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INTRODUCCICN
Antecedentes:

Tumor del Wilms

Historicamente, se cuenta con registros que datan de 1793 por parte de John Hunter, en el cual
describe por primera vez, 1a preparacion de un espécimen de Tumor de Wilms bilateral, sin tener la
certeza del verdadero diagndstico, 21 afios después, en 1814, Thomas F. Rance, describe
detalladamente los sintomas clinicamente, Tumor de Wiims en su obra “Case of Fungus
Haematodes of the Kidnies” La primera descripcion de un Nefroblastoma en la literatura médica
fue escrita en Alemania en 1872, por ¢l Prof. C.J. Eberth en su escrito “Myoma Sarcomatodes
Renum”. En 1877, el Dr. Max Wilms realiza su monografia “Die Mischgeschwiilste der Niere”,
donde encontramos una gran recopilacion de casos de esta patologia, ubicindolas como entidad

propia y con las primeras descripciones de las caracteristicas histopatolagicas del mismo. !

Actualmente sabemos que el Tumor de Wilms, es la neoplasia intrabdominal mas frecuente en la
nifiez'?, ocupando el 3° lugar en frecuencia total de neoplasias, siguiendo a los tumores de sistema

nervioso central en primer lugar; y posteriormente, el neuroblastoma en segundo sitio.

La mayor causa de muerte en los paises desarrollados, es el cincer, y la mayoria de los tumores

solidos son de origen embrionario, un tercio de éstos, estd constituido por el Tumor de Wilms.

Es una neoplasia embrionaria maligna del riion con histologia celular mixta. Tiene una incidencia
anuat de 7.8 por millén, en menores de 15 afios. La edad promedio de presentacion en el sexo
masculino es a los 36 meses, mientras que entre €l sexo femenino es a los 43 meses, en cuanto al
predominio entre los dos sexos, es ligeramente mas frecuente en las mujeres en relacion 1:0.97.

Representa el 6% de los tumores malignos de la nifiez.

Histologicamente se desarrolia de tejido embrionario (23% deriva del blastema, 12% del epitelio y
del estroma y en el 59% es del tipo mixto) %, los cuales se encuentran presentes entre la 8" y 34

semanas de gestacion. Se ha observade que el blastema persiste en 40% de los casos unilaterales




y en el 100% de los bilaterales % en algunos tumores se han identificado ademas, componentes

celulares de musculo estriado, cartilago, hueso y estructuras epiteliales.

Se produce de manera tanto hereditaria como ne hereditania; 1a primera, es autosdmica dominante
y puede tener presentacion multifocal y estar asociada a otras anomalias congénitas; la primera
sugerencia de que se trataba de una patologia con bases genéticas, fueron hechas en 1960 por

Milter y colaboradores, observando su asociacion con aniridia. *

Macroscapicamente son grandes, con estructura superficial lisa, lobulados, de consistencia blanda
y friable; tiene localizacién intrarenal, conservando una pseudocapsula conteniendo tejido renal

comprimido y atrofia, con areas de necrosis y hemorragia.

Las anomalias asociadas son principalmente genitourinarias (4-6%) *, criptorquidea, hipospadias,
fusion y ectopiz del rifion, duplicacion de sistemas colectores, disgenesia gonadal,
pseudchermafroditismo, rifién en herradura, fistula uretrorectal, extrofia vesical o ano

imperforado.

Existen sindrome congénitos asociados, bien definidos como:

a) Beckwith-Wideman: Viceromegalia, macroglosia, omfalocele, hemihipertrofia, retraso mentai,
hipoglicemia neonatal severa; se asocian aberraciones cromosdmicas del 11pl5 (duplicaciones
que siempre son de origen paterno, las traslocaciones son siempre de ongen materno y a
disomias 2‘6'."3'9‘"":”'; el riesgo de desarrollar este sindrome, es mas frecuente entre los 5y 7
afios de vida, en pacientes sin hemihipertrofia y de 12.5% en pacientes con
hemihipertrofia. 383

b) Sindrome de Wagr: Incluye Tumor de Wilms, aniridia, genitales ambiguos y retraso mental
251213 11913 38

¢) Sindrome de Denys-Drash: Pseudohermafroditismo masculino, disgenesia glandular mixta,
sindrome nefrético y Tumor de Wilms '>'*'4" Hay alteracién de 11p13 ¢

d) Sindrome de Periman: Gigantismo corporal; tiene una alta incidencia de mortalidad, retardo

mental y Tumor de Wilms; la asocizcién con el Tumor de Wilms, ocutre en el primer afio de




vida y frecuentemente, es bilateral en cantraste con el Tumor de Wilms esporddico con edad
de presentacion predominanie entre los 35 y 40 meses, en el cual solamente, el 5% es bilateral.

¢} Sindrome de Simpson-Golabi-Behmel: Se presenta macrosomia, rasgos duros, labio v/o
paladar hendido, arritmias cardiacas, viceromegalia intrabdominal v anomalias esqueléticas
tales como; segmentacion vertebral y polidactilea, !

f} Sindrome de Soto

g) Sindrome de Bloom

h) Trisomia 18

i) Nevos Pigmentados Livor

j} Nanismo de Mulibrey

k) Sindrome de Marfan

1) Sindrome de Klippel-Trenaunay

En todos estos casos en los cuales existe riesgo de presentar Tumor de Wilms, debe realizarse
periddicamente ultrasonograma abdominal cada 3 a 12 meses' en el caso del Sindrome de
Beckwith-Widemann, existen reportes de deteccion de! padecimiento in itero por medio de

ultrasonografia, lo cual sugiere claramente que la tumorogénesis ocurre in Gtero

Los casos asociados a aniridia, tienen una deleccion del brazo corto del cromosoma 11p13 locus;
los nifios con aniridia esporadica, tienen un riesgo de Tumor de Wilms de 27-40%, si se asocia al
11p la frecuencia se incrementa al 50%; otras cromosomopatias asociadas son Traslocacion B-C,
Trisomia 19 y 8p+; en las alteraciones del cromesoma 11pl5 se aprecia mas frecuentemente, la

presencia de Tumor de Wilms bilateral y posiblemente en Xq25-27 /51440414243

Se encuentran casos bilaterales solamente en 5% del total; el primer caso informado por Rance en
1814, se refiere a un caso bilateral; pero tipicamente es unilateral. En cuanto a la presentacion por
edad, el bilateral se presenta en promedio a los 2.6 afios; y el unilateral, a los 3.6 afios. Enla
presemiacion bilateral, se observa una alta incidencia de anomalias genitourinarias (4 veces mas
que la unilateral), hemihipertrofia (2 veces mas que en la unilateral}, y ademas, aparecen en un

rango menor de edad.




