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RESUMEN

Introduccion: El Tumor de Wilms es el tumor renal mas comun en la edad pediatrica,
representa el 6-7% de todos los tumores en la edad pediatrica, y de estos, un 7% se
trata de tumor de wilms bilateral. La supervivencia de estos pacientes es de alrededor
del 80% y su prondéstico dependera de varios factores, el mas importante la histologia.
El principal objetivo terapéutico seré lograr la menor morbilidad relacionada al
tratamiento logrando conservar una adecuada funcion renal, evitando complicaciones
como enfermedad renal cronica, hipertension arterial o recidiva del tumor, siendo
posible un equilibrio entre la remision completa y la preservacion de la funcién renal.
Objetivo: Describir la supervivencia y prevalencia de enfermedad renal crénica en
pacientes pediatricos con tumor de Wilms bilateral del 2012 al 2022 en el Hospital
Infantil de México Federico Gomez.

Material y métodos: Se realiz6 unarevision detallada de los expedientes, se registré
toda la informacion en una base de datos segun nuestras variables de estudio y
posteriormente se realiz6 un analisis descriptivo de las variables categodricas, y se
utilizé el programa “Stata” para realizar las asociaciones con el indice de Fisher, asi
como para determinar la supervivencia de acuerdo con las gréaficas de Kaplan Meier.
Resultados: Se encontraron 105 casos de pacientes con tumores renales malignos,
de los cuales 16 se diagnosticaron con tumor de Wilms bilateral.

Las principales secuelas encontradas en los pacientes fueron hipertension arterial
sisttmica y enfermedad renal crénica. Encontrdndose que 50% desarrollaron
hipertension arterial y el 25% desarrollaron enfermedad renal crénica. Por dltimo, se
estimé la prevalencia de acuerdo con todos los casos de tumores renales presentados
en los pacientes en el periodo comprendido del 2012 al 2022 encontrdndose una
prevalencia del 14.53%. La supervivencia se evalué de acuerdo con el seguimiento de
los pacientes, hasta la fecha de su dltima consulta con una tasa de supervivencia del
93.75%

Conclusiones: ContinGa siendo un reto el tratamiento de los pacientes con Tumor
de Wilms bilateral, y aunque la supervivencia alcanzada en nuestra institucion es del
93.75%, mayor de lo reportado en la literatura, sigue siendo primordial el seguimiento
nefrolégico mediante el control de la tension arterial, ecografia y funcion renal en todos
los pacientes con nefrectomia o cirugia preservadora de nefronas secundaria a Tumor
de Wilms para disminuir la morbilidad y mejorar el prondéstico renal a largo plazo.
Palabras clave: Tumor de Wilms Bilateral, Enfermedad renal crénica,

Hipertension arterial, Supervivencia.



SUMMARY

Introduction: Wilms tumor is the most common renal tumor in the pediatric age, it
represents 6-7% of all the tumors in the pediatric age, and of these, 7% are bilateral
Wilms tumor. The survival of these patients is around 80% and their prognosis will
depend on several factors, the most important is the histology. The main therapeutic
objective will be to achieve the lowest morbidity related to the treatment, managing to
preserve adequate renal function, avoiding complications such as chronic kidney
disease, arterial hypertension or tumor recurrence, being possible a balance between
complete remission and preservation of renal function.

Objective: To describe the survival and prevalence of chronic kidney disease in
patients with bilateral Wilms tumor from 2012 to 2022 at the Federico Gomez Children's
Hospital of Mexico.

Material and methods: A detailed review of the files was carried out, all the
information was recorded in a database according to our study variables and later a
descriptive analysis of the categorical variables was carried out, and the "Stata"
program was used to carry out associations with the Fisher index, as well as to
determine survival according to the Kaplan Meier graphs.

Results: 105 cases of patients with malignant renal tumors were found, of which 16
were diagnosed with bilateral Wilms tumor. The main sequelae found in the patients
were systemic arterial hypertension and chronic kidney disease. Finding that 50%
developed arterial hypertension and 25% developed chronic kidney disease. Finally,
the prevalence was estimated according to all cases of renal tumors presented in
patients in the period from 2012 to 2022, finding a prevalence of 14.53%. Survival was
evaluated according to the follow-up of the patients, up to the date of their last
consultation with a survival rate of 93.75%.

Conclusions: The treatment of patients with bilateral Wilms tumor continues to be a
challenge, and although the survival rate achieved in our institution is 93.75%, higher
than that reported in the literature, nephrological follow-up through blood pressure
control is still essential. arterial, ultrasonography, and renal function in all patients with
nephrectomy or nephron-sparing surgery secondary to Wilms tumors to reduce
morbidity and improve long-term renal prognosis.

