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TUMOR DE WllMS 

CAPiTULO 1. INTRODUCCION 

la neoplasia maligna mas frecuente en menores de 15 años en EUA es la Leucemia 

Lmfoblástica Aguda{23 6%), astrocitoma{6.6%), neuroblastoma (6 6%),y Tumor. de Wilms (64%) 

En México. la neoplasia maligna mas frecuente también es la Leucemia Aguda , seguido por los 

tumores de Sistema NervIOSO Central, los Linfomas, y el Tumor de WllmS(I , 2) 

ASPECTOS HISTORICOS 

Mal( Wilms pubhcó su monografía clásica de tumores renales que eran presumiblemente tumor 

de Wifms en 1899, ya en 1814 Rance y Gardner en 1828 habian reportado tumores renales en la 

literatura médica. 

La primera descripción clínica de cáncer renal en nillos fué de Van der Byl en Lancet en 1856 En 

1879 William Osler de la Universidad de Mc GIII en Montreal proporCionó la prrmera descrrpclon 

notable hecha por un norteamerrcano. agrupando 4 casos de la literatura. y sumando otros 2 

pacientes de él. En 1800 la nefrectomia era considerada el tratamiento de elección. sin embargo la 

morbimOltalidad era del 16,2%. ladd y White describieron una disminución de la tasa de 

monal'clad en tumor de Wilms del 23% al 3% al mejorar la técnICa qUirúrgica y la anestesia la 

sobrevrda fue de 40% de los n,¡'¡os Uatados entre 1932 y Ig41 Postenormente Gross y Neuhaser 

IniCiarOn la adminlstradón de radioterapia postoperatoria. aumentando la tasa de curaCIón at 50% 

No lué sino hasta 1950 que se describió el pnmer agente citostátlco especifico para tumor de 

Wilms. cuando Farber reportó que la actinomicina D producía regreSIÓn del tumor En 1963 Sutow 

y colaboradores demostraron que la VlnCfiStlna pi"oducia regreSIÓn Sign ificativa de la enfermedad 

en 8 de 13 niños con Tumor de Wilms diseminado. también descnbleron que la ullhxaclÓn de 

vmCflstma y actinomidna D provocó un mcremenlO en la supervlvencoa de niños con este lumor 



Para finales de los 60s los pacientes con tumor de Wilms fueron usualmente Iratados con Cirugía, 

radioterapia y al menos 2 agentes quimloterapéuticos. obteniéndose asi tasas de supervivenCia 

globat del 80% o más durante penoclos superiores a los 15 al'los. Dadas las elevadas tasas de 

supervivencia de éste lumor. la InvestigaCión clínICa esta dinglda a identificar grupos de mayor 

inCidenCia y factores de mal pronóstICo y a disminUir la tOXICidad del tralamlento antltumoral. 

procurando la mejor calidad de vida posible a los supervivientes . actualmenle la mayor parle de 

los pacientes con tumor de Wilms pueden ser curados(3) 



CAPITULO 2. EPIDEMIOlOGIA 

El tumor de Wilms es la enfermedad maligna renal mas Ire<:uenle en nllios ocurroendo con una 

frecuenCia de aproximada de 1 en 10000 nil'ios entre 1 y 6 años(8), y en menores de 15 años 

(lene una InCidenCia de 81 por cada 1 millón de casos Representa el 5-7% de todos tos tumores 

malignos en niños en los Estados Unidos de Norteamérica. 80% de los pacientes con tumor de 

Wilms son menores de 5 años de edad. Aproximadamente 94 % de los paCientes estudiados en et 

Estudio NaCional del Tumor de Wilms (NTWS) fue unilteral y 5% de los pacIente tuvieron 

enfermedad bilateral al momento del diagnóstico, 1% desarrolló nueva enfermedad del nñón 

contralateral después del tratamJE!nto de tumor de Wllms umlateral, Se est ima que el porcentaje de 

casos de ollgen famlhar va de 1 a 2 5%, Y un 2% se relaciona con a~un síndrome que predispone 

a tumor de Wilms(8). la enfermedad bilateral esta presente en 16% de los casos familiares 

contrariO a un 6% a 7% de casos esporadícos de TW(5) 

El tumor de Wilms comprende el 80% de los tumores renales en los nll'ios No e~isle predomllllO 

por se~o, Slll embargo hay una incidenCia mayor en afr iCanos y afroamellcanos, comparado con los 

aSiáticos y niños blancos, la media de edad al diagnóstico en mños con enfermedad unilateral es 

365 meses para hombres comparada con 42.5 meses para mUjeres En aquellos nllios con 

enfermedad bilateral la media de edad a su presentaCIÓn es menor (29 5 meses y 32 6 meses para 

hombres y mUjeres respectIYamenle)(34) 

los casos de tumor de Wilms extrarrenal son raros{ solo se han documentado 32 casos de tumor 

de Wilms extrarrenal puro en la literatura), siendo las localizaCiones mas frecuentes el 

relropelltoneo y el canat Ingulnat, con muy pocos casos de afeccIÓn de tracto genital fememno 

dentro de los cuales solo se han reportado 2 casos de tumor Wllms de cerv,x utermo(l O) 



CAPiTU LO 3. ETIOLOGíA 

Se desconoce aun el rol que Jl.lega la expoSIción a faCIOreS ambientales por parte de los padres 

Canlor y col. reportaron un riesgo relatIvo de 2.4 en mi'los con padres con empleo relaCIonado a 

hidrocarburos y un nesgo rela1ivo de 3 7 en los mi'los de padres expuestos a plomo EstudIOS 

subsecuentes no apoyaron eslos hallazgos. pero encontraron otras aSOCIacIOnes en las cuales los 

padres eran empleados expuestos al hIerro y metales industriales. Otros estudios tambIén han 

reportado la reelevancia de eventos durante el embarazo para el desarrollo de tumor de Wllms. 

tales como consumo de café o té. tabaquismo. uso de preparaclOfleS hormonales. II'Icluyendo 

antIConceptivos. hIpertensión durante el embarazo y peso elevado para edad gestaclOnal en el 

neonato(3) 

SINDROMES ASOCIADOS CON EL TUMOR DE WILMS 

El tumor de Wilms habitualmente aparece en mi'los pequer'los sin histona famIliar. y SIn 

caracteristicas fisicas especificas. y son considerados como "esporádicos".en un pequeño 

porcentaje puede ser de origen familiar u ocurrir junio con algun sindrome o alteraCIón genétICa 

especifica.(8j. Las anomalias genitourinarias son las más frecuentemente reportadas en paCIentes 

con tumor de Wilms. con una incidencia de 4 a 8%. Incluyendo las renales(riñón fUSIonado. 

displasla renal . aplasia renal. rii'1ón poliquistico bIlateral. glomerutonefritlS crónICa y síndrome 

nefrÓtico). hipospadlas. cnplorqUldia. duplicación del SIstema colector. fístula uretrorrectal y 

extrofia vesical(l . 3) El tumor de Wilms tambIén puede asociarse a alteraciorles de 

sobrecrecimierllo. Irlcluyendo Sindrome de Beckwlth Wiedemann(BWS)(giganl ismo. macroglOSla 

onfalocele. y anomalias genitourinarias). Hemihipertrofla Idiopática(HH)ambos presentar. un nesgo 

de 5-\0% de desarrollar tumores embrlOnar'oS II'Icluyendo tumor de Wilms(19). SlI'Idrome de 

Perimann. Sindrome de Sotos. Sindrome de Simpson-Golabi-Behmel. Síndrome WAGR (tumor de 

Wilms. aniridia. ar.omalias genitourinarias y retraso mental) en un 7·10% de los casos. Síndrome 

de Khppel-Trenaunay-Weber. Bk>om. Poland y Sindromes de nevos sebáceos lineales. tnsomla 

18. Síndrome de P,erre Rooin(13), asi como Síndrome Der.ys-Orash el cual se presenta con 

genItales ambIguos. falla renal progresiva y alta frecuer.cla de tumor de Wilms(8,14) 



CAPiTULO 4, GENETlCA 

Tras los primeros estudios Que relacionaron la deleclÓn del brazo corto del cromosoma 11 con 

diversos cuadros de ma~ormación, y con el desarrollo en algunos de los pacientes de un tumor de 

Wllms, se han realizado numerosas investigaCiones genéticas para dilucidar el mecanismo por el 

cual se desarrolla el tumor, las observaciones realizadas sugieren 2 pasos en el proceso de 

mutación: el Pfimero puede ocurrir en una célula germinal. un everlto precigótico, en tal caso la 

mutaciórl está presente en todas las células del embrión, y solo un e~erlto somáhco unlCO es 

necesario para el desarrollo del tumor, Esto significa Que las mutaciones germinales producen 

tumores hereditarios, los cuales se desarrollan en una media de edad temprana y frecuentemente 

son multiples. Otra forma de mutación es la Que puede ocurnr erl célUlas somátICas. un evento 

POStCigótlCO: en este caso la mutación eslá presente en la linea celu lar unlca y un segundo everlto 

somatlCO puede ocurrir en aquella lirlea celular para desarrollarse el tumor, el cual entonces será 

no heredita riO. ocurrirá en ni"os de mayor edad e invariablemente sera unico En un estudio de 56 

casos de tumor de Wilms familiar comparados con 103 casos de tumor de Witms bilateral. estos 

fueros Indistinguibles unos de olros; en ambos grupos el tumor fue dlagnoshcado mucho mas 

tempranamente que en casos unilaterales o no seleccionados. 

