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RESUMEN

TUMOR DE WILMS DEL ADULTO

El tumor de Wilms es una neoplasia renal maligna de origen embrionario de aparicion excepcio-
nal en la edad adulta. Clinica y radiolégicamente resulta indistinguible del carcinoma de células
renales, por lo que su diagnéstico es anatomopatolégico. Su estructura puede ser quistica y debe ser
considerado en el diagnéstico diferencial de la lesién quistica renal.

El pronostico en el adulto es peor que en la edad pediatrica debido a la mayor incidencia de recu-
rrencia tumoral, a la falta de respuesta a los quimioterapicos clasicos utilizados tras la exéresis qui-
rurgica en ninos y al estadio avanzado en el momento de la presentacion clinica, como hallazgo
casual de una masa abdominal asintomatica en el 75% de los casos.

Presentamos un nuevo caso de nefroblastoma del adulto en una mujer de 29 anos, que debuto
clinicamente como célico nefritico, con una configuracién inicial ecografica de masa renal quistica
con posterior evolucion a lesion solida.

Se carece por el momento de guias de tratamiento quimioterapico post-operatorio establecidas,
pero algunos autores sugieren el empleo de carboplatino y etopésido debido a su comprobada efica-
cia en tumor de Wilms recurrente o refractario. Tras la administracién de dichos farmacos, nuestra
paciente permanece asintomatica y sin recidiva tumoral 18 meses después de la cirugia.

PALABRAS CLAVE: Tumor de Wilms. Nefroblastoma. Adulto.

ABSTRACT

ADULT WILMS’ TUMOR

Wilms’ tumor is a malignant embryonic renal neoplasm that is exceptional in adults. There are
not clinical data or radiographic investigations that can distinguish it from renal cell carcinoma. So
the diagnostic is based in the pathological evaluation. It may be cystic and must be consider in the
differential diagnosis of cystic lesions of the kidney.

The prognosis of Wilms’ tumor in adults is worse than in children because of the high recurrence,
the lower response rate to chemotherapy regimens and the advanced stage at the time of clinical pre-
sentation, like an asymptomatic abdominal mass in 75% of the cases.

We report a new case of nephroblastoma in a 29 years old woman presenting like a renal colic,
with a cystic configuration by abdominal ultrasound initially, that changed into a solid renal mass
later. There is not a definitive treatment protocol currently but some authors suggest a combination
chemotherapy with carboplatin and etoposide because it is very effective in recurrent or refractory
adult Wilms’ tumor.

Our patient remains asymptomatic and without evidence of recurrence 18 months after the

surgery.
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U presentacion de un tumor de Wilms, carac-
eristico de la infancia, en la edad adulta es
muy infrecuente, suponiendo aproximadamente
el 1% de todos los nefroblastomas!2. Afecta por
igual a hombres y mujeres con preferencia por la
tercera década de la vida3. Su origen es embrio-
nario, desarrollandose a partir del blastema
metanéfrico primitivol45. La clinica y las prue-
bas complementarias radiologicas no permiten el
diagnéstico diferencial con otras neoplasias rena-
les*. El criterio diagnostico anatomopatologico
exige la presencia de células blasticas y estructu-
ras embrionarias tubulares o glomerulares sin
evidencia de hipernefroma!-5-5,

El tratamiento clasico con cirugia radical,
radioterapia segun el estadio y quimioterapia, no
ha tenido buenos resultados en el adulto, siendo
peor su pronéstico respecto al nifio, a pesar de su
origen embrionario comun y una histologia
microscopicamente idéntica®, por lo que se han
propuesto multiples protocolos quimioterapicos,
no existiendo una guia de tratamiento bien esta-
blecido por el momento.

CASO CLINICO

Mujer de 29 anos de edad, sin antecedentes
patologicos de interés, que acudi6 inicialmente a
la consulta de Urologia por un célico nefritico
derecho no complicado a la edad de 26 anos, sin
hematuria ni clinica miccional, presentando ana-
lisis de sangre y orina dentro de la normalidad.
Se solicité una ecografia abdominal en la que se
apreciaba una imagen quistica de 3 cm en el polo
superior del rifién derecho (Fig. 1), con mala dife-
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renciacién cortico-sinusal y alguna calcificacion,
pero sin dilatacién de la via urinaria.

Dos anos después presenté nuevos episodios
de coélico nefritico derecho intermitente, por lo
que se realizaron urografias intravenosas que
informaban de imagen de desplazamiento y dila-
tacion de los calices medios y superiores del
rinén derecho compatible con quistes renales y
una litiasis radio-opaca en un caliz mediorrenal
derecho (Fig. 2). En este momento la ecografia
de control (Fig. 1) evidenci6 una masa renal
derecha sélida hiperecogénica de 10 cm de dia-
metro mayor, con alteracion del contorno y del
seno renal, calcificaciones puntiformes en su
interior y caliectasia de los grupos medio y
superior. El eco-doppler mostraba la vasculari-
zacion interna de dicha masa renal, siendo el
diagnostico radiolégico compatible con hiperne-
froma, sin poder descartar una pielonefritis
xantogranulomatosa focal, dada la evolucién de
masa quistica a soélida.