Key words: Bilateral Wilms tumor, Chronic kidney disease, Arterial

hypertension, Survival.



l. TITULO

Supervivencia y prevalencia de enfermedad renal cronica en pacientes
pediatricos con tumor de Wilms bilateral del 2012 al 2022 en el Hospital Infantil

de México Federico Gémez.

II. INTRODUCCION

El Tumor de Wilms o Nefroblastoma es el tumor renal mas comuan en la edad
pediatrica, y se trata de un tumor derivado del metanefros, representa alrededor
del 6-7% de todos los tumores en la edad pediatrica, y de estos, un 7% se trata
de tumor de wilms bilateral o etapa V, ya sea metacronico o sincrénico (mejor
pronostico). La supervivencia de estos pacientes es de alrededor del 80% y su
prondstico dependera de varios factores, siendo el mas importante la histologia
de este, seguido de la edad al momento del diagnéstico, la presencia de
marcadores tumorales y la respuesta presentada al tratamiento.

Sin embargo, cuando nos enfrentamos ante un tumor de wilms bilateral el
principal objetivo terapéutico sera lograr la menor morbilidad relacionada al
tratamiento logrando conservar una adecuada funcién renal, evitando
complicaciones como enfermedad renal cronica, hipertension arterial o incluso
una recidiva del tumor, siendo posible un equilibrio entre la remision completa
y la preservacion de la funcion renal. Esto se ha podido lograr gracias a los
protocolos del COG (Children’s oncology group) y SIOP-RTSG (International
Society of Pediatric Oncology Renal Tumor Study Group) los cuales combinan
guimioterapia neoadyuvante con la finalidad de disminuir el tamafio del tumor,
en conjunto con las técnicas quirdrgicas utilizadas hoy en dia, como son la
preservacion de nefronas, siempre y cuando esta sea posible.

Hasta el 22% de los tumores de wilms bilateral se han asociado a anomalias
congénitas, asociadas con la ganancia del gen WT1, siendo las mas comunes,
sindrome de WAGR, Sindrome de Denys-Drash, sindrome de Beckwith
Wiedemann, los cuales aumentan aproximadamente de un 50% a un 90% de

presentar tumor de wilms.



[ll. ANTECEDENTES

1. Marco tebrico

Los canceres renales representan alrededor de 7% de todos los canceres en la
edad pediatrica. Alrededor del 85 al 90% se trata de tumor de Wilms, existen
otros, como por ejemplo, el sarcoma de células claras, el nefroma mesoblastico
congenito, sarcoma sinovial de rifion, sarcoma anaplasico. (1)

El tumor de Wilms, llamado asi por Max Wilms quien hizo su primera
publicacion “Mixed tumours of the kidney” mientras trabajaba en Leipzig en
1899. Este tumor es considerado un tumor embrionario, derivado del
metanefros, que contienen tejido epitelial, blastemal y estromal (2). El tumor de
Wilms etapa V, o bilateral, representa ain un desafio en su manejo. No fue,
hasta 1969 cuando se form6 la NWTS (National Wilms Tumor Study Group)
gue se han hecho estudios en los cuales se han logrado avances en el
tratamiento del tumor de wilms. En el NWTS-1 se demostré que no era
necesaria la radioterapia abdominal post operatoria en los pacientes en quienes
el tumor estaba limitado y se habia logrado resecar por completo, en el NWTS-
2 se demostré que seis meses de quimioterapia combinada con vincristina y
actinomicina era efectiva en estos mismos pacientes, en el NWTS-3 se empieza
a estratificar a los pacientes de acuerdo con la histologia que presentaban
evaluando sus distintos prondsticos. En el NWTS-4 se examind la utilidad de la
intensidad de dosis para disminuir la duracion total del tratamiento, y en el
NWTS-5 se comenzaron a utilizar los marcadores genéticos de WT1 y se
demostro la perdida de heterocigosidad en el cromosoma 1p y 16q dando un

peor prondstico, y actualmente es la base en la estratificacion de los pacientes

3).

La incidencia de los tumores renales en Estados Unidos es de 7.1 casos por
millén de nifios en menores de 15 afos. La incidencia nacional total se ha

estimado en 600 casos/ afio en el base al COG.

