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Resumen El tumor de Wilms comprende la gran mayoria de los tumores renales en nifios; la
bilateralidad es observada en el 4% a 8% de los casos. La multimodalidad de tratamientos para
este tipo de tumores ha sido objeto de estudio en décadas pasadas, resultando en una tasa de
supervivencia que se aproxima a la de tumor de Wilms unilateral. El objetivo final del
tratamiento en estos pacientes es la eliminacion completa de todos los componentes tumorales
y mantenimiento de una buena funcion renal a largo plazo. El concepto actual es la cirugia
conservadora de nefronas con quimioterapia preoperatoria y postoperatoria y/o radioterapia en
casos seleccionados. El principal beneficio de la cirugia conservadora de nefronas es la
preservacion del parénquima renal y la disminucion de las complicaciones a largo plazo de
la insuficiencia renal. Se presenta el caso de una menor de 4 afos de edad, con tumor de Wilms
bilateral con areas de anaplasia focal, tratada con quimioterapia preoperatoria, cirugia bilateral
conservadora de nefronas y seguimiento con radioterapia postoperatoria.

Bilateral Wilms’ tumor with areas of focal anaplasia: a case report

Abstract Wilms’ tumor constitutes the large majority of renal tumors in children and bilatera-
lity is observed in 4% to 8% of the cases. The multimodality of treatments for this type of tumor
has been the subject of study over the past decades, resulting in a survival rate that is close to
that of unilateral Wilms’ tumor. The ultimate goal in treating these patients is the complete
removal of all the tumor components and maintenance of good long-term kidney function. The
current concept is nephron-sparing surgery with preoperative and postoperative chemotherapy
and/or radiotherapy in selected cases. The main benefit of nephron-sparing surgery is the
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preservation of the renal parenchyma and the reduction of the long-term complications of kid-
ney failure. Presented herein is the case of a 4-year-old girl with bilateral Wilms’ tumor with
areas of focal anaplasia that was treated with preoperative chemotherapy, bilateral nephron-
sparing surgery, and postoperative radiotherapy in the follow-up.

Presentacion del caso

Nifia de 4 anos edad, originaria de Veracruz, llevada por su
madre al Servicio de Urgencias con historia de 3 meses de
evolucion de astenia, adinamia, anorexia, pérdida de peso
de 3 Kg, alzas térmicas que no respondian a antipiréticos ni
antimicrobianos, ademas de haberse agregado aumento del
perimetro abdominal, epistaxis. Sin antecedentes de sinto-
mas urinarios, y con presion arterial normal.

Durante la evaluacion inicial por parte de Pediatria, se
realizaron estudios de laboratorio y gabinete, el conteo san-
guineo mostrd una anemia normocitica leve, el examen ge-
neral de orina hematuria microscopica, la creatinina fue de
0.5 mg/dL, electrolitos y pruebas de funcion hepatica fue-
ron normales. El ultrasonido mostré riion derecho con tu-
mor dependiente de tercio superior y medio, redondeado de
contorno liso, definido, moderadamente ecogénico, hetero-
géneo por presencia de areas hipoecoicas lineales y anecoi-
cas redondeadas e irregulares, que muestran importante
vascularidad interna con medidas de 87 x 58 x 57 mm, el ri-
fon se muestra respetado del hilio hacia el polo inferior.
Rifndn izquierdo con aumento de tamafo secundario a tumor
con las mismas caracteristicas que riiidn derecho, pero de
mayor tamano de 126 x 78 x 96 mm, con escaso parénquima
respetado en parénquima inferior.

Se ordend una tomografia computarizada (TC) que mostro
tumor bilateral dependiente de ambos rifiones, el izquierdo
de bordes irregulares, de aproximadamente 7 x 5 x 6 cm en
sus diametros mayores, el derecho de forma redondeada
con areas de necrosis en su interior, imagenes en planos co-
ronal y axial (figs. 1y 2).

Es derivado a Oncologia Pediatrica con los hallazgos men-
cionados, quienes solicitan biopsia incisional sin complica-
ciones, con hallazgos de tumor renal bilateral muy
vascularizado, con alta probabilidad de tratarse de nefro-
blastoma; se decide iniciar quimioterapia en base al proto-
colo NTWS V. Se mantiene clinicamente estable, se inicia
quimioterapia intrahospitalaria y concluye el ciclo de forma
ambulatoria; cursa con alopecia por quimioterapia, el resto
practicamente asintomatica. Reporte de patologia: nefro-
blastoma (tumor de Wilms) trifasico con anaplasia focal.

