es la cirugia, asociado a quimio-
terapia o radioterapia, hasta el momento dos grupos coope-
rativos definen las normas terapéuticas a seguir: El Natio-
nal Wilms Tumor Study (NWTS) que se aplica principalmente
en Estados Unidos y Canada y cuya caracteristica principal
es la aplicacién de radioterapia o quimioterapia en forma
adyuvante y la Society of Pediatric Oncology (SIOP) aplica-
do en Europa y basado principalmente en la aplicacion de
quimioterapia o radioterapia neoadyuvante.®®

El objetivo del estudio es presentar un caso mas de ne-
froblastoma del adulto tratado con cirugia y rescatado con
quimioterapia y radioterapia.

CASO CLINICO

Masculino de 42 afos de edad, quien inicio su padeci-
miento actual dos afios antes de su diagndstico, al presen-
tar dolor de tipo cdlico en fosa renal izquierda de leve inten-
sidad, sin irradiaciones, acompanado de sintomas tales
como sensacion de pesantez y distensién abdominal, moti-
vo por el cual solicitdé atencion médica, documentandose a
la exploracion fisica un tumor palpable de 15 x 20 cm en
hipocondrio y flanco izquierdo, de consistencia firme y fijo a
planos profundos.

En los estudios de laboratorio se document6 como dato
positivo Unicamente la presencia de anemia de 11 g/dL, en
la biometria hematica y 25-30 eritrocitos x campo en el se-
dimento urinario. La quimica sanguinea, pruebas de funcio-
namiento hepatico y pruebas de coagulacién fueron norma-
les. Se procedié a realizar una Tomografia Axial
Computarizada (TAC) abdominopélvica en donde se docu-
menté tumor renal izquierdo de 17 x 12 cm con densidad
heterogénea y areas hipodensas sugestivas de necrosis
central con presencia de ganglios de 12 a 15 mm, perihilia-
res y para-aorticos sugestivos de actividad tumoral (Figu-
ras 1y 2).

El paciente fue sometido a nefrectomia radical izquier-
da reportandose un tumor de 18 x 16 cm, lobulado, sin
evidencia de residual macroscopico y con presencia de
ganglios de aspecto inflamatorio para-aértico. El reporte
histopatolégico reveld nefroblastoma del adulto trifasico,
sin anaplasia, con ruptura de la capsula e invasion a tejido
adiposo perirrenal, sin tumor en bordes quirdrgicos y 12
ganglios hiperplasicos (Figura 3) .

De acuerdo con el sistema de clasificacion de la NWTS
el paciente fue etapificado en estadio Il, por lo que se indico
quimioterapia adyuvante por parte del Servicio de Oncolo-
gia médica de nuestro hospital; sin embargo, el paciente no
se presentd, acudiendo a urgencias 10 meses después con
distension y dolor abdominal por lo que se solicito tele de
térax sin evidencia de actividad tumoral y TAC abdomino-
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Figura 1. TAC abdominopélvica, donde se observa tumor re-
nal izquierdo con densidad heterogénea, con areas
hipodensas sugestivas de necrosis central.

Figura 2. Reconstruccion de TAC abdominopélvica, donde se
observa tumor renal izquierdo, de 17 x 12 cm, y densidad
heterogénea.

pélvica en donde se observé importante actividad metas-
tasica peritoneal, ganglionar mesentérica y pélvica que des-
plaza y obstruye asas intestinales, sin compromiso de otras
estructuras (Figuras 4y 5).

El paciente fue catalogado de alto riesgo por lo que se
inicié el régimen | de la NWTS V compuesto por vincristina,
doxorrubicina, ciclofosfamida y etopdsido aplicado en un
lapso de cinco meses por seis ciclos, documentandose res-
puesta parcial de 95% por TAC abdominopélvica con resi-
dual a nivel de L2-L3 localizado entre el cuerpo vertebral y
el musculo psoas (Figura 6), indicandose radioterapia lo-
cal a una dosis de 15 Gy observandose respuesta com-
pleta en TAC de control.
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Figura 3. Corte histopatoldgico donde se observa el patron
trifasico del tumor de Wilms.

