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RESUMEN

Existen escasos estudios mexicanos sobre las neoplasias renales en la edad
pedidtrica por lo que nos propusimos revisar la frecuencia de estas
neoplasias en 30 aflos desde 1970 a 1999 de la unidad de Patologia del
Hospital General de México (HGM) en la poblaciéon pedidtrica. Se
estudiarén 371775 casos de Patologia Quirirgica con 59 casos de tumores
renales, en donde el tumor de Wilms fue el mas frecuente con 39 casos
(66.1%), el sarcoma de células claras con 5 casos (8.47%), nefroma
mesoblastico, muitiquistico y angiomiolipoma con 2 casos cada uno
respectivamente (3.39%), carcinoma de células renales, neuroblastoma y
tumor rabdoide con un caso cada wno (1.7%) y 6 casos fueron por
infiltraci0n y metastasis de otros tumores como teratomas retroperitoneales
(10.16%). La media de edad fue de 5.36 afios y el espectro de edad fue desde
tos 2 meses a los 17 afios. Es importante el conocimiento de la frecuencia de
fas diferentes neoplasias renales segiin la edad y el sexo para establecer
criterios ttiles epidemiologicos en el diagndstico clinico.



INTRODUCCION
ANTECEDENTES

Se sabe en la actualidad, que las neoplasias son la segunda causa mas
frecuente de muerte en la edad pedidtrica, solo después de los decesos por
accidentes en el mundo (1). Las neoplasias mas frecuentes durante la nifiez
son en orden de frecuencia primero del sistema hematopoyético, seguido del
tejido nervioso, tejidos blandos, hueso y los rifiones, estas ulumas se
presentan principalmente en nifios menores de 10 afios (1,2). La mcidenca
de los tumores malignos durante el primer afio de vida es de 7.5 x mullén de
nacimientos vivos y ocupan el 7°. lugar como causa de muerte(2).

En la edad infanul los tumores renales sélidos son la segunda causa mas
comin de masas retroperitoneales (3) y mas del 90% de todos los tumores
malignos primarios del rifion son tumores de Wilms y el 10% restante esta
representado  por sarcoma de células  claras, tumor rabdoide,
nefroblastomatosts y ofras lesiones poco frecuentes (4),

El tumor de Wilms también conocido como nefroblastoma o embrioma
renal tiene una mcidencia aproximada de I por cada 15000 recién nacidos
vivos y una prevalencia higeramente mayor en los hombres (1/0 9). ocupa el
80%de las neoplasias en miiios menores de 15 afios (5). Se presenta como
una alteracion esporadica y otra famihar, a esta se le ha atribuido agentes
causales como el uso de anticonceptivos un afio antes del embarazo, uso de
detiletitbestrol por la madre durante la vida mtrauterina, el uso de tintes,
contacto con hidrocarburos y con plomo (6,7). Cuando se presenta en forma
unilateral la edad media de diagnodstico es de 3.5 afios y cuando es bilateral
de 2.5 afios (hasta en un 20%), o en forma familiar en un 10%
transmutiéndose en forma autosémica donunarnte. Se manifiesta clinicamente
por aumento de volumen, dolor y hematuria (1,7), o asociado a
hepatoblastoma y tumores suprarrenales como en el sindrome de Bechwith-
Wiederman (8). Se puede identificar in titero por ultrasonido; es la séptima
causa de carcinoma en la Ciudad de México y es el tumor miraabdommnal
mas frecuente (9).

MacroscOpicamente el tumor es Unico, bien circunscrito, redondo y de
consistencia blanda, el tamafio es varnable, al corte es sohido, de color
grisaceo, con algunas dreas con cambios quisticos, de necrosis o de
hemorragta, puede verse un patrén lobular, y en un 7% se pueden ver focos
multicéntricos {(10). Histologicamente ¢l tumor de Wilms puede ser trifasico



con presencita de blastema, estroma y epitelio, aunque fambién puede
presentarse con predominio de uno o dos tipos celulares y de acuerdo a cllo
llamarse monofasico, & bifasico, e incluso otras formas mas indiferenciadas
hasta presentarse como anaplasico (1,7).