La edad media de presentacion es de 41.5 meses en los nifios, comparado con

46.9 meses en las niflas cuando hablamos de tumor de wilms unilateral, sin
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embargo, el tumor de wilms bilateral suele presentarse a una edad mas
temprana, siendo la edad media de presentacion en nifios de 29.5 meses y de
32.6 meses para las nifias. La proporcion hombre: mujer es 0.92:1.00 para
aquellos con enfermedad unilateral y 0.60:1.00 para aquellos con tumor de

wilms bilateral. (4)

De acuerdo con el momento de aparicion del tumor de wilms, podemos tener
enfermedad metacronica o sincronica. Los pacientes con enfermedad
metacrdnica presentan inicialmente tumor de Wilms unilateral y posteriormente
desarrollan la enfermedad contralateral, la incidencia de estos casos es tan solo
de 1% a 2% y es mas frecuente en pacientes con sindromes asociados como
Denys Drash, WAGR y Beckwith Wiedemann. (5)

Existe una fuerte asociacion en el tumor de wilms bilateral y sindromes
genéticos, datos del Registro Nacional Britanico de Tumores Infantiles mostro
gue alrededor del 9% tienen esta asociacion. Y un estudio en supervivientes de
cancer infantil a largo plazo revelo que el 17% en una muestra de 136 pacientes

tenia diagndstico de algun sindrome asociado. (6)

Los sindromes asociados se relacionan con WT1, el cual se encuentra en el
cromosoma 11pl13, es un gen clasico supresor de tumores y el alelo de tipo
“salvaje” se inactiva somaticamente en los pacientes que tienen mutaciones o
deleciones en este gen. En estos casos, la edad media de presentacion de
estos pacientes es aproximadamente de un afio, y hasta un 38% sera bilateral.
Se ha observado que la mayoria seran del tipo histolégico estromal y se asocia
con otras malformaciones, tales como, anomalias genitourinarias y disfuncién
renal. Los sindromes que pueden causar son: Sindrome de WAGR, (Tumor de
Wilms, Aniridia, Trastornos genitourinarios, Retraso mental). Se caracteriza por
presentar aniridia completa o parcial, genitales externos ambiguos y/o
criptorquidia, deterioro intelectual. Ademas de la delecion que se observa en
WT1, también existe una delecion en PAX6 la cual es la causante de la aniridia.
(7). Otro ampliamente descrito es el sindrome de Denys Drash el cual presenta
la triada clasica que comprende: tumor de Wilms, nefropatia (esclerosis

mesangial con hipertension y proteinuria) y anomalias genitourinarias en los
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hombres. Otras asociaciones descritas son el tumor de Wilms familiar, en los
cuales se ha encontrado mutacién en WT1, BRCA2 y defectos en 11p15, solo
se reportan de 1 a 2%.

Destaca también el sindrome de Beckwith-Wiedemann, el cual es un trastorno
de sobrecrecimiento, que incluye macroglosia, defectos de la pared abdominal,
hipoglucemias, hemihipertrofia, poliquistosis renal, hidronefrosis y un riesgo
aumentado de malignidad en la edad pediatrica, se describe de 4 a 21% y el
mas frecuente es el tumor de Wilms, que afecta hasta un 8% de estos
pacientes. Este sindrome es causado por una desregulacion en el cromosoma
11p15 que puede incluir traslocaciones, inversiones, duplicaciones y/o
deleciones, y también hipo metilacion en KvDMRL1. (8)

Se describen otros sindromes en menor frecuencia, tales como Sindrome de
Perlman, Sindrome de Bloom, Mutaciones en BCRA2, Sindrome de Li
Fraumeni, trisomia 13 y 18 (6). Y también otras alteraciones genéticas
secundarias como el LOH en 1p (10%) y en 16q (20%), asi como ganancias en
1g. Las pérdidas en 1p y 16q se asocian a mal prondstico. Otras alteraciones
gue también comportan mal prondstico son la expresion de la telomerasa y
TRKB. (9)

En cuanto a la histologia, para el tumor de Wilms continta siendo el factor
pronostico mas importante. Se puede dividir en histologia favorable o
desfavorable. Los tumores de histologia favorable comprenden los subtipos
blastemal, estromal y epitelial, si contiene los tres, se le llama trifasico y es lo
mas comun, aunque puede presentarse solo uno de los 3. Las células
blastemales son pequefias células azules indiferenciadas y pueden estar
dispuestas en patrones difusos, simulando estructuras epiteliales como
glomérulos y tubulos. Los tumores monofasicos blastemales son a menudo
altamente invasivos y pueden aumentar el diagnostico diferencial de otros
tumores de células pequefas, redondas y azules como tumores neuro
ectodérmicos primitivos, neuroblastoma y linfoma. La diferenciacion estromal
suele manifestarse como células de huso inmaduro musculo esquelético,
cartilago, osteoide o grasa. Aunque en general no representa ningin cambio

respecto al prondstico o tratamiento. (10)
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Por el contrario, cuando hablamos de histologia desfavorable es en referencia
a la histologia anaplésica, la cual se encuentra en aproximadamente 10% de
todos los pacientes con tumor de Wilms, y deben estar presentes los siguientes
criterios que definen la anaplasia: figuras mitéticas poliploides multipolares,
agrandamiento nuclear marcado al menos 3 veces mayor que el de las células
adyacentes y la hipercromasia de las células agrandadas. A medida que
aumenta la edad del paciente, la probabilidad de presentar anaplasia es mayor
siendo alrededor del 10 al 13% en mayores de 5 afios. (11)

