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CUAL ES

EL DÍA MAS BELLO? HOY
LA COSA MAS FÁCIL? EQUIVOCARSE

EL OBSTÁCULO MAS GRANDE?EL MIEDO
EL MAYOR ERROR? ABANDONARSE

LA RAÍZ DE TODOS LOS MALES? EL EGOÍSMO
LA DISTRACCIÓN MAS BELLA? EL TRABAJO

LOS MEJORES PROFESORES?LOS NIÑOS
LA PRIMERA NECESIDAD? COMUNICARSE

LO QUE MAS HACE FELIZ? SER ÚTIL A LOS DEMÁS

EL MISTERIO MAS GRANDE? LA MUERTE
EL PEOR DEFECTO? EL MAL HUMOR

LA PERSONA MAS PELIGROSA? LA MENTIROSA
EL SENTIMIENTO MAS RUIN? EL RENCOR

EL REGALO MAS BELLO? EL PERDÓN
LO MAS IMPRESCINDIBLE? EL HOGAR

LA RUTA MAS RÁPIDA? EL CAMINO CORRECTO
LA SENSACIÓN MAS GRATA? LA PAZ INTERIOR

EL RESGUARDO MAS EFICAZ? LA SONRISA
EL MEJOR REMEDIO? EL OPTIMISMO

LA MAYOR SATISFACCIÓN? EL DEBER CUMPLIDO
LA FUERZA MAS POTENTE DEL MUNDO? LA FE
LAS PERSONAS MAS NECESARIAS? LOS PADRES
LA COSA MAS BELLA DE TODAS? E L A M O R

MADRE TERESA DE CALCUTA

A MIS PADRES
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RESUMEN

Existen escasos estudios mexicanos sobre las neoplasías renales en la edad
pediátrica por lo que nos propusimos revisar la frecuencia de estas
neoplasias en 30 años desde 1970 a 1999 de la unidad de Patología del
Hospital General de México (HGM) en la población pediátrica. Se
estudiaron 371775 casos de Patología Quirúrgica con 59 casos de tumores
renales, en donde el tumor de Wilms fue el más frecuente con 39 casos
(66.1%), el sarcoma de células claras con 5 casos (8.47%), nefroma
mesoblástico, multiquístico y angiomiolipoma con 2 casos cada uno
respectivamente (3.39%), carcinoma de células renales, neuroblastorna y
tumor rabdoide con un caso cada uno (1.7%) y 6 casos fueron por
infiltración y metástasis de otros tumores como teratomas retroperitoneales
(10.16%). La media de edad fue de 5.36 años y el espectro de edad fue desde
los 2 meses a los 17 años. Es importante el conocimiento de la frecuencia de
las diferentes neoplasias renales según la edad y el sexo para establecer
criterios útiles epidemiológicos en el diagnóstico clínico.



INTRODUCCIÓN

ANTECEDENTES

Se sabe en la actualidad, que las neoplasias son la segunda causa más
frecuente de muerte en la edad pediátrica, sólo después de los decesos por
accidentes en el mundo (í). Las neoplasias más frecuentes durante la niñez
son en orden de frecuencia primero del sistema hematopoyético, seguido del
tejido nervioso, tejidos blandos, hueso y los ríñones, estas últimas se
presentan principalmente en niños menores de 10 años (1,2). La incidencia
de los tumores malignos durante el primer año de vida es de 7.5 x millón de
nacimientos vivos y ocupan el 7o. lugar como causa de muerte(2).

