Acta Médica del Centro/ Vol. 7 No.2 2013
INFORME DE CASO

Nefroblastoma renal en adultos. Presentacion de un caso

Renal nephroblastoma in adults: a case report

MSc. Dra. Esther Gilda Gonzalez Carmona
Dr. Oscar Bonilla Oliva
Dr. Marcos Chaviano Hernandez

Hospital Clinico Quirurgico “Arnaldo Milian Castro”, Santa Clara, Villa Clara, Cuba

RESUMEN

El nefroblastoma renal es una tumoracion sélida comun en la infancia que tiene una
incidencia anual de 7.8 por millon de nifos menores de 15 afos, con una edad
maxima de aparicion en el tercer afo de vida; su incidencia en adultos es
extremadamente rara y se estima en el 1% del total de los nefroblastomas -un
aproximado de 250 casos informados en la literatura-, su prondstico es mas
desfavorable que en el nifio pues, habitualmente, presenta un tipo histolégico mas
maligno y un estadio clinico mas elevado y el escaso numero de casos impide una
valoracion adecuada del tratamiento. Se presenta un paciente de 37 afios de edad
en el que hace 17 afos, en estudios realizados por pérdida de la vision e
hipertension arterial, se determind padecia un tumor renal -por el resultado
anatomopatologico resulté un tumor de Wilms-, con una supervivencia libre de
recidiva, asi como con una recuperacion total de los sintomas que lo llevaron a su
diagnostico.
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ABSTRACT

Renal nephroblastoma is a solid tumor common in childhood that has an annual
incidence of 7.8 per million children under 15 years of age, with a peak age of
onset in the third year of life. Its incidence in adults is extremely rare and is
estimated in 1% of the total number of nephroblastomas —about 250 cases
reported in the literature. Its prognosis is more unfavorable than in children
because it usually has a more malignant histological type and a higher clinical
stage. In addition, the low number case prevents a proper assessment of
treatment. The case of a 37-year-old patient is reported. Seventeen years ago, in
studies conducted due to vision loss and hypertension, it was determined that he
suffered from a kidney tumor, the pathological result showed it was a Wilms tumor.
He has had a survival free of recurrence, and a full recovery from the symptoms
that led to the diagnosis.
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El nefroblastoma infantil, denominado tumor de Wilms, es el tumor renal mas
frecuente en la infancia: supone mas del 80% y entre el 0.5 y el 0.8% de los
ingresos infantiles. Es el quinto tumor infantil en incidencia y el primero de los
tumores sélidos abdominales infantiles,* el 21% se diagnostican antes del primer
afno y el 50% antes de los tres y la edad media para el diagnostico es de 3.6 afios,
con una relacién varén/hembra de 0.78/1.? En contraposicién a la alta frecuencia
de su presentacion en la infancia la aparicion del tumor de Wilms en la etapa
adulta no deja de ser anecddtica: su incidencia en adultos es extremadamente rara
y se estima en el 1% del total de los nefroblastomas,?* con un total de 300 casos
informados en la literatura; en esta edad afecta por igual a hombres y mujeres,
con preferencia en la tercera década de la vida.*

Hasta 1930 la supervivencia rondaba el 30% y estaba basada, exclusivamente, en
la intervencion quirudrgica; en 1950 Friedalander introdujo la radioterapia, en 1954
se comenzd a emplear la actinomicina D y en 1963 la vincristina, lo que marco
hitos importantes que elevaban la supervivencia de este tipo peculiar de tumor
maligno y, en la actualidad, Farber anuncia una supervivencia del 83% mediante el
tratamiento multidisciplinario.®

La estadificacion preoperatoria es similar a la del carcinoma renal de células claras.
Ningun estudio por imagenes puede distinguir al tumor de Wilms del carcinoma
renal de células claras porque ambos pueden estar hipo, hiper o avascularizados.
Los pulmones son el sitio mas comun de aparicion de metastasis, que puede
afectar también al higado, al hueso, a la piel, al colon y al rifidn contralateral. La
evaluacién en el preoperatorio de las metéastasis es igual a la que se realiza en
otras neoplasias.

El National Wilms Tumor Study (NWTS) incluye los siguientes estadios:®

I- Tumor limitado al rifidn y completamente extirpado. La cipsula renal esta intacta
y el tumor no sufrié ruptura antes de la escision. Sin tumor residual.