AprO~lmadamente 38% de los casos de tumor de Wilms son hereditarios. 37% de los casos 

con carga genética no desarrollan tumor de Witms, mientras que 16% desarrollan tumor bllaleral 

los palrones famil iares más frecuentemente observados Involucran múltiples hermanos afectados 

gemelos o primos de primera linea, en ausenCia de una generación de padres alectados(3) 

Varios genes han sido Implicados en el desarrollo del tumor de Wilms 

Wfl el gen Wfl . en la banda clOfllOsómica l1p13 está conslituClonalmente alterada en pacientes 

con Sindrome WAGR el cual tiene un 30% de nesgo de desarrollar tumor, en el síndrome de 

Denys Orash tiene un 95% de probabilidad de desarrollar tumor de Wilms. y anomalias 

genltourinarias asociadas a tumor de Wilms. Sin embargo la mutaCión en este gen solo ha sido 



detectada en el 5-1 B% de los tumor de Wilms esporádicos. sugiriendo que luega un rol solo en la 

minoría de los casos 

WT2 Basado en tumores específicos. con pérdida de la heteroclgocKiad. un segundo Iocus para 

tumor de Wilms (WT2) ha sido mapeado. el llplS. El Síndrome de Beckwlth Wledeman. un 

sobrecrecimiento que tiene predisposición para ocurrencia de tumores embnonarlos. Incluyendo 

tumor de Wllms. tamb;en presenta la mutación del cromosoma tlp tS 

Otros 2 genes· 

FWT1{17qI2-21) y FWT2 (19qI3.4) han sido identificados en una serie de analisls genétICo de 

tumor de Wilms{8) Un ana lisis genético de familias ha revelado una predisposICión familiar a tumor 

de Wilms para ambos locus(33) 

A pesar de que todavía no se ha encontrado una mutación genética específica para el síndrome 

de Pierre Robín se ha reportado una deleción Intersticial del cromosoma 17q aSOCiada a 

anomalías craneofaciales incluyendo paladar hendido. Interesantemenle otros síndromes que se 

han relacionado con tumor de Wilms incluyen cáncer de ovarIO y pulmón y neurofibromatOSIS lipo 

1. también presentan alteraciones en el cromosoma 17q{13). Una pérdida de la unión o enlace ya 

sea a l1p13 o 11 pIS. en largas generaciones con trasmisión familiar de susceptibilidad a tumor de 

Wilms Implica un tercer Iocus genéhco(8). La anaplasla esta aSOCIada con mutacoones de pS3. 

pero se encuentra solo en la tercera parte de muertes por tumor de Wilms Un mal pronósllco fue 

aSOCiado en forma signifICativa con pérdida de heterocigocidad en el brazo largo de cromosoma 

16 con una tasa de recaida de 3.3 mayor y lasa de mortalidad 12 veces mayor que en los 

pacientes Sin pérdida de heterocigocidad{34). sin embargo este Iocus ha Sido e~cluldo de los Iocus 

de tumor de Wllms familiar. la pérdida de la heterocigocidad ocumó en aproximadamente 11% de 

tumor de Wams( t2) 



CAPjTUlO S. HISTOPATOlOGjA 

los reslos nefrogénicos son remanentes de tejido embnonarlo que son considerados leslorles 

precursores de tumor de Wilms El tumor de Witms cuyo ongen esla en las células 

multlpotenc,ales del blastema metanéfrtco.1o que le confiere un carácter embrionariO. con 

desarrol lo a partir de 3 tipos celulares fundamenlales. células del blastema. del estroma y de tiPO 

epitelial y ocasioflalmeflle puedell presentar un patrón heterogeneo como ·areas focales de 

diferellciación neuronal (S). Cada ulla de ellas puede a su vez mostrar diferentes patrones de 

agregación o diferenciación.(33) En algunos tumores se ha Identificado ademas componenles 

celulares de neuroglia. células ganglionares. músculo estriado. cartilago. hueso. tejido adiposo, 

células hematopoyét;cas y esll1Jcluras epiteliales. Macroscópicamente son tumores que alcanzan 

grandes dimensiones antes del diagnóstico. con una estructura superficial o lobulada y una 

consistencia blanda y friable. Crecen a partir de una localización Intrarrenal. consef'llafldo una 

pseudocápsula en la que puede obsef'llarse tejido renal comprimido y atr6flco.(33) Se han descrito 

casos de tumor de Wilms con localizacIÓn primaria extrarrenal (región IngUinal. retropentoneo. 

cordón espermatico. ureter. mediastino. pared toracica. testiculo. ':'tero. endocérvl~ y lI(\ón 

supernumerano) El origen de tales tumores parece estar en la e~lstencoa de tejido metanéfflCO 

ectÓplCO Mlcroscópicamente es un tumor que muestra una marcada diverSidad histológica. 

combinando un amplio espectro de tipos celulares en diferentes estadiOS de maduraCIÓn (33) 

Aproximadamente un 60% de los casos presentan una histología Infasoca(comblnacoón de 

elementos de tipo blastema toso. sarcomatoso. y epitelial). Siendo el resto b.fasiCos y 

ocasionalmente monofasicos. La anaplasla fue mlclalmente reconocida como una manifestaCIÓn 

histológica desfavorable del tumor de Wilms por Beckwilh y Palmer en 1976. y lue deflfllda como 

la presencia de figuras m~ót icas atipicas(multlpolares), con núcleos grandes y marcado 

hlpercromatlsmo también dividida en focal (presente en por lo menos 10% de 400 campos 

exammados) y dlfusa(1 S). siendo la difusa la que confiere un peor pronóstlco( 12 ) La IncidenCia de 

los tumores de Wilms anaplasicos es de 5%(1 S). Y en fllf\oS mayores de 5 alios de edad de 10% o 

mas. teniendo una supervivencia estos pacientes con estadIO tumoral I!-IV en el momento de 



diagnóstICo tratados según protocolos del NWT$ del 41% contra el 83% de los pacientes con 

histologia considerada favorable: sin embalgo en estadio I la presencia de anaplasla no afecta el 

pronÓstlco.(12) Desde t996 se ha clasificado a la anaplasla como focal y difusa al parecer siendo 

la anaplasla difusa la mas frecuente(ll) OtlO marcador hlstoklgico relacIOnado a un mal 

pronóstico es la histologia blastemal(33} 

La presencia de estructura fibroadenomatosa según algunos estudios. se establece cama un 

patrón de crecimiento en algunos nefroblastomas. mas que un tipo histológICO dllerente(17) Ahora 

el tumor de células claras y el tumor rabdoide del riñón se han reconocido como enlldades 

diferentes al tumor de Wilms(12), asi como el tumor renalteratoide. pudiendo coexistir el tumor de 

Wilms y éste último en ambos pacientes. aunque son muy pocos los caso reportados. y solo uno 

en que coexistió el tumor renal teratoide y el tumor de Wilms bilateral con síndrome de Beckwllh 

Wiedeman(22) 



CAPiTULO 6. CUADRO CLÍNIC O 

MASA ABDOMINAL La presentaCIÓn clínIca InICIal mas frecuenle de tumor de Wílms es la 

presenCIa de una masa abdominal asintomahca descub.erta por cualqUIera de los padres o 

familiares durante el baf'lo o al vesllr al flIf'lO. o por el medIco durante la exploraCIÓn fis.ca S,endo 

usualmente esta masa de cOllsislencia fIrme. de gran tamaño. que generalmente ocupa un lado del 

abdomen. confInada a retroperitoneo. ocupando la fosa renal La palpación debe ser cuidadosa 

para evitar la ruptura del tumor(!) . Una tercera parte de los pacIentes se presentan con dolor 

abdominal. anorexia. vómIto. malestar general. o una combinaCIón de estos sintomas 

La exploraCIÓn fislCa revela. 