Esta puede ser focal o difusa, la anaplasia focal se caracteriza por la presencia
de una o unas pocas regiones de anaplasia claramente localizadas dentro de
un tumor primario, la mayoria de las cuales no contiene atipia nuclear, y la
anaplasia difusa se encuentra en cualquier sitio extrarrenal, incluidos los vasos
del seno renal, la capsula renal, o metastasis ganglionares. En el caso de los
pacientes en quienes solo se realiza una biopsia aleatoria y se reporta
anaplasia, esta se considerard como difusa o que se encuentre anaplasia en
mas de 2 bloques de tumor, por lo que es importante diferenciar entre anaplasia
focal o difusa, sin embargo, es importante recordar que la anaplasia no habla
de la agresividad del tumor, si no de la resistencia que presentara al
tratamiento. (5)

Hablando de la presentacién clinica, habitualmente sera una masa abdominal
asintomatica que se detecta incidentalmente al bafiar o vestir al nifio, puede
haber dolor, pero solo se encontrara en aproximadamente el 40% de los
pacientes. La hematuria macroscopica (18%) o microscopica (24%) puede
ocurrir de manera intermitente en nifios con tumor de Wilms. La presencia de
Hipertension se encuentra en aproximadamente el 25% de los nifios con Tumor
de Wilms y muy probablemente se deba a un aumento de la actividad de la
renina. Puede ocurrir de forma directa por efecto de la presencia de una masa

renal y generalmente se resuelve después de la nefrectomia.

Teniendo en cuenta esto, el abordaje clinico de un paciente con sospecha de
tumor de Wilms debe incluir exdmenes de laboratorio, un analisis completo de
sangre, pruebas de funcidon hepdtica, funcién renal con analisis de orina,

electrolitos, y calcio sérico. Después, se debera inicialmente realizar un
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ultrasonido abdominal para definir el origen del tumor. El ultrasonido Doppler
tiene una alta prediccion, asi como valor en la identificacion de si hay un trombo
intravascular. Uno de los objetivos de la ecografia debe ser identificar
malformaciones genitourinarias asociadas y confirmar la presencia de
funcionamiento del rifion contralateral, y posteriormente una tomografia
computada con contraste, en la cual se determinar4 con mayor precision la
anatomia del tumor, y la presencia de trombos, si en estos, se encuentran
masas renales bilaterales en un lactante se puede practicamente confirmar el
diagnostico. Como parte de este abordaje también se debe realizar una

tomografia de térax, ya que el principal sitio de metéstasis es pulmonar. (12)

La estadificacion del tumor de Wilms depende de tanto los hallazgos
radiolégicos como los resultados de la cirugia. EI NWTS (National Wilms Tumor

Study); los divide en los siguientes estadios: (5)

l.-Tumor limitado al rifidbn completamente resecado. Capsula renal intacta. Sin
tumor residual mas alla de los margenes de reseccion.
Il.-Tumor extendido mas alla del riiébn, pero completamente resecado.
Extension regional del tumor (superficie externa de la capsula hacia los tejidos
perirrenales). Infiltracion de los vasos renales por tumor. Tumor al que
previamente se habia realizado biopsia.
lIl.-Tumor residual confinado al abdomen (siembra no hematégena). Puede
hallarse cualquiera de los siguientes criterios:

e Ganglios comprometidos de localizacion hiliar, peri adrticos o0 mas

lejanos.

e Contaminacion peritoneal difusa o implantes en la superficie peritoneal.

e Extension macro- o microscopica mas alla de los limites de reseccion.

e Tumor irresecable por infiltracion de las estructuras vitales.

e Tumor roto antes o durante la cirugia

e Trombo en la vena renal
IV.-Metéastasis hematogenas (pulmén, higado, cerebro o hueso). O linfaticas
fuera de la cavidad abdominopélvica.

V.-Compromiso renal bilateral al momento del diagnoéstico.

14



Comparacion en la estadificacion del tumor de Wilms segin NWTSG y SIOP.