En la edad infantil los tumores renales sólidos son la segunda causa más
común de masas reiroperitoneales (3) y más del 90% de todos los tumores
malignos primarios del riñon son tumores de Wilms y el 10% restante esta
representado por sarcoma de células claras, tumor rabdoide,
nefroblastomatosis y otras lesiones poco frecuentes (4),

El tumor de Wilms también conocido como nefrobíastoma o embnoma
renal tiene una incidencia aproximada de 1 por cada 15000 recién nacidos
vivos y una prevalencia ligeramente mayor en los hombres (1/0 9), ocupa el
80%de las neoplasias en niños menores de 15 años (5). Se presenta como
una alteración esporádica y otra familiar, a esta se le ha atribuido agentes
causales corno el uso de anticonceptivos un año antes del embarazo, uso de
dietiletilbestrol por la madre durante la vida intrauterina, el uso de tintes,
contacto con hidrocarburos y con plomo (6,7). Cuando se presenta en forma
unilateral la edad medía de diagnóstico es de 3.5 años y cuando es bilateral
de 2.5 años (hasta en un 20%), o en forma familiar en un 10%
transmitiéndose en forma autosómica dominante. Se manifiesta clínicamente
por aumento de volumen, dolor y hematuna (1,7), o asociado a
hepatoblastoma y tumores suprarrenales corno en el síndrome de Beckwith-
Wiederman (8). Se puede identificar in útero por ultrasonido; es la séptima
causa de carcinoma en la Ciudad de México y es el tumor mtraabdommal
más frecuente (9).

Macroscópicamente el tumor es único, bien circunscrito, redondo y de
consistencia blanda, el tamaño es variable, al corte es sólido, de color
grisáceo, con algunas áreas con cambios quísticos, de necrosis o de
hemorragia, puede verse un patrón lobular, y en un 7% se pueden ver focos
muí ticen trieos (10). Histológicamente el tumor de Wilms puede ser trifásico



con presencia de blastema, estroma y epitelio, aunque también puede
presentarse con predominio de uno o dos tipos celulares y de acuerdo a ello
llamarse monofásico, ó bifásico, e incluso otras formas más indiferenciadas
hasta presentarse como anaplásico (1,7).

El sarcoma de células claras comprende cerca del 4% de los tumores renales
pediátricos, aparece alrededor de los 2 años de edad, y es de origen incierto,
esta relacionado histogenéticamente con el tumor de Wilms, la distribución
de las metástasis es de predominio a hueso y su pronóstico es malo ya que se
detecta casi siempre cuando ha metastatizado(7)10). Macroscópicamente el
tumor hace prominencia sobre la cápsula, o ubicado en la región medular del
riñon, con una superficie de corte homogénea café grisácea, aspecto míxoide
y consistencia dura (10).

El neurobíastomas puede ser primario del riñon o de otra estructura
retroperitoneal, histológicamente presenta rosetas y verdaderos elementos
neuroblásticos, que los definen como un tumor de células pequeñas, azules y
redondas, puede dar metástasis en órbita, hueso, suprarrenales y su
pronóstico es pobre, sobretodo si es primario de otra estructura
retroperitoneal como glándula suprarrenal y hay invasión renal.
Macroscópicamente simula al tumor de Wilms en sus estadios iniciales,
posteriormente puede invadir estructuras anexas. (7,10,11,12)

El nefroma mesoblástico se conoce también como leiomioma
hamartomatoso, aparece desde los 6 meses por lo que es considerado como
un tumor congénito, esta compuesto por células fusiformes maduras que
pueden tener tubulos inmaduros y raramente diferenciación epitelial, tienen
buen pronóstico debido a su naturaleza benigna. Macroscópicamente el
tumor es sólido, amarillo grisáceo de consistencia dura que recuerda al
leiomioma uterino. El subtipo celular tiene grandes áreas quísticas con
hemorragia y necrosis (7,10,12,13)

El nefroma multiquístico es raro, y generalmente único, unilateral y mal
definido mide de 5 a 15 cm, la superficie de corte es multiíocular con
variación en el tamaño de los quistes, es más frecuente en mujeres y tiene un
pronóstico mejor que otras neoplasias primarias de riñon, está constituido de
epitelio tubular y puede presentar un patrón en "panal de abeja", con
presencia de elementos rnuy inmaduros que en ocasiones histológicamente
lo hacen indistinguible del tumor de Wilms(7,10,14,15).