HIPERTENSiÓN: La hipertensión. ya sea diastólica. SIstólIca o ambas está presente en 

aproximadamente 25% de los tumor de Wilms al momento de su presentación(33) Se ha sugerrdo 

como causa una elevación de la prodUCCIón de renlna por el prop'o tumor. SIJl embargo se ha 

encontrado mas frecuentemente que es el resultado de una IsquemIa renal causada ya sea por 

presión directa dellumor sobre la arteria renal . ind.rectamente por compresión renal dentro de la 

cápsula. o por formación de fistula arteoovenosa. En muchos de los casos la flslopatologia de la 

hipertensión en tumor de Wilms es desconoclda( 32) 

HEMATURIA: Mas del 30% de los pacientes presentan hematulla al momefl lo del dlagnÓst.co 

La coagulopalia se presenta en menos de 10% de los casos(33) AprOXImadamente 8% de lOS 

pacientes experimenlaran hemorragia intralumoral y dependIendO de la sevelldad de la hemorragIa 

se acompaf'lará o no de crecImiento abdomInal ráp idO. anemIa. hIpotenSIón. y f.ebre(32) 

El tumor de Wllms puede presentarse además como dlslenSlon abdomInal. fIebre de ollgen 

desconocido. pérdrda de peso. letargia. disuria. o poIaqulurra 



Puede asociarse un varicocele secundariO a obstrUCCIÓn de la vena espermática con un trombo 

del tumor en la vena renal o vena cava inferior(32), la extensión Intravascular a vena renal ocurre 

en 10-113% de los pacientes, predominantemente del lado derecho la eKtenslón a vena cava 

inferior ocurre en 4 a 10% de los casos y en auricula derecha en 0,7% (25) la persistencia del 

vancocele cuando el nii'lo se encuentra en supino es altamente sugestiva de obstruCCión venosa 

Con menor frecuencia se han descrito como sintomas asociados en el momento del diagnóstico 

fatla cardiaca congestiva, hipoglucemia. sindrome de Cushlng. derrame pleural y abdomen 

agudo(32) 

Es importante también hacer notar algunos signos de sindromes asociados con tumor de Wilms. 

propios del mismo síndrome. como son exoftalmos, macroglos,a. glgant,smo. anondía. retraso 

mental. hemihipertrofia parcial o completa, o anormalidades genltOllrinanas como hipospadlas . 

criptorquitlia(7), o anomalias uterinas(como útero bicorneo o utero doble). las cuales son mas 

raras(14), defectos de la pared abdominal al nacimiento(onfalocele, herma umbilical. dlastasls de 

recto). microcefalia. anomalias craneofacia les. peso y lalla alta. mal rotaCión Intestinal. nefromegaha 

tabular. y anomalias diafragmáticas al nacer(7). 

Se ha reportado un caso con neutropenia autoinmune asociado a tumor de Wilms(15) 

METÁSTASIS 

las vías de diseminación más frecuentes del tumor son por contlgu>dad, via linfática y via 

hematÓQena, siendo la forma de dlsenllnación por contiguldad la más frecuente localmente el 

tumor tiende a invadir a través de la cápsula, el seno renal, vasos linfáticos. y sanguineos El SitiO 

de metastasis hematógena mas frecuente es el pulmón 85%. a higado con o Sin extenSIÓn a 

pulmón en un 15%(2). Se han reportado casos de metáslas1s a la vena cava Infenor en un 4 a 

tO%(9). aSlntomática en más del 50% de 105 casos (32): y a auricula derecha en un 07%, 

presentándose como tromboSIS sintomátlca{dlsnea. dolor toráCICO. taqUlpnea. los. dlslres 

resplfatono) o asintomática, detectada generalmente al mismo \lempo que el tumor de Wllms(9 y 

23) 



SISTEMA DE ESTADIAJE CLlNICOPATOLOGICD DE ACUERDO A EL ESTUDIO NACIONAL DE 

TUMOR DE WILMS 

"E<S'TC.A"O""IO"I---TT',Cm;;;;o;, C'",m;;;;,"~d;¡;;o al noónYcompletamente extlrpJdo La superfoc le de la 

ESTADIO !I 

ESTADIO IU 

cápsula renal esta Intacta El tumor no se romp'ó antes o durante la Clrugia 

No están involl.lCrados lOS vasos del seno renal No hay tumor reSidual 

aparenle mas allá de los márgenes de reSecCiÓn 

El tumor se extiende mas allá del nñón, pero es totalmeOle exllrpado Hay 

extensión regional del tumor(por ejemplo a Iravés de la SUperfICie externa de 

la cápsula renal dentro del tejido penrrenal). los vasos de la superficie 

externa del riñón se encuentran dilatados y contienen Irombos de tumor. Et 

tumor pudo haberse anahzado por biopSia y haberse produCido una 

diseminaCión local en el flanco. No hay tumor residual aparente mas allá de 

los márgenes de resección ni nódulos linfallcos 

Tumor residual no hematógeno confinado a abdomen 

I.Se encuentran en biopsia afectación a ganglios hnfahcos en el hilio renal . 

cadenas periaórllcas u airas reglones abdominales 

2.Conlamlnación difusa penloneal por rotura y diseminaCión mas alla del ¡ 
flanco. antes o durante la cirugia Crecimiento tumoral a través de la 

superficie peritoneal. 

3.1mplantes en la superficie pentoneal 

4.Extensión del tumor mas allá de los márgenes qUlrurglCos 

S.EI tumor no es completamente extirpado debido a la InfiltraCión dentro de 

estructuras vitales 

hE~S~T~AnoMlo,,~V'---"'~~~-=~O=~"~~,"~C-". -MetástaSIS hemalógenas (pulmón. higado, hueso y cerebro) o a nódulos 

lin fáticos extra abdominales 

ESTADIO V AfectaCIÓn renal bila teral al momento del diagnóstICO Debe realizarse el 

estachaJe de cada lado de acuerdo a los cotenos prevIos en base a la 

extensIÓn de la enfermedad antes de la biopSia 



El estadiaje realizado segun la distribUCión macrOSCÓPICa y microscópica del tumor es el mismo 

para tumores con histologia favorable o desfavorable( 1,2,33 y 34) 



CAPiTULO 7. DIAGNÓSTICO 

Después de una exploraCIÓn físICa de ruhna en un paclenle que presenla un tumor abdominal. 

debe reali:!:arse una "westiga"ón de la nalurale:!:a de esta masa 

LABORATORIO CLíNICO 

La evaluación de laboratorio debe inclUir una blometría hemallca complela con cuenta diferenCial 

de leucocitos. y pruebas de funCión hepática, pruebas de funCión renal. análisIs urinario y I'Ilveles 

séricos de cak:io. los cuales pueden estar elevados en pacientes con nefroma meso~ástlCo o 

tumor rabdoide de ril'ión. La determina"ón de química sanguínea tamblen es de ulllldad para 

descartar retenciól'l de a:!:oados Cuarldo se sospecha tumor renal . las Invesllgaclones son 

pfll'lc lpalmente exámenes de Oflna y examenes radWllóglcos 

Los niveles de los productos de excreCIÓn de catecolaminas en la oona SOI'l normales en TW 

pero están elevados en el neuroblastoma(31 

RADIOLOGíA SIMPLE 

Tradicionalmente las placas radiológ icas han sido el primer paso en la evaluación radiológICa en 

sospecha de lumor de Wilms. El cuadrante abdominal involucrado tiplcamente muestra un 

abultamiento de masa con denSidad que corresponde a tejidos blandos. con frecuenCia con 

pérdida o alargamiento del límite renal y desplazamiento de II'Iteslmo. en un 5 a 10% se pueden 

obseNar cak:ificaciones . las cuales no son prop,as de tumor de W;¡ms SII'I embargo 

poster;ormente al protocolo inicial no es necesaflo realizar mas placas Simples de abdomen. ya que 

no proporCionan mas datos de utilidad en el dlagnósllco(32) 

Las radIOgrafías de tórax son Importantes al ,nlClO para determInar S1 hay alguna eVidenCia de 

tllmor secundario pulmonar. ya que esto afecta el estadla¡e y tratam~nlO asegura el diagnóstICO 



de presenCIa de metástasIs o lo descarla en el 98% de pacIentes con tumor de Wilms(21) La 

mayofia de las metástasIs pulmonares se presentan como múltIples lesiones bilaterales 

observadas en 2 proyeccIones de tóra~ : taterat y postelOantenor Oesalortunadamente tos tumores 

secundarios putmonares. los cuales mIden solo unos pocos mitimetros o menos de dIámetro. no 

son detectables en el examen de rayos x. Esto resulta una fuenle de error pOlenClaI en el 

estadiaje. lo cual empeora la sobrevida La serie ósea metastásica es un estudio recomendado en 

pacientes con estadios clinlcos avanzados con sospecha de alecclÓn ósea(4) 

UROGRAFiA EXCRETORA 

La urografia e~cret ora . uno de los pilares de imagenologia de tumor de Wilms. provee imágenes 

funcionales aunadas a información anatómica Tiplcamente hay crecimiento renal y 

desplazamIento con distorsión del sistema pielocalicial y contorno renal . lo cual no es caracteristlca 

particular de tumor de Wilms. Exclusión renal o deterioro de la función renal en urografia excretora 

ocurre en 3 a 18% de TW. mas comúnmente posterior a obstrucción del SIstema colector o invasión 

de la vena renal y menos frecuentemente por pérdida por reemplazo total del funcionamiento del 

parénquima renal(32) . 