Es posible encontrar Tumor de Wilms de localizacion extrarenal por fa presencia de tefido
metanéfrico ectopico’ retroperitoneo, inguinal, Gtero, escroto, vagina, endocérvix, pared de torax,
ovario, area sacrococcigea, ovotestis, ligamento redondo, cordén espermético, mediastino y fifién

supranumerario.

La proximidad de la cresta urogenital y el mesonefros durante el desarrollo embrionario, explica el
Tumor de Wilms extrarenal y sus sitios mas frecuentes de localizacién; otra teoria incluye
indiferenciacion o persistencia de células indeferenciadas con potencial embriolégico. En el

hombre, la localizacion mas frecuente es en ef retroperitoneo y en la mujer, en la region inguinal. '’

La terminologia favorable (95%) y desfavorable (5%) para calificar su histologia, deriva del

National Wilms Tumor Study (NWTS). Los det tipo favorable son: "

1} Anaplasicos Focales o Difusos

2) Sarcoma de Células Claras, lamado también tumor metastizante de hueso

3) Tumor Rabdoide, que es el tnico tumor renal de la nificz, asociado a lesiones primarias o
metastasicas del S.N.C.; se presenta en promedio, a los 11 meses de edad y la relacion entre ei

sexo masculino y el femenino, es de 1.5 a 1. Se considera letal.

Anteriormente, estas variedades 3 y 2, eran consideradas como variantes del Tumor de Wilms;

actualmente, se consideran independientes.

En contraste, los nifios desarrollan un embrioma renal sin anaplasia; por lo cual, se considera de

histologia favorable.

El tumor anaplisico tiene buen prondstico cuando estd Limitado al parénquima renal; pero, malo

cuando se extiende fuera de él.

Se define anaplasia, como la presencia de una poblacion celular con alto grado de polipoidia, que
morfologicamente se traduce en:

a) Figuras mitticas claramente (hiperdipideas) hiperdipoides




b) Hiperoromatismo nuclear
c) Gigantismo celular v atipica con didmetro celular al menos 3 veces superiores a las de la célula

adyacente.

Es focal, si esta presente en menos de 10% de los campos examinados, tiene una incidencia de 5%.
Se considera que la anaplasia puede ser un marcador para la resistencia a la quimioterapia; pero no

incrementa la agresividad.

Las principales manifestaciones de agresividad son la invasividad y la capacidad de metastatizar;
el tamafio del tumor es una variable independiente, no necesariamente tigada a a agresividad; pero

puede influenciar en el grado de progresion de la enfermedad. %!

La SIOP (Sociedad Internacional de Oncologia Pedidtrica), clasifica a los tumores renales en:

Grupo I. Tumores de bajo grado de malignidad
Curso benigno luego de extirpacion completa
Tipas:  Nefroma Mesoblastico Congénito.
Nefroblastoma Quistico Parcialmente Diferenciado.
Patron de Wilms con patrén fibroadenomatoso.
Grupo 2. Tumores de riesgo standard
Tumor de Wilms tipico y sus variantes
Grupo 3. Tumores de alto grado de malignidad
Sarcoma Renal de células claras (metastasis a hueso)
Tumor Rabdpide del rifién

Tumor anaplasico del Tumor de Wilms.

Clinicamente, las dos terceras partes, se presenta como una masa silenciosa en abdomen (83%), la
cual se detecta accidentalmente en un examen rutinario o durante el bafio, por la madre; en el
tercio restante, se presenta como dolor abdominal. La masa es dura, suave, confinada a un flanco

o a un lado del abdomen. En un 21% sec presenta con hematuria microscopica; y en un 25% se



encuentra con hipertension arterial por incremento de la renina plasmatica; la pérdida de peso es

poco frecuente™

La metastasis se presentan por via hematdgena y en 85% son a pulmon y 15% son tardias a

cerebro, hueso, ganglios linfaticos e higado™

localmente tiende a invadir a través de la capsula, el
seno renal y vasos linfiticos. $e encuentran metastasis en 10% de los pacientes, al ser vistos por

primera vez.

La TAC abdominal, detecta metastasis pulmonares y define la extensién de la enfermedad

intrabdominal y el estado del rifion contralateral, ganglios retroperitoneal e higado.

La_radiggrafia de abdomen muestra ocasionalmente la tipica calcificacion en “cascara de huevo”
del Tumor de Wilms.
Por la Urografia intravenosa, se observa desplazamiento caracteristico del sistema colector =

El ECO abdominal, comprueba la afectacion de la vena renal y de Ja vena cava,

La venocavografia da la afectacion de la vena cava ascendente, si se comprueba, se realizara

Ecocardiografia o angiografia cardiaca, para determinar 1a extension proximal del tumor.