Completa 6 semanas de quimioterapia, reingresa para va-
loracion por Urologia Pediatrica, solicitando TC se reporta
rindn derecho con lesion de baja densidad que mide 33 x 30
X 29 mm, interpolar anterior con densidad promedio 40 UH,
sin repercusion sobre el sistema pielocalicial. Rifidén izquier-
do con lesion que mide 45 x 34 x 39 mm, en polo superior
densidad que va de 35 a 40 UH con repercusion sobre siste-
ma pielocalicial superior (figs. 3 y 4). Ambos rifiones mues-
tran la excrecion del medio de contraste por uréteres,
colectandose en vejiga; también se observan pequefas no-
dulaciones de origenes ganglionares en localizacion paraa-
ortica a nivel del hilio renal. Se realiz6 gamagrama renal

Figura 1

Tomografia computada, corte coronal donde se apre-
cia gran volumen tumoral de ambos rifiones.

para valorar la funcion renal utilizando radiofarmaco Tc99m
Tc DTPA (TechneScan MAG3™), se observo perfusion sincro-
nica pero asimétrica menor para el rifion izquierdo. El rindn
derecho se encuentra en forma, tamafo y situacién normal
con una concentracion adecuada del radiotrazador, fase ve-
nocapilar y transito adecuado con curva de eliminacion len-
ta y prolongada. Rifon izquierdo en situacién normal,
disminuido de tamafno con modificacion en morfologia habi-
tual y concentracion discretamente disminuida del radio-
marcador, fase venocapilar y de transito renal adecuado con
una curva de eliminacion deficiente, IFGRI 35.72 mL/min
(45% de contribucion) y IFGRD 42.34 mL/min (54% de contri-
bucion).

Se realiza nefrectomia bilateral conservadora de nefronas
(heminefrectomia bilateral) en la que se reporta como ha-
llazgo: tumor renal derecho solido de aproximadamente 60
x 40 mm, abarcando parte de vena cava inferior, tumor re-
nal izquierdo de aproximadamente 80 x 60 cm con multiples
adherencias, egresada estable de quiréfano a Unidad de
Cuidados Intensivos Pediatricos (UTIP), donde evoluciona
favorablemente al posquirrgico inmediato y mediato (figs.
5y 6), reportando uresis de 1 a 1.5 mL/Kg/h sin complica-
ciones, se egresa a sala de Urologia Pediatrica, evolucionan-
do sin complicaciones, por lo que se decide egresar
a domicilio. El reporte histopatoldgico de las piezas de he-
minefrectomia parcial reporta tumor de Wilms con areas
focales de anaplasia, limite quirdrgico sin lesion neoplasica.
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Figura 2 Tomografia computada, corte axial donde se apre-
cian ambos rinones con tumor de gran volumen.

Discusion

El tumor de Wilms comprende la gran mayoria de los tumo-
res renales en nifos, la bilateralidad es observada en so6lo
4% a 8% de los casos. La multimodalidad de tratamientos
para este tipo de tumores ha sido objeto de estudio en dé-
cadas pasadas, resultando en una tasa de supervivencia que
se aproxima a la del tumor de Wilms unilateral"?. Las metas
del tratamiento de un nino con tumor de Wilms bilateral son
erradicar todo el tumor y preservar la mayor cantidad posi-
ble de tejido renal normal, con la esperanza de disminuir el
riesgo de insuficiencia renal cronica®. El tumor de Wilms bi-
lateral NWTS-4 tuvo una menor sobrevida sin enfermedad
(SSE) y supervivencia general (SG), en comparacion con los
pacientes con tumor de Wilms localizado (incluyendo los de
histologia anaplasica), excepto en los pacientes en estadio
IV, en los que la SG fue mayor la de los pacientes con tumor
de Wilms bilateral. El estudio NWTS-4 informé que la super-
vivencia sin complicaciones (SSC) a 8 afos en los pacientes
con tumor de Wilms bilateral, de histologia favorable, fue
de 74% y la SG fue de 89%; para la histologia anaplasica, la
SSC fue de 40% y la SG fue de 45%*. El estudio NWTS-5 (COG-
Q9401) informé que la SSC a 4 afos en los pacientes con tu-
mor de Wilms bilateral fue de 61% y la SG fue de 81%; con la
histologia anaplasica, la SSC fue de 44% y la SG fue de 55%>°.
Se informd de resultados similares en pacientes con tumor
de Wilms bilateral en un estudio realizado en una sola insti-
tucion de Holanda, con una SG a 10 afos de 78% (N=41). En
este estudio, se vio una morbilidad significativa en términos
de insuficiencia renal (32%) y tumores secundarios (20%)’. La
incidencia de insuficiencia renal en etapa final, podria ser
un reflejo de que el estudio holandés tuvo un periodo de
seguimiento mas duradero.