II- Tumor se extiende a través de la capsula perirrenal pero fue completamente
extirpado. Puede haber siembra local combinada al flanco o el tumor pudo haber
sido biopsiado. Los vasos extrarrenales pueden contener trombos de tumor o
pueden estar infiltrados por este.

I1I- Tumor residual no hematdgeno confinado al abdomen: compromisos de
ganglios linfaticos, siembra peritoneal difusa, implante peritoneal, tumor mas alla
del margen quirdrgico macroscopico 0 microscopicamente o tumor no por
completo.

IV- Metastasis hematégenas en el pulmén, el higado, el hueso, el cerebro u otros
organos.

V- Compromiso renal bilateral en el momento del diagnostico.

Su origen es embrionario® y se desarrolla a partir del blastema metanéfrico
primitivo.?” El criterio diagnéstico anatomopatolégico exige la presencia de células
blasticas y estructuras embrionarias tubulares o glomerulares sin evidencia de
hipernefroma.? Es un tumor habitualmente solitario y frecuentemente encapsulado,
que crece por expansion, en el que la necrosis y la hemorragia son fendbmenos
frecuentes y en un 20% de los casos invade la vena renal.
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Kilton® establecié los criterios a seguir para considerar un tumor de Wilms como del
adulto: la edad -mayor de 15 afos-, la presencia de neoplasia renal primaria en
ausencia de elementos glandulares maduros de carcinoma de células renales y la
confirmacion histolégica de componente celular primitivo blastematoso y de
estructuras embrionarias tubulares o glomerulares.

La presentacion clinica mas frecuente del nefroblastoma es:

- Masa abdominal 50% - Hematuria 25%

- Dolor abdominal 30% - Hipertension arterial 40%

En el adulto los sintomas son inespecificos, pueden ser variables y presentarse
como en cualquier otra tumoracion renal; hasta el 25% de los casos presentan ya al
diagnostico metastasis, de preferencia pulmonares y, en el 30%, diseminacion
ganglionar locorregional.* En el 15% de los casos presentan anomalias congénitas
asociadas® (aniridia, sindrome de Beck With-Wiedemann), asi como neoplasias
secundarias. El tratamiento del nefroblastoma consiste en la combinacion de la
intervencion quirdrgica, la quimioterapia y la radioterapia; la nefrectomia parcial
queda reservada para tumores bilaterales o en caso de un diagnoéstico establecido
en las fases iniciales.*

En relacion al prondstico el 90% sobreviven cuatro afos después del diagndstico.
Comparativamente, el adulto con tumor de Wilms tiene, de forma significativa,
mucho peor pronéstico’® que el nifio para cualquier estadio o histologia, hay
estudios que reflejan solo un 20% de pacientes libres de la enfermedad a los tres
afios del tratamiento frente a un 80% en la infancia; el pronéstico® es peor que el
del carcinoma de células renales. La extensiéon tumoral se produce por la via
hematica y la linfatica, de modo que hasta un 25% de los adultos presentan
metdastasis, sobre todo pulmonares, en el momento del diagndéstico y cerca de un
30% tienen afectacidon ganglionar regional. No se conoce la explicaciéon para este
peor prondstico respecto al nifio pero parece multifactorial pues, a pesar de que la
neoplasia se diagnostica en estadios 111 o IV, en méas de un 50% de los adultos’ las
diferencias se mantienen cuando se compara por estadios.? Tampoco se ha aclarado
si puede tener relacibn con un mayor porcentaje de adultos con tumor
histolégicamente desfavorable, puesto que no hay diferencias microscopicas
aparentes’ con el tumor infantil ni en su procedencia embriolégica.

Los criterios diagnésticos y de tratamiento son, en el adulto, exactamente iguales
que en la infancia; sin embargo, tienen peor pronéstico debido a una mayor
frecuencia de estadios avanzados y al alto indice de recidivas, asi como a una pobre
respuesta al tratamiento; solamente el 20% de los pacientes adultos permanecen
libres de dolencia a los tres afios comparados con el 90% en nifios, por lo que se
recomienda un tratamiento agresivo de entrada.

Se presenta un paciente adulto que padece un nefroblastoma renal con la
particularidad de una evolucion satisfactoria.

