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Tumor de Wilms o Nefroblastoma
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1. Epidemiologia
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* 6% de todos los tumores pediatricos
* Segundo tumor intraabdominal mas comun
* Supone mas del 95% de total de tumores renales

* Pico de mayor incidencia: 2-5 afios (95% antes de los
10 afios)
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* 10-25% diseminacion a distancia en el diagnostico
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2. Clinica

Formas mas frecuente presentacion:
Hallazgo incidental masa abdominal
Hematuria
Sindrome constitucional

Algunos sindromes o patologias se relacionan con aumento de riesgo de
desarrollar Tumor de Wilms
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Tabla I. Sindromes y condiciones

con aumento de riesgo de TW

Riesgo alto (> 20%)

— Sindrome WAGR

— Sindrome Denys-Drash
— Tumor de Wilms familiar
— Sindrome Perlman

— Aneuploidia Variegata

— Anemia de Fanconi

Wilms

Aniridia

Retraso mental

(Genitourinarias malformaciones

Riesgo moderado (5-20%)

— Sindrome Beckwith-Wiedemann

— Sindrome Frasier

— Sindrome Simpson-Golabi-
Behmel

Riesgo bajo (< 5%)

— Hemihipertrofia aislada
— Sindrome Bloom
— Sindrome Li-Fraumeni

Sindrome Denys-Drash:
Insuficiencia renal progresiva
Pseudohermafroditismo

T. de Wilms

Sindrome Beckwith- Wiedemann
Macroglosia Visceromegalia
Onfalocele Hipoglucemia neonatal
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3. Diagnostico

Diagnostico diferencial masas renales (neuroblastoma, rabdomiosarcoma,
linforna de Burkit) y procesos benignos (abscesos, hidronefrosis)

Caracteristicas ecograficas de T. Wilms

Limites bien definidos
Prueba de Imagen:

Ecografia abdominal
TC/ RM abdomen-pelvis
Rx torax y TC (estudio extension)

Localizacion principamente intrarrenal

Suele ser sélido y heterogéneo con zonas de hemorragia y necrosis

15% calcificaciones en su interior

Tejido renal normal, desplazado periferia

No es necesario biopsia para diagnostico inicial

Clinica + Imagen TR
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4. Tratamiento

Sociedad Internacional de Oncologia Pediatrica (SIOP) en Europa
Quimioterapia preoperatoria—> reduccion tumor—>facilitar cirugia

National Wilms ncology Group

(COG) en EEUU:

Nefrectomia inmediata (diagndsticos histolégico y estadificacidon precisa)

\

Tasa de supervivencia global similares
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T. Wilms bilateral: mejores resultados quimioterapia preoperatoria,
mejor funcion renal

X0
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4.1 Tratamiento pautas SIOP
Preoperatoria

Localized disease

Act D ° 45 ug/kg ! ! surgery
Vine ® 1.5 mg/m? L 1 L 1 L
Weeks | 2 3 4

Metastatic disease
Dox © 50 mg/m? (Day 2) J l J
Act D 45 ug/kg (Day 1) i l ! ! !
Vinc 1.5 mg/m? (Day 1) l l 1 L 1 L* L I} L *

Weeks 1 2 3 4 5 6 7 8 9

* actinomycin D; b vineristine; © doxorubicin; * Chest X-ray and / or ultrasound abdomen to determine
regression and resectability of metastases.
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Postoperatoria

Stage I Stage 11 Stage III
Low risk No further treatment ACT-D/VCR 5 cycles ACT-D/VCR 5 cycles
Intermediate risk ACT-D/VCR 1 cycle ACT-D/VCR 5 cycles ACT-D/VCR/DOX 5 cycles
High risk ACT-D/VCR/DOX 5 cycles ACT-D/VCR/DOX 5 cycles ACT-D/VCR/DOX 5 cycles

ACT-D, actinomycin D; VCR, vincristine; DOX, doxorubicin.
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Tabla Il. Estadiaje del tumor de Wilms para SIOP

Estadio |

a. El tumor esta limitado al rifion o rodeado por una pseudocapsula fibrosa,
si estuviera fuera del contorno normal del rifién. La capsula renal o la
pseudocapsula puede estar infiltrada por tumor, pero sin alcanzar su cara externa
y ha sido completamente resecado (méargenes de reseccién “libres”)

b. El tumor puede estar protruyendo dentro del sistema pélvico y extenderse dentro
del uréter (pero sin infiltrar sus paredes)

c. Los vasos del seno renal no estan afectados

d. Puede estar presente la afectacion de los vasos intrarrenales

Estadio Il

a. El tumor se extiende fuera del rifién o penetra a través de la capsula
y/o pseudocapsula fibrosa renal en la grasa perirrenal, pero es resecado
completamente (margenes de reseccion “libres”)

b. EI tumor infiltra el seno renal y/o invade los vasos sanguineos o linfaticos fuera
del parénquima renal, pero es resecado completamente

c. El tumor infiltra érganos adyacentes o la vena cava, pero es resecado
completamente

Estadio 111

a. Extirpacion incompleta del tumor, que se extiende mas alla de los margenes de
reseccion (restos tumorales macro o microscépicos post-operatoriamente)

b. Cualquier ganglio linfatico abdominal afecto

c. Rotura tumoral anterior o intra-operatoria (sin tener en cuenta otros criterios de
estadiaje)

d. El tumor ha penetrado a través de la superficie peritoneal

e. Presencia de implantes tumorales en la superficie peritoneal

f. Trombo tumoral presente en los margenes de reseccién de los vasos o del uréter,
troceado o extirpado en varias por el cirujano

g. Tumor biopsiado quirtrgicamente (biopsia en cufia) previo a la quimioterapia
pre-operatoria o a la cirugia

La presencia de tumor necrosado o de cambios inducidos por la quimioterapia en
un ganglio linfatico o en los margenes de reseccion es considerado como prueba
de que ha habido previamente tumor con restos microscopicos y, por lo tanto, el
tumor es asignado al estadio 1l

Estadio IV
Metastasis hematégenas (pulmén, higado, hueso, cerebro, etc.) o metastasis en
ganglios linfaticos fuera de la regién abdémino-pélvica

Estadio V
Tumores renales bilaterales al diagnéstico. Cada lado debe ser subestadiado segtn
la clasificacién antes mencionada

Tabla Ill. Grupos de riesgo
histolégico segin SIOP

A.