El tumor rabdoide se consideró por vanos años como vanante del tumor de
Wilms, pero ahora se le considera una entidad climcopatológica diferente.
Macroscópicamente es sólido, suave y relativamente bien circunscrito
Histológicamente es monomorfo con diversos patrones como el clásico,
esclerosante, epiteíioide, fusiforme, hnfomatoide, seudopapiíar, quístico,
alveolar o trabecular; su origen es controvertido ya que se desconoce la
célula de origen, y es de comportamiento biológico agresivo(7,10,16).

El carcinoma de células renales es la neoplasia renal más común en el adulto
y se dan casos esporádicos en el primer año de vida, puede relacionarse con
ano imperforado, fístula anorectal o síndrome de von Hippel-Lindau,
existiendo una forma hereditaria, su presentación clínica e histológica ocurre
como en la edad adulta, y su pronóstico es de acuerdo al estadio en que se
encuentre, con tratamiento quirúrgico (2).

Otros tumores renales raros son el tumor renal osificante de la infancia, el
sarcoma embrionario, adenofibromas nefrogémcos y teratomas intrarenales
(7,10).

Dentro de los tumores que más frecuentemente metastatizan e infiltran en el
riñon están el neuroblastoma sobretodo el originado en glándula suprarrenal,
la leucemia y linfoma; y a los órganos a donde más comúnmente
metastatizan las lesiones renales son ganglios linfáticos mtraabdommales,
hígado y pulmón (15).

En Estocolmo en 1994, se clasificaron a los tumores renales en tres tipos de
acuerdo a su comportamiento clínico patológico de la siguiente forma1

I.- Tumores de bajo riesgo (Favorable)
Nefroblastoma con diferenciación quística
Nefroblastoma con diferenciación fíbroadernatosa
Nefroblastoma bien diferenciado de tipo epitelial
Nefroblastoma con componente necrótico (postquimioterapia)
Nefroblastoma mesoblástico

II.- Tumores de riesgo intermedio (Habitual)
Nefroblastoma no anaplásico y sus variables
Nefroblastoma con necrosis menor de! 10% postquimioterapia

III.- Tumores de alto nesgo (Desfavorable)
Nefroblastoma con anaplasia
Sarcoma de células claras



Tumor rabdoide

Entre las teorías propuestas para la existencia de tumores en riñon se
encuentra las alteraciones del desarrollo embrionario en donde el
mesodermo rto segmentado forma los cordones nefrógenos que forma las
crestas urogenitales, con los sistemas renales pronefros, mesonefros y
metanefros, este último será el riñon definitivo, en donde pueden ocurrir las
anomalías de traslocación, deleccion o duplicación genética ya que al
perderse los otros dos esbozos renales el definitivo es el más susceptible de
sufrir y manifestar alteraciones en- 1.- blastema metanéfrico. 2.- inclusiones
de los cuerpos Wolfianos. 3.~ mesodermo primario por separación del
mesenquima nefrogénico de los somitas (Wilms, 1899) y 4 - blastema
totipotipotenciaí desde las capas germinales, es decir los precursores
potenciales de los restos nefrogénicos (17,18)

En la literatura revisada se encuentran pocos estudios de la frecuencia de
tumores renales (6) Cada población de niños estudiados muestra diferencias
geográficas e historia natural, por lo que consideramos importante analizar
en nuestra población la frecuencia de las neopíasias renales en la edad
pediátrica.