Figura 4. Corte axial abdominopélvico donde se observa im-
portante actividad ganglionar mesentérica.

Actualmente a 18 meses del término de la radioterapia,
el paciente se encuentra asintomatico y en vigilancia se-
mestral, sin evidencia clinica o topogréfica de recaida.

DISCUSION

El nefroblastoma del adulto es una neoplasia poco fre-
cuente, se ha reportado una incidencia que variade 1 a 3%
del total de nefroblastomas *'°

La edad de presentacién es muy variable, reportandose
rangos de edad que van de los 16 hasta los 99 afos, con un
promedio de edad de 34 afios en la serie mas grande publi-
cada por Emmanuel Mitri y cols. del grupo de trabajo EURO-
CARE.®Hasta el momento no se ha reportado predileccién

por algun sexo, afectando por igual a hombres y mujeres
con predileccién por la cuarta década de la vida."" Se ha
informado que no tienen predileccion por alguna zona renal
ni por el lado afectado, pueden presentarse en forma quisti-
ca, con necrosis, hemorragia asociada y las calcificaciones
son infrecuentes. En 7% de los casos son bilaterales.'?

El sintoma principal de presentacion es el dolor,
asociado a la presencia del tumor en el flanco hasta en
50% de los pacientes, seguido por hipertensién y hema-
turia, mismos sintomas que no difieren de los casos en
la infancia.'®'*En 30% de los casos se detecta actividad
locorregional ganglionar y en 25% de los casos puede
observarse actividad metastasica de predominio pulmo-
nar seguida por la hepatica.

Figura 5. TAC abdominopélvica donde se observa importante
actividad metastasica peritoneal, que desplaza asas intestinales.

Figura 6. Corte axial abdominopélvico posterior a la aplicacion
de seis ciclos de quimioterapia, con residual de 5% a nivel de L2-
L3.
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Los estudios de extension como la TAC o la Resonancia
Magnética Nuclear (RMN) son esenciales para el diagnosti-
co y etapificacién; sin embargo, las caracteristicas propias
del tumor no lo hacen diferente a otras neoplasias aunque
se ha reportado la morfologia multilobulada como una ca-
racteristica distintiva de estos tumores.'® En nuestro caso el
abordaje no fue diferente al de los tumores renales conven-
cionales por lo que la neoplasia no fue sospechada y la TAC
no arrojaba datos que pudieran hacer pensar en ella.

El estadiaje utilizado para este tipo de neoplasias es el
publicado por el NWTS y que correlacionan el grado de in-
vasion tumoral con el prondstico. Es asi que el:

e Estadio I. Corresponde a tumores limitados al rifén y
completamente extirpados. La capsula renal esta intacta
y no sufrié ruptura antes de la escision. Sin tumor resi-
dual.

e Estadio Il. El tumor se extiende a través de la capsula
perirrenal, pero fue completamente extirpado. Puede ha-
ber siembra local confinada al flanco o el tumor puede
haber sido biopsiado. Los vasos extrarrenales pueden
contener trombos de tumor o pueden estar infiltrados por
éste.

e Estadio lll. Tumor residual no hematdgeno limitado al
abdomen: compromiso de ganglios linfaticos, siembra pe-
ritoneal difusa, implante peritoneal, tumor mas alla del
margen quirdrgico macroscopico 0 microscopico.

e Estadio IV. Metastasis hematdgenas en el pulmén, hi-
gado, hueso, cerebro u otros érganos.

e Estadio V. Compromiso renal bilateral en el momento
del diagnostico.® Una vez valorado el caso en forma re-
trospectiva se concluyd un estadio Il tanto preoperatorio
como postoperatorio por lo que seguimos las guias de la
NWTS para su tratamiento.

