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RESUMEN

Introduccion: El tumor de Wilms es una neoplasia renal embrionaria. Representa el 7 % de los canceres
pediatricos, mayor frecuencia entre 2 y 5 afios, generalmente afecta un rifion; los tumores sincronicos
bilaterales ocurren en un 10 % de los casos. Los estudios imagenologicos son imprescindibles para
realizar un correcto diagnostico y orientar el abordaje inicial para cada paciente. Objetivo: Destacar la
importancia del diagnostico por imagenes de la neoplasia intraabdominal maligna mas frecuente en
nifios. Presentacion de caso: nifia de 3 afios con masa en flanco izquierdo, peso estacionario, micro
hematuria e hipertension arterial, estudios imagenologicos mostraron gran masa que ocupa casi todo el
organo, con diagnostico altamente sugestivo de tumor de Wilms. Conclusion: El tumor de Wilms es una
patologia oncologica que sucede en pacientes pediatricos de temprana edad. La excelente evaluacion
fisica y el empleo oportuno de las técnicas de imagen, establece la diferencia entre un diagndstico

temprano y uno tardio.
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Wilms tumor: imaging diagnosis in a preschool patient. Case report

ABSTRACT

Introduction: Wilms tumor is an embryonal renal neoplasm. It represents 7% of pediatric cancers, most
frequently between 2 and 5 years of age, and generally affects one kidney; bilateral synchronous tumors
occur in 10% of cases. Imaging studies are essential to make a correct diagnosis and guide the initial
approach for each patient. Objective: To highlight the importance of imaging diagnosis of the most
frequent malignant intra-abdominal neoplasm in children. Case presentation: 3-year-old girl with a mass
in the left flank, stationary weight, micro hematuria and arterial hypertension. Imaging studies showed
a large mass occupying almost the entire organ, with a diagnosis highly suggestive of Wilms tumor.
Conclusion: Wilms tumor is an oncological pathology that occurs in pediatric patients of early age. The
excellent physical evaluation and the timely use of imaging techniques establish the difference between

an early and a late diagnosis.
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INTRODUCCION

El tumor de Wilms, también conocido como nefroblastoma, es una neoplasia renal embrionaria que fue
descrita por primera vez en 1814 por Thomas Rance. En 1899, el cirujano aleman Max Wilms detallo
sus caracteristicas principales, asociando su nombre al tumor.! Es la segunda neoplasia abdominal mas
comun en la infancia, representando mas del 90% de los tumores renales en nifios.”

En los Estados Unidos, se estima que hay una incidencia de 8 casos de tumores renales malignos por
cada millon de nifios menores de 15 afios, por afio. La prevalencia es de 1 en 10,000 nifios y constituye
entre el 6 y el 7% de todas las neoplasias malignas pediatricas. En México, se reporta una frecuencia del
4 al 6% entre todas las neoplasias malignas.? En Ecuador, de acuerdo con el VI informe de registro de
tumores de SOLCA del afo 2015, los tumores renales presentaron una tasa de incidencia de 4 casos por
cada millon de nifios en el mismo grupo de edad. Estos tumores afectan mas a las nifias que a los nifios,
con una relacion de 1 a 0,92.°

Aproximadamente el 2% de los casos tiene antecedentes familiares, sin embargo, cerca del 10% de estos
nifios presentan condiciones congénitas que los predisponen al desarrollo del tumor. Su manifestacion
clinica es como una masa palpable en el abdomen, que puede ser unilateral o bilateral y generalmente
es asintomatica. Otros sintomas que pueden presentarse incluyen hematuria, dolor, pérdida de peso o
hipertension arterial en un 20-30% de los casos. Las presentaciones atipicas ocurren en
aproximadamente un 10% de los casos y son el resultado de la compresion de 6rganos adyacentes o la
infiltracion vascular.!