GAMMAGRAMA ÓSEO 

Es un estudIo que puede realizarse en pacIentes con sospecha de alección ósea. aunque es 

raro encontrarlo poSItIVO, SI las radiografías SImples resultaron rlegatlvas, pero debe realizarse 

rutmaflamente en pacIentes con sarcoma renal de células claras o lumor renal rabdOlde(3 ,4 y 32) 



ULTRASONI DO 

Aclualmente el ullrasonido se considera por muchos como el estudio de Imagen de eleCCIón no 

In~asivo inicial. La mayoria de los casos demuestra una masa sólida. heterogénea. que depende 

del riMn. Los tumores de Wllms miden generalmente mas de 10 cms de diámetro al momento del 

diagnóstiCo Su crecimiento es predominantemente por e~lenSIÓn . compllmlendo el paréflqulma 

renal adyacente y formando una pseudocápsula La dilataCIÓn del SIstema cplector puede ser 

notada secundanamente a efecto de masa Las imágenes radiológICas de tumor de Wilms puede 

re~elar areas focales de necrOSIS y hemorragia La calcificaCión es observada solo en 5% a tO% de 

los casos. y raramente el tumor de Wilms puede ser quistlco 

La uHrasonografia puede diferenciar fácilmenle lesiones renales sólidas de Quishcas y puede 

usualmente diferenciar masa ¡ntrarrenales de e~trarrenales(3 .4 . 32) Una ~entaJa del ultrasonIdo es 

su capacidad para estudiar el flujo y presencia de trombos tumorales en ~asos sanguineos, ya que 

el tumor de Wilms tiende a in~adir estrucluras ~asculares En la mayoría de los casos la e~tenslÓn 

intra~ascular in~olucra la ~ena renal . Sin embargo la e~tenSlón dentro de la vena cava Infenor y 

raramente en la aurícula derecha puede ocumr(9 y 23) 

TOMOGRAFiA COMPUTADA 

En la tomografia computada simple la masa tumOl"al es menos dellsa Que el reslo del 

parénquima renal y no homogénea. atenuaCión con áreas hipodensas reflejando hemorragia 

necrosis tumoral y grasa En la lomograJia compulada contraslada el tumor de Wilms realza menos 

que el reSlo de parénqUima renal normal. con realce en reglones de necrOSIS de tumor o 

hemorragia. Ocasionalmente puede observarse una demarcaCión definida Que corresponde a una 

pseudocápsula de tej ido fibroso palológlCo La tomografia compulada evalua melor que la 

urografia excretora grandes masas exolitlcas Inlfarrenales. y es más seguro para demostrar 

pequei'las leSiones dentro dellli'lóll. asi como la presenCIa de llñón en herradura 



RESONANCIA MAGNETlCA 

La resonanCia magnetlca tiene varias venlaJas sobre la tomogralia computada. especial merite su 

capacidad de Imagen mulllplanar ( ayuda a Identificar el origen renal y extensión vascular) y de 

contraste con te,ldos blandos La exploración con resonancia magnética requiere el uso de varias 

secuencias en múltiples planos de estudiO de roMn. higado y el resto del abdomen superior En 

general el tumor se observa como areas hlpointensas heterogéneas en T1 Las regIOnes 

hemorragicas son hlperintensas en TI comparadas con T2. La necrOSIS es normalmente 

hipointensa en T1 e hiper intensa en T2 

La tomografia computada y la resonancia magnética presentan al clínico una VISión mas global 

de la extensión del tumor que la urografia excretora, lo cual puede facilitar su uso para medicIÓn 

sístematica del volumen del tumor. y seguimiento postqulmloterapia: ambos con frecueflCla 

requieren sedación(32) especialmente en nil'los mef'l()res de 5 a!'los de edad 

Tanto la tomografia computada como la resonancia magnética son uNes para visualizar 

gangliOS linlál lcoS. con frecuenCia un crec,mlento de estos ganglios linfátiCOS son producto de 

reactlVldad a qUimioterapia. y no un reflejO de enfermedad metastáslCa (33) 

La Tomografia Computada y la Resonancia Magnética pueden proporcionar al clinico una visión 

mas detallada de la extensión del tumor La Tomogralía de tórax aunque es mas sensible. tiene 

menos especificidad. pudiéndose utolizar ésta Ultima para un seguimiento de la respuesta al 

tratamiento, cuantificación del volumen del tumor. para asegurar el estadIO y tratamiento 

subsecuente. por ejemplo pacientes en estadiO I en que el diagnóstico de metástaSIS pulmonares 

podria cambiar su estadiO a IV y alterar radicalmente su manejo. o para localizar leSIOnes 

peflféfTcas no encontradas en radlOgrafias{21 ) 

OTROS METODOS DE DIAGNÓSTICO 

En caso de que el ultrasonido revele la presencia de trombos tumorales. la realizaCión de 

ultrasonido doppler. tomografia computada y resonanCia magnéllca proporCionan una viSIÓn mas 



detallada de la extensión del trombo. y se complemenla con un ecocard'ograma para descartar ta 

presenCia de trombos en la auricula derecha(9 y 23) 

EVALUACiÓN DE INDIVIDUOS CON ALTO RIESGO PARA TUMOR DE WILMS 

SINDROME EVALUACIQN EXPLORACION EVALUACION 

RADIOLOGICA FislCA MOLECULAR 

-
Hem,hipertrofial Ultrasonido cada 3 E~amen fisk:o cada 6 Disomia de uno de los 

Sindrome de Beckwith meses hasta tos 7 años meses. hasta q", el padres estudrandO 

-Wiedemann de edad. niño complete " tlptS 

Te dependiendo de crecimienlo 

hallazgos 

ultrasonogr¡ificos 

WARG TC inicial al momento Examen fisico cada 6 Evaluación molecular 

del diagnóslico meses. hasta q,e el de l1p13 

USG cada 3 meses niño complete " 
hasta ., 7 años de creCimiento 

ed'" 
SINDROME DE TC inicial de los 6 a los Examen fisico ,," 6 Evaluación molecular 

OENYS DRASH 12 meses de edad meses hasta I~ 8 de l1p13 

USG "" 3 meses años de edad 

hasta 105 6 años de 

ed'" 
ANIRIDIA . . Evaluación molecular 

de la reg lón de WAGR 

de tlp13 

L _ --

WARG tumor de Wilms. anindia. retraso mental y anomalia gen¡tounnanas 



CAPiTULO 8. DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

las enlidades climcas benignas y malignas con las que hay que hacer diagnóstiCO dilereflClal son 

las siguientes 

RIÑON POllQUISTlCQ CQNGENITQ 

Se presenta en recién nacidos los pseudodlverticulos en uréter distal son frecuentes. la 

angiografia leporta ausenCia o marcada hlpoplasla de la arteria renal. sin colaterales El USG es de 

gran valor diagnóstico{! y 2) 

HIORQNEFRQSIS UNILATERAL CONGENITA 

Hay crecimiento renal bien definido. abultamiento en flanco es raro. pero hay borramiento del 

psoas la calcificación nunca se presenta en la radlografia simple de abdomen El urograma 

demuestra dilatación de pelvIs y calices renales. distal al sitio de obstrucción el uréter es de calibre 

normal. la angiografía no muestra alteraciones El ultrasonido es importante para el diagnóshco 

d~erencial(32) 

NEURQ8LASTQMA 

En esta entidad las catecolaminas l.lfInarras están elevadas la radIografía SImple de abdomen 

puede mostrar calcIficaCIÓn pero menos comun que en el tumor de W,lms. Un moteado denso y 

extenso puede ocurflf por ganglios retroperrtoneales El neuroblastoma tiene una localil;ación 

suprarrenal. por lo que desplaza el rrMn hacia abajo y hacia fuera. sin causar distorsión intrinseca 

de los cálices ni la pelvis renal Puede e~lsltr angulaclón de la unIÓn ureteropélvrca por 

desplazamiento mlerror del rn'ión A veces. un neuJoblastoma suprarrenal distorSiona los calrces del 

polo supenor e Imita una masa Inlrarrenal El neuroblastoma a diferencia del tumor de Wibns. 



atraviesa con frecuenCia la línea media y puede causar desplazamiento extrinSel::O del flnón 

contralateral o el meter. 51n embargo no es una regla La anglografia muestra suplemento de 

sangre extrarrenal, hay vasculafldad profusa, SI el tumor es intrarrenal, la ,magen es ldénloca que la 

del tumor de W,lms, pelO la tomoglafia computada es capaz de dlagnoSI,car correctamente el 

neuroblastoma, apOltando una Imagenes Ilfegular, mal defmlda y calclflcada( 3, 4 , 32) 

SARCOMA DE CÉLULAS CLARAS DEL RIÑÓN 

La edad de presentaCIÓn maxima del lumor de W,lms es de 3 a 5 años, no así la de el sarcoma 

de células claras del riñón, el cual es mas comun en nll'ios menores de 3 años de edad, aunque se 

ha reportado casos en adolescentes y adultos jóvenes El diagnóstico definitIVO es h,stopatológlco 

La presenc~ de melastasis óseas puede sugerir la presencia de ésle lumor(29), Como no ex,Sle 

diferenc,a en el cuadro clinico a su inlC'O con respecto a tumor de Wilms es 'mportante descartar la 

presencia de sarcoma de células claras de ru'ión, debido a la gran agresIvidad y alta Inc,denCla de 

muerte de éste ultlmo(30) 

