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Objetivos. Analizar los hallazgos radiolégicos de los tu-
mores renales diferentes del tumor de Wilms en edad pe-
diatrica.

Material y métodos. Estudio retrospectivo de 26 pacien-
tes con tumor renal no-Wilms con confirmacién patolégica.
Se evalu6é mediante estudios radiolégicos: localizacién, ta-
mano, margenes, necrosis, hemorragia, calcificaciones, he-
matoma subcapsular, adenopatias y metastasis. Se anali-
zaron la edad y la presentacion clinica.

Resultados. Once nefromas mesoblasticos (masas de
predominio sélido, margenes mal definidos, necrosis, he-
morragias y colecciones peritumorales en pacientes de 15
dias de media de edad). Siete nefromas quisticos multilo-
culares (masas multiquisticas, septos engrosados, marge-
nes bien definidos, capsula y afectacion parcial del rifidn,
edades entre 5 meses y 12 anos). Cuatro carcinomas rena-
les (calcificaciones densas uno, masa en sistema pielocali-
cial uno, infiltracion de via excretora uno, masa sélida infil-
trante, adenopatias retroperitoneales y metastasis uno, con
edades de 2 a 15 afos). Un sarcoma de células claras (ma-
sa sélida circunscrita con necrosis y adenopatia retrocava
en nino de 2 afos). Un tumor rabdoide (masa hipodensa,
margenes mal definidos, adenopatia retroperitoneal, coa-
gulos vesicales y tumoracién intracraneal sincrénica en un
nino de 6 meses). Un neuroblastoma intrarrenal (masa
sélida infiltrante, necrosis, adenopatia retroperitoneal e
infiltracion de médula 6sea en un nifio de 8 afios). Un an-
giomiolipoma (tumoracién en polo superior, crecimiento
extrarrenal, hipocaptante, dos lesiones grasas en rinén
contralateral en un paciente de 10 anos con esclerosis tu-
berosa).

Conclusiones. La radiologia, junto a datos clinicos y epi-
demiolégicos, permite una aproximacion diagnéstica de los
tumores renales pediatricos. El diagnoéstico histolégico si-
gue siendo indispensable.

Palabras clave: tumores renales, edad pediatrica, ecografia,
tomografia computarizada, urografia intravenosa.

Radiologic Findings
in Non-Wilms’ Renal Tumors in
Children

Objectives. To analyze the radiologic findings of non-
Wilms’ renal tumors in children.

Material and methods. This is a retrospective study of 26
patients with histologically confirmed non-Wilms’ renal tu-
mors. The following variables were evaluated on radiological
studies: location, size, margins, necrosis, hemorrhage, calcifi-
cations, subcapsular hematoma, adenopathies, and metas-
tases. Age and clinical presentation were also analyzed.

Results. We found 11 mesoblastic nephromas (predomi-
nantly solid masses, ill-defined margins, necrosis, hemor-
rhage, and peritumoral collections; mean patient age, 15
years old); 7 multilocular cystic nephromas (multicystic mass-
es, thickened septa, well-defined margins, capsule, and par-
tial involvement of the kidney; patient age range: 5 to 12
months); 4 renal carcinomas (one with dense calcifications,
one mass in the pyelocaliceal system, one with infiltration of
the excretory tract, one solid infiltrating mass, retroperitoneal
adenopathies, and one metastasis; age range: 2 to 15 years);
one clear cell sarcoma (circumscribed solid mass with necro-
sis and retrocaval adenopathy in a two-year-old boy); one
rhabdoid tumor (hypodense mass, ill-defined margins, retro-
peritoneal adenopathy, vesical clots, and synchronous in-
tracranial tumor, in a six-month-old boy); one intrarenal neu-
roblastoma (infiltrating solid mass, necrosis, retroperitoneal
adenopathy, and bone marrow infiltration in an eight-year-old
boy); and one angiomyolipoma (tumor in the upper pole, ex-
trarenal growth, hypoenhancing, and two fatty lesions in the
contralateral kidney, in a ten-year-old patient with tuberous
sclerosis).