JUSTIFICACIÓN

Siendo la población que acude al HGM, muy heterogénea de la
República Mexicana se conceptual iza como una muestra representativa de
las principales enfermedades de diversos tipos que afectan a nuestro país. Se
realizó un estudio retrospectivo de los tumores renales en menores de 18
años. Por estudios de especímenes quirúrgicos no se conoce la frecuencia de
los tumores renales primarios y rnetastáticos en la edad pediátrica en el
Hospital General de México. Por otro lado estos tumores tienen una
presentación que obedece a factores genéticos, prenatales y raciales. Las
razones que motivan la elaboración de esta investigación son la clasificación
de los tumores renales y conocer su frecuencia y compararla con otras senes
intemacionaíes(5,6,19).



OBJETIVOS

l.~ Clasificar histológicamente los tumores primarios y metastáticos del
rmón en ía edad pediátrica.

2.- Conocer la frecuencia de las neoplasias renales en población infantil que
acude al Hospital General de México.

MATERIAL Y MÉTODOS

Se obtuvieron de los archivos de Patología del Hospital General de México y
de la Facultad de Medicina de la UNAM; los estudios histopatológicos en
un período de 30 años (1970-1999), el grupo de edad estudiado comprendió
de recién nacidos hasta adolescentes de 17 años, se obtuvieron los siguientes
datos clímcos:-Edad del paciente -Sexo

Además se revisaron las laminillas de los tumores, se aplicó la técnica de
Inmunohistoquímica en aquellas neoplasias de difícil diagnóstico.



RESULTADOS

En un periodo de 30 anos comprendido entre i 970 y 1999 hubo379825
especímenes quirúrgicos, se encontraron 59 casos de tumores renales. Hubo
39 casos (66.1%) de tumor de Wilrns, el sarcoma de células claras en 5 casos
(8.47%), nefroma mesoblástico, nefroma multiquístico y angiolipoma con 2
casos cada uno respectivamente (3.39%), carcinoma de células renales,
neuroblastoma y tumor rabdoide con un caso cada uno ((1.7 %) y 6 casos
fueron por infiltración y metástasis de otros tumores (10.1 %).

El tumor de Wilms fue el tumor más frecuente seguido de infiltración por
hnfomas y leucemias (la primera causa de mortalidad en la edad pediátrica),
sarcoma de células claras, nefroma mesoblástico y multiquístico,
angiomiolípornas, tumor rabdoide, carcinoma de células renales y metástasis
de un teratoma adulto retrepentoneaí. (Tabla 1)

Se encontró al Tumor de Wiíms en 39 casos, histológicamente se
observó la mezcla de componentes (epitelial, estromal y mesenquimatoso),
con múltiples variantes desde predominio de blastema hasta la presencia de
elementos heterólogos, e incluso la vanante sarcomatosa o anapíásica. (Tabla
2)

Las edades variaron desde los 2 meses hasta los 17 años, con una edad
promedio de aparición de los rumores de 5.36 anos; con un ligero predominio
del sexo femenino (28 :26) en 5 casos no se pudo determinar el sexo. (Tabla
3)



TABLA 1
NEOPLASIAS EN

NEOPLASIAS

Nefroblastoma (T. De Wilms)

Sarcoma de células claras

Nefroma mesoblástico

Nefroma multiquístico

AngiomioHpoma renal

Neuroblastoma

Tumor rabdoide

Carcinoma de células renales

Otros *

TOTAL

RIÑON
CASOS

39

5

2

2

2

1

I

1

6

59

%

66.1

8.47

3.39

3.39

3.39

1.7

1.7

1.7

10.1

100

* Incluye infiltración por linfoma no Hodgkin, Linfoma tipo
Burkitt, leucemias, metástasis de un teratoma adulto retroperitoneal
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TABLA 2

VARIANTES HISTOLÓGICAS DEL TUMOR

Variante clásica trifásica

Con predominio de blastema

De predominio epitelial

Tipo comedo en blastema ó en
epitelio

De predominio mesenqu i matoso

Con áreas de teratoma

Sarcomatosa (anaplásica)