El sarcoma de células claras comprende cerca del 4% de los tumores renales
pediatricos, aparece alrededor de los 2 afios de edad, y es de origen ncierto,
esta relacionado histogenéticamente con el tumor de Wilms, la distribucion
de las metastasis es de predominio a hueso vy su prondstico es malo ya que se
detecta casi siempre cuando ha metastatizado(7,10). Macroscopicamente el
tumor hace prominencia sobre la capsula, o ubicado en la regién medular del
rifion, con una superficie de corte homogénea café grisicea, aspecto mixoide
y consistencia dura (10).

El neuroblastomas puede ser primario del rifion o de otra estructura
retroperitoneal, histologicamente presenta rosetas y verdaderos elementos
neuroblasticos, que los definen como un tumor de células pequeiias, azules y
redondas, puede dar metastasis en orbita, hueso, suprarenales y su
pronostico es pobre, sobretodo s1 es primario de ofra estructura
retroperitoneal como glandula suprarrenal y hay 1nvasion renal
Macroscopicamente sumula al tumor de Wilms en sus estadios miciales,
posteriormente puede invadir estructuras anexas. (7,10,11,12)

El nefroma mesoblastico se conoce también como leromioma
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 diferenciacion epitehial, tienen
buen prondstico debido a su naturaleza benigna. Macroscopicamente el
tumor es solido, amarillo gnsiceo de consistencia dura que recuerda al
leiomioma uterino. El subtipo celular tiene grandes 4reas quisticas con
hemorragia y necrosis (7,10,12,13)

Bl nefroma multiquistico es raro, y generalmente tnico, unilateral y mal
defimido mide de 5 a 15 c¢m, la superficie de corte es multilocular con
vanacibn en el tamafio de los quistes, es mas frecuente en mujeres y tiene un
prondstico mejor que otras neoplasias primarias de nifion, esta constituido de
epitelio tubular y puede presentar un patrén en "panal de abeja", con
presencia de elementos muy inmaduros que en ocastones histoldgicamente
fo hacen indistinguible del tumor de Wilms(7,10,14,15).



El tumor rabdoide se considero por varios afios como vananie del tumor de

Wilms, pero ahora se le considera una entidad climcopatologica diferente.
Macroscopicamente es solido, suave y relativamente bien circunscrito
Histoloégicamente es monomorfo con diversos patrones como el clésico,
esclerosante, epiteliorde, fusiforme, Iinfomatoide, seudopapilar, quistico,
alveolar o trabecular; su origen es controvertido ya que se desconoce la
célula de origen, y es de comportamiento biolégico agresivo(7,10,16).

El carcinoma de células renales es la neoplasia renal mas comin en el adulto
y se dan casos esporddicos en el primer afio de vida, puede relacionarse con
ano imperforado, fistula anorectal o sindrome de von Hippel-Lindau,
existiendo una forma hereditaria, su presentacion clinica e histoldgica ocurre
como en la edad adulta, y su prondstico es de acuerdo al estadio en que se
encuentre, con fratamento quirirgico (2).

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

Dentro de los tumores que mas frecuentemente metastatizan e infiltran en el
rifién estén el neuroblastoma sobretodo el originado en glandula suprarrenal,
la leucemia y linfoma; y a los Organos a donde mas comunmente
metastatizan las lesiones renales son ganglos linfiticos mtraabdominales,
higado y pulmon (15).

En Estocolmo en 1994, se clasificardn a los tumores renales en tres tipos de
acuerdo a su comportaniento clinico patologico de la siguiente forma

I.- Tumores de bajo riesgo (Favorable)

Nefroblastoma con diferenciacion quistica
Nefroblastoma con diferenciacion fibroadematosa
Nefroblastoma bien diferenciado de tipo eptelial
Nefroblastoma con componente necrético (postquimioterapia)
Nefroblastoma mesoblastico

I.- Tumores de riesgo intermedio (Habitual)
Nefroblastoma no anapldsico y sus variables
Nefroblastoma con necrosis menor del 10% postquinuoterapia

[L- Tumores de alto riesgo (Desfavorable)
Nefroblastoma con anaplasia
Sarcoma de células claras