La arteriografia es diagnéstica:

¢ Cuando Ja masa no es claramente intrarenal

¢ Cuando ante lesién pequefia, no queda establecido si es de caracteristica sélida o guistica
e Cuando el tumor es bilateral

& Cuando la Urografia IV muestra un rifion inoperante

Todos los pacientes deben ser revisados al momento quinirgico, del rifidn contralaterai, pues los
estudios por USG, TC Y Rem, no detectan el 7% de los casos positivos; por lo cual la revisién

quirirgica esta justificada. **




Entre los diagnésticos diferenctales, es necesario tomar en cuenta:
* Neuroblastoma

» Rabdomiosarcoma

¢ Leiomiosarcoma

¢ Sarcoma de Células Renales
» Fibrosarcoma

¢ Hipernefroma

¢ Rifiones Poliquisticos

¢ Hemorragia Suprarrenal

¢ Trombosis de la Vena Renal
» Riiion Displasico

o Hidronefrosis

+ Hematoma

El diagnéstico final es por toma de biopsia o extraccién completa y examen histolégicozl, otro
medio de diagnostico, es la biopsia por aguja de los tumores grandes, aunque tiene ¢l resgo de
siembra del tumor, cambiando el curso del tumor en los primeros estadios™; 1a correlacion de este
método con ¢l especimen postnefrectomia, ratifican su validez. Las complicaciones comunes son
dolor y formacion de hematoma. Se debe considerar la posibilidad de siembra del tumor en

cualquier cambio de la piel, ¢n la zona de la puncion, hasta no demostrar lo contrario.

Para la estadificacion del tumor, se deben tomar en cuenta factores como la enfermedad
metastasica distal, afeccién de los ganglios linfaticos o de otra enfermedad residual o el tipo
histolégico del tumor, favorable o no desfavorable. En términos generales, &l pronéstico es
favorable si el paciente es menor de 2 afios; o si el peso es menor de 250 grs. Una histologia
favorable y un estadio temprano, constituyen los factores claves para un buen pronestico. Los
tumores bien diferenciados (tubular, glomerular), tiene buen prondstico y un rango de cura hasta
del 90%7 Los de tipo sarcomatoso, dan metéstasis a hueso y tienen un rango de supervivencia de
35%.




El estadio Clinico Patoldgico actual, se basa en el NWTS3

Grupo I Tumor limitado a niién y completamente extirpade. La superficie de la capsula renal

estd intacta. El tumor no se rompié antes de la operacién o durante ella. No hay tumor

residual aparente mas alla de los margenes de reseccién

Grupe 2 Tumor que se extiende mas alla del rifidn; pero, es totalmente extirpado. Hay extension

regional del twmor. El tumeor puede haber sido analizado por biopsia y haberse

producide una diseminacién local en el flanco. No hay tumor residual aparente mas alla

de los margenes de reseccidn.

Grupo 3 Tumor residual con diseminacion no hematdgena, confinada al abdomen

Ganglios linfiticos afectados en hilio renal, cadenas periadrticas u otras regiones
abdominales

Contaminacién difusa peritoneal por rotura y diseminacion mas alli del flanco, antes
o durante la cirugia. Crecimiento tumoral a través de la superficie peritoneal
Implantes en la superficie peritoneal

El tumor se extiende mas alla de los margenes quinirgicos

Tumor inextirpable por infiltracion de estructuras vitales.

Grupo 4 Metastasis hematOgenas
Metastasis més alla del Grupo 3. (pulmén 80%, higado 15% hueso, etc)

Grupo 5 Afectacion renal bilateral en ¢l momento del diagnostico

Debe realizarse el estudio de cada lado, de acuerdo con los criterios anteriormente expuestos en el

T.W. bilateral. El estadiaje, realizado segin la distribucion macro y microscépico del tumor, es el

mismo para tumores con histologia favorable o desfavorable. Los pacientes deben ser

caracterizados por este criterio, considerando histologia anaplasica focal o difusa y aquellos con

histologia sarcomatosa.

Existen otras organizaciones, las cuales difieren en algunos puntos con respecto al estado como

son: La International Society of Paediatric Oncology (SIOP-9):




Estadio 2. El tumor se extiende fuera del rifion con escision completa, con invasion més alla de
la capsula dentro de los tejidos perirenales o perihilares, invasién a los ganglios
regionales, vasos renales fuera del ifion o invasién del uréter.

Estadio 3.  Invasion més alld de la cipsula con escision incompleta.  También incluye biopsia
preoperatoria, ruptura preoperatoria, metistasis peritoneal, invasion de ganglios
periaorticos, mis alla de los ganglios regionales.

E! United Kingdom Children’s Cancer Study Group (UKW-4):

Estadio. 4  Metastasis hematogena. Metistasis pulmonar visible 2 los Rayos X
Con respecto a los factores prondsticos, los tumores en estadio 1, e histologia
favorable, se incrementa !a frecuencia de recidiva local con presencia de
pseudocapsuta inflamatoria, infiltracion de cpsula renal, invasion del seno renal o

infiltracion de vasos intrarenales.

La presencia de enfermedad resecable; pero con ganglios positivos, pasan del estadio 2 al 3. La
invasidn de ganglios es mas frecuente en pacientes con histologia desfavorable (30%), frente al
16% con histologia favorable; se asocia con mayor incidencia de enfermedad metastasica (30%)

con ganglios positivos frente al 90% con ganglios negativos.

La contaminacién abdominal por ruptura del tumer, también se ha relacionado con ia sobrevida

{89% sin rotura, 72% en contaminacion local y 60% en casos de contaminacion peritoneal difusa).

Para la recidiva, son factores prondsticos positivos con valor de prediccién independiente, la
histologia tumoral desfavorable, una duracion de la primera remision superior a 12 meses, el
tratamiento previo con dos drogas o sin radioterapia en recidiva abdominal y la localizacion

pulmonar de la recidiva.”

El tratamiento para el Tumor de Wilms es quirirgico de primera eleccidn, con la reseccidn

completa si es posibie. El tiempo que tarda en operarse aumenta el porcentaje de metéstasis®?*



También es sensible a 1a quimioterapia y radioterapia. Para la quimioterapia, se utiliza Vincristina
mé4s  Actinomicina D, teniendo una sobrevida a 4 afios del 89-95% con un tratamiento por 10

semanas™; para los estadios 3 y 4 se afiade Doxorrubicina con sobrevida de 87-90% a 4 afios.