La TAC apoyaba el diagnéstico de hipernefro-
ma derecho (Fig. 3), con adenopatias locorregio-
nales inferiores a 5 mm. La radiografia de térax y
la gammagrafia 6sea no mostraban evidencia de
metastasis.

Siendo el estudio preoperatorio normal, salvo
una trombocitosis de 522000 plaquetas/mm?, se
realizé una nefrectomia radical derecha por via
subcostal transperitoneal.

El informe anatomopatologico describe
macroscopicamente un rinon de 18 x 14 x 12 cm,
deformado por 7 nédulos confluentes de entre 1
y 7 cm de diametro, bien delimitados por una

FIGURA 1. Derecha: ecografia
renal derecha con imagen
quistica polar superior de 3
cm de diametro. Izquierda:
ecografia de masa renal
derecha solida de 10 cm de
diametro, que distorsiona el
contorno y el seno renal.
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FIGURA 2. Urografia intravenosa. Masa renal polar supe-
rior derecha quistica que produce desplazamiento y
ectasia de los cdlices renales superiores.

pseudocapsula fibrosa de aspecto sarcomatoso,
sin invasioén de la capsula ni de la vena renal. Sin
embargo, el patdlogo refleja la afectacion tumoral
en el cono de entrada de la arteria renal por la
presencia de masa tumoral necrosada en su inte-
rior, comprobandose la existencia en la pared de
dicha arteria, de multiples placas de ateroma y de
fibras elasticas. Microscopicamente, el tumor
presentaba una proliferacion neoplasica monofa-
sica de células de estirpe blastomatosa pequenas
e hipercromaticas, en nidos sélidos con creci-
miento en sabana y estructuras acinares y tubu-
lares (Fig. 4).

Diagnéstico definitivo: tumor de Wilms (nefro-
blastoma) grado II de Fuhrman. Estadio I del
NWTS (National Wilms Tumor Study).

Posteriormente la paciente fue remitida al
Servicio de Oncologia, donde recibié quimioterapia
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FIGURA 3. TAC. Masa renal derecha sélida de 10 cm de
diametro mayor.

en régimen de carboplatino y etopésido en tres
ciclos a intervalos de 4 semanas. Después de ano
y medio desde la intervencion, la paciente per-
manece asintomatica y sin signos de recidiva
tumoral ni enfermedad metastasica en la TAC de
control.

DISCUSION

Tan solo en torno al 1% de los nefroblastomas
se presentan en la edad adulta, siendo en estos
pacientes muy dificil el diagnostico diferencial
previo a la cirugia, con el carcinoma de células
renales, ya que no hay marcadores tumorales
utiles y las pruebas radiolégicas no aportan datos
patognomonicos’.

La presentacion clinica mas frecuente es la de
una masa abdominal asintomatica de hallazgo
incidental. Dentro de los sintomaticos, el dolor en
el flanco es lo mas comun en el adulto. Kilton® ya
destaco que los pacientes que presentaban sinto-
mas como dolor abdominal o hematuria, habian
comenzado a manifestarse hasta en un 42% de
los casos, mas de un ano antes de la deteccion
del tumor. Nuestra paciente comenzé su clinica
de cdlico nefritico intermitente casi tres anos
antes del diagnoéstico definitivo.

Este mismo autor ya citado, presenté los
siguientes criterios para el diagnéstico del tumor
de Wilms del adulto:

— Paciente mayor de 15 anos de edad, con neo-
plasia renal primaria en ausencia de ele-
mentos glandulares maduros de carcinoma
de células renales.
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FIGURA 4. Estructuras tubulares y proliferacion de célu-
las blasticas (HE X20).

— Confirmacién histolégica de componente
celular primitivo blastematoso y estructuras
embrionarias tubulares o glomerulares.

Esta neoplasia debe tenerse en cuenta en el

diagnoéstico diferencial de las lesiones quisticas
renales ya que puede presentar esta configura-
ci6n3, como ocurri6 inicialmente en el caso presen-
tado, aunque en los posteriores controles radiologi-
cos evolucioné hacia una masa soélida. Asi mismo el
tumor presentaba pequenas calcificaciones, hallaz-
go que se detecta en s6lo un 10% de los casos?3.