Conclusions. Radiology, together with clinical and epi-
demiological data, enables the diagnostic work-up of pedi-
atric renal tumors. Histological diagnosis remains indispens-
able.

Key words: renal tumors, pediatric age group, ultrasound,
computed tomography, intravenous urography.

Introduccion

Los tumores renales suponen la tercera causa de cancer en la
edad pediatrica, tras la leucemia y los tumores del sistema ner-
vioso central. Entre los tumores renales primarios hasta un 90%
aproximadamente son tumores de Wilms (TW), suponiendo el
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resto de tumores, no-Wilms, menos de un 10%?3. Muchas de
estas neoplasias renales primarias han sido clasificadas clasica-

laparra_cri@gva.es mente como variantes del TW; sin embargo, en los dltimos afios
Recibido: 31-1-07 se han ido reconociendo como entidades patoldgicas distintas.
Aceptado: 17-V-07 Estos tumores, aunque precisen de confirmacién histoldgica pa-
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TABLA 1. Nefroma nefroblastico

Edad Sexo Sintomas Tamaio diametro mayor (cm) Evolucion
1 RN \Y MA 10 Fallecido por otras causas
2 RN \Y MA 6 VS
3 2m \Y MA, vomitos 7 VS
4 RN Vv MA, obstruccion intestinal 55 VS
5 RN \Y MA, HTA 6 'S
6 RN M Masa abdominal 6 Fallecida por otras causas
7 3m Vv MA, HTA 6,5 VS
8 RN M MA, HTA, hipercalcemia 8 VS
9 2m \Y MA 5 'S
10 5m \Y MA 9,2 'S
11 1m \Y MA 11,7 'S

HTA: hipertension arterial; m: meses; M: mujer; MA: masa abdominal; RN: recién nacido; V: varén; VS: vive sano.

ra su diagndstico, presentan unas caracteristicas, tanto clinicas
como epidemioldgicas, y unos hallazgos radioldgicos que permi-
ten sugerir su diagndstico en la mayoria de casos.

Material y métodos

Estudio retrospectivo de 26 pacientes con diagndstico histoldgi-
co de tumor renal distinto de Wilms recogidos en un hospital
pediatrico de referencia durante los ultimos 30 afios. Se analiza-
ron la forma de presentacién, la edad, el sexo y los hallazgos ra-
dioldgicos obtenidos mediante ecografia, tomografia computari-
zada (TC), resonancia magnética (RM) y urografia intravenosa
(UIV). Los hallazgos evaluados fueron: tamafo, localizacién,
vascularizaciéon, margenes de la tumoraciéon, presencia o no de
necrosis, hemorragia, calcificaciones, hematoma subcapsular,
adenopatias, metastasis a distancia y presencia de segundo
tumor.

Todos los casos fueron confirmados con estudio histopatoldgico.

Resultados

En el periodo estudiado se diagnosticaron 150 tumores renales,
de los cuales 124 fueron TW y 26 (17,3%) tumores distintos de
Wilms.

De los 26 casos estudiados 11 fueron nefromas mesoblasti-
cos, 7 correspondieron a tumor quistico multilocular, 4 a carci-
noma de células renales, uno a sarcoma de células claras, otro a
neuroblastoma intrarrenal, uno a tumor rabdoide con tumora-
cién intracraneal sincrénica y otro a angiomiolipoma.

De los 11 nefromas mesoblasticos (con edad y presentacién
mostrados en la tabla 1) en 7 pacientes el tumor fue sélido y en
4 quistico, con presencia de un polo sélido. En 5 pacientes se
encontraron areas compatibles con necrosis, en dos sangrado
intracavitario y en uno funcién excretora dentro de la masa. Sie-
te pacientes tenian una coleccién subcapsular y 5 un anillo
ecogénico periférico en la ecografia (figs. 1y 2).

Se realizd nefrectomia a todos ellos. En un caso se precisd co-
lectomia parcial, esplenectomia y suprarrenalectomia por infil-
traciéon tumoral. En dos casos se produjo rotura tumoral duran-
te la intervencidn. Estos pacientes no recibieron tratamiento
adyuvante.