En estadio 4, puede anadirse una 4* droga como la Ciclofosfamida, la cual se dard por 10-15
meses de terapia, en este estadio se agrega radiacion abdominal y 2 pulmén; este estadio, incluye

los tumores con histologia desfavorable.

La quimioterapia preoperatoria™’, se reserva principalmente a pacientes con tumor irresecable,
por ser muy grande con necrosis extensa, afeccidn bilateral o con extension a la vena cava por

arnba de las venas hepaticas (presente en 11,3%)

Se observan grandes cambios posteriores a la quimioterapia con disminucion del volumen y la
extension.  Histolégicamente hay necrosis con disminucion de los elementos inmaduros;
particularmente, blastema con un promedio de disminucion del 85% del tamaiio original. El tumor
extrarenal, frecuentemente disminuye con regresitn de los trombos intravasculares y las metastasis
pulmonares, las cuales pueden desaparecer totalmente. Por otro lado, se observa también,
disminucion de porcentaje de ruptura del tumor y del tamafio y disminucion de la necesidad de
radioterapia, posterior a la nefrectomia; disminuye ademas, los trombos de la vena cava, minimiza

el tiempo de uso de la quimioterapia; y por lo tanto, los efectos téxicos a largo plazo.

Existe un método invasivo de diagnostico y a la vez, de procedimiento terapéutico y es la
embolizacién de la arteria renal a través de un catéter intrarterial percutaneo. El fin del
procedimiento es reducir la vascularizacion, disminuir el tamafio de la masa, separar el tgjido
afectado del que no lo estd, disminuir la salida de células tumorales a Ia circulacion; y con ésto, las
metastasis. Con este procedimiento, es mas ficil realizar la nefrectomia, la cual se recomienda

tealizarla 48 horas después de la embolizacion™
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La quimioterapia preoperatoria, proporciona altos indices de sobrevida, segin los estadios:

ESTADIO % DE EFECTIVIDAD
1 97
il 100%
1H] 93%
v 92%
Vv 88%

Los medicamentos usados para la quimioterapia, tienen efectos secundarios entre los cuales se
pueden mencionar:

Actinomicina. Produce un sindrome de hepatopatia-trombocitopenia. La hepatopatia puede ser
tan severa, que desarrolle ictericia, ascitis, incremento de las transaminasas mayor de 1000 IU/L y
prolongacion del tiempo de Protrombina. En promedio, el sindrome cede en 12 dias y se resuelve
con tratamicnto de sostén; luego de la recuperacion, el paciente tolera la quimioterapia al
disminuir las dosis sin recurrencia.”**

Doxorrubicina, Puede provocar toxicidad caradiaca detectada por ecocardiograma, si se rebasa
la dosis acumulada de seguridad que es de 300-450 mg/m2; ocasiona insuficiencia cardiaca en
1.7% %

Adriamicina. Es cardiotoxico en etapa tardia de sobrevivencia, por lo cual, se intenta ser lo
menos agresivo posible en nifios con bajo riesgo; en pacientes de alto riesgo, que necesitan terapia
mis efectiva, las secuetas tempranas y tardias, se consideran en un papel secundario, En la
categoria de alto riesgo, se incluyen nifios con metdstasis ai momento del diagnostico, estudio

histolégico y desfavorable y sin considerar el estadio’®

La quimioterapia posnefrectomia se iniciard en los 5 dias siguientes a la cirugia.
En cuanto a la radioterapia, se utilizard para metéstasis pulmonar y debera iniciarse dentro de los
10 dias posteriores a la nefrectomia. La radiacion al abdomen se restringe a pacientes en estadio

3, ademas de la cirugia y quimioterapia con tres drogas.




Se presentan efectos tardios de la radiacion er hueso vy misculos como son: atrofia muscular,
detencion del crecimiento de la columna vertebral™, con alta incidencia de escoliosis. Cuanto mas
joven es el paciente, mas profundo ¢s el dafio ulterior y pueden requerir cirugia correctora, corsés

a fisioterapia.

Es posible la presencia de una enfermedad maligna secundaria como: exostasis, osteocondromas,

16,30

osteoma osteoide ", mesoteliomas, Jeucemia carcinoma de tiroides (2° lugar en frecuencia en

25% de los pacientes).

En puimén se puede observar una disminucién de fa capacidad total al 71%; y de la capacidad al

72% por radiacion.

Las antraciclinas pueden causar glomensloesclerosis, infertilidad. En higado, causa hepatitis, Ja
cual es mas frecuente si se asocia AMD y/o DOX. Nommalmente, el rifion contralateral se
hipertrofia por compensacion funcional; pero no sucede ésto al radiarse el abdomen. Puede
daflarse ademés por Ifosfamide mas Otoposide. La afeccion renal es mas frecuente en pacientes en
los cuales se presenta su padecimiento con datos de insuficiencia renal; en el Tumor de Wilms en

rifién anico®'; o en tumor de Wilms bilateral y puede manifestarse como insuficiencia renal >

En cuanto a las recaidas, la mayoria de los casos ocurren en los primeros 3 afios siguientes al
diagnostico. Suceden mas frecuentemente en pulmén y abdomen y en los pacientes mayores de 2
afios al momento del diagndstico, con tumores grandes, en estadios avanzados (particularmente,
con extension a ganglios o penetracién capsular, indicando posiblemente, micrometastasis); la
sobrevida es de 30% a 3 afios; la recaida dentro de los 5 meses posteriores a la nefrectomia, tiene
mal pronéstico.. En cuanto a la aplicacién de la quimioterapia, se aplica triple esquema a base de
Doxorrubicina, Vincristina y Dactinomicina. La radioterapia es parte del tratamiento de la
recurrencia, abarcando el lecho tumoral, el sitio del tumor recurrente con 2 centimetros de
margen, debe inciarse dentro de las 2 semanas postquinirgico. La frecuencia de complicaciones

por ¢l tratamiento como son la escoliosis y un segundo cancer, se incrementa hasta un 50% **
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Para los casos en que se invade la vena cava, se recomienda cavotomia y trombectomia  del
tumor. ** Entre las complicaciones de la cirugia, estan la hemorragia intraoperatoria y obstruccion
del inestino delgado. otras menos frecuentes son: lesién vascular o intestinal, hernia incisional,

infarto intestinal por infeccién de la herida quinirgica.