TUMOR RABDOIDE DEL RIÑON 

La edad med,a de presentac,ón es de t 3 meses Los niveles de calcIO sérico pueden estar 

elevados en este topo de tumor. aunque no es patognomÓnlCO de esta patologia. ya que se han 

reportado caso de tumor de Wilms con h'percalcemia El d,agnóstlCO def,n¡¡,vo es tamb,én 

histopalol6glCO Las metástasis a cerebro son frecuenles(l) 

HAMARTOMA RENAL 

Por radioklgia es posible encontrar zonas radiolúcidas debido a tejido graso, calCificaCiones 

observadas como lineales o como ·palomltas de malz·, y defectos en el nefrograma En la 

angiografia son caracteristlcos los vasos sanguíneos en imágen de rosarIO, al administrar mediO 

de contraste Inyectable pueden evk!enClarse areas de tumor o qUlstes(2 y 4) 



CAPíTULO 9. TRATAMIENTO 

CIRUGíA 

La resección qUlrurgica es la prinCipal medida de control para un manejo adecuado del tumor de 

Wilms. después de una apropiada evaluación clínica e Imagenotógi<::a. terliendo como objetivos el 

confirmar el d,agnÓstICO. estadiaje quirurgico de la enfermedad y eliminación de tejido maligno(I .2. 

y 33) Debe realizarse una técnica Quirurgica apropiada . para remover el tumor sin causar 

diseminación al desgarrar inadvertidamente la cápsula del tumof(2). ya que esta ruptura. aumenta 

la incidencia de recaídas locales(S8) 

El estadiaJe quirurglCO exacto es Importante para determinar las necesidades subsecuentes de 

quimioterapia y radioterapia. basado en la penetración de la cápsula renal por el tumor. la invaSión 

regional de los nódulos linfétlcos y tumor residual . estos factores puedet1 no ser determinados con 

sufiCiente senSibilidad radiológ ica. para planear eltralamlento. Una rev,sión de los nllios lratados 

en el NWTS-4 demostró una mayor ,nC,denc,a de recaida local en aquellos casos en que no se 

obtuvo biopsia de nódulo Im/atlco(SI); presumiblemle en estos nil'ios la enfermedad lué 

subestimada y por lo tanto subtralada. 

La tasa de error de d,agnóstlCO por ,magen preoperatorio es de 5 a 10%. y el d,agnóstlCO 

histológico basado en matenat obtemdo por bIOpSia por punoón es sirllllarmente Inseguro. por lo 

que solo en los casos de tumor realmente Inoperable. es utilla quimlOlerapla para el decremento 

de la masa tumoral pnmaria y hacerla así resecable(33) 



Técnica Quirúrgica' 

Debe realizarse una InCisión generosa para lograr una máKima exposición ER la mavoria de los 

casos una incisión transversa transperitoneal con separación del músculo recto IpSllaleral es lo 

mas adecuado: la inCIsIÓn toracoabdominal se reserva para casos con tumores de polo renal 

superior extenso V cuando se planea la extirpación de metástasis pulmonares Ya en cavidad 

peritOl"leal se revisa SI existe extensión a higado. región periaórtlca V palpación de vena cava, para 

determinar la extensIÓn del tumor primarkl(2). Es muy Importanle la exploraCión det rrñón 

conlralateral antes de p!'oceder a la disección del tumor(33) Es preferible siempre que sea posible. 

ligar la artena y la vena renal por separado antes de la manipulación del tumor(2) Una extirpacIÓn 

quirúrgica extensa. la cual consta de resección de otros tejidos u Ófganos Incrementa la 

morbimortalidad son brindarle una mayor sobrevida al paciente por lo que preferoble cuando el 

caso lo permite hacer una nefrectomia simple En aquellos casos de enfermedad extensa la 

cirugia debe limitarse a toma de biopsia, con posterior admonistración de quimIOterapia y nueva 

resección quirúrgK:a una vez que el tumor haya disminuido de tamal'io{64) Los tumores no 

resecables deben ser dehmltaóos con chps de titanIO para radioterapia postoperatona pos,ble((2) 

El ultrasomdo preoperatono normalmente Idefltll lca la presencia y tipoS de trombos efl la vena 

cava. los trombos tumorales flotantes se extraen por cavolomia. los trombos adheridos a la pared 

de la vena cava infenor pueden ser tratados con el uso de catéter de logarty. la onllltraClón de la 

pared de la vena cava infenor por el trombo tumoral con frecuenCia requieren reseCCión 

qUlfÚrglca(2 y 9) 

En pacientes con extensIÓn intracardiaca del tumor una eslernotomia e inCISIÓn abdominal 

media. proporciona una excelente expoSICión de la aurícula derecha y de la reglón Intracardlaca de 

la vena cava inlenor. requiriendo Circulación extracorp6rea(2 Y 9). en casos ex1remos se puede 



lograr una redUCCIÓn del lumor Ifltracardiaco o Intravaseular extenso al administrar quimioterapia 

preoperalOfla (25). 

la presenCia o ausenCia de metástasIs en ganglIOs tinhitlcos regionales es de vllal ImportanCia 

para determinar el estadlaJe. y la sobrevlCla libre de recaida. por lo que es Imponanle considerar 

durante la clfugia obtener suJ,clente tejido para la estadificación sobre todo en los casos con 

nódulos linfáticos ~ospechosos No hay evidencia sin embargo que la remOCión de los ganglIOS 

linfátiCOS alteren el pronóstico (72) 

Las clfugias subsecuentes con reVIS ión transperitOf'leal puede identificar nódulos lin fátICOS 

positivos. cambiando asi el estadiaje de la enfermedad y por lo tanlo el tratamiento de la misma. 

las indicaciones para procedimientos secundarios incluyen recurrenCIB abdominal. tumor no 

resecable Inicialmente. y tumor de Wilms bilateral(2}. 

Tumor de Wllms bilateral: 

En este caso el objetivo prinCipal del manejo es la extirpación de el tejido tumoral. con 

preservación de tejido renal que manlenga una función renal adecuada. está indicada la 

qUimioterapia preoperatoria(28) Una estrategia terapéutica es la obtención de tejido para estudIO 

histopatológlCo por medio de la punción perculanea previo a la admlflistraClón de quimioterapia 

(32)segulda de cirugía renal . respetando el ¿¡rea de neuronas sanas. ofreciendo asi una 

conservaCIÓn de función renal natural La anaplasia es el factor de pronóstico desfavorable mas 

imporlante por lo que en el paciente con lumor de Wilms bilateral con anaplasia está 

contralfldlcada la clfugia menCionada. en este caso debe considerarse la braqU lterapia. para tratar 

lumores con enfermedad local. Incluyendo los quimiorresistentes(28) 

la sobrevlda en pacientes con tumor de Wilms bilateral con hlstologia desfavorable tratados 

tanto con resección qUirúrgICa parcial Inicial como conservadoramente( toma de biopsia. seguida 

de quimIOterapia y resección tumoral posterior) Iienen una sobrevida de 69%. con una 

preservación de funCIÓn renal al fina l de un segUimiento de 6 años. con un porcentaje de masa 

renal preservada de 45 y 35% respectlvamente(6) 



QUIMIOTERAPIA 

Ellumor de Wllms fue el prImer tumor sólido maligno que respOndfÓ a qUImioterapia SistémICa El 

primer cltostallcO utilizado fue la actmomlcma O, postenormente adrlamlClna ullllzandose ambas 

como monoterapla con lasas de respuesta parcial o tolal que íban de 60 a 65%" con clCloloslamlda 

se encontró una respuesla del 27% y de 16% con cisplatino. El NWT-3 mostró lasa de sobre~icla 

libre de recidiva a 2 afias SIQnilicallvamenle mejores con regímenes de 3 clloslalicos (77% 

comparados con 63% de los esquemas con 2 farmacos) : sin embargo eXiste preocupación con 

respecto a la cardíotoxiciclad de adriamicina, especialmente enlre el estadiO II/Hlstología Favorable 

(FH) y el estadio III1FH. Finalmente la ciclofosfamida fue sumada a otros 3 citoslalicos en 2 

estudiOS para grupos de alto fiesgo(2). estudios sugieren su comblnacfÓn con Iloslamlda y 

etopósldo en el Iralam~n to de estos grupos de alto riesgo, sin dañar el remanenle renal , 

aminorando la mielotoxicidad con la admmlstraClón de laclores de creClmlento(5). y en el caso de 

lfoS/amida con una doSIS de 3 grlm2sc ylo dosis tope de36 grlm2 sc (30) 

En el caso de tumor de Wilms anaplasico, el tipo difuso tiene un pronóstico peor que el Ilpo 

focal. por lo que en el tercer mundo, se sugiere que el diagnóstiCO de anaplasla difusa sea el pIVote 

para lomar una decisión terapéutica, siendo el estándar de oro el maneJO pnnClpalmente pallatl~o. 

con el fin de eVitar gastos ir¡necesanos. yen aquellos con anaplasia focal se Justifica un manejo 

con mlentos de curación(11). 