Dos pacientes fallecieron por causas ajenas al tumor. En un
paciente el estudio de la pieza quirdrgica demostrd afectacion de
los bordes quirtrgicos, por lo que se traté con quimioterapia ad-
yuvante. En el segundo control radioldgico tras la cirugia se
identificé recidiva tumoral local, por lo que fue nuevamente in-
tervenido. Actualmente se le realizan controles radioldgicos pe-
riddicos. El resto de pacientes permanecen sanos tras el trata-
miento.

Los pacientes con diagndstico histoldgico de tumor quistico
multilocular (n = 7) tenian entre 5 meses y 12 afios, siendo 4 de
ellos varones y 3 mujeres. La clinica inicial fue la de masa abdo-
minal palpable en 5, hematuria en uno y dolor abdominal en el
paciente mayor. Se identificaron masas renales bien definidas
que presentaban un aspecto quistico, con multiples loculaciones
separadas por septos que mostraban discreto realce (figs. 3y 4).
En un paciente se encontraron focos de blastema en las paredes
de los septos en el estudio histoldgico.

Todos los pacientes quedaron libres de enfermedad tras la ne-
frectomia. En un caso pudo hacerse cirugia conservadora (tumo-
rectomia) por tratarse de una masa de pequefio tamafio (fig. 4).

De los pacientes diagnosticados de carcinoma de células rena-
les (n=4) (con edad y presentaciéon mostrados en la tabla 2) en
dos casos se localizaron masas renales en la corteza renal, con
infiltracidn del sistema pielocalicial. De estos dos, uno demostré
fuga de contraste del sistema excretor en la radiografia abdomi-
nal post-TC con contraste, y el otro invasiéon de médula con ex-
tension hasta el uréter proximal (fig. 5). En un dnico caso se
apreciaron abundantes calcificaciones grumosas intratumorales
dispersas (fig. 6).

Tras el tratamiento con nefrectomia y quimioterapia tres pa-
cientes presentaron una remisiéon completa, y uno evolucioné
de forma tdrpida, falleciendo poco tiempo después del diagnds-
tico por diseminacién general y multiorganica.

El tumor rabdoide se presentd en un nifio de 5 meses estudia-
do por masa abdominal palpable y hematuria, con el anteceden-
te de un hermano gemelo fallecido poco tiempo antes por tumor
cerebral. El estudio con ecografia y TC abdominal demostré una
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Fig. 1. Nefroma mesoblastico. Nifio de 5 meses con masa abdo-
minal palpable. (A) Ecografia abdominal, corte renal izquierdo.
Masa en rifién izquierdo predominantemente sélida, con areas de
necrosis (*) y anillo ecogénico en la periferia (flechas). (B) Tomo-
grafia computarizada abdominal con contraste intravenoso. Corte
al nivel del tercio medio del rindn. Masa en rifién izquierdo que
cruza la linea media. Areas de sangrado (S). Parénquima residual
conservado en la periferia posterolateral de la masa (flechas).

masa renal sélida, heterogénea e hipodensa con poco realce. Se
completd el estudio con ecografia transfontanelar y TC craneal
identificando una masa cerebral sincrénica, intraaxial, frontal
paramedial, sdélido-quistica con calcificaciones (fig. 7). No se
conocié la histologia del tumor cerebral por seguimiento del pa-
ciente en otro centro.

El sarcoma de células claras tuvo lugar en un nifio de 2 afios estu-
diado por masa abdominal, en el que se identificé una masa in-
trarrenal, de predominio necrdtico y una adenopatia retrocava (fig. 8).

La Unica paciente con angiomiolipoma renal fue una nifia de
10 afios con esclerosis tuberosa. En el rifién derecho se identificd

una tumoracion en el polo superior, con gran crecimiento extra-
rrenal, densidad homogénea, mayor que la del parénquima renal y
menor que la del higado y relativamente ecogénica (fig. 9). No se
constataron dreas grasas, tratdndose de un angiomiolipoma con
poco componente graso. En el rifién izquierdo se identificaron
dos lesiones de pequefio tamafio con atenuacion grasa compatibles
con angiomiolipomas. Como hallazgos asociados se observaron en
el higado multiples lesiones con contenido graso de caracteristicas
similares, compatibles con angiomiolipomas intrahepaticos.