El prondstico varia segun el estadio y el estado del paciente al momenta del diagnostico:
Sobrevida a 4 afios de 86-96% en estadio 1, 2y 3

Sobrevida a 4 afios de 73% en estadic 4 y en estadio 1 con anaplasia difusa.

En algunas series se han observado recidivas mas frecuentemente en el estadio 2 que en el estadio
3 de la clasificacion de SIOP* por estadificacién inadecuada; 1as dos razones fundamentales son la
realizacion actualmente, de la puncion preoperatoria con aguja y la capsula renal que no esta
histolégicamente intacta. Se refiere como necesario, [a cooperacion entre el pediatra oncélogo v

el cirujano pediatra, incluyendo un examen histelogico adecuado.

Para los tumores extrarenales, se estima una incidencia segin €] estadio;

ESTADIO % DE INCIDENCIA
I 30%
nn 10%
IIta 34%
Hlb 23%
v 3%

Las drogas son igualmente efectivas para [os tumores intrarenales que para los extrarenales. Se
utifiza la radiacion solamente para tumores irresecables, tumor residual o para enfermedad

metastisica.



El Tumor de Wilims, es el 2° tumnor sélido mis frecuente en EU.A_, y en México se ha referido
que ocupa el primer lugar; por lo que, se realiza un estudio retrospectiva de 30 afios (1967-1996)
de los expedientes del servicio de la Unidad de Pediatria del Hospital General de México
(105,000), para determinar la frecuencia de los tumores solidos en dicho servicio y el lugar que
ocupa ¢l Tumor de Wilms, y obtener un estudio epidemiologico real de los tumores sélidos en la
Unidad de Pediatria del Hospitai General de México.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Determinar la frecuencia del Tumor de Wilms en la Unidad de Pediatria del Hospital General de
Meéxico en un periodo de 30 afios (1967 a 1996) a través de la revisién de los expedientes del
archivo de dicha Unidad (105,000), las caracteristicas del padecimiento, evolucién, predominio de
sexo, presentacion clinica, estudios diagnosticos, tratamiento (clinico y quinirgico), respuesta y

tipo de tratamiento y vigilancia a targo plazo.

JUSTIFICACION

Conocer la frecuencia del Tumor de Wilms en la Unidad de Pediatria del Hospital General de
Meéxico en un periodo de 30 afios (1967 a 1996} a través de la revision retrospectiva de 105,000
expedientes del archivo clinico de dicha Unidad.

HIPOTESIS
El Tumor de Wilms es el tumor solido malignio abdominal mas frecuente de la Unidad de Pediatria
del Hospital General de México.

OBIETIVOS
Determinar ia frecuencia del Tumor de Wilms en la Unidad de Pediatria del Hospital General de

México.

METODOLOGIA
Se revisaron 105,000 expedientes en el Archivo Clinico de la Unidad de Pediatria del Hospital
General de México.

Criterios:
Inclusion: Todos los pacientes ingresados en la Unidad de Pediatria del Hospital General de
Meéxico, de 1967 a 1996 con diagnéstico de Tumor de Wilms, de la Unidad de Patologia del

Hospital General de México
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Determinar la frecuencia del Tumor de Wilms en la Unidad de Pediatria del Hospital General de
México en un periodo de 30 aiios (1967 a 1996} a través de la revision de los expedientes del
archive de dicha Unidad (105,000}, las caracteristicas del padecimiento, evolucién, predominio de
sexo, presentacion clinica, estudios diagnasticos, tratamiento (clinico y quirirgico), respuesta y

tipo de tratamiento y vigilancia a largo plazo

JUSTIFICACION

Conocer la frecuencia del Tumor de Wilms en la Unidad de Pediatria del Hospital General de
México en un periodo de 30 afios (1967 a 1996) a través de la revision retrospectiva de 105,000
expedientes del archivo clinico de dicha Unidad

HIPOTESIS
El Tumor de Wilms es el tumor sélido maligno abdominal més frecuente de la Unidad de Pediatria
del Hospital General de México.

OBJETIVOS
Determinar la frecuencia def Tumor de Wilms en la Unidad de Pediatria del Hospital General de

México.

METODOLOGIA
Se revisaron 105,000 expedientes en el Archivo Clinico de la Unidad de Pediatria dei Hospital
General de México.

Criterios:

Inclusién: Todos los pacientes ingresados en la Unidad de Pediatria del Hospital General de
Meéxico, de 1967 a 1956 con diagndstico de Tumor de Wilms, de la Unidad de Patologia del
Hospital General de México
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Determinar la frecuencia del Tumor de Wilms en ia Unidad de Pediatria del Hospital General de
México en un periodo de 30 afios (1967 a 1996) a través de la revisidén de los expedientes del
archivo de dicha Unidad (105,000), las caracteristicas del padecimiento, evolucidn, predominio de
sexo, presentacion clinica, estudios diagndsticos, tratamiento {clinico y quinirgico), respuesta y

tipo de tratamiento y vigilancia a largo plazo.

JUSTIFICACION

Conocer la frecuencia del Tumor de Wilms en la Unidad de Pediatria del Hospital General de
Meéxico en un periodo de 30 afios (1967 a 1996) a través de la revisidn retrospectiva de 105,000
expedientes del archivo clinico de dicha Unidad.