Las técnicas de imagenologia son esenciales para un diagndstico preciso y para guiar el abordaje inicial
de cada paciente. El ultrasonido (US) es el estudio inicial mas comunmente utilizado y puede revelar
una masa renal grande, heterogénea y bien delimitada. Utilizando Doppler, permite evaluar la invasion
tumoral en la vena renal o la vena cava inferior. Los estudios adicionales para la estadificacion incluyen
la Tomografia Axial Computarizada (TAC) y la Resonancia Magnética Nuclear (RMN), los cuales
muestran una gran masa renal con realce heterogéneo, conocido como el "signo de la garra”". La TAC
es la técnica preferida para la evaluacion de metastasis pulmonares. '

Aunque el diagnodstico inicial es clinico e imagenolédgico, el diagndstico definitivo se obtiene a través

del analisis histopatologico. El tratamiento puede incluir reseccion quiriirgica, quimioterapia y

RE d_




radioterapia. La tasa de supervivencia global es aproximadamente del 73%. Es fundamental el manejo
adecuado de las masas abdominales, ya que los avances en el diagnostico y tratamiento del tumor de
Wilms han mejorado significativamente el prondstico para los nifios que padecen esta enfermedad.*

El diagndstico diferencial por imagen debe considerar el neuroblastoma, el cual, a diferencia del tumor
de Wilms, desplaza los vasos adyacentes en vez de englobarlos. Ademas, se deben tener en cuenta otros
tumores renales,! esto incluye considerar el linfoma de Burkitt, la leucemia, el rabdomiosarcoma.
También deben evaluarse procesos benignos como los abscesos, la hidronefrosis y la enfermedad
poliquistica. En los primeros meses de vida, el tumor renal mas comin es el nefroma mesoblastico
congénito, mientras que en los adolescentes es crucial descartar el carcinoma renal.’

Hay casos en los que el diagnoéstico del tumor de Wilms no es claro, ya sea por los hallazgos en las
imagenes o por la edad del paciente, lo que los convierte en un reto particular. En este contexto, se ha
evidenciado que varios hallazgos de imagen pueden ayudar a diferenciar entre tumores de origen renal
y no renal, como el "signo de la arteria nutricia prominente" y el "signo del pico". No obstante, existen
pocos estudios que traten especificamente la diferenciacion entre tumores de Wilms y otros tumores
basandose en hallazgos de imagen.®

Existen diversos hallazgos de imagenologia caracteristicos de los tumores renales en pediatria que nos
permite diferenciar de un TW, como la presencia de tejido adiposo en angiomiolipomas, calcificaciones
en tumores renales osificantes en nifios, o quistes en nefromas quisticos. En otros tumores renales
infantiles, como el tumor rabdoide, un cancer mas agresivo asociado al desarrollo de tumores en la fosa
posterior, es comun observar colecciones de liquido subcapsular en los estudios de imagen. En la
mayoria de los casos, los tumores renales pediatricos son grandes al momento del diagndstico, lo que
puede dificultar el diagndstico del tumor de Wilms basado en imagenes.¢

El 80% de estos tumores se presentan en nifios menores de 5 afios, con una mayor incidencia entre los
2 y 3 afios de edad. Los tumores de Wilms son los tumores renales mas comunes en la poblacion
pediatrica, representando el 90% de los casos. En este contexto, se ha informado que las imagenes
ponderadas por difusion son utiles para predecir los tipos histologicos de los tumores de Wilms. Valores

bajos de coeficiente de difusion aparente (ADC) se han asociado con tipos histologicos de alto riesgo,

facilitando asi una mejor planificacion quirargica y seleccion personalizada de quimioterapia.®
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El objetivo principal de este trabajo es describir los hallazgos de imagenologia de los tumores renales
de Wilms en nifios. Los nifios tienen tasas mas altas de nefrectomia radical en comparacion con los
adultos. Por lo tanto, los estudios de imagen en estos pacientes se han centrado en la planificacion
quirargica y la deteccion de metastasis. Sin embargo, la tomografia computarizada o la resonancia
magnética transversal proporcionan detalles anatomicos excelentes y han mejorado la precision del
diagnostico de los tumores renales infantiles. Por ejemplo, el uso de la resonancia magnética, que
inicialmente se limitaba a diferenciar los tumores de Wilms de los restos nefrogénicos y a detectar la
trombosis de la vena cava inferior, ahora se ha expandido como herramienta para estudiar los tumores
renales.®