El paciente diagnosticado de neuroblastoma intrarrenal, un
varén de 8 afios de edad, acudid por fiebre y dolor en la pierna

Fig. 2. Nefroma mesoblastico. Nifia recién nacida con masa abdominal palpable, hipertension arterial e hipercalcemia. (A) Eco-
grafia abdominal. Corte renal longitudinal. Masa renal izquierda sélida, con coleccién subcapsular hipoecogénica (flechas ne-
gras). Resto de parénquima en polo inferior (flechas blancas). (B) Tomografia computarizada abdominal con contraste intraveno-
so. Corte al nivel del tercio medio renal. Masa renal hipodensa, con captacién de contraste irregular, con anillo hipercaptante en
la periferia del tumor (flechas blancas) y coleccién hipodensa subcapsular (C).
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Fig. 3. Tumor quistico multilocular. (A) Ecografia abdominal. Corte renal longitudinal. Masa renal heterogénea con predominio de
areas anecoicas. (B) Tomografia computarizada abdominal con contraste intravenoso. Corte sobre polo superior renal izquierdo.
Masa de aspecto multiquistico que presenta zonas de parénquima renal sano entre las formaciones quisticas.

218

Fig. 4 Tumor quistico multilocular. (A) Ecografia abdominal.
Corte renal longitudinal. Masa en tercio medio de rifidén derecho,
multiquistica. (B) Tomografia computarizada abdominal con
contraste intravenoso. Corte al nivel de los hilios renales.
Cavidades hipodensas, tabicadas. (C) Resonancia magnética
T2 coronal. Cavidades hiperintensas separadas por septos
hipointensos bien definidos.
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TABLA 2. Carcinoma de células renales

Edad Sexo Sintomas Tamano diametro mayor (cm) Evolucion
1 10,5 afos M Hematuria 11 VS
2 7,5 afios \Y Hematuria asintomatica de 3 meses 3,5 VS
3 2,5 aflos M Hematuria franca de 2 dias 4 VS
4 15 afios M Dolor abdominal y vomitos de varios meses 18 Diseminacion metastasica multiorganica. Fallecida

M: mujer; V: vardn; VS: vive sano.

izquierda. Se identificé una masa en el rifidén izquierdo, sélida,
infiltrante, de ecogenicidad heterogénea, con areas de necrosis y
adenopatias hiliares (fig. 10). El estudio anatomopatoldgico de
un cilindro obtenido mediante biopsia renal no pudo diferenciar
entre TW y neuroblastoma, por lo que se realizé estudio isotdpi-
co con meta-yodo-bencil-guanidina (MIBG) que resulté positi-
vo, con infiltraciéon de la médula ésea. Después de varios ciclos
de quimioterapia la masa disminuyé de tamafio y se identific la
presencia de algunas calcificaciones.

Tras una evolucién térpida y con desarrollo de enfermedad
metastasica multiple, fallecié 8 afios después del diagndstico.

Discusion

A continuacién se revisan los aspectos clinicos y epidemioldgi-
cos y los hallazgos radiolégicos mas importantes de los tumores
renales distintos de Wilms, que pueden ayudar al radidlogo en
su reconocimiento.

Nefroma mesoblastico

Es el tumor sélido mas frecuente del neonato. Habitualmente es
diagnosticado en los tres primeros meses de vida, siendo hasta el
90% de los casos diagnosticados dentro del primer afio'*. Todos
los pacientes diagnosticados en nuestro centro tenian menos de
1 afio, y 10 de ellos (90,9%) menos de 3 meses. Clinicamente
suele presentarse como una masa abdominal palpable, que pue-
de acompanarse de hematuria, hipercalcemia e hipertensién en
algunas ocasiones.

Embriolégicamente es un tumor con origen en el mesénqui-
ma nefrogénico. En ocasiones, el tumor puede englobar el
parénquima renal, el cual mantendra su capacidad de excrecién
activa. Macroscopicamente es sélido, infiltrativo, con margenes
mal definidos y no encapsulado. Existen dos variantes: clasica y
celular. La apariencia de la variante cldsica recuerda a un leio-
mioma, mientras que la celular presenta mayor numero de mi-
tosis, células apoptdticas y necrosis, siendo potencialmente mas
agresiva®>®.