las pautas de manejo han Ido cambiando en la medida en que los diferentes estudios han 

respondido a las preguntas planteadas, con las conclusiones Siguientes 

Pacientes con estadio 1 y 11 con FH y en estadio I con UH( Histología desfavorable) la 

administraCIÓn de 2 cltostatlcos tras la Clrugia es sufiCiente para obtener una 

sobrevlda mayor de 90%, no Siendo necesaria la admmlstraclón de rachoterapla 



2 La combInacIÓn de acllnomlClna D y vincosllna es el manejO adecuado para tratar paCIentes 

con tumores en estadIO IIHF, estadio I/UF( histología desfavorable) y estad,o IIIFH 

3 La suma de acllnomlClna O, AdnamlClna y Vincnstina da mejores resultados en tumores con 

estad,o IIIFH y con Sarcoma de R,,'1ón de Células claras{ CCSK) 

4. La suma de ciclqfosfamida a actinomlCina O. vlncri1ina y adriamiClna no representa una mejoría 

en los resultados de niños con estadio IVlFH o con tumor renal rabdoide en cualqUIer estad,o En 

estadios 11 a IVI UH no e~iste una pauta óptima. en los que habría de optarse por Criterios 

terapéutIcos radlcales(2) 

QUIMIOTERAPIA PREOPERATORIA Estudios realizados por la SIOP{ Sociedad Internacional de 

Oncologia Pedlátnca) demuestran que e~iste una sobrevida de 98% a 5 al'ios. en pacientes que 

presentan una necrosis completa del tumor de Wilms{ con telido residual no viable) .. comparado 

con la sobrevida de 90% de aquellos tratados con tejido reSIdual viable. tratados ambos con 

quimioterapIa preoperatoria. sugiriendo así el benefICio de una quimioterapia postcperatoria 

menos agresiva en ensayos posterioreS(16); así en un caso de tumor de Wilms e~trarre fla l de 

cérvi~ uterino se reduJO el tamaño de el tumor. el cual alcanzaba parte de pared de vejIga 

evitándose una histerectomía con CIrugía radica(IO) 

A~unos estudIos han recomendado el tratamIento de nll'ios con tumor de Wilms con 

quimIoterapIa preoperatona. y se ha utilizado con mayor frecuenCIa en Estados Unidos {2 y 24)<:on 

una tasa de incidenCIa de complicaCIones baja. siendo del 8% (64). pero teniendo ciertos nesgos 

como son la potenCIal adnllnlstraclÓn de quimioterapIa a enfermedades t>enIQnas. modIficaCIÓn de 

la hIstología del tumor. pérdIda de la InformaCIÓn del estadlaJe. y adminislraclón deltratamoento q"e 

es inapropIado para otras formas particutares de tumor ( ej. tumor rabdolde).por lo que los 

potenCIales benefICIOS deben sopesarse(24) 



MODALIDAD DE TERAPIA COMBINADA . MANEJO DE ACUERDO A EST AOIO 

CON HISTOLOGIA FAVORABLE 

Estadio I aetlnomlelna O arotes del dia 6 postoperatorio y a las semaroas 5. 13 Y 24 Vlnerosl lroa 

uroa vez por semaroa ,rolc,ando ero el día 7. por las primeras 10 semaroas No se adminIstra 

rad,oterap,a. 

Estadio ti Se admiroistra vincristina tas primeras 10 semaroas. act lroOmiClroa D a las semaroas 13. 22. 

31 . 40.49 Y 58. Vlncflsllfla también uroa vez por semaroa en tas semanas 15.24.33.42 .51 . y 60 No 

se adminls1ra rad,oterapla 

EstadiO tll y IV Se administra actinomicina D antes del día 6 y a las semanas 13. 26. 39.52 Y 65. 

vmcritina una vez por semana imeiarodo el día 7 para las primeras 10 semanas. adflamlcma ero las 

semanas 6. 19. 22. 45 Y 58. Se agrega radioterapia postoperalona de acuerdo a las normas 

relevantes. 

CON HISTOLOGIA DESFAVORABLE 

EstadIO I Mismo manelO que estadio I/FH 

ESlad>o ti -IV acl inom,c,na D. vincrislina y adriamlCina con el rég,men indicado para estadiO 111· 

IVIFH. agregándose vlncnstina los días 1 y 8 de cada curso de adriamicina. y c,clotoslam,da es 

dada 3 dosis dlaflas de 10 mglkg. durante cada curso de adflamlCina y aCllnomlclna O en el curso 

posoperatorio de actmomlClna D. Se agrega al manejO radioterapia (31) 

TUMOR RENAL DE CELULAS CLARAS 

Estadios I-IV· El mismo régimen utilizado en el estadPO 1I1·IVlFH 



TUMOR RENAL RABDOIDE 

Todos 105 estadios. No se ha desarrollado un tratamiento satrsfactorio para estos ntños La 

combmaClón de etopásKlo. cisplalttlo e ilosfamida se ha estado evaluando.(2 y 31) 

REGIMEN DE TRATAMIENTO USADO EN N1WS·5 

ESTADIO H1STOLOGIA RADIOTERAPIA REGIMEN QUIMIOTERAPIA DURACION(meses 

1·11 Favorable N, EE4A 

I Anaplástca N, EE4A 

m·lv Favorable Si DO<A 

U-IV Anaplasia Focal Si I 

II·IV Anaplaslca Si I 

I.IV CCSK Si I 

I.IV RTK Si RTK 

EE4A= Vincrrslttla + pulsos de dac1tnomicina 

DD4A=Vlncrrstlna+pulsos de Actmomlcma O y doxorrubicina 

1= Vlncr lstrna. doxorrubrclna.crclolosfamlda. yetopósido 

Tumor Rabdolde de Rii'ión(RTK)= Carboplatino.etopásido y crclofosfamKla (33) 

) 
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RADIOTERAPIA 

El nelroblaSloma es un lumor radiosensible La admirllslraClón de radKllerapta debe ser 

temprana, una vez que se haya restablecido la motlhdad tntes1tnal y los parametros 

hemalol6gtCOs. procurando no retrasar el inicIO mas al la del dia 10 del penodo postoperatOflO. ya 

que se ha descrito una mayor incidencia de recidivas locales en pacier'ltes COr'l retrasos superoores 

Para delimitar el campo de radiación se ha utilizado la uragrafia eKcretora. en el caso de tos limites 

superior. inferior y lateral. en la lir'lea media se Incluyen la cadena Imlat,ca paraaórtlca y los 

cuerpos vertebrales en toda su circunferencia. con elfir'l de equilibrar la supreSión del creclm.er'lto. 

evitando asi una escoliosis secundana La dosIs se ajusta de acuerdo a la edad del paciente. ya 

que el tejido r'lormal de los ni/los peque/los podrian da/larse mas( 1 y 2) 

El uso de Sistemas de planeación de tratamiento tridimensional basado en tomografia computada 

y resonar'lcia magnética sera capaz de asegurar el blanco del tumor y una protección de 

estructuras normales adyacentes(33). 

Se har'l rea lizado diversos estudios, los cua!es ha COr'lCluÍ<lo que el estadiO I y 11 de 

TWIHF(Hislologia favorable). no requiere radiación posoperatoria, TWIHF estadio 111 requiere dosIs 

de 1000 cGy para el control local. siempra que se maneje además qUimioterapia utlllzar'ldo 3 ttpos 

de farmacos. logrando asi ur'la sobrevlda hbre de reCidiva de 90% 

En el NWTS-4 la alta frecuencia de recurrencia abdommal en n,,'Ios con diseminación local y 

estadio 11 del tumor de todas las hlstologia fue de 16,5%, estos nll'ios no recIbieron rad,acton del 

flanco correspondiente de acuerdo a los lineamientos del NWTS-4 La soorevlda despues de la 

recurrencia fue pobre. COr'l solo 43% de sobrevida a 2 al'ios, La incidencia de recurnmcla del tumor 

para los pacientes COr'l estadio 111 COr'l diseminaclófllocal después de la radiaCiÓn fue SOlO de 7 8% 



Los tumores de hlstologia anaplásica difusa son resistentes a quimioterapia. y presumiblemente 

a radioterapia. estos tumores han mostrado una respuesta a dosis de radiaCión entre 10.8 Gy Y 40 

Gy La óptima dOSIS de radiaCión para tumor de Wllms anaptasoco es aún desconOCida El estandar 

actual de cUidado Inctuye uradiaclém abdomInal del flanco (10 8 Gy en 6 fracCiones) para el estadiO 

IIIIFH y 11-1111 anaplasla difusa(33)_ 

En el caso de tumor-de Wi lms estadio IV la radioterapia es fundamental en el tratam~nto En el 

caso de tumor de WllmslHF con metástasis a pulmón el NWTS ha recomendado el uso de 

radlaclÓn( 1200 cGy) a todo el pulmón. la SIOP ha encontrando resultados similares en pacientes 

con estadiO IVIHF tratados solo con nefrectomia y quimioterapia. los efectos agudos la 

radioterapia a pulmón Incluyendo ne(Jmon~is por irradiación y Ileumonitls por NeumocystlS callnll 

SOIl ulla importante causa de morbilidad y mortalidad er'l pacientes con estadiO IV de tumor de 

Wilms. 