HIPOTESIS
El Tumor de Wilms es el tumor sdlido maligno abdominal mas frecuente de fa Unidad de Pediatria
del Hospital General de México.

OBJETIVOS
Determinar la frecuencia del Tumor de Wilms en la Unidad de Pediatria de) Hospital General de

México.

METODGLOGIA
Se revisaron 105,000 expedientes en el Archivo Clinico de la Unidad de Pediatria de} Hospital
General de México.

Criterios:

Inclusion: Todos los pacientes ingresados en la Unidad de Pediatria del Hospital General de
Meéxico, de 1967 a 1996 con diagndstico de Tumor de Wilms, de la Unidad de Patologia del
Hospital General de México
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Determinar la frecuencia del Tumor de Wilms en la Unidad de Pediatria del Hospital General de
México en un periodo de 30 afios (1967 a 1996) a través de Ja revision de los expedientes de
archivo de dicha Unidad {105,000), Jas caracteristicas del padecimiento, evolucion, predominio de
sexo, presentacidn clinica, estudios diagnosticos, tratamiento (clinico y quirirgico), respuesta y

tipo de tratamiento y vigilancia a largo plazo.

JUSTIFICACION
Conocer 1a frecuencia del Tumor de Wilms en la Unidad de Pediatria del Haspital Genera de
Meéxico en un periodo de 30 afios (1967 a 1996) a través de la revisién retrospectiva de 105,000

expedientes del archivo clinico de dicha Unidad.

HIPOTESIS
E) Tumor de Wilms es el tumnor solido maligno abdominal mas frecuente de {a Unidad de Pediatria
de! Hospital Generat de México.

OBIETIVOS
Determinar [a frecuencia del Tumor de Wilms en la Unidad de Pediatria del Hospital General de

México.

METODOLOGIA
Se revisaron 105,000 expedientes en el Archivo Clinico de la Unidad de Pediatria del Hospital
General de México.

Criterios:

Inclusidén: Todos los pacientes ingresados en la Unidad de Pediatria del Hospital General de
Meéxico, de 1967 a 1996 con diagnostico de Tumor de Wilms, de la Unidad de Patologia del
Hospital General de México



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Determinar la frecuencia del Tumor de Wilms en la Unidad de Pediatria del Hospital General de
México en un pericdo de 30 afios (1967 a 1996) a través de la revision de los expedientes del
archivo de dicha Unidad (105,000), las caracteristicas del padecimiento, evolucion, predominio de
sexo, presentacion clinica, estudios diagnésticos, tratamiento (clinico y quirirgico), respuesta y

tipo de tratamiento y vigilancia a largo plazo.

JUSTIFICACION

Conacer la frecuencia del Tumor de Wilms en la Unidad de Pediatria del Hospital General de
México en un periodo de 30 afios (1967 a 1996) a través de la revision retrospectiva de 105,000
expedientes del archivo clinico de dicha Unidad.

HIPOTESIS
El Tumor de Wilms es ei tumor solido maligno abdominal mas frecuente de la Unidad de Pediatria
del Hospital General de México.

OBJETIVOS
Determinar la frecuencia del Tumor de Wilms en la Unidad de Pediatria del Hospital General de

México.

METODOLOGIA
Se revisaron 105,000 expedientes en el Archivo Clinico de la Unidad de Pediatria del Hospital
General de México.

Criterios:

Inclusién: Todos los pacientes ingresados en la Unidad de Pediatria del Hospital General de
Meéxico, de 1967 a 1996 con diagnostico de Tumor de Wilms, de la Unidad de Patologia del
Hospita) General de México



Exclusion.  Todos los pacientes ingresados en Ja Unidad de Pediatria del Hospital General de
Meéxico, con twmor abdominal en los que no se realiz el diagnostico de Tumor de Wilms por la
Unidad de Patologia del Hospital General de México.

Procedimiento- Revisién de 105,000 expedientes en e} Archivo Clinico de 1a Unidad de Pediatria
del Hospital General de México, de 1967 (primer caso reportado en la Unidad de Pediatria del
Hospital General de México, seccion de Oncologia Pediatrica) a 1996

Definicion de las Variables.- No necesarias

Recursos Disponibles:
Humanos
Dra. Ayén Céardenas Ana.

Encargada del Servicio de Oncologia Pedigtrica de la Unidad de Pediatria del Hospital General de México
Dr. Flores Rodriguez José Luis.

Residente de tercer afio de Pediatria de la Unidad de Pediarria del Hospital General de México

Instalaciones: Unidad de Pediatria del Hospital General de México
Equipo. Expedientes de la Unidad de Pediatria del Hospital General de México

Hoja de Recoleccién de Datos
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RESULTADOQS
En el presente estudio se encontro que el total de los pacientes internados (105,000), solo el

0.34% se debid al hallazgo de un tumor sélido: ocupando el Tumor de Wilms, el tercer lugar de

incidencia.

1° LUGAR RETINOBLASTOMA 76 pacientes (20.87%)
2° LUGAR RABDCMIOSARCOMA 43 pacientes (11.81%)
3° LUGAR TUMOCR DE WILMS 42 pacientes {11.53%)

Los pacientes mas afectados fueron del sexo femenino con un total de 27 pacientes (64.28%) en

relacidn al sexo masculino con 15 pacientes (35.71%).

La incidencia del Tumor de Wilms en cuanto a la edad, se reporta de la siguiente manera: mas

frecuente entre los 3 a 5 afios con un total de 12 pacientes (28.57%).

La mayoria de los pacientes estudiados fueron originarios del Distrito Federal, con un total de 13
pacientes (30.95%); y en segundo lugar, los pacientes procedentes del Estado de México, con un
total de 9 pacientes (21.57%).