Los estudios de imagen muestran una masa por lo general de
gran tamario, sélida, que suele englobar el seno renal y puede

Fig. 5. Carcinoma de células renales. (A) Tomografia computarizada
abdominal con contraste intravenoso. Corte axial sobre hilios renales.
Rifién derecho aumentado de tamafio con discreto retraso de su
funcién. Masa hipodensa central con extension al sistema colector y
escasa captacion de contraste. (B) Pielografia ascendente del rifién
derecho. En calices del polo renal superior existe un defecto de
replecioén junto a dilatacion y deformidad por tumoracion

que ocupa el sistema colector.
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Fig. 6. Carcinoma de células renales. Urografia intravenosa que
muestra una masa en hemiabdomen izquierdo, con abundantes
calcificaciones grumosas dispersas, que desplaza el sistema pie-
loureteral.

contener, aunque no es frecuente, areas quisticas, hemorragicas
y necréticas. No presenta buena delimitacién con el parénquima
sano y puede existir infiltracién local de tejidos vecinos'. En uno
de nuestros pacientes, estudiado por masa abdominal y cuadro
clinico de obstruccidn intestinal, se identificé una masa renal
que infiltraba el colon, el bazo y la glandula suprarrenal. Un sig-
no ecografico caracteristico es la imagen en anillos concéntricos
hiper e hipoecoicos en la periferia del tumor>’. En nuestra serie
la ecografia demostré una coleccién hipoecoica subcapsular en
7 pacientes y anillo ecogénico periférico en 5.

Tanto la recurrencia local como las metastasis, descritas en
pulmén, cerebro y hueso, son raras. S6lo en un caso se produjo una
rediciva local. En ningtin caso se hallaron metastasis a distancia.

El tratamiento de eleccion es la nefrectomia con margenes
amplios. En los casos de variante celular, o aquellos en que se
muestren los bordes quirtrgicos afectos, se recomienda trata-
miento con quimioterapia adyuvante3. Se aconseja seguimiento
postquirtrgico frecuente al menos durante el primer afio en to-
dos los casos!.

El prondstico es muy bueno, obteniendo excelentes resultados
tras la nefrectomia con margenes amplios.

Tumor quistico multilocular

Tumor benigno que se presenta con dos picos de incidencia, uno
de los 3 meses a los 4 afios, de predominio en varones, y otro en

adultos, a los 40 afos, de predominio en mujeres*. En nuestro
grupo de pacientes la edad media al diagndstico fue de 2 afios y
9 meses.

Clinicamente se presenta como una masa unilateral y solita-
ria que no se acompafia de dolor ni sindrome constitucional.
Puede existir hematuria y otros sintomas por obstruccién del
sistema colector renal.

El estudio anatomopatoldgico muestra una masa encapsulada,
quistica, multiloculada, formada por quistes no comunicados
que estan tapizados por epitelio plano cuboide y separados por
septos. Cuando los septos se componen sdlo de tejido fibroso se
trata de un nefroma quistico, mientras que si existen focos de
blastema en las paredes de los quistes es un nefroblastoma quis-
tico parcialmente diferenciado®®. Se ha asociado un mayor ries-
go de comportamiento agresivo del nefroma quistico parcial-
mente diferenciado con la cantidad de tejido inmaduro que
contenga®.

Los estudios radiolégicos muestran una masa de gran ta-
marfio, encapsulada, con multiples quistes no comunicantes, que
pueden herniarse hacia la pelvis y el uréter y cuyos septos pre-
sentan un realce irregular bajo o moderado*®”.

Los hallazgos encontrados en los estudios de imagen no per-
miten la distincidén entre nefroma quistico y nefroblastoma
quistico parcialmente diferenciado, aunque esto no tiene rele-
vancia de cara al tratamiento, puesto que es el mismo: la exci-
sién quirurgica®®’. Sin embargo, el nefroma quistico parcial-
mente diferenciado puede recurrir localmente si la reseccién no
es completa. No se han documentado metastasis de estos tumo-
res y el prondstico es muy bueno tras la nefrectomia.