(17)

Estadio NWTSG (Antes de la QT) SIOP (Después de la QT)

| (1) EI tumor esta limitado al rifién y (1) El tumor se limita al rifidn o estd rodeado de tejido
completamente extirpado. fibroso o una pseudocdapsula si estd fuera de los

contornos normales de la

rifién, la capsula renal o pseudocapsula puede ser

infiltrada con el tumor, pero no llega al exterior

superficie y se reseca por completo. Margenes libres.
(1) EI tumor no se rompid antes o (I1) EI tumor puede sobresalir hacia el sistema pélvico y
durante la extirpacion. sumergirse en el uréter (pero no infiltra en la pared).
(1) Los vasos del seno renal no estan (1) Los vasos del seno renal no estan involucrados.
involucrados mas alla de 2 mm.
(IV) No hay tumor residual aparente (IV) Puede haber afectaciéon de vasos intrarrenales
mas alla del margen de escision.

] (1) El tumor se extiende mas all del (1) El tumor se extiende mas alla del rifién o penetra a
rifidn, pero esta completamente través de la cdpsula renal y/o pseudocapsula fibrosa
extirpado. en la grasa perirrenal pero esta completamente

resecado (margenes libres).
(1) No hay tumor residual aparente o (1) El tumor infiltra el seno renal y/o invade la sangre y
mas alla de los vasos linfaticos fuera del parénquima renal, pero es
mdrgenes de escision. completamente resecado.
(1) El trombo tumoral en los vasos (111) El tumor infiltra 6rganos adyacentes o la vena
fuera del rifdn estd en etapal ll, si se cava, pero es completamente resecado.
extirpa el trombo en bloque con el
tumor.

m Tumor residual confinado al abdomen: | (l) Escisién incompleta del tumor, que se extiende mas
(1) Los ganglios linfaticos en el hilio alla
renal, periadrtics, o mas alla contienen | de los margenes de reseccidn (restos tumorales
tumor. macroscépicos o microscopicos)

(1) Contaminacion peritoneal difusa (1) Hay compromiso de cualquier ganglio linfatico
por el tumor. abdominal.
(1) Los implantes se encuentran en la (111) Ruptura del tumor antes o durante la operacién
superficie peritoneal. (independientemente de
otros criterios para la estadificacion).
(IV) El tumor se extiende mas alla del (IV) El tumor ha penetrado a través de la superficie
margen quirurgico ya sea microscopica | peritoneal.
0 macroscopicamente.
(V) El tumor no es completamente (V) Trombos tumorales presentes en los margenes de
resecable debido a la infiltracién en reseccion de los vasos
estructuras vitales. o uréter.
(VI) El tumor ha sido biopsiado quirdrgicamente
(biopsia en cufia) antes
a la quimioterapia o cirugia preoperatoria.
v Presencia de metastasis hematodgenas Metastasis hematdgenas (pulmdn, higado, hueso,
0 metastasis cerebro, etc.) o
a los ganglios linfaticos distantes. metastasis en los ganglios linfaticos fuera de la region
abdominopélvica.
\V Compromiso renal bilateral en el Compromiso renal bilateral en el momento del

momento del diagndstico inicial.

diagndstico inicial.
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Hablando del tratamiento en el tumor de Wilms, las opciones terapéuticas en
todos los pacientes incluyen quimioterapia, radioterapia y cirugia. En el caso de
los pacientes con tumor de Wilms bilateral, el principal reto es eliminar

completamente el tumor, preservando la funcién renal. (13)

Es por esto por lo que la quimioterapia neoadyuvante es primordial en estos
pacientes, pero esto puede ser particularmente dificil con el retraso en la
presentacion y la enfermedad local avanzada, cuando hay una respuesta
deficiente a la quimioterapia, o cuando ya se ha realizado una nefrectomia
como en la presentacion metacrénica. Ademas, el manejo se complica con
frecuencia por la presencia de mdltiples restos nefrogénicos o
nefroblastomatosis pues son dificiles de distinguir y pueden en el futuro

transformarse en tumores de Wilms. (14)

Existen 2 grandes grupos que cuentan con los ensayos clinicos mas grandes
respecto a tumor de Wilms, el previamente mencionado WNTSG (National
Wilms Tumor Study Group) ubicado en Estados Unidos, y el SIOP (Societe
Internationale D'oncologie Pediatrique) en Europa.

La diferencia entre ellos es que el SIOP recomienda en todos los pacientes, sin
importar el estadio clinico reciban quimioterapia neoadyuvante y el WNTS

recomienda que quien sea candidato sea sometido a cirugia en un inicio. (15)

La cirugia preservadora de nefronas debe ser considerada para todos los
pacientes con Tumor de Wilms bilateral excepto aquellos con trombo tumoral
extenso que no responde a la terapia y aquellos con histologia anaplasica en
donde no se pueden obtener margenes claros. En tales pacientes, se justifica
la nefrectomia completa. Hay varias consideraciones practicas a considerar en
la cirugia preservadora de nefronas. Las imagenes preoperatorias son muy

utiles para ayudar a planificar la operacion. (16)