Caso clinico

Una nifia de 3 afios de edad presentd “bulto” palpable de gran tamafio en el flanco izquierdo, dolor
abdominal leve 9 dias de evolucion, niega fiebre o vomitos. La sensacion de masa en el flanco izquierdo
habia aumentado progresivamente de tamafio, pero no habia dolor asociado, ni hinchazén en otras partes
del cuerpo, ni hematuria visible, se pudo detectar microhemoglobunuria en la estancia hospitalaria, no
se evidencio reduccion en la produccion de orina, ni hinchazén en las piernas ni en la cara, ni tos ni
dificultad para respirar, pero si dificultad para ganar peso por lo que presento multiples visitas por
control médico. Si existe antecedente familiar de tumor renal en abuela paterna. En el examen fisico, el
abdomen estaba distendido, con sensacion de plenitud en el flanco izquierdo y distension del abdomen.

En la radiografia simple de abdomen se evidencia radio opacidad en flanco izquierdo, desplazamiento

de asas intestinales. (Fig. 1)




Fig. 1 En la radiografia simple de abdomen se evidencia radio opacidad en flanco izquierdo,
desplazamiento de intestinales

En el ultrasonido se observo riiidn izquierdo aumentado de tamafio de aspecto heterogéneo por presentar
gran imagen hiperecogénica heterogénea de aspecto solido que desestructura la anatomia renal con
crecimiento hacia mesogastrio y flanco izquierdo con desplazamiento de estructura vecinas que al
doppler color presenta discreta vascularizacion central que mide 10.36 X 8.58 cm sugestivo de masa
renal izquierda a investigar. Rifion derecho de aspecto ecografico conservado en tamafio y forma (Fig.
2a, 2b, 2¢). No se observo liquido libre intraperitoneal que indicara ascitis. El higado, el bazo, la vesicula
biliar, el lecho pancreatico y la zona paraadrtica eran normales.

Fig. 2a Rifién izquierdo aumentado de tamafio de aspecto heterogéneo por
presentar gran imagen hiperecogénica heterogénea de aspecto solido que desestructura la

anatomia renal con crecimiento hacia mesogastrio y flanco izquierdo con desplazamiento de
estructura vecinas
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Fig. 2b Se visualiza imagen heterogénea al doppler color presenta discreta
vascularizacion central.
' L gt e s s e

Rifion Derecho

En la Tomografia se observo un desplazamiento de las asas intestinales hacia el lado contralateral y la
masa cruzo la linea media y desplazo la aorta y la vena cava inferior hacia el lado contralateral, pero sin
encapsularlas (Fig. 3). El rifion derecho también tenia una posiciéon normal y media 7.3 cm x 3.3 cm de

longitud y profundidad en la ecografia y mostraba una densidad parenquimatosa normal, asi como una

excrecion rapida y satisfactoria del medio de contraste en TC. (Fig. 4)




Fig. 3. Se observa gran masa renal izquierda que cruza la linea media y desplaza la aorta y la vena
cava inferior hacia el lado contralateral, pero sin encapsularlas.

Fig. 4. Se visualiza rifion derecho con posicion, medidas acorde a edad de paciente, con densidad
parenquimatosa normal, asi como una excrecion rapida y satisfactoria del medio de contraste.




La paciente también se sometié a una imagen por resonancia magnética abdominal, que revel6 una
enorme masa heterogénea con componentes solidos y quisticos en el rifién izquierdo. Se observo algo
de tejido renal normal en el polo superior. La masa mostré un realce heterogéneo de las areas solidas
(Fig. 5) y media 11 cm x 9 cm de longitud y profundidad (Fig. 6). La vena renal izquierda no mostro
ningun defecto de llenado intraluminal que sugiriera un trombo tumoral. (Fig. 7).

No se observo calcificacion dentro de la masa. Se observé medio de contraste dentro de la porcion
calicial del polo superior, no se visualizo el uréter izquierdo. Se evidenci6 un efecto de masa como se
evidencio a la palpacion del abdomen.

Fig. 5 Se observé algo de tejido renal normal en el polo superior. La masa mostré un realce
heterogéneo de las areas solidas




Fig. 6 Resonancia magnética abdominal, reveld6 masa heterogénea con componentes sélidos y
quisticos en el rii6n izquierdo que mide 11x9 cm.