Se desaconseja la biopsia o puncién percutanea

diagnostica del tumor como prevencion de posibles
metastasis y del riesgo aumentado de ruptura
intraoperatoria que conlleva®, de acuerdo con las
recomendaciones del NWTS (National Wilms Tumor
Study) respecto a la realizacion de una nefrectomia
radical antes de cualquier otra intervencion’. La
realizacion de una puncién percutanea con aguja
fina permite la clasificaciéon tumoral en estadio I del
NWTS-510, Sin embargo, la biopsia cerrada o abier-
ta, supone la inclusion tumoral en el estadio II por
la mayor probabilidad de diseminacién.
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El pronéstico depende fundamentalmente del
estadio y de la histologia, siendo peor en presen-
cia de anaplasia (5-6,4%)*. El estadio I del NWTS-
5 (asumiendo que dicho ensayo clinico se realiz6
a partir de pacientes menores de 16 afos), consi-
dera el nefroblastoma limitado al rifién y comple-
tamente extirpado, sin afectacion de la capsula
renal y sin invasién de los vasos venosos o linfa-
ticos del seno renal, aceptando una minima inva-
sién de la grasa del mismo siempre que los mar-
genes de su zona media estén limpios de tumor.
Beckwith!®© describe la presencia de células
tumorales en la luz arterial como criterio de pro-
bable artefacto, argumentando el desplazamiento
de las mismas durante la manipulacién quiriurgi-
ca o patolégica. Aunque nuestro patélogo com-
probo la presencia de masa tumoral necrosada
dentro de la luz arterial, los margenes de lo que
se ha denominado la zona media del seno renal,
no se encontraban afectados. La evaluacién de
esta region es problematica y aun no esta clara-
mente definida. Lo que si se ha considerado es la
invasion de la vena renal y de los ganglios linfati-
cos como la principal via de diseminacion, siendo
un criterio para el estadio II.

Por otra parte, la presencia de anaplasia se ha
asociado a un aumento de la resistencia tumoral
a la terapia adyuvante, siendo el factor histopa-
tol6égico mas determinante en el prondstico, pero
no seria un marcador de agresividad tumoral.

Comparativamente, el adulto con tumor de
Wilms, tiene de forma significativa mucho peor
pronoéstico que el nino para cualquier estadio o
histologia®, habiendo estudios que reflejan sélo
un 20% de pacientes libres de enfermedad a los
tres afos del tratamiento frente al 80% en la
infancia!l. Asi mismo, el pronéstico es peor que
el del carcinoma de células renales!?. La exten-
sion tumoral se produce por via hematica y linfa-
tica, de modo que hasta un 25% de los adultos
presentan metastasis en el momento del diagnos-
tico, sobre todo pulmonares, y cerca de un 30%
tienen afectacion ganglionar regional3.

No se conoce la explicacion para este peor pro-
noéstico respecto al nifio pero parece multifactorial
ya que, a pesar de que la neoplasia se diagnostica
en estadio III 6 IV, en mas de un 50% de los adul-
tos?* las diferencias se mantienen cuando se com-
para por estadios®. Tampoco se ha aclarado si
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puede tener relacion con un mayor porcentaje de
adultos con tumor histolégicamente desfavorable,
puesto que no hay diferencias aparentes con el
tumor infantil microscépicamente®, ni en su proce-
dencia embriologica. Sin embargo, la anaplasia
aparece con mas frecuencia a partir de los tres
anios de edad!3. También puede influir la mayor
tolerancia de los ninos a la quimioterapia intensiva.

El tratamiento multimodal consistente en
nefrectomia radical con revisién del rinén contra-
lateral, radioterapia y quimioterapia, a pesar de la
mejora en la supervivencia a tres anos, no ha
logrado los resultados satisfactorios alcanzados
en el nefroblastoma infantil®. La radioterapia del
lecho tumoral es de dudosa efectividad en el adul-
to!2, no considerandose necesaria en el estadio
[414, Sin embargo, la quimioterapia combinada,
de superiores resultados a la utilizacion de far-
macos aislados!®, se emplea en todos los estadios
aunque no hay un protocolo establecido, no
habiéndose alcanzado buenos resultados con el
empleo de drogas clasicamente utilizadas en el
tumor infantil como la vincristina o la doxorrubi-
cina’. El sinergismo de la asociacion de cisplatino
y etopésido ha logrado respuestas favorables en el
nefroblastoma del adulto recurrente o refractario
a otros tratamientos como terapia de segunda
linea, pero hay autores que han considerado su
utilizacion como farmacos de primera eleccion'®,
Esto también ocurre en la combinacion de carbo-
platino y etopésido, habiéndose empleado con
éxito como terapia de rescate. Coincidiendo con la
propuesta de otros autores®!7, aportamos una
experiencia con buena respuesta a la administra-
cion de esta quimioterapia post-quirargica como
primera linea en espera de futuras investigaciones
que apoyen un protocolo de tratamiento de con-
solidacion bien establecido.
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