La decision de operar ambos rifiones al principio o hacerlo secuencialmente
depende del tamafio y el sitio del tumor, asi como de su respuesta al

tratamiento.
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Para los casos con pequefios tumores periféricos ambos lados pueden ser a
bordados en la misma laparotomia, pero cuando los tumores son muy grandes
y/o estan ubicados en el centro, se prefiere operar primero un lado y
posteriormente otro. Tradicionalmente, estos tumores se extirpan mediante un
abordaje transabdominal. Mas recientemente, un retroperitoneal se ha
realizado, citando postoperatorios con recuperacion mas temprana y algo
menos de morbilidad quirdrgica asociada con resultados equivalentes en

comparacion con el abordaje tradicional. (3)

Hablando de quimioterapia el tratamiento establecido en los protocolos técnicos
del Consejo Nacional Para la Prevencion y el Tratamiento del Cancer en la
Infancia y la Adolescencia de México es el siguiente:

Esquema Cirugia Quimioterapia Radioterapia
A: e Vincristina
- Estadiol con Si e Actinomicina D No
histologia favorable
o desfavorable. (18 semanas)
- Estadio Il favorable
B: e Vincristina
- Estadiosllly IV Si e Actinomicina D Si
favorable e Doxorrubicina
(24 semanas)
C: e Vincristina
- Estadiosllal IV Si e Etopdsido
desfavorable e Ciclofosfamida
e Doxorrubicina Si
(24 semanas)

En cuanto a la radioterapia, la cual aun continla debatida, por la afeccion que
puede generar en el crecimiento y la funcion renales; En un estudio realizado
en Mansoura en el que se analizaron las caracteristicas clinicas de 462
pacientes, solamente 3 de ellos tuvieron radioterapia y reportan una sobrevida

del 74%, la cual es muy parecida a la del resto de los estudios. (19)

De acuerdo con un estudio realizado en Japon sobre los tumores de Wilms

bilaterales, de un total de 30 pacientes, se reporta que dos pacientes fallecieron

17



durante el periodo de seguimiento; uno por progresion de la enfermedad vy el
segundo por complicaciones infecciosas. La mediana de la duracion del
seguimiento fue de 8 afios (rango: 1,3— 13,1 afios) y las tasas de SLE y SG a

5 afos fueron 85,5% y 92,6%, respectivamente.

Las tasas de SG y SLE a 5 afios de los 10 que se sometieron a cirugia
preservadora de nefronas bilateral fueron ambos del 100%, mientras que la SG
y SLE a 5 afios de 20 pacientes que se sometieron a nefrectomia completa fue
de 93.8% y 81.3%.

Tres pacientes (13%) recayeron; uno con recaida local y dos recaidas
metastasicas a los pulmones. Dos pacientes entraron en una segunda remision
completa después de la reseccion de la metastasis pulmonar y la quimioterapia
y el tercer paciente fallecié después de la recaida local, a pesar de que las tasas
de sobrevida han mejorado, mas del 50% de los pacientes se sometieron a
nefrectomia, por lo que se busca el protocolo sea cambiado para mejorar la
tasa de conservacion del parénquima renal, recomendado de inicio
qguimioterapia preoperatoria para disminuir el tamafo tumoral en todos los

casos, Yy la cirugia preservadora de nefronas posterior. (20)

Se puede concluir que el tratamiento quirargico del Tumor de Wilms bilateral
debe ser individualizado y basado en un régimen quimioterapéutico
preoperatorio que nos pueda dar posibilidad de realizar una cirugia renal con
preservacion de nefronas, con una menor incidencia de insuficiencia renal a

largo plazo y una alta tasa de supervivencia. (80-90%).

No olvidando que todos estos pacientes requieren de una evaluacion por el
servicio de genética, y cuando las personas acuden a la clinica con tumores
bilaterales, serd importante secuenciar ADN de linea germinal y ADN tumoral

de ambos tumores vy, si es posible, el tejido normal circundante. (22)

La afectacion de la funcion renal a largo plazo es una complicacion critica en

pacientes con TW bilateral. Segun un estudio publicado por el National Wilms
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Tumor Study Group la incidencia acumulada de enfermedad renal terminal a

los 20 afios del diagnéstico en TWU no sindromico fue del 0,6% (23).

Los criterios para la definicion de enfermedad renal cronica en pediatria son:
a) dafio renal de > 3 meses de duracién definido por alteraciones estructurales
o funcionales determinadas por biopsia renal, imagen o alteraciones en sangre
u orina, con/sin disminucion del filtrado glomerular.

b) filtrado glomerular <60 ml/m/ 1.73m = 3 meses con/sin signos de dafio renal.