Rabdomioblástica

Pseudoparangangiioma

Papilar

Con elementos heterológos

Total

DE WILMS

13

6

5

3

2

2

2

2

2

1

1

39



TABLA 3
PRESENTACIÓN DE LOS~~DIVERSOS fÍPOSTÑETUMOR RENAL

DE ACUERDO A LA EDAD

iTUMOR RENAL EDAD

0-4 5-9 10-14 15-18 DESC

2 2 3

1

1

Tumor de Wilms

Sarcoma de células
claras

Nefroma mesoblás-
tico

Nefroma multiquís-
tico

Angiomiolipoma

Neuroblastoma

24

1

1

1

1 1

1

Tumor rabdoide
Carcinoma de célu-
ias renales

Otros

TOTAL DE CASOS 29 18

DESC: Edad pediátrica desconocida
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Fig 1.- Tumor de Wilms. Aspecto externo con pérdida de la arquitectura y
aspecto lobulado
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Fig 2.- Superficie de corte del tumor de Wilms con áreas de necrosis y
hemorragia
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Fig 3.- Superficie de corte del tumor de Wilms con aspecto sólido, blanco
amarillo.



Fig. 4.- Superficie externa de riñon de un niño de 17 años con tumor
rabdoide que muestra hemorragia
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Fig. 7 Aspecto histológico del nefroma mesoblástico. Son células fusiformes
que se disponen en fascículos
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Fig 8. Aspecto histológico del tumor rabdoide. Se ven células poligonales
con nucléolo prominente

.Mi



A

Fig. 9 Ultraestructuralmente la célula del tumor rabdoide se observa con
nucléolo prominente, inclusiones y filamentos intermedios
intracitoplasmáticos
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DISCUSIÓN

La forma clásica de presentación de Tumor de Wilms (Tumor, dolor y
hematuna) no siempre esta presente, aunque hay otros como síndrome
nefrítico y nefrótico, edema, hipertensión arterial y otras manifestaciones
que pueden contribuir a su diagnóstico temprano. A mayor edad del paciente
su pronóstico es peor, el estadio clínico y la anaplasia del tumor son los otros
dos factores importantes para predecir el pronostico (2). El tumor de Wilms
también conocido como nefroblastoma, embrioma, carcinosarcoma, 50% de
ellos se presentan en menores de 3 años y el 90% antes de los 6 años, no
tiene laterahdad específica y su diagnóstico diferencial debe hacerse con
nefroma mesoblástico. Puede haber anomalías en el gen WT1 en 1 Ipl3 Los
sitios comunes de metástasis son suprarrenales, hígado intestino, vértebras, e
invasión a la vena renal(2) En nuestra serie ocupó el primer lugar en
frecuencia correspondiendo a un 66.1%

El neurobíastoma puede presentarse en forma primaria en nñón o
secundariamente como tumor rnetastático, mostrando un aspecto
embrionario en forma de rosetas que en ocasiones puede simular los tubulos
del Tumor de Wilms, las metástasis generalmente son en órbita y hueso, así
como suprarrenales, con un pronóstico pobre de acuerdo a su grado de
infiltración y metástasis(lO). Su frecuencia estimada es de menos del 1% y
en nuestro trabajo ocupó el 1.6% con un caso reportado.

El sarcoma de células claras también llamado como "tumor renal rnetastático
de hueso", aproximadamente ocupa el 4% de ios tumores renales en niños,
detectado en el segundo año de vida, cuando se detecta a una edad mayor
generalmente está relacionado con políposis colómca familiar,
microscópicamente se observan células con citoplasma claro con escasas
mitosis, con un estroma fíbrovascular que reagrupa a las células en nidos,
empalizadas, cordones o trabeculas, tiene una mortalidad de
aproximadamente del 70%(2,7). informamos 5 casos que representaron el
8 47%. Porcentaje mayor al informado en la literatura del 2.5% (2)