En niños con metástasis pulmonar viSible solo por tomografia computada pero no por radlografia 

el rol de la radiación pulmonar no se encuentra claro. El NTWS·3 y NWTS-4 ha reportado una tasa 

de sobrevida libre de recidiva de 89% en los pacientes manejados con radioterapia y de 80% en 

los pacientes tratados solo con Quimioterapia_ la tasa de recaída fue de 4% después de la 

radiaCIÓn comparada con 16% con Quimioterapia sola(33) 



CAPiTULO 10. EFECTOS ADVERSOS Y COMPLICACIONES A CORTO Y LARGO PLAZO 

DEL TRATAMIENTO. 

FUNCiÓN CARDIACA 

la función cardiaca ha mostrado ser afectada por radiación y qUimioterapia en el IratamlenlO de 

tumor de Wilms. se ha comprobado que las anlraciclinas causan cardlomiopalia por un Incremento 

de la postcarga del venlricu lo Izquierdo e insufICiencia cardiaca congeslova(ICC») relaCionada a 

dOSIS En el NwrS 11 y 111.1.7% de los pacientes Iratados con doxorrublClna ( DOX) presenlalon 

ICC 15 a"05 después del diagnósHco. la mitad dentro de los primeros 8 a"os. incremenlándose a 

5.4% en los ni!'!os Iralados con radlOlerapia. 

FUNCiÓN PULMONAR 

Se afecla tanto po!" la quimiOterapia como por la radioterapia. Benoisl y col descubneron que tanto 

la capaCIdad total pulmonar como la capacidad Vital estaban reducidas en paCientes tratados con 

radiaCIÓn de toda el área pulmonar. Green y col reportaron una inCidenCia de neumOrll\lS 

intersticial difusa de 13% en pacientes con metástaSIS tratados de la misma manera 

Se ha Visto que una reducción de la dOSIS de actinomiClna D y doxorrublClna cuando es manejada 

en conjunto con radioterapia. decrementa la inCIdencia de disfunción pulmonar 

FUNCiÓN RENAL 

Puede ser afectada por vanas formas de tratamiento. como lo es la nefrectomia. qUimioterapia y 

radiaCión Interesantemente la tasa de Insuficiencia renal(IR) en lumor bl laleral ha disminUido de 

16 4% en NWTS·I a 3.8% en el NWT·IV La IncidenCia de insuficiencia renal en tumor unilateral va 

de 0.2% a O 41%. permaneCiendo ¡gual en cada uno de los 4 NWTS. Se identificaron las causas 



mas comunes de IR nefreclomia bilateral por perSistencIa del lumor o tumor recurrenle, sindrome 

de Oenys Orash, tumor progreSIvo en el remanente de flMn y nefnllS por radIacIÓn 

Se ha demostrado que 20% de tos pacientes tratados COI1 la combmaclÓn de !loslamlda y 

etopósido para tumor de Wilms recurrente sufrieron nefrotO ~lcldad 

FUNCiÓN HEPÁTICA 

Puede ser afectada por radiación y agentes cilostáticos como aCllnomlcma O, vlnCflstina y 

doxorrublcina Además de vincristina y actinomicina D tos 2 factores de rIesgo mas Importantes 

fueron radioterapIa y nUlOS pequeflos, particularmente menores de 1 afio de edad. La 

hepatoloxrcidad se puede man~estar como hepalornegalia, en:zimas hepálicas elevadas. 

hlperbilirrubinemia, ascItIs y sindrome por enfermedad venooclusiva. 

FUNCiÓN GONADAl 

En hombres puede ser afectada por radioterapia y quimioterapia. las células germmales se ven 

afectadas por agentes alquIlan tes, afortunadamente estos solo se utilr:zan en enfermedad 

recurrente Shalet y col real i:zó un estudio a 10 paciente tratados con radIoterapia y demostró que 

dosIs de radIaCIón de 2 6 a 9.83 Gy tuvieron los siguientes resultados ' nIveles de hormona folrculo 

estimulante elevados en un 70%, de los mismos a:zoospermia 50% y oligoespermla en 30% 

En un estudIo reah:zado por Shalel y coLtodas las mujeres que recibIeron radioterapIa en lodo el 

abdomen presentaron falla ovárica, 75% de éstas tuvieron amenorrea, concluyendo que se puede 

preservar la funCIón ovárrca protegIendo los ovarros cuando no se mcluyen en el campo de 

radIaCIón Un eSludlo demostró que una malposrción en el felo y una parto prematuro fue mas 



frecuente en fas mUjeres radiadas Incrementándose de ) .2% sin radiación a un 4% en tas radiadas 

ligeramente{ > 25 Gy) Y 16.9% en las a!lamente radiadas{{>25 Gy) en tas sobrevIVIentes de lumor 

deWrims 

FUNCiÓN MUSCUlOESQUEU~:TlCA 

las anormalidades encontradas de acuerdo a algunos estudios son hlpoplasla muscular x,fos,s. 

escolIOsIS, la cual se puede prevenir rrradlando ambos lados de la columna. y red.ue,endo dOs,s de 

rad,aClÓn las dosis a las cuales se produjeron estas deformidades fueron de 24 Gy como máXima 

al0Gy y12Gy 

Segun estudios reciente la estatura no se ve afectada. 

NEOPLASIA MALIGNAS SECUNDARIAS 

los nl"05 Iratados por tumor de Wilms tienen mayor nesgo de neoplasias mahgnas. SIr"! 

embargo no está claro si se debe a una inherente predisposición a malignidad o al Iratamler"ll 

O{Quimloterapla. radioterapia o ambos) Algur"!Os estudios har"! mostrado Ur"la mc,der"!cla de 

neoplasias maligr"las de 1.6% a los 10-15 a"os del diagnóstico: el factor que Incremento mas el 

riesgo fué la radiación abdominal. se demostró también que la doxorrubocma potenCIa eSlos 

efectos Un estudIO reciente enconlró carCinoma renal . onCOCltoma y qUistes alrplcos(34 ) 



CAPiTULO 11 . PROTOCOLOS OE SEGUIMIENTO 

EXPLORACiÓN FislCA 

Después del tratamiento para tumor de Wilms deben realizarse exploraciones fislcas con 

regularidad. La atención debe ser enfocada para descartar Ja presenCia de enfermedad actual en 

forma de masa palpable en el lecho renal. hepálico, o riMn conlralaleral . cualquier hallazgo 

sospechoso debe ser correlaCIOnado con Imagenologia. Aquellos pacientes tratados con radlaclon 

a pulmón deben tener examenes de ',roides cada año para descartar cualqUier neoplaSia ',roidea. 

debido a que se ha observado una incrementada incidencia de neoplasia tiroidea en niños que 

recibleroo radioterapia pulmonar. 

ESTUDIOS DE LABORATORIO 

Se deben realizar quimica sanguinea y cuenta celular sanguinea peflfénca de ruhrla hasta que el 

paciente se encuentre claramente estable. Pruebas de función hroidea deben realizarse cada aM 

los pnmeros 5 años después de haber completado el tratamiento 

Blann y col encontraron niveles de factor de crecimiento vascular eodotehal en 1 J niños 

estudiados elevados. y dlsmonuyeron después del tratamiento con nelrectomia, qUimioterapia y 

radiaCIÓn. Este estudIO demOS1fÓ que la elevación de niveles predl<:e un pobre pronÓsll<:o. por lo 

que es necesario rea lizar estudios de faclor de crecimiento vascular endotellal como marcadores 

séncos prospect ivos La cl lequerahrla 18 re lacionada a antigenoespecifico de tel,do tisular se 

conSidera 

pronóstico 

un mdicador de apoptosls . los niveles elevados se han correlacIOnado con mal 



IMAGENOLOGiA 

La mayoria de las recaldas de tumor de Wilms ocurman dentro de los pomelos 2 años y casI 

todos se manlfeStarall delltro de los pnmeros 4 años La frecuenCia baslca y modalidad especihca 

de diagnóstico por Imagen después del tramlento de tumor de Wilms es basado en el estadIO y 

tipo histológico al momento del diagnóstico. A continuaCión se menCionan los protocolos de 

seguimiento de imagenologia estandar actuales 

ESTADIO 1-1111 HISTOLOGIA FAVORABLE y ESTADIO I/HISTOLOGIA DESVAFORABLE 

Deben realizarse rad;ografias de tórax laleral y posleroanterior a las 6 semanas y 3 meses del 

postoperaloóo. 

,Si las radiografias de lóra~ son negativas el inlervalo aumenta a cada 3 meses por 15 meses. 

después cada 6 meses por 18 meses. continuandose por 4 años postratamlenlo 

,La frecuencia en que se realiza ullrasonldo abdominal varía de acuerdo a estadIO y presencia de 

restos nefrogénicos 

- Para estadio l-tI cada 3 años 

- Estadio tl l cada 3 meses por 15 meses y después cada 6 meses por 18 meses 

- Cuando hay restos nefrogémcos el ultrasonido debe realizarse cada 3 meses por 30 meses 

cada 6 meses por 30 meses y finalmente cada año por 5 años 

Pacientes quienes recibieron radiación ósea deben lener un segu,mlento con radIografías cada 5 

años hasla completar su crecimiento. 