Es por tanto la perdida irreversible de funcién renal produciendo disminucion
progresiva del filtrado glomerular. Los rifiones tienen una gran reserva funcional
y el dafio debe exceder al 50% de pérdida de poblacion nefronal para que se
desarrolle la insuficiencia renal crénica.

Como consecuencia al tratamiento que reciben los pacientes con tumor de
Wilms bilateral, muchos presentan la disminucién de unidades nefronales
mayor al 50%, y comienza un lento proceso que llevara a las nefronas
remanentes sanas a la hiperfiltracion y posteriormente a la esclerosis.
Independientemente de la etiologia de la lesién renal primaria los mecanismos
fisiopatologicos que intervienen son similares: todos llevan a la fibrosis renal.
La redistribucion del flujo sanguineo renal hacia las nefronas sanas determina
un aumento de la presion intraglomerular con posterior hiperfiltacién que lleva

a la hiperplasia de la matriz mesangial e hipertrofia del glomérulo (27).

Estadio  Filtrado glomerular

| Normal: >90 ml/min/1.73m

1} Levemente disminuido: 60-89 ml/min/1.73m

Ila Leve-moderado: 45-59 ml/min/1.73m

b Moderado Grave: 30-44 ml/min/1.73m

v Grave: 15-29 ml/min/1.73m

v Fracaso renal: <15 ml/min/1.73m (Requiere terapia de reemplazo renal o trasplante

renal)
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Se ha descrito el desarrollo de una afectacion renal mas progresiva y sutil en
una proporcion significativa de pacientes supervivientes de nefroblastoma, con
una prevalencia de enfermedad renal crénica (ERC) de hasta el 20%. El origen
de la disfuncion renal en pacientes es multifactorial; Cozzi et al. proponen que
estos pacientes presentan un mayor riesgo de desarrollar Enfermedad renal
cronica al presentar una menor capacidad compensatoria secundaria a una
menor reserva de nefrona (24). Asi como también la cirugia que se realice, la
radioterapia y la quimioterapia con nefrotéxicos son factores de riesgo para

desarrollarla.

Se reporta también la asociacion de mayor riesgo de desarrollar enfermedad
renal cronica al presentar sindromes genéticos, tales como Beckwitt Widemann
y WAGR. (25). En un estudio de Sdnchez Sanchez and cols. Se encontré que
la enfermedad renal crénica tanto en enfermedad unilateral como en bilateral
fue del 16%. El riesgo de enfermedad renal terminal asociado a TWB progresivo
se produce fundamentalmente en los tres primeros afos tras el diagndéstico,
mientras que la incidencia de enfermedad renal terminal por dafio renal cronico
continla aumentando durante 20-25 afios, con una incidencia acumulada a los
20 afios de 3,1% (26)

IV. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

El Tumor de Wilms es el tumor renal mas comun en la edad pediatrica,
representa alrededor del 6-7% de todos los tumores en la edad pediatrica, y de
estos, un 7% se trata de tumor de Wilms bilateral o etapa V. La supervivencia
de estos pacientes es de alrededor del 80% y nuestro principal objetivo
terapéutico se basa en la preservacion de la funcién renal evitando la recidiva
tumoral pero también las complicaciones secundarias, tales como la

hipertension arterial y la enfermedad renal cronica.

En nuestro pais no existen hasta el momento estudios que nos indiquen la
supervivencia de estos pacientes, asi como la funciébn renal y las
complicaciones asociadas que presentan estos pacientes después de terminar

su tratamiento oncolégico.
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V. PREGUNTA DE INVESTIGACION.

¢,Cual es la supervivencia y prevalencia de la enfermedad renal crénica en
pacientes pediatricos con tumor de Wilms bilateral del 2012 al 2022 en el

Hospital Infantil de México Federico Gomez?

VI. JUSTIFICACION

El tumor de Wilms es la neoplasia renal mas frecuente en la infancia, sin
embargo, el Tumor de Wilms bilateral representa tan solo un 6-7% de los casos,
hasta el dia de hoy continta siendo un reto su tratamiento debido a que lo mas
importante en estos pacientes después de lograr la sobrevida se basa en una
buena calidad de vida por las secuelas que pueden llegar a presentar estos
pacientes, tales como, hipertension arterial y/o enfermedad renal crénica. Por
este motivo en esta investigacion se busca encontrar en estos pacientes la
supervivencia, asi como la tasa de recaidas que presentan y cuantos de estos
pacientes desarrollaron enfermedad renal crénica para poder realizar una
comparativa de los datos obtenidos con lo que reporta la literatura en el resto

del mundo.

VII. HIPOTESIS

La supervivencia del Tumor de Wilms bilateral en nuestra institucion es mayor
o similar a lo reportado a la bibliografia internacional. (que en la poblacién en

general.)