El tumor rabdoide fue considerado por mucho tiempo como una vanante del
tumor de Wilms; ocurre con una edad de presentación de cerca de 18 meses,
está asociado con hipercalcemia y con tumores embrionarios primarios de la
fosa posterior de la línea media del cerebro, macroscópicamente son sólidos,
blandos y relativamente bien limitados, microscópicamente son monornorfos
con patrones de crecimiento alveolar, trabecular, o fusiforme, en donde se
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debe hacer diagnóstico diferencial con nefroma mesoblástico; su pronóstico
es pobre, y su histogénesis aún no se conoce(2,7,10). Su frecuencia es de
1 6% con un caso. En nuestra serie se observó un caso de 17 años, dato
excepcional dada la edad de presentación tan temprana de esta entidad.

El nefroma mesoblástico también llamado hamartoma leiomiomatoso o fetal
o mesenqmmatoso, se detecta alrededor de los 6 meses de la vida.
Macroscópicamente es un rumor sólido, de color amarillo y recuerda un
leiomioma, microscópicamente carece de zonas de hemorragia y necrosis,
con patrón variable de crecimiento de células fusiformes, puede observarse
focos de cartílago o de hematopoyesis extrarnedular. Cuando no hay
infiltración a peritoneo y después de la cirugía su pronóstico es
bueno(2,7,10).

El nefroma multiquístico es una entidad rara que puede presentarse a
cualquier edad, sus datos clínicos principalmente son presencia de masa en
los flancos y obstrucción uretral, generalmente solitaria, unilateral, con la
presencia de múltiples lesiones quísticas que pueden darle el aspecto en
panal de abeja incluso, con contenido líquido de aspecto seroso,
microscópicamente tienen un epitelio tubular desde columnar hasta llegar a
ser plano, puede encontrarse músculo liso y esquelético, e incluso cartílago
Se debe hacer diagnóstico diferencial con tumor de Wilms(7,10)

El carcinoma de células renales se observó en un caso, también con edad de
presentación excepcional, a los 9 años, ya que ocurre principalmente en el
primer año de vida El pronóstico depende del estadio, el grado de
diferenciación y después de la cirugía es bueno (2)

Como algunos otros tumores de la edad pediátrica, los tumores en el riñon
pueden representar dificultades en su diagnóstico y clasificación debido a su
baja frecuencia de presentación en cuanto a la población general Vanos
factores pueden influir en la aparición de las neoplasias renales Se ha
demostrado que existen variaciones genéticas en la aparición de ios tumores,
entre ellos la mutación (I lpl3) con una deíección del brazo corto,
duplicación de alelos (I lpl5), la identificación del gen supresor del tumor
de Wiims como son: Wt-1, Wt-2, Wt-3, Wt-4, EGR-1, pax-2, p53, MyoD-i
que entre otros factores participan en la caremogénesis. Se intenta conocer
las variaciones de frecuencia de los tumores renales comparándolas con
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otros estudios y elevar así las posibles variaciones epidemiológicas dándolas
a conocer dando así un mve! estadístico a estas lesiones (5,6,17,18)
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CONCLUSIONES

El tumor renal más frecuente fue el tumor de Wilrns con 39 casos (66.1%)
como era de esperarse, seguido de infiltraciones por lmfomas y leucemias y
lesiones metastásicas como de teratoma adulto retropentoneal (10.16%),
sarcoma de células claras (8.47%), nefroma mesoblástico (3.39%), nefroma
multiquístico(3.39%), angiomiolipoma (3.39%), neuroblastoma (1.7%),
tumor rabdoide (1.7%) y carcinoma de células renales (1.7%).

La frecuencia de los tumores renales en la edad pediátrica en el Hospital
General de México en el material de patología quirúrgica general fue de
0.0144 % en los 30 años estudiados.

La edad promedio en el momento del diagnóstico de los tumores fue de 5
años. Hubo un predominio ligeramente mayor en el sexo femenino (28"26)
con 5 casos en donde no se consignó el sexo.
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