Fig. 7 La vena renal izquierda no mostré ningin defecto de llenado intraluminal que sugiriera un
trombo tumoral.

La paciente presentaba tension arterial elevada para su grupo etario 121/77 mmHg por lo que se derivo
con Cardiologia y mantiene tratamiento con antihipertensivos. Los genitales externos eran normales. El
hemograma completo era normal a excepcion de Hb 11.2 g/dL con un hematocrito del 33.7%, con

formula leucocitaria normal. El nitrégeno ureico en sangre y la creatinina eran normales. El analisis de
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orina evidencio hemoglobinuria. El diagndstico clinico - imagenoldgico era un nefroblastoma unilateral
estadio I1I, NO, MX: también era necesario descartar un neuroblastoma.

La paciente inicid tratamiento preoperatorio en grupo de alto riesgo semana 1 (vincristina, dactinomicina
y doxorrubicina) Su cirugia planificada el 15/01/2025 (nefrectomia radical izquierda). Pendiente iniciar
quimioterapia postoperatoria.

La histopatologia corrobord tumor de Wilms sin areas de anaplasia, componente blastemal 70%,
componente mesenquimal 15%, componente epitelial 15%, con necrosis del 20%. No contiene
elementos heter6logos, el tumor infiltra en seno renal menos de 5 mm y tejido perirrenal, no se observa
compromiso de vena renal, existe extension a la capsula renal.

El tumor de Wilms surge tipicamente de los precursores mesodérmicos del parénquima renal [3].
Alrededor del 75 % de los nifios son diagnosticados entre los 2 y los 5 afios de edad, y la edad media es
de 3,5 afios. Se trata de una nifia de 3 afios que present6 dolor leve en el flanco izquierdo. El caso se
presenta para destacar el papel de las imagenes en el diagnostico del TW.

Discusion

El 80% de estos tumores se presentan en nifios menores de 5 aflos, con una mayor incidencia entre los
2 y 3 afios de edad. Los tumores de Wilms son los tumores renales mas comunes en la poblacion
pediatrica, representando el 90% de los casos.® Este paciente tiene 3 afios. Patologicamente, estos
tumores suelen estar bien delimitados o presentarse macrolobulados, siendo frecuente la presencia de
areas de hemorragia y necrosis central.’

Aproximadamente el 5% de los pacientes con tumor de Wilms presentan mutaciones constitucionales
en el locus 11p13, conocido como WT1. También se observan defectos genéticos o epigenéticos en el
cromosoma 11p15, denominado gen WT2. Las mutaciones germinales de WT1 son mas frecuentes en
nifios con TW y con alguno de los siguientes sindromes: WAGR (que incluye tumor de Wilms, aniridia,
anomalia genitourinaria y retraso mental), Denys-Drash (que abarca anomalias genitourinarias como
hipospadias y testiculos no descendidos) o Frasier (caracterizado por hermafroditismo masculino,
amenorrea primaria, insuficiencia renal cronica y otras anomalias). En el presente caso no se observaron

condiciones asociadas."”’
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Clinicamente, los pacientes con tumor de Wilms pueden presentar hematuria macroscopica, dolor
abdominal o hipertension, observandose estos sintomas en hasta una cuarta parte de los casos. En
aproximadamente el 10% de los pacientes también se ha observado fiebre, anorexia y pérdida de peso.!’
Este paciente presento dolor abdominal, hipertension, hematuria microscopica, anorexia y dificultad
para ganancia de peso.

En las imagenes, el tumor de Wilms usualmente se presenta como una masa solida intrarrenal con
pseudocépsula, distorsionando el parénquima renal y el sistema colector!®’, como se observo en este
paciente. Generalmente, el tumor se extiende por invasion directa y desplaza las estructuras adyacentes,
pero no suele encapsularlas ni elevar la aorta,*” lo cual fue observado en los hallazgos de imagen. Tal
encapsulamiento o elevacion es una caracteristica distintiva del neuroblastoma.®’

En la ecografia, la masa muestra una ecogenicidad heterogénea, lo cual indica la presencia de
hemorragia, grasa o necrosis, %7 asi como se observa en la ecografia de este paciente, es esencial
examinar la vena cava inferior para detectar la extension del tumor.” En este paciente no se observo
afectacion de la vena cava inferior, ni vena renal.