Casos pre-tratados

Tumores de bajo riesgo

= Nefroma mesoblastico

» Nefroblastoma quistico
parcialmente diferenciado

+ Nefroblastoma completamente
necrosado

Tumores de riesgo intermedio

» Nefroblastoma tipo epitelial

= Nefroblastoma tipo estroma

» Nefroblastoma tipo mixto

= Nefroblastoma tipo regresivo

+ Nefroblastoma con anaplasia
focal

Tumores de alto riesgo

= Nefroblastoma tipo
blastematoso

+ Nefroblastoma con anaplasia
difusa

= Sarcoma renal de células claras

= Tumor renal rabdoide

.Casos con nefrectomia inicial

Tumores de bajo riesgo

= Nefroma mesoblastico

» Nefroblastoma quistico
parcialmente diferenciado

Tumores de riesgo intermedio

+ Nefroblastoma no anaplasico y
sus variantes

= Nefroblastoma con anaplasia
focal

Tumores de alto riesgo

+ Nefroblastoma con anaplasia
difusa

= Sarcoma renal de células claras

= Tumor renal rabdoide
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5. Pronostico

Factor prondstico mas desfavorable: histologia anaplasica
Estadio del tumor

Edad del paciente (>2afos)

Tamano del tumor

Respuesta al tratamiento

\

Supervivencia supera el 90%
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Estadio _________________|Supervivencia

Estadio I-1I 95%

Estadio Il 75-80%
Estadio IV 65-75%
Estadio V (Bilateral) 60-85%
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6. Futuro

Gran desafio

Buena supervivencia

Mantener tasa de curacion

Menor toxicidad Funcion renal adecuada
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Casos clinicos
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Caso 1

Lactante 8 meses trasladado de H. De Elche sospecha de T. De Wilms izquierdo

Fiebre de 24 horas de evolucion. Exploracion fisica: masa abdominal flanco izquierdo

Durante el ingreso:
Tension arterial P95: amlodipino
Pruebas de laboratorio: sin hallazgos de interés, estudio catecolaminas normal

Pruebas de imagen:

Ecografia: masa polo renal izquierdo 8x7cm (sospecha T. De Wilms). Tercio
inferior rindn derecho aumento ecogenicidad de 4,7 x 2,2cm (foco de
nefroblastomatosis vs T. De Wilms)

TC pulmonar: sin hallazgos patoldgicos a este nivel

RM abdomino-pélvica e
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Tras diagnostico, se inicia tratamiento quimioterapico (protocolo Umbrella SIOP;
t. Wilms bilateral)

Aumento de tamafo (progresion radiolégica, aumento de 2cm masa renal
izquierda)

pe

Nefrectomia lzquierda + Biopsia renal derecha

\ 4

T. Wilms bilateral
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Se continua con tratamiento quimioterapico (respuesta parcial)

\ 4

Objetivo: permitir cirugia conservadora de nefronas

\ 4

Cirugia Pediatrica del Hospital Virgen del Rocio (de referencia)
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Actualmente

Tratamiento quimioterapico postquirurgico

Continua en tratamiento con amlodipino con descenso progresivo de la dosis
(Nefrologia Pediatrica)

Portador de catéter de doble J hasta fin de tratamiento quimioterapico
(préxima retirada)

Pendiente de ecografia tras finalizar tratamiento
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Caso 2

Nino de 2 afos en seguimiento por criptorquidia y ectasia renal bilateral

Antecedentes personales:
Hipoglucemia neonatal que precisé ingreso
CIA y ectasia de aorta ascendente sin repercusiones (Cardiologia Pediatrica en H. Elda)

Criptorquidia bilateral (orquidectomia derecha por teste hipoplasico y dismorfico, pendiente
orquidopexia izquierda)
Ectasia renal bilateral grado |l

Control ecografico por antecedentes descritos: masa renal derecha (4 x 4,1 cm)
compatible T. Wilms
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Se solicitan pruebas de imagen segun protocolo
TC pulmonar: no evidencia de metastasis

RM abdominopélvica: lesion en polo inferior rindn derecho compatible con
sospecha. Lesion focal adicional de similares caracteristicas y menor tamano en
el rindn izquierdo

\

Tumor de Wilms Bilateral
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Actualmente

* En tratamiento quimiotérapico (protocolo Umbrella SIOP), fase preoperatoria

* Objetivo: cirugia conservadora de nefronas
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Conclusiones

La exploracion fisica completa es esencial en |la valoracion del paciente
pediatrico

La quimioterapia preoperatoria parece estar aceptada como la mejor opcién de
tratamiento inicial en el tumor de Wilms bilateral para optar a cirugia menos

agresiva

Dada |la buena supervivencia alcanzada con los tratamientos actuales, Ia
perspectiva de futuro se orienta a disminuir toxicidad sin poner en peligro el
exito alcanzado
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