PRESENTACION DEL PACIENTE

Paciente del sexo masculino, de 20 afos de edad, raza blanca, procedencia rural,
estado civil casado y oficio obrero agricola que comenzé con fiebre de 39 a 40
grados centigrados, escalofrios, nduseas, vomitos, cefaleas y dolores articulares que
dificultaban la marcha, ademéas tenia los 0jos rojos y las orinas oscuras. Estos
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sintomas fueron interpretados como una sepsis urinaria, llevdé tratamiento con
sulfaprin y mejord, hasta dias después que comenzd con dolor al movimiento de los
globos oculares de ambos ojos y pérdida de la vision (visiébn borrosa, no podia
definir el objeto), por lo que fue ingresado en el Servicio de Oftalmologia del
Hospital Clinico Quirargico “Arnaldo Milian Castro” con el diagnostico de papilitis
bilateral. El fondo de ojo mostré:

- Papilas hiperémicas con borramiento de los bordes

- Edema peripapilar

- Venas algo dilatadas y tortuosas

Dicho cuadro se acompafaba de cifras elevadas de tension arterial.

Otros estudios revelaron los siguientes resultados:

- Parcial de orina: 10 a 11 hematies por campo

- Hemograma: normal

- Creatinina: normal

- Rayos X de toérax: normal

- Electrocardiograma: normal

Se repitieron el fondo de ojo y el resto de los examenes oftalmoldgicos y se
concluyé como una neurorretinitis.

Se le indicaron un ultrasonido abdominal renal que proporcioné como resultado:
gruesa imagen tumoral compleja que mide 73x55mm de diametro con areas de
necrosis en su interior, con compresion del grupo calicial superior y desplazamiento
de dicho rifidbn hacia abajo, cuadro sonografico compatible con un tumor renal
necrosado; resto del estudio normal; un rayos X urograma descendente: rifidén
derecho aumentado de tamafo a expensas del polo superior que impresionaba de
aspecto tumoral, con calcificaciones centrales y peri tumorales, con signos de
compresion y desplazamiento del grupo calicial superior con buena eliminacion
bilateral y rifidn izquierdo normal y una tomografia axial computadorizada (TAC)
que ofrecio el siguiente resultado: a nivel del polo superior del riidn derecho
se observO una imagen tumoral hiperdensa de contornos irregulares que
comprimia la capsula y media 7x5cm en relacion con un proceso neoformativo renal
(figura 1).

Figura 1. TAC: imagen tumoral hiperdensa de contornos irregulares

Se discutiéo y se decidié el tratamiento quirdrgico ante la sospecha de un tumor
renal derecho (hipernefroma). Se le realiz6 una nefrectomia radical ampliada
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mediante una incisién lumbar y se observd en la diseccion un rindn aumentado de
tamafo a expensas de su polo superior, adherido a la grasa pero sin infiltrarla, por
lo que con facilidad se logré su completa extirpacion (figuras 2 y 3).

Figura 2. Pieza quirargica (aspecto Figura 3. Pieza quirdrgica (rifidn seccionado)
macroscopico)

Se envio al Departamento de Anatomia Patoldégica donde, microscopicamente,
observaron la presencia de un tumor de 8x9cm limitado por la capsula y friable vy,
microscopicamente, areas de necrosis y hemorragia con pequefas células. Se
concluyé como nefroblastoma monomorfo con patron tubular bien diferenciado y
estructuras glomerulares.

El enfermo evolucioné satisfactoriamente y fue egresado con ese resultado
histopatologico. Fue remitido al Servicio de Oncolégica del Hospital “Celestino
Hernandez”, donde se decidio realizar tratamiento radiante y quimioterapia durante
10 semanas con vincristina 0.05mg/kg y 0.067mg/kg de dactinomicina la semanas
12, 15y 18.

COMENTARIO FINAL

En la edad adulta este tipo de tumor propio de la infancia es extremadamente raro
y, aunque estén descritas peores supervivencias y mayor agresividad, puede y debe
tratarse con iguales protocolos que los empleados en la infancia y seguir cualquiera
de los dos grandes grupos cooperativos existentes, el NWTS americano y el
International Society of Paediatric Oncology (SIOP) europeo 1.

El tumor de Wilms es una enfermedad curable en la mayoria de los nifios afectados
-mas del 90% sobreviven cuatro afios después del diagndstico- y su prondstico esta
relacionado no solo con la etapa de la enfermedad en el momento del diagndstico
sino con las caracteristicas histopatologicas y el tamafno del tumor y la edad del
paciente del tumor; ademas, con la estrategia del equipo multidisciplinario que lo
atiende.
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Durante 17 afos se ha chequeado periddicamente a este paciente, con una
supervivencia libre de recidiva, asi como con una recuperacion total de los sintomas
y los signos que lo llevaron a su diagnéstico.
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