Sélo en uno de nuestros pacientes se encontraron focos de
blastema en el estudio histoldgico. A un paciente se le realizé tu-
morectomia y el resto fueron tratados con nefrectomia. Todos
ellos quedaron libres de enfermedad tras la cirugia.

Es muy importante realizar el diagndstico diferencial con
otras masas renales que requieren un tratamiento mds agresivo,
como el TW quistico, el sarcoma de células claras o el carcinoma
de células renales quistico®1°,

Carcinoma de células renales

Es un tumor infrecuente en la edad pediatrica, con una relacién
con el TW de 30:1. En la segunda década de vida esta relacién se
iguala, por lo que es muy importante considerarlo en el diagnds-
tico diferencial de tumores renales en nifios mayores. La ma-
yoria son esporadicos, aunque se han descrito asociaciones con
el sindrome de von Hippel-Lindau y la esclerosis tuberosa®!*.

Las manifestaciones clinicas tipicas son dolor en flanco, masa
abdominal y hematuria, siendo esta ultima mds frecuente que
en el TW.

Se cree que se origina de las células epiteliales de los tubulos
renales y se reconocen distintos subtipos celulares®!2.

Suele ser mas pequefio que el TW al diagndstico''. En los estu-
dios radioldgicos se suele presentar como una masa sélida, infil-
trante, con dareas de necrosis, hemorragia, degeneracién quistica
y calcificaciones, que tienden a ser mas densas y homogéneas
que en el TW e incluso pueden verse en ganglios con afectacion
metastadsica’®. Invade localmente con extensién al retroperito-
neo y los ganglios linfaticos. Metastatiza de forma mas frecuente
en los pulmones, el hueso, el higado y el cerebro?.

En dos de nuestros pacientes, que presentaron hematuria
franca, hubo extensién tumoral hacia los cdlices y la pelvis re-
nal, asi como afectacién ganglionar del retroperitoneo. Los dos
casos se trataron con nefrectomia con buena evolucidn.
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Fig. 7 Tumor rabdoide. Nifio de 5 meses con hematuria y masa
abdominal. (A) Ecografia abdominal. Corte longitudinal renal
izquierdo. Masa solida, heterogénea (M), bien delimitada en polo
inferior de rifidn izquierdo. (B) Tomografia computarizada
abdominal con contraste intravenoso. Masa renal hipodensa, de
aspecto infiltrativo, con crecimiento extrarrenal y tenue captacion
de contraste. (C) Tomografia computarizada craneal. Masa
intraaxial, sélido-quistica, fronto-temporal derecha, que desplaza
la linea media, con un area de calcificacion periférica.

Los pacientes que tienen un tumor localizado en el rifién tienen
buen prondstico comparado con aquellos que tienen afectacién de
los ganglios linfaticos regionales o metastasis a distancia'?, pues-

Fig. 8. Sarcoma de células claras. Tomografia computarizada ab-
dominal con contraste intravenoso. Corte sobre polo inferior renal.
Masa en rifion derecho, solida, hipodensa, con gran crecimiento
extrarrenal y que desplaza colon ascendente hacia delante (fle-
chas). Adenopatia retrocava, hipodensa (A) de 3 cm.

to que la nefrectomia con linfadenectomia regional ofrece bue-
nos resultados y el tumor es muy resistente a la quimioterapia®.

Tumor rabdoide

Supone el 2-3% de todas las masas renales en la edad pediatrica
y es el tumor renal de peor prondstico'*. Aproximadamente el
80% tiene lugar en menores de 2 afios y el 60% en menores de
1 aflo, siendo muy infrecuente en mayores de 5 afios'.