Microscopicamente se pueden observar tres compo-
nentes:

e Estroma o mesénquima. Compuesto de células mixoi-
des fusiformes, que suele ser mas firme y suele compor-
tarse menos agresivo.

e Blastema. Con células pequeias, de citoplasma esca-
s0, con nucleo redondo y pequeio nucléolo, mas frecuen-
te en el adulto y de comportamiento mas agresivo.

e Epitelial. Recordando ocasionalmente a neuronas y
glomérulos, en teoria menos agresivo. En cada tumor
se pueden encontrar los tres componentes en forma
trifasica, dos componentes en forma bifasica y un com-
ponente en forma monofasica.'> '®* Presentamos corte
microscopico de la forma trifasica hallada en nuestro
caso.

Varios grupos han tratado de establecer guias terapéuti-
cas de tratamiento como son el United Kingdom Wilms
Children’s Cancer Study Group (UKWCCSG) y el Medical
Research Council (MRC); sin embargo, los grupos que mas
aceptacion tienen en el mundo son regidos por la SIOP en
Europa y la NWTS en Estados Unidos.®8
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La SIOP que incluy6 sus guias de tratamiento desde
1970 propone como objetivo principal el administrar qui-
mioterapia preoperatoria para reducir la morbilidad quirur-
gica, disminuir el riesgo de ruptura tumoral transoperato-
ria.'” Sin embargo, algunos grupos han expresado la
desventaja que implica etapificar quirargicamente al pa-
ciente posterior a quimioterapia ya que esto puede definir
inadecuadamente el riesgo de recaida.'®

La mayoria de los pacientes con nefroblastoma del adul-
to son comunmente diagnosticados en el postoperatorio
debido a que el comportamiento clinico y los estudios de
gabinete no difieren de los tumores renales comunes, por lo
que la guia de tratamiento recomendada por la NWTS es
una de las mas utilizadas. Sin embargo, existe un grupo de
pacientes en los que la NWTS recomienda administrar qui-
mioterapia prequirdrgica: Nifios con tumor bilateral, nifios
con extension intravascular por arriba de las venas hepati-
cas, nifios con tumores considerados irresecables desde un
inicio y nifios con tumores que involucran un rifidn Unico,
fuera de estos casos, todos los pacientes pueden recibir
tratamiento quirdrgico en forma inicial.’”*?' En el caso que
presentamos de acuerdo con las guias de la NWTS le hu-
biera correspondido el tratamiento estipulado para estadio
Il con histologia favorable, ya que no habia datos de ana-
plasia y el tumor habia sido totalmente resecado con linfa
negativa, por lo que el tratamiento indicado habria sido el
régimen EE-4A (pulsos intensivos de dactinomicina y vin-
cristina por 18 semanas sin radioterapia adyuvante). Sin
embargo, por la falta de seguimiento de nuestro paciente y
progresion a estadio IV en un periodo de cinco meses posto-
peratorio se decidio dar el régimen I. (vincristina, doxorrubi-
cina, ciclofosfamida y etopdsido) obteniéndose una respues-
ta parcial de 95%, por lo que recibio radioterapia adyuvante
quedando libre de enfermedad por un periodo de 18 meses.

El farmaco que mas comiunmente causa toxicidad es la
vincristina, reportandose neurotoxicidad hasta en 43% de
los casos, llegando a hacer severa (grado 3 o 4), la toxici-
dad hematoldgica, hepatica y renal se presenta con una baja
incidencia.?? En este caso no se observé morbilidad poste-
rior al tratamiento.

El pronéstico ha mejorado con el paso de los anos, la
sobrevida global a cinco afos reportada en 1980 era de 20
a 30%, en 1990 Arrigo y cols., reportaron una sobrevida de
67% y en el 2004 Reinhard y cols. reportaron una sobrevida
global de 83% a cinco anos.?223

Aunque se ha descrito que el nefroblastoma del adulto
conlleva un peor pronéstico, éste se ha atribuido al des-
cubrimiento de la enfermedad en etapas mas avanzadas
'y IV, la quimiorresistencia y un indice mas alto de reci-
divas.'®

CONCLUSIONES

El tumor de Wilms del adulto es una entidad curable con
un tratamiento adecuado y aunque no existen guias estan-
darizadas en adultos, la NWTSy la SIOP constituyen opcio-
nes de tratamiento que han demostrado su eficacia y segu-
ridad a través del tiempo.
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