Tumor rabdoide

Entre las feorias propuestas para la existencia de fumores en rifidn se
encuentra las alteraciones del desarrollo embrionario en donde ¢l
mesodermo no segmentado forma los cordones nefrégenos que forma las
crestas urogenitales, con los sisternas renales pronefros, mesonefros y
metanefros, este ultimo seré el rifion definitivo, en donde pueden ocurnir las
anomalias de traslocacion, deleccion o duplicacién genélica ya que al
perderse los otros dos esbozos renales el definitivo es el més susceptible de
sufrir y manifestar alteraciones en’ 1.- blastema metanéfrico. 2.- inclusiones
de los cuerpos Wolfianos. 3.- mesodermo primario por separacidén del
mesenquima nefrogénico de los somitas (Wilms, 1899) y 4 - blastema
totipotipotencial 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 poblacion de mifios estudiados muestra diferencias
geograficas e lustoria natural, por lo que consideramos mmportante analizar
en nuestra poblacién la frecuencia de las neoplasias renales en la edad
pediatrica.



JUSTIFICACION

Siendo la poblacién que acude al HGM, muy heterogénea de la
Repubhca Mexicana se conceptualiza como una muestra representativa de
las principales enfermedades de diversos tipos que afectan a nuestro pais. Se
realizé un estudio retrospectivo de los tumores renales en menores de 18
afios. Por estudios de especimenes quirtirgicos no se conoce la frecuencia de
los tumores renales primarios y metastaticos en la edad peditrica en el
Hospital General de México. Por ofro lado estos tumores tienen una
presentacion que obedece a factores genéticos, prenatales y raciales. Las
razones que motivan la elaboracién de esta mvestigacion son la clastficacion
de los tumores renales y conocer su frecuencia y compararla con otras series
internacionales(5,6,19).



OBJETIVOS

1.- Clasificar histologicamente los tumores primarios y metastiticos del
rfion en ia edad pediatrica.

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

MATERIAL Y METODOS

Se obtuvierdn de los archivos de Patologia del Hospital General de México y
de la Facultad de Medicina de la UNAM; los estudios histopatolégicos en
un periodo de 30 afios (1970-1999), el grupo de edad estudiado comprendio
de recién nacidos hasta adolescentes de 17 afios, se obtuvierdn los siguientes
datos climcos:-Edad del paciente -Sexo

Ademas se revisaron las larmnillas de los tumores, se aplicé la técnica de
Inmunohistoquimica en aquellas neoplasias de dificil diagnostico.



RESULTADOS

En un penodo de 30 anos comprendido entre 1970 y 1999 hubo379825
especimenes quirirgicos, se enconiraron 59 casos de tumores renales. Hub6
39 casos (66.1%) de tumor de Wilms, el sarcoma de células claras en § casos
(8.47%), nefroma mesoblastico, nefroma multiquistico 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 infiltracidon y metastasis de otros tumores (10.1%).

El tumor de Wilms fue el tumor més frecuente seguido de infiltracidén por
linfomas y leucemuas (la primera causa de mortalidad en la edad pediatrica),
sarcoma de células claras, nefroma mesoblastico y multiquistico,
angiomiolipomas, tumor rabdoide, carcinoma de células renales y metdstasis
de un teratoma adulto retroperitoneal. (Tabla 1)

Se encontrd al Tumor de Wilms en 39 casos, histolégicamente se
observd la mezcla de componentes (epitelial, estromal y mesenquimatoso),
con multiples variantes desde predominio de blasterna hasta Ia presencia de
elementos heterdlogos, e incluso la vanante sarcomatosa o anaplasica. (Tabla
2)

Las edades variaron desde los 2 meses hasta los 17 afios, con una edad
promedio de aparicion de los tumores de 5.36 afios; con un hgero predominio
del sexo femenino (28 :26) en 5 casos no se pudo determinar el sexo. (Tabla

3)



TABLA 1

NEOPLASIAS EN RINON
NEOPLASIAS CASOS %
Nefroblastoma (T, De Wilms) 39 66.1
Sarcoma de células claras 5 8.47
Nefroma mesoblastico 2 3.39
Nefroma multiquistico 2 3.39
Angiomiolipoma renal 2 139
Neuroblastoma 1 1.7
Tumor rabdoide 1 1.7
Carcinoma de células renales 1 1.7
Otros * 6 10.1
TOTAL 59 100