En cuanto a la frecuencia segin el lado afectado, el rifion izquierdo es e mas afectado con 27
pacientes (64.28%) en relacion al derecho con 15 pacientes (35.71%), con un 0% en cuanto a la

afeccion bilateral.

Entre Jas manifestaciones clinicas mas frecuentes de presentacion, se reporta:

MASA ABDOMINAL 34 pacientes (80.95%)
DOLOR 22 pacientes (53.38%)
HEMATURIA 6 pacientes (14.28%)
HIPERTENSION ARTERIAL 0 pacientes (0%)
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Los estudios diagnosticos auxiliares para la deteccion del Tumor de Wilms aplicados en este

reporte, que reflejaron mayor utifidad son:

» RX SIMPLE DE ABDOMEN 23 pacientes (54.76%)
s UROGRAFIA EXCRETORA 22 pacientes (52.38%)
¢ USG ABDOMINAL 21 pacientes (50%)

La frecuencia del Tumor de Wilms segun el estadio, resulté ser la siguiente:

I 14 pacientes (33.33%)
II 8 pacientes (19.04%)
i 9 pacientes (21.42%)
AY 2 pacientes ( 4.76%)
NO CLASIFICABLES 9 pacientes (21.42%)

Por otro lado, histolégicamente, 7 pacientes presentaron patron sarcomatose (16.66%) y en un

paciente con patron rabdoide (2.38%).

En cuanto al tratamiento, la mayor parte de los pacientes recibieron quimioterapia con un total de
38 pacientes (90.47%), de los cuales, solamente 9 pacientes (21.42%) completaron su tratamiento;
se aplico radioterapia en 29 pacientes (69.04%), siendo aplicada en e} lecho tumoral en 3 pacientes

y en todo e! abdomen, solamente en 2 pacientes. Se realizd Nefrectomia total en 28 pacientes
{66.66%).

Los sitios mas frecuentes de metastasis fueron: Pulmon y ganglios linfaticos en 9 pacientes en cada
rubro (21.42%), hacia el higado en 5 pacientes (11.9%) y a hueso, en 4 pacientes (9.52%); otros
sitios afectados fueron: vena Cava Inferior, Testiculo, Diafragma, Intestino, Aorta, Bazo,

Mediastino y Peritoneo.

Se registra alta incidencia de abandono en el tratamiento, con 19 pacientes (45.23%), estando

solamente 10 pacientes (23 8%) en vigilancia; fallecieron en el Servicio de Oncologia 5 pacientes




(11.95), mangjandose con alta voluntaria, 4 pacientes (9.52%) por méaximo beneficio,

observandose recidiva en 3 pacientes (7.14%); y solamente, una alta por curacion (2.38%).

Entre las complicaciones, encontramos que son muy variadas: Derrame Pleural, Quemadura por

Radioterapia, Eventracion Quinirgica, Atelectasia, Varicocele, Oclusion Intestinal.
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DISCUSION:
El conocer la incidencia de las enfermedades mis frecuentes en un pais o drea geogrifica, es de
capital importancia; pues refleja el avance o grado evelutivo real de su poblacion, manifestando

por ¢l nivel educativo de sus habitantes.

El avance cientifico de los grupos, solamente tiene utilidad con la aplicacién general de normas
basadas en el estudio completo y detallado de los problemas que afectan a dichas poblaciones. El
conocimiento de las causas de los problemas, es el Unico camino para la correccion de las mismas,
fundamentando asi las medidas preventivas como punto clave de inicio para €l avance real de un
pais. Esto solamente puede lograrse con la adecuada culturizacién de sus integrantes; 1al como se
manifiesta en los paises desarrollados en los cuales las medidas preventivas, permiten una
reduccion importante, y la casi desaparicion de las enfermedades transmisibles, permitiendo una
mayor utilizacién de los recursos humanos y economicos, en el estudio de enfermedades con otra
etiologia como es el caso de la genética, en Ia cual se encuentra el fundamento de gran niimero de
enfermedades como son el cancer, siendo junto con los accidentes, las causas mas frecuentes de

muerte en los paises del primer mundo.

El presente estudio se fundamenta en el estudio retrospectivo real de 1a incidencia del Tumor de
Wilms en la Unidad de Pediatria del Hospital General de México, siendo necesario aclarar, mas no
justificar, la escasa posibilidad econémica tanto del paciente coma del entorno Institucional, lo que
no permite uniformar el protocole de estudios en todo paciente oncologico que acude a dicha

Unidad, en busca de ayuda y tratamiento para su padecimiento.

Asi mismo, las referencias de las cuales haremos uso en el presente anilisis, se derivan de avances

en paises desarrollados, lo cual en ningiin momento, reflejan la realidad de nuestro pueblo.

Por otre lado, al carecer del alcance en el desarrollo de un pais desarrollado, Ja etiologia de
nuestras neoplasias son en cierto grado, diferentes al no contar con ciertas sustancias quimicas y/o
biologicas de uso comun y frecuente en tales lugares, y que han sido determinados como agentes

etiologicos en tales patologias como es el caso del uso indiscriminado de insecticidas,
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combustibles, radiaciones, ionizantes, etc., o cual hace de su poblacion, sujetos de riesgo alto,

para tales padecimientos.

En el caso de la patologia que nos ocupa al igual que en la estadistica mundial, el Tumor de Wilms
ocupa el primer lugar en nuestra Unidad de Pediatria, como la neoplasia solida intrabdominai mas

frecuente, afectando a 42 pacientes. (11.53%), con una incidencia anual de 1.4 pacientes.

Por otra parte, ocupa el tercer lugar en frecuencia entre los tumores solidos, después del
Retinoblastoma, que esta en primer lugar con una incidencia de 20.87% (2.5 pacientes por afio) y
del Rabdomiosarcoma, que otupa ¢l segundo lugar con una frecuencia de 11.81% (1.43 pacientes

por afip).

Predomina en el sexo femeninc al igual que en las estadisticas generales con una frecuencia de

64.28% en la mujer; y de 35 71% en el hombre, con una relacién de 1 a 0.55.