La tomografia computarizada (TC) también revela la heterogeneidad de la masa y es util para detectar
metastasis en ganglios linfaticos, asi como areas de calcificacion y grasa.®” En este paciente se identifico
una masa heterogénea. La administracion intravenosa de contraste es esencial para identificar ganglios
linfaticos, metastasis hepaticas, la extension del tumor a la vena renal o a la vena cava inferior, tumores
sincronicos en el lado opuesto y la presencia de restos nefrogénicos atrofiados ®7; estos hallazgos no se
observaron en esta paciente.

En la resonancia magnética, el tumor de Wilms presenta una intensidad de sefial baja en las imagenes
ponderadas en T1 y una alta intensidad de sefial en las imagenes ponderadas en T2. La resonancia
magnética también permite evaluar la permeabilidad de la vena cava y la presencia de enfermedad
multifocal.*” Los tumores de Wilms suelen ser muy grandes y pueden causar una distorsion significativa
de las estructuras adyacentes.

En muchos nifios, la informacion necesaria para la cirugia y su planificacion puede obtenerse mediante

6,7

una ecografia meticulosa y una tomografia computarizada con contraste,’ como se hizo en este

paciente. Las metastasis ocurren con mayor frecuencia en los pulmones (85%), el higado y los ganglios
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linfaticos locales. Similar al carcinoma de células renales, el tumor también puede producir trombos en
la vena renal, la vena cava inferior y la auricula derecha, lo cual es caracteristico de la enfermedad
avanzada.” Sin embargo, estos hallazgos no se observaron en este paciente.

El tratamiento del tumor de Wilms generalmente incluye una nefrectomia seguida de quimioterapia
adyuvante. La quimioterapia prequirtrgica puede utilizarse para reducir el tamafio del tumor y mejorar
los resultados.” En algunos casos, también se recomienda la radioterapia local en el lecho tumoral, y la
irradiacion abdominal completa puede emplearse cuando hay un tumor macroscépico, derrame durante
la cirugia o implantacion de un tumor peritoneal.’” Las técnicas de imagen son fundamentales después
de la quimioterapia. Se ha descubierto que, tras la quimioterapia, la resonancia magnética puede
diferenciar entre el tumor de Wilms activo (brillante en imagenes ponderadas en T2 y secuencias STIR
de supresion de grasa) y el tumor inactivo y tratado (oscuro en imagenes ponderadas en T2 y secuencias
STIR).

La opcion mas concluyente y el tratamiento gold estandar es la nefroureterectomia con cirugia
ipsilateral. El muestreo de linfaticos debe realizarse en ganglios perihiliares, periadrticos o pericavales.
La razon por la que el muestreo es tan importante, porque es esencial para una adecuada estadificacion
y planificacion del tratamiento postoperatorio. Ademas, la extirpacion cuidadosa del tumor sin rotura ni
derrame es crucial, ya que estos pacientes tienen un riesgo seis veces mayor de recaida abdominal local.”
En el caso de nuestra paciente recibié quimioterapia neoadyuvante, nefrectomia radical y se encuentra
en espera de sesiones de quimioterapia adicional por ser grupo de alto riesgo estadio 111, la histopatologia
corrobor6 como tumor de Wilms sin areas de anaplasia, componente blastemal 70%, componente
mesenquimal 15%, componente epitelial 15%, con necrosis del 20%. No contiene elementos
heterdlogos, el tumor infiltra en seno renal menos de 5 mm y tejido perirrenal, no se observa compromiso
de vena renal, existe extension a la capsula renal.

CONCLUSION

Los nifios con tumor de Wilms pueden presentar una masa abdominal asintomatica, y en algunos casos,
los padres, cuidadores o pediatras la detectan por casualidad. En el paciente, el hallazgo de la masa
abdominal fue incidental, lo que resalta la importancia de realizar evaluaciones médicas periodicas para

un diagndstico temprano y oportuno.
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