* Incluye infiltracion por linfoma no Hodgkin, Linfoma tipo
Burkitt, leucemias, metastasis de un teratoma adulto retroperitoneal




TABLA 2

VARIANTES HISTOLOGICAS DEL TUMOR DE WILMS

Variante clasica trifasica

Con predominio de blastema

De predominio epitelial

Tipo comedo en blastema 6 en
epitelio

De predominio mesenquimatoso

Con areas de teratoma

Sarcomatosa (anaplasica)

Rahdomioblastica

Pseudoparanganglioma

Papilar

Con elementos heterologos

Total

13

39




TABLA 3

1
:

PRESENTACION DE LOS DIVERSOS TIPOS DE TUMOR RENAL

1 DE ACUERDO A LA EDAD

1

FEMOR RENAL EDAD

l 0-4 5-9 10-14 15-18 DESC
Tumor de Wilms 24 8 2 2 3

i 1
Sarcoma de células i 3 1 t
claras

Nefroma mesoblas- 1 1

tico

Nefroma multiquis- 1 1

tico

:Angiomiolipoma 1 1

Neuroblastoma 1

Tumor rabdoide 1

Carcinoma de célu- 1

jias renales

QOftros 1 4 1

TOTAL DE CASOS 29 18 4 5 3 ]

DESC: Edad pediitrica desconocida
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Fig 1.- Tumor de Wilms. Aspecto externo con pérdida de la arquitectura y

aspecto lobulado




Fig 2.- Superficie de corte del tumor de Wilms con areas de necrosis y
hemorragia
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Fig 3.- Superficie de corte del tumor de Wilms con aspecto solido, blanco
amarillo.




-

“TESES CON
| FALLA DE ORI

Fig. 4.- Superficie externa de rifion de un mifio de 17 afios con tumor
rabdoide que muestra hemorragia
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Fig 6. Aspecto hlStOlOglCO del tumor de Wilms con diferenciacion
condroide
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Fig. 7 Aspeto hi;;tol::’)gico del nefroma mesobl
que se disponen en fasciculos

e
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Fig 8. Aspecto histol6gico del tumor rabdoide. Se ven células poligonales
con ndicleolo prominente
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Fig. 9 Ultraestructuralmente la célula del tumor rabdoide se observa con

nucleolo  prominente, inclusiones y filamentos intermedios
intracitoplasmaticos




DISCUSION

La forma clasica de presentacion de Tumor de Wilms (Tumor, dolor y
hematuria) no siempre esta presente, aunque hay otros como sindrome
nefritico y nefrotico, edema, hipertension arterial y otras manifestaciones
que pueden contribuir a su diagndstico temprano. A mayor edad del paciente
su prondstico es peor, el estadio clinico 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 afios y el 90% antes de los 6 afios, no
tiene lateralidad especifica y su diagnostico diferencial debe hacerse con
nefroma mesobléstico. Puede haber anomalias en el gen WT1 en 1ipl3 Los
sttios comunes de metastasis son suprarrenales, higado initestino, vértebras, e
mvasion a la vena renal(2) En nuestra serie ocupd el primer lugar en
frecuencia correspondiendo a un 66.1%

El neuroblastoma puede presentarse en forma primaria en nfidén o
secundanamente como tumor metastatico, mostrando un aspecto
embrionario en forma de rosetas que en ocasiones puede simular los tubulos
del Tumor de Wilms, las metastasis generalmente son en Orbita y hueso, asi
como suprarrenales, con un prondstico pobre de acuerdo a su grado de
infiltracion y metastasis(10). Su frecuencia cstimada es de menos del 1% y
en nuestro trabajo ocupd el 1.6% con un caso reportado.