ESTADIO U-ttl/HISTOLOGtA DESFAVORABLE 

Deber ser evaluados como aquellos con restos nefrogén!COs 



ESTADIO IV 

AqueHos con metaslasls pulmonar radlografias de pulmón en proyecclOn lateral y 

posteroanteflor deben realizarse cada 6 semanas hasta que las metastaSIS no sean vIsibles por 9 

meses: después de .este punto se continúa con el esquema descrito para estadio 1-1111 histología 

favorable . 

PACIENTES CON SíNDROMES O CONDICIONES CONGENITAS ASOCIADAS A TUMOR DE 

WILMS 

Debe realizarse ultrasonido del remanen te renal cada 3 meses por 30 meses, entonces cada 6 

meses por los siguientes 30 meses y finalmente cada afio durante 5 años 



CAPjTUlO 12. PATRONES DE RECURRENCtA 

TIEMPO DE RECAlOA 

la mayoria de los pacientes Que desarrollan recurrencia de tumor de Wllms lo hace dentro de lOS 

2 primero ai'los. De acuerdo a un estudio realIzado en paCientes de NTWS 11·111. no hubo 

correlación significativa entre el estadio y el tiempo de recaida, el grupo que tullO recaida entre los 

0·5 meses presentó una histologia desfavorable(47%). comparado con los ot,os 2 grupos(27%¡, 

así la recaída temprana fue asociada con un pronóstico pobre 18% de sobrevida para los 

pacientes con recaída dentro de O a 5 meses, 30% para los pacientes con recaida entre los 6 y 12 

meses y 41 % para los pacientes con recaída despuéS de los 12 meses de la primera terapia 

SITIOS DE RECURRENCIA 

El sitio de mayor recurrenCla es el pulmón, segUido por el lecho tumoral . y entonces por el higado. 

hueso y ganglios linfáticos 

Actualmente ha disminuido la tasa de reca ida probablemente debido a los cambiOS en el 

tratamiento inicial, Actua lmente se ha identlhcado una relacKm estrecha entre el SltK.l de recaida y 

la sobrevida. la tasa de sobrevlda para pacientes con recuffellCla abdominal fue marcadamente 

mejor en pacientes que no recibieron radioterapia 77% contra t5% de los Que reCibieron 

radK.lterapia la tasa de sobrevlda a 3 anos libre de recaída fue de 44% para recalda a pulmon 

28% para recaida abdominal y 10% para otros SitiOS de recaida, 

r r,·''''' . . 
DEI 1.1,; 



TUMOR DE WILMS BILATERAL METACRONO 

Aunque es raro, los ml'los con tumor de Wilms unilateral pueden desarrollar tumor bilateral, en un 

\ 5%, sobre todo aquellos con restos nelrogénicos, en particular restos perllobares y 

especialmente en los mños menores de 1 al'lo de edad al diagnóstico, por lo que eSle grupo de 

paCientes requieren una vigilancia mas frecuente . 



CAPíTULO 13. MANEJO DE RECURRENCIA DE TUMOR DE WILMS 

CIRUGíA 

Algunos investigadores concluyen Que la suma de eXCisión Qlllrurglca a la radiación pulmonar y 

quimioterapia no mejora la tasa de sobrevida (76 a 77% respe<:trvamente). cort relación a esto el 

actual protocolo de NTWS-V (no han sido publicados los resullados) lecomlenda reseCCIÓn 

qUirúrgica de nódulos pulmonares persistentes después de la QUimioterapIa de IndUCCión Los 

protocolos actuales del NWTS·V recomiendan que los pacientes con recaida pulmonar qUienes 

presentaron una remisión completa después de la reseCCIÓn qUlrurgiCa InICial. reciban radioterapia 

a todo el pulmón. siempre que no hayan recibido radioterapia previa durante el tratamiento. con 

dosis de 900 cGy en 6 fracciones para nn'jos con edades de 18 meses o menos. de 1050 cGy en 7 

fracciones para aquellos ni"os mayores de 18 meses de edad y paCientes QUienes no presentaron 

una remisión completa después de clrugia reciban radioterapia a todo el pulmón y el lumor por 

arnba de 750 cGy en 5 fracCiones 

MANEJO DE RECAIDA DE ACUERDO A ESTADIO A SU DIAGNÓSTICO Y LUGAR DE 

RECURRENCIA. 

RECURRENCIA A PULMÓN EN ESTADIO I.IV! HISTOLOGrA FAVORABLE 

La recuffeocia limitada a pulmón en hlstologia favorable desp!Jés de terapia mlclal con VIIlCflstlM 

y actinomicina D tiene buen pronóstico. El NWTS-I ha relXlflado sobrevida poslrecaida hasta det 

60% El papel de la Clrugia no está totalmente determinada en conjunCión con irradiaCión total 



pulmonar y quimioterapia. La qUimioterapia con doxorrub<Clna en paCientes no tratados con 

Ilosfamlda. etopósido y carboplatino durante la terapia Inicial ha demostrado ser eficaz En 105 

paCientes con recurrencia pulmonar extensa o paCientes tratados previamente con doxorrublclna. 

vinCflshna y actinomlclna O el abordaje debe ser diferente. el papel de la clrugia en estoe grupo de 

pacientes tampoco ha sido completamente dilucidado. La radiOClón plmonar total y la qUimioterapia 

se han usado como tratamiento. Combinaciones de ¡fos/amida! etopósldo y etopósldolcarboplatlno 

han mostrado ser ellc·aces en el tratamiento de éste grupo de pacientes 

RECAIOA A OTROS SITIOS EN ESTADIO I-IVIHISTOLOGIA FAVORABLE 

La recaída a lecho tumoral. otros SitiOS intraabdotmnales y a cerebro tiene un pobre pronóstiCo 

La doxorrubicina se utiliza como régimen terapéutico SI no fue usada en la terapia iniCial Se ha 

demostrado utilidad con terapia mas agresivas con altas dOSIS de qUimioterapia y rescate de 

células madre autólogas. Los regimenes de qUimioterapia Incluyen 

melfalan/etopósidolcarboplatino. etopósidoJtiotepalcarboplat ino y tiotepa sola mas radioterapia 

corporal total. Se han observado remisiones parciales y completas con los regímenes 

mencionados. 

RECURRENCtA EN ESTADIO l·tVl HISTOLOGIA DESFAVORABLE 

Los paCientes que recaen en éste grupo tienen un pronóshco malo Con frecuenCia se realIZa 

cirugía en pacientes que responden a quimKlterapia y radiaCión. aplicandose en conjunto como 

terapia de consolidación. Han demostrado eficacia la combmaclón de ,fosfamldaletopósldo y 

carboplallno letopOsido También se ha utilizado combinación de alIas dOSIS de qUimioterapia con 

rescale de células madre autológas(34). 



CAPiTULO 14. PRONÓSTICO 

los estudios realizados por el Cenllo de Patología de ENTW han demoslrado que la presenCia 

de "anaplasia" o -hlslologia desfavorable" es el IndlGldor de pronosllco adverso mas Importanle de 

cuan lOS factoles han sido estudiados. soendo la difusa la que confiere un peOl pronostlco( 11 ) 

Ef NWTS-3 muestra que una terapia menos intensa no empeora el resultado de los pacientes 

oon baJo riesgo. ya que no hubo una diferenCia estadístICa en la tasa de Sobre vida libre de recalda 

cuando los pacientes con estadio lIFH leClbleron actinomk!na O mas vlncnSlma por 6 meses. en 

comparación oon aquellos que recibieron estos mismos agentes por tO semanas.en general los 

estadios 1-IV ton FH llenen buen pronóstico. oon los regimenes mencionados. tienen I.Ina 

sobrevida a 4 a~os de 96.5% para estadio IIFH. 92.2% para estadio U/FH. 86 9% para estadio 

IU/FH. la tasa de sobrevida libre de leaClda a "a~os en patlentes ton metástasls(EstadlO tV) al 

diagllÓstil::o o histologia desfavorable fue de 73% a 68 t%. sin meJOrar los resultados con la suma 

de tidofosfamida a actinomitina O" vmtnsllna"adnamlCma La causa mas comun de falla al 

tratamiento tanto en histología favorable como hlstologia desfavorable fué el desarrollo de 

metástasis pulmonares(31) 

la anaplasia. aunque es una minoría en las vanedades de tumor de Wl lms. es responsable de 

aproKimadamente 50% de la mortalídad. y contluyen que las teto,las anaplás,tas no son mas 

invasivas peJO son mas resistentes al tratamiento. por lo que es meJOr en plan de estrategia ser 

capaz de reconocer el enemlgo(20) la anaplasia difusa tiene peor pronÓS\lto que la anaplasla 

focal . con una sobl"evida a " a~os de 55 a 4% en el NWTS. dependiendo del estadiO de la 

enfermedad( 11) 
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