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El tumor de Wilms de localización extrarrenal es extremadamente
raro. Hay únicamente 50 casos descritos hasta la actualidad. Su pato-
genia es controvertida, creyéndose que nace de restos metanéfricos o
mesonéfricos ectópicos1.

Presentamos un caso de tumor de Wilms localizado en la glándula
suprarrenal izquierda en una niña de tres meses de edad. Se describen
los hallazgos radiológicos en el estudio de ecografía y TC, realizándo-
se el diagnóstico diferencial con las masas suprarrenales en edad pe-
diátrica. El diagnóstico definitivo es siempre histológico.
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Adrenal Wilms tumor: 
A case report

Extrarenal Wilms tumor is extremely rare. There have been only 50
cases described up to now. Its pathogenesis is controversial and belie-
ved to arise from metanephric remains or ectopic mesonephric structu-
res. We reported a case of left adrenal gland Wilms tumor in a 3
month-old girl. Ultrasound scan and TC radiological findings are des-
cribed, the differential diagnosis being made with pediatric suprarenal
tissue. The definitive diagnosis is always histological.

El tumor de Wilms de situación extrarrenal es raro. Su exis-
tencia debe excluir en primer lugar el tumor primario renal.

El lugar más frecuente de presentación es en el retroperitoneo,
pelvis y área inguinal. La histología y evolución es la misma que
la de los tumores de Wilms de origen renal2. Presentamos el caso
de una niña de tres meses de edad con masa palpable en el hipo-
condrio izquierdo, diagnosticada por métodos de imagen como
masa en la suprarrenal izquierda. El examen histológico estable-
ce el diagnóstico de tumor de Wilms de localización adrenal.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Niña de tres meses de edad remitida a nuestro servicio por
masa palpable en hipocondrio izquierdo.

La radiografía de abdomen es normal. En la ecografía se de-
muestra una masa a nivel del área suprarrenal izquierda, isoeco-
génica, homogénea, de 20 × 13 mm, perfectamente separada del
riñón (fig. 1). La tomografía computarizada (TC) que se realiza a
continuación evidencia una masa isodensa con escaso realce tras
la administración de contraste intravenoso (figs. 2A y 2B). El es-
tudio de extensión es negativo.

La analítica sólo demuestra una elevación de los enzimas he-
páticos (GOT 84 U/L, GPT 120 U/L, GGT 61 U/L) y de las fos-

fatasas alcalinas (168 U/L). Catecolaminas, enolasa, metayodo-
bencilguanidina y el estudio de médula ósea son normales.

Se interviene con la sospecha diagnóstica de neuroblastoma,
realizándose laparotomía transversa con apertura retroperitoneal
izquierda, encontrando tumoración sólida suprarrenal de 2 × 2
cm que englobaba la cápsula adrenal. Se practica exéresis com-
pleta de la masa y de la glándula suprarrenal. El postoperatorio
transcurre sin complicaciones.

El examen histológico macroscópico ve un nódulo bien en-
capsulado de diámetro máximo de dos centímetros y medio que
se acompañaba de glándula suprarrenal en su superficie externa.
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Fig. 1.—Ecografía abdominal. Corte coronal en el hemiabdomen iz-
quierdo. Masa suprarrenal izquierda, homogénea, de 20 × 13 mm. 

B: bazo. RI: riñón izquierdo.
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En la superficie de sección del nódulo se observa, en su mayor
parte, tejido necrótico con un área central de color gris blanque-
cino. El estudio microscópico determina tumor de Wilms clásico
de histología favorable sin invasión capsular.

No recibe tratamiento coadyuvante, estando libre de enferme-
dad a los cuatro años.

DISCUSIÓN

Existe un grupo de tumores en la infancia originados a partir
de restos embrionarios: tumores disontogénicos o disembriona-
rios, entre los cuales están el neuroblastoma, el retinoblastoma,
el hepatoblastoma y el nefroblastoma. En ocasiones, estos tumo-
res se pueden presentar de forma poco usual en cuanto a su loca-
lización primaria o su histología1.

Lo primero por parte del anatonopatólogo para establecer el
diagnóstico de Wilms extrarrenal es descartar elementos terato-
matosos en el tumor, ya que se han descrito teratomas con resto
nefroblásticos, y éstos se deben considerar teratomas3. Un diag-
nóstico de tumor de Wilms extrarrenal debe excluir asimismo tu-
mor primario renal con metástasis extrarrenales.

La localización más frecuente de un tumor de Wilms extrarre-
nal es el retroperitoneo, seguida de la región inguinal, la pelvis,
el tórax y la piel. La localización es importante para comprender
la embriogénesis de este tumor.

El origen del tumor de Wilms renal es el blastema metanéfri-
co, pero sobre la histogénesis del Wilms extrarrenal hay varias
teorías, postulándose que se pueda originar de focos remanentes
metanéfricos o mesonéfricos extrarrenales (blastema metanéfri-
co heterotópico o mesonefros ortotópico)1,4-5. La persistencia de
remanentes del conducto mesonéfrico en la pared del cérvix, la
vagina y la región inguinal, pueden explicar su origen mesoné-
frico. Los casos de tumores yuxta o pararrenales apoyan la teoría
de que sea una extrusión de blastema metanéfrico el que origine
el tumor.

La forma de presentación clínica depende del lugar donde se
origine. La edad media en el momento del diagnóstico son los
cuatro años y medio, semejante al nefroblastoma renal.

En la mayoría de los casos publicados, el tumor de Wilms 
extrarrenal aparece por imagen (ecografía, TC y RM), como una
masa sólida relativamente homogénea, pero que al igual que 
el de localización renal puede presentar focos de hemorra-
gia o necrosis, siendo en estos casos heterogéneos6. Hay algún
caso descrito con amplios componentes quísticos que recuer-
dan la forma de presentación de los tumores de Wilms quísti-
cos7. No se han demostrado la presencia de calcificaciones en
ninguno de los casos registrados. Pueden presentar invasión 
local.

La estadificación de los tumores extrarrenales es igual que la
de los tumores Wilms de localización renal y seguirán el mismo
tratamiento oncológico. Nuestro caso es un estadio I con histolo-
gía favorable, por lo que se realizó de acuerdo al protocolo de la
SIOP, cirugía sin necesidad de tratamiento quimioterápico adyu-
vante. El pronóstico de estos tumores es igual al nefroblastoma
renal8.

Ante una masa suprarrenal en una niña de tres meses se debe
pensar siempre en un tumor de origen neural (neuroblastoma
congénito lo más frecuente). Las hemorragias a dicho nivel, a los
tres meses, están ya en fase de involución. Tumores menos pro-
bables son los adenomas, carcinomas y feocromocitomas.
Aunque el tumor de Wilms entraría dentro de una amplia lista de
diagnósticos posibles, sólo la histología nos da el diagnóstico de-
finitivo, entre otras cosas por la ausencia de marcadores tumo-
rales.
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Fig. 2.—TC abdominal sin (A) y tras (B) inyección de contraste intravenoso. Masa isodensa suprarrenal izquierda con escasa captación de contras-
te. No evidencia de calcificaciones ni adenopatías locorregionales.
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