El sarcoma de células claras también llamado como "tumor renal metastatico
de hueso", aproximadamente ocupa el 4% de los tumores renales en nifios,
detectado en el segundo afio de vida, cuando se detecta a una edad mayor
generalmente estd relacionado con poliposis colonica  familiar,
microscopicamente se observan células con citoplasma claro con escasas
mitosis, con un estroma fibrovascular que reagrupa a las células en nidos,
empalizadas, cordones o ftrabeculas, tiene una mortalidad de
aproximadamente del 70%(2,7). Informamos 5 casos que representaron el
8 47%. Porcentaje mayor al informado en la hiteratura del 2.5% (2)

El tumor rabdoide fue considerado por mucho tiempo como una variante del
tumor de Wilms; ocurre con una edad de presentacidn de cerca de 18§ meses,
esta asociado con hipercalcemia y con tumores embrionarios prunarios de la
fosa posterior de la linea media del cerebro, macroscépicamente son solidos,
blandos v relativamente bien limitados, microscopicamente son monomorfos
con patrones de crecimiento alveolar, trabecular, o fusiforme, en donde se

L TATERIS NG SALE
DE LA BIBLIOTFCA
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debe hacer diagnéstico diferencial con nefroma mesoblastico; su pronodstico
es pobre, v su histogénesis atin no se conoce(2,7,10). Su frecuencia es de
I 6% con un caso. En nuestra serie se observd un caso de 17 afios, dato
excepcional dada la edad de presentacion tan temprana de esta entidad.

El nefroma mesoblastico también Hlamado hamartoma leiomiomatoso o fetal
0 mesenquimatoso, se detecta alrededor de los 6 meses de la vida.
Macroscoptcamente es un tumor sohido, de color amarillo v recuerda un
lelomuoma, microscépicamente carece de zonas de hemorragia y necrosis,
con patron variable de crecimento de células fusiformes, puede observarse
focos de cartilago o de hematopdyesis extramedular. Cuando no hay
infiltracion a pertoneo y después de la cirugia su pronodstico es
buenc(2,7,10).

El nefroma multiquistico es una entidad rara que puede presentarse a
cuzlquier edad, sus datos clinicos principalmente son presencia de masa en
los flancos y obstruccion uretral, generalmente solitaria, unilateral, con la
presencia de multiples lesiones quisticas que pueden darle el aspecto en
panal de abeja incluso, con contenido liquido de aspecto seroso,
microscodpicamente tienen un epitelio tubular desde columnar hasta liegar a
ser plano, puede encontrarse musculo liso y esquelético, e incluso cartifago
Se debe hacer diagndstico diferencial con tumor de Wilms(7,10)

El carcinoma de células renales se observé en un caso, también con edad de
presentacion excepcional, a los 9 afios, ya que ocurre principalmente en el
primer afio de vida El pronéstico depende del estadio, ¢l grado de
diferenciaci6n y después de la cirugia es bueno (2)

Como algunos otros tumores de la edad pediatrica, los tumores en el rifién
pueden representar dificultades en su diagndstico y clasificacién debido a su
baja frecuencia de presentacion en cuanto a la poblacidon general Varios
factores pueden nfluir en la aparicion de las neoplasias renales Se ha
demostrado que existen variaciones genéticas en la aparicion de los tumores,
entre ellos la mutacion (11pl3) con una deleccidn del brazo corto,
duplicacién de alelos (11p15), la 1dentificacién del gen supresor del tumor
de Wilms como son: Wt-1, Wt-2, Wt-3, Wt-4, EGR-1, pax-2, p53, MyoD-{
que entre otros factores participan en la carcinogénesis. Se intenta conocer
las vanaciones de frecuencia de los tumores renales comparandolas con
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otros estudios y elevar asi las posibles variaciones epidemiologicas dandolas
a conocer dando asi un mvel estadistico a estas lesiones (5,6,17,18)
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CONCLUSIONES

El tumor renal mas frecuente fue el tumor de Wilms con 39 casos (66.1%)
como era de esperarse, seguido de mfiltraciones por linfomas y leucemias y
lesiones metastasicas como de teratoma adulto retroperttoneal (10.16%),
sarcoma de células claras (8.47%), nefroma mesoblastico (3.39%), nefroma
multiquistico(3.39%), angiomiohpoma (3.39%), neuroblastoma (1.7%),
tumor rabdoide (1.7%) y carcinoma de celulas renales (1.7%).

La frecuencia de los tumores renales en la edad pedidtrica en el Hospital
General de México en el material de patologia quirdrgica general fue de
0.0144 % en los 30 afios estudiados.

La edad promedio en el momento del diagndstico de los tumores fue de 5
afios. Hubo un predominio ligeramente mayor en el sexo femenino (28:26)
con 5 casos en donde no se consignd el sexo.
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