Puede presentarse con hematuria o hipercalcemia paraneopla-
sica, por elevacién de niveles de parathormona, pero debido a su
agresividad es frecuente que se muestre con los sintomas deriva-
dos de las metastasis. Se asocia a la aparicidén sincrénica o me-
tacrénica de un tumor cerebral primario, generalmente en la li-
nea media y frecuentemente en la fosa posterior, que puede
tratarse de un tumor neuroectodérmico primitivo, ependimoma,
astrocitoma del troncoencéfalo o cerebeloso o meduloblasto-
ma4,l4,‘15_

El paciente que presentamos se estudié por hematuria y masa
abdominal palpable a los 5 meses de edad. En el momento del
diagndstico se encontrd una masa renal y una masa cerebral en
el 16bulo frontal.

Histolégicamente estd compuesto por células que recuerdan a
las de los tumores musculoesqueléticos. Macroscdpicamente es
una masa que suele crecer del parénquima perihiliar, infiltrando
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Fig. 9. Angiomiolipoma. Nifa con esclerosis tuberosa. (A) Ecografia abdo-
minal. Corte renal derecho. Masa renal de ecogenicidad heterogénea y
contornos lobulados. (B) Tomografia computarizada abdominal. Masa (M)
en rifidén derecho. No se identifica componente graso. En el higado exis-
ten tres lesiones de atenuacion grasa correspondientes a angiomiolipo-
mas hepaticos (1, 2, 3).

la médula, el seno renal y el sistema colector. Al diagndstico
suele ser grande e invadir todo el parénquima renal™. Los estu-
dios de imagen muestran una gran masa lobulada, heterogénea,
con areas de necrosis y hemorragia y, en ocasiones, con calcifi-
caciones lineales. Es caracteristica, aunque no patognomonica,
la existencia de una coleccién liquida subcapsular periférica, que

puede representar un hematoma o bien restos tumorales necro-
sados™1¢, La existencia de esta coleccion, junto a la hipercalce-
mia y el rango de edad, son hallazgos caracteristicos que compar-
te este tumor con el nefroma mesoblastico. Sin embargo, dada la
baja frecuencia de estos tumores, ante una coleccién liquida pe-
riférica en un niflo pequefio con masa renal, el diagndstico dife-

Fig. 10. Neuroblastoma intrarrenal. Nifio de 9 afios que
presenta fiebre y dolor en la pierna izquierda.

(A) Tomografia computarizada abdominal con contraste
intravenoso. Masa intrarrenal sdlida, con areas
necroéticas, con minimo parénquima circundante.

(B) Resonancia magnética de control tras tratamiento
con quimioterapia. Secuencia STIR. Cortes coronales de
pelvis y ambas caderas. Lesiones hiperintensas en la
medula 6sea proxima a trocanter menor derecho, parte
superior de hueso iliaco izquierdo y ambas

regiones acetabulares.
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rencial mds probable serd el de nefroma mesobldstico”'*. En
nuestra serie de los 11 nefromas mesoblasticos encontrados 7
(63,3%) tenian una coleccidén liquida subcapsular, mientras que
el tnico caso de tumor rabdoide se presenté como una masa in-
trarrenal sin coleccidn periférica.

Las metdstasis del tumor rabdoide son frecuentes y tempra-
nas, y los érganos mds afectados son el pulmdn, el higado, el ce-
rebro, el hueso y los ganglios linfaticos’.

El prondstico es muy malo, teniendo una supervivencia del
20% a los 18 meses*.

Sarcoma de células claras

Es un tumor muy agresivo que supone un 4% de todos los tu-
mores renales en nifios, con mayor incidencia entre 1y 4 afios y
con predominio en varones!. Se conoce también como tumor
metastatizante 6seo de la infancia, por su gran avidez para me-
tastatizar en el hueso.

Macroscédpicamente es indistinguible del TW unilateral y uni-
col210, Es un tumor sélido, aunque hasta en un 50% puede tener
quistes, no encapsulado, que infiltra, distorsiona y comprime el
parénquima renal®. Puede tener 4reas de necrosis y hemorragia y
no suele haber invasion intravascular®*.

Su comportamiento es muy agresivo y su prondstico es peor
que el del TW. Aunque no suele existir al diagndstico, es muy
caracteristica la afectacion metastdsica del hueso, ya sea con un
patrén litico, permeativo o escleroso®®. También puede metas-
tatizar en los ganglios, el higado y el pulmdn. Requiere un largo
seguimiento tras el tratamiento quirtdrgico y quimioterapico,
puesto que las metdstasis pueden presentarse mucho tiempo
después del tratamiento.