La presentacién segin la edad varia ampliamente, siendo mas frecuente en menores de 15 afios
con una jncidencia mayor entre los 3 y 5 afios; con una frecuencia de 28.57%, siguiendo en
frecuencia el grupo de edad entre los 2 y 3 afios con frecuencia de 14.28%: y posteriormente, ¢l

grupo de edad entre O y 1 afo (11.9%), siendo muy semejante a la estadistica general,

La procedencia de los pacientes estudiados varia en relacitn a la distancia y capacidad economica
de cada persona, habiéndose registrade el 30.95% (13 pacientes) originarios en el Distrito Federal,
sitio donde se localiza la Unidad de Pediatria, sede del presente estudio; y 14.28% (9 pacientes)
provenientes del Estado de Meéxico; ademids se tienen pacientes registrados con origen en
Veracruz, Michoacén, Guerrero, Puebla, Hidalgo, Guanajuato, Querétaro, Oaxaca v San Luis

Potosi.
Las manifestaciones clintcas de presentacion no varian en relacion a los datos de revision, siendo la

masa abdominal palpable encontrada incidentalmente por la madre o en examen rutinario, el dato

mas constante con frecuencia de 80.95%; seguido en frecuencia, el dolor con un 53.38%; yen
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tercer lugar, la hematuria tanto micro como macroscdpica en 21.42%, no refiriéndose la presencia
de hipertension arterial en ningin paciente; la literatura de referencia es semejante a lo observado
en este estudio, siendo la masa, la mas frecuente con 80%; ¢l dolor con 33%:; la hematunia con

21%, refiriéndose [a hipertension arterial en 25%,

Las metastasis se presentaron mas frecuentemente al pulmén y ganglios linfiticos con una
frecuencia de 21.42% en cada rubro, en comparacion al 85% que se¢ presentan en diversas
estadisticas en cuanto a la afectacion del pulmon; las metastasis a higado se presentaron en 11.9%
¥ a hueso en 9.52% en relacion al 15% de las estadisticas generales. Se registré invasion o ruptura

de la capsula renal en 9 pacientes (14.06%).

Los estudios diagnosticos aplicados en el manejo y diagnéstico de nuestros pacientes fueron:
* Rx Simple de abdomen en 23 pacientes (54.76%)

¢ Urografia Excretora en 22 pacientes (52.38%)

* USG Abdominal en 21 pacientes (50%)

¢ TAC Abdominal en 9 pacientes (21.42%)

* Venocavagrafia en 9 pacientes (21.42%)

* SOM en 8 pacienies (19.04%)

* Gammagrafia en 8 pacientes (19.04%)

La frecuencia segiin ¢l estadio, refleja no solamente el tipo de tumor:; sino fa rapidez de atencién y
diagndstico, pues entre mas ripido se identifique y trate esta patologia, menor posibilidad de
metastasis tendra.

Encontramos un porcentaje mayor de pacientes en estadio I con 14 pacientes {33.33%); con tumor
limitado a rifdn sin afeccion capsular y sin residuo tumoral posterior a la Nefrectomia, En
segundo lugar de frecuencia, se encontré el estadio 11 con un total de © pacientes (21.42%),
habiéndose encontrado diseminacién a ganglios linfaticos yio ruptura y diserninacion antes o
durante la cirugia o por crecimiento tumoral a través de la superficie peritoneal o por infiltracion a

estructuras vitales como: vena cava o aorta, haciéndolo imesecable. En el mismo numero de
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pacientes v en igual porcentaje que en el estadio NI, encontramos al Nefroblastoma No
Clasificable. Le siguid en frecuencia, el estadio II con 8 pacientes (19.04%) caracterizado por por
extension del tumor més alld del rifién; pero que fue extirpado totalmente; y como Gltimo en
frecuencia en el presente estudio, esta el estadio IV con solamente 2 pacientes (4.76%) en los

cuales se encontrd metastasis a pulmén, higado v hueso.

El manejo o tratamiento varia segin el estadio del tumor y el estado clinico del paciente al
momento de su deteccion, asi como si se trata de una paciente de primera vez o en recidiva y con
manejo previo al momento del ingreso. El tratamiento ideal, radica en reseccion completa inicial
seguido por quimioterapia, y de ser necesario la radioterapia. Estadisticamente se trataron 38
pacientes (90.7%) con quimioterapia; de los cuales, solamente 9 terminaron su ciclo de
tratamiento. Se instituyé radioterapia en 29 pacientes (69.04%), de los cuales solamente se les
radié de manera total el abdomen a 2 pacientes y al resto, solamente el lecho tumoral; por tiltimo,

se reatizo Nefrectomia total en 28 pacientes. (66.66%)

Ei seguimiento de los pacientes es dificil por el bajo nivel cultural que poseen, registrandose una
alta incidencia de abandono del tratamiento, en cualquier momento del mismo, con un total de 19
pacientes (45.23%), estando actualmente en vigilancia solamente 10 pacientes (23.8). Se presentd
defuncion en S pacientes (11.9%), presentando alta voluntaria por maximo beneficio en 4
pacientes (9.52%); con recidiva en 3 pacientes (7.14%) y solamente una alta por curacion con un
total de 2. 38%.

Las complicaciones solamente se presentaron en § pacientes (1.9%) y de manera variada como
son derrame plevral, quemadura por radioterapia, eventracion de herida quirirgica, atelectasia,

varicela, varicocele y oclusion intestinal por invasion.
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CONCLUSION:

Después de la revision de 105,000 expedientes del Archivo Clinico de la Unidad de Pediatria del
Hospital General de México, se encontrd que la incidencia del Tumor de Wilms fue de 11.53%

(42 pacientes), ocupando el tercer lugar en frecuencia entre los tumores sélidos; y el primer fugar

como la neoplasia sélida maligna intrabdominal.
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