El tratamiento cambié desde un abordaje inicial quirdrgi-
co a la quimioterapia preoperatoria, en un intento de redu-
cir el tamano del tumor y conservar el parénquima renal. El
primer ensayo del COG para estudiar formalmente los tumo-
res de Wilms bilaterales, refleja la recomendacion actual de
no llevar a cabo una biopsia inicial o laparotomia. No debe
intentarse la escision primaria del tumor, pero a los pacien-
tes se les debe administrar quimioterapia preoperatoria que

Figura 3 Tomografia excretora, donde muestra en el corte
corte coronal del rifion izquierdo, lesion que mide 45 x 34 x 39
mm, en polo superior.

contenga vincristina, dactinomicina y doxorrubicina. En una
serie de 49 pacientes con tumor de Wilms que recibieron
terapia preoperatoria segun las directrices de SIOP-93-01,
se determind que el momento de la cirugia era cuando no
habia mas pruebas de regresion del tumor por medio
de imagenes. La mediana de duracion del tratamiento fue de
80 dias previos a la cirugia para preservar la nefrona. La
tasa de SSC a 5 anos fue de 83.4% y la tasa de SG de 89.5%.
Todos, salvo uno de los pacientes, se sometieron a cirugia
para preservar la nefrona en al menos uno de los rifiones. No
obstante, 14% de los pacientes presentaron enfermedad re-
nal en estadio terminal®. Tal como se detalla en una revision
retrospectiva del St. Jude Children’s Research Hospital, en
otra serie, 9 de cada 10 pacientes con tumores de Wilms
bilaterales de histologia favorable se sometieron con éxito a
procedimientos bilaterales para preservar la nefrona, des-
pués de recibir quimioterapia preoperatoria®. Un paciente
de la serie sufrid de insuficiencia renal después de la cirugia
bilateral para preservar la nefrona. Dos pacientes con histo-
logia anaplasica murieron, aunque un paciente muri6é por
complicaciones del tratamiento. La SG para este grupo de
pacientes fue de 83%. Los autores recomiendan que se debe
considerar la cirugia bilateral para preservar la nefrona en
todos los pacientes que tengan tumor de Wilms bilateral con
histologia favorable, aunque los estudios de Imagenologia
preoperatoria indiquen que las lesiones son inoperables®.

Para los pacientes que se tratan con quimioterapia pre-
operatoria, es esencial evaluar la anatomia patoldgica tu-
moral después de 4 a 8 semanas. No esta claro el momento
ideal para hacer una biopsia o reseccion para los pacientes
que no se tratan en un protocolo, porque la reduccion mini-
ma de tamano puede reflejar la diferenciacion o histologia
anaplasica inducida por la quimioterapia.

Sin embargo, la terapia continua sin evaluar la patologia
tumoral de un paciente con tumor de Wilms bilateral, puede
aumentar los efectos secundarios sin proporcionar beneficio
adicional para el control tumoral. La histologia anaplasica
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Figura 4 Corte tomografico coronal donde se aprecia lesion de
baja densidad que mide 33 x 30 x 29 mm, interpolar anterior sin
repercusion sobre el sistema pielo-calicial.

se presenta en 10% de pacientes con tumor de Wilms bilate-
ral y responde precariamente a la quimioterapia. Una vez
que se realiza el diagndstico, se debe realizar una reseccion
completa. La formulacion del diagnoéstico no es directa, ya
que en una serie de 27 pacientes de NWTS-4, se observo una
patologia discordante en 20 casos; ello destaca la necesidad
de obtener tejido de ambos rifiones. Siete nifios, en quienes
con el tiempo se encontré que presentaban tumores anapla-
sicos difusos, se sometieron a biopsias centrales para es
tablecer el diagnostico; no obstante, la anaplasia no se en-
contrd en las biopsias centrales. La anaplasia se identifico
en solo 3 de 9 pacientes cuando se realizo una biopsia abier-
ta en cuna, y en 7 de 9 pacientes sometidos a una nefrecto-
mia parcial o total*.

Imagen macroscopica donde se muestra la lesion tu-
moral y tejido renal sano.

Figura 6

Figura 5 Imagen macroscopica posquirirgica donde se mues-
tra la lesion tumoral y corte de la pieza quirurgica.

Conclusion

El objetivo del tratamiento del tumor de Wilms bilateral es
la eliminacion de tejido tumoral y preservacion de la fun-
cion renal, en la actualidad esto se puede lograr con qui-
mioterapia inicial seguida de cirugia conservadora de
nefronas. Los regimenes quimioterapéuticos modernos pro-
ducen tasas de supervivencia del 90% y este éxito ha preci-
pitado un cambio en el énfasis a la reduccion de la toxicidad,
aunque América del Norte y Europa tiene diferentes filoso-
fias de la quimioterapia preoperatoria, el mensaje principal
es que la mayoria de los pacientes con tumor de Wilms pue-
den sobrevivir a largo plazo, independientemente de la
secuencia de las intervenciones terapéuticas; a pesar de
este éxito siguen existiendo los pacientes para quienes el
tratamiento actual es suboptimo incluyendo aquellos con
enfermedad anaplasica bilateral o recurrente.
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