En el paciente de nuestra serie, con una masa renal grande,
de aspecto necrético y una gran adenopatia retroperitoneal, no
se encontraron lesiones dseas asociadas. Se traté con cirugia, ra-
dioterapia y quimioterapia con buena evolucién.

Angiomiolipoma

Es una lesion hamartomatosa rara en la edad pediatrica de for-
ma esporadica, pero presente en un 40-80% de pacientes con
esclerosis tuberosa y también asociada a neurofibromatosis y en-
fermedad de von Hippel-Lindau®?¢. En los pacientes que asocian
estos sindromes existe un pico de incidencia a los 10 afios®.

Cuando se presenta de forma esporadica suele ser una masa
renal Unica, mientras que los pacientes con esclerosis tuberosa
suelen tener una afectacién multiple y bilateral®.

Se compone de distinta cantidad de tejido adiposo, vasos y
musculo liso. En ocasiones los vasos aberrantes de su interior
dan lugar a formaciones aneurismaticas. EI 95% de estos tumo-
res tiene focos grasos, distinguibles con ecografia, TC y RM. En
aquellos casos en que la TC sin contraste muestre zonas grasas
con unos valores de atenuaciéon menores a 20 unidades Houns-
field se podra hacer un diagndstico especifico’®. En caso de que
la lesién no tenga grasa o la tenga en cantidades indetectables
macroscdpicamente, como en el caso de nuestra serie, los
hallazgos serdn mas inespecificos, pudiéndose confundir con
una masa solida. Es importante tener en cuenta que existen TW
que tienen zonas grasas, por lo que ante una sospecha de angio-
miolipoma que presenta un comportamiento atipico debe plan-
tearse el diagndstico diferencial con el TW?.

El tratamiento, nefrectomia o embolizacién sélo es preciso en
aquellas lesiones con riesgo de sangrado, por lo que es aconseja-

ble el seguimiento ecografico cada dos o tres afios en los pacien-
tes con esclerosis tuberosa, y anual tras la pubertad para detectar
posibles crecimientos.

Neuroblastoma intrarrenal

Es una tumoracién renal muy infrecuente cuyo origen se cree
que tiene lugar a partir de restos de tejido adrenal que quedan
atrapados en el tejido renal, o de ganglios simpaticos intrarrena-
les'’.

Se presenta con masa abdominal palpable, que puede asociar
hipertensién y elevacién de catecolaminas, de dcido vanilman-
délico y homovanilico en sangre y orina.

Los neuroblastomas tienen lugar en un 50-70% en las glan-
dulas suprarrenales e histoldgicamente pertenecen al grupo de
los tumores de células pequefias, redondas y azules de la infan-
cia (como sarcoma de Ewing, rabdomiosarcomas y linfomas).

El neuroblastoma intrarrenal se muestra en los estudios de
imagen como una masa renal que puede presentar calcificaciones
y que puede ser indistinguible del TW en los casos histoldgica-
mente mas indiferenciados y, por lo tanto, de peor prondstico®.
En el paciente de nuestra serie se encontré una masa renal soli-
da e infiltracién de médula ésea. En el estudio de la pieza
quirdrgica se comprobd que la glandula suprarrenal no estaba
afectada.

Estos tumores metastatizan y el prondstico es muy malo.

Conclusion

Pese a la baja incidencia que presentan otros tumores renales en
la edad pediatrica frente al TW es importante su deteccidén de
cara a establecer el tratamiento, de tipo conservador o quirdrgi-
co, y el prondstico de los mismos. El diagndstico diferencial de
las lesiones focales renales debe incluir tanto procesos tumorales
como no tumorales, como pueden ser procesos inflamatorios lo-
calizados o quistes.

Los hallazgos radioldgicos, junto a datos clinicos y epide-
mioldgicos, tienen un papel importante para orientar el diag-
néstico de estas masas.

El diagndstico histoldgico sigue siendo indispensable.
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