VIIl. OBJETIVOS

a. Objetivo General:

Describir la supervivencia y la prevalencia de enfermedad renal cronica en los
pacientes pediatricos con tumor de Wilms bilateral el Hospital Infantil de México
Federico Gémez del 2012 al 2022.
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b. Objetivos especificos:

Describir las caracteristicas clinicas de los pacientes, tales como: edad al
diagndstico, sexo y alteraciones genéticas asociadas.

Determinar la presencia de hipertension arterial y/o enfermedad renal al
diagnostico.

Analizar la histologia mas frecuente asociada al Tumor de Wilms bilateral.
Describir el tratamiento que recibieron los pacientes, quirirgico, quimioterapia,
y radioterapia.

Buscar la frecuencia en que los pacientes presentaron metastasis y/o recaidas.

IX. DISENO METODOLOGICO.

a) Tipo de investigacion: Observacional, descriptivo, transversal, retrospectivo.
b) Universo de estudio: Pacientes del Hospital Infantil de México Federico
GoOmez del 2012 al 2022.

c) Poblacion de estudio: Pacientes con diagnostico de Tumor de Wilms
bilateral del 2012 al 2022.

d) Tamafio de muestra: Por conveniencia se consideraran todos los
expedientes y base de datos de pacientes que hayan sido diagnosticados con
Tumor de Wilms bilateral en el servicio de oncologia del Hospital Infantil de
México Federico Gémez del 2012 al 2022.

e) Criterios de inclusion: Registro de pacientes que hayan sido diagnosticados
y tratados con Tumor de Wilms bilateral en el servicio de oncologia del Hospital
Infantil de México Federico Gomez del 2012 al 2022.

f) Criterios de exclusion: Registro de pacientes que no hayan concluido su
tratamiento en el Hospital Infantil de México Federico Gomez.

g) Criterios de eliminacion: Registro de pacientes que cuenten con un

expediente clinico incompleto.
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X. VARIABLES.

deterioro de la funcién renal.

VARIABLES DEFINICION CONCEPUTAL ESCALA DE MEDICION | TIPO DE

ASOCIADAS VARIABLE

Edad del Tiempo que ha vivido una persona 1: Aflos cumplidos Categoérica

paciente desde su nacimiento. nominal

Sexo del Conjunto de las peculiaridades que 1: Masculino Categoérica

paciente caracterizan los individuos de una 2: Femenino nominal
especie dividiéndolos en masculino o Dicotémica
femenino.

Alteracion Cualquier cambio en la secuencia del | 1: Beckwith Widemann | Categérica

genética ADN que puede alterar el cédigo 2: WAGR politdmica
genético y, por tanto, puede la 3: WT1
sintesis de la proteina para la que 4: Ninguno
codifica.

Hipertension Elevacidn sostenida de la tension 1: TAP50 Categorica

arterial al arterial sistdlica o diastdlica en repos | 2: TA P90 nominal

diagnéstico 3: TAP99 politémica

Histologia Descripcion de un tumor seguin cuan | 1: Blastemal Categorica
anormales se ven las células y los 2: Estromal politémica
tejidos al microscopio y cuan rapido | 3: Epitelial
se podrian multiplicar y diseminar 4: Trifasico
estas células. 5: Anaplasico

Cirugia Procedimiento para extirpar o 1: Nefrectomia radical Categorica

realizada reparar un érgano o una parte del 2: Nefrectomia parcial politdmica
érgano. 3: Cirugia preservadora

de nefronas

Quimioterapia Tratamiento que se administra como | 1:Si Categorica

neoadyuvante primer paso para reducir el tamafio 2: No nominal
del tumor antes de realizar la cirugia. dicotdmica

Radioterapia Radiacién de alta potencia ionizante | 1:Si Categodrica
(como rayos X o rayos gamma), 2: No nominal
particulas o semillas radiactivas para dicotémica
destruir o disminuir el tamafio de las
células.

Recaida Reaparicion de una enfermedad o de | 1:Si Categorica
los signos y sintomas de una 2:No nominal
enfermedad después de un periodo dicotdmica
de mejoria.

Metadstasis Proceso de propagacion de un foco | 1:Si Categoérica
cancerigeno a un drgano distintode | 2: No nominal
aquel en que se inicié dicotémica

VARIABLE DE DEFINICION CONCEPUTAL ESCALA DE MEDICION | TIPO DE

SUPERVISION VARIABLE

Tasa de filtrado | Volumen de fluido filtrado por 1: >90 ml/min Categodrica

glomerular unidad de tiempo desde los capilares | 2: 60-89 ml/min nominal
glomerulares renales hacia el interior | 3: 45-59 ml/min politdmica
de la cdpsula de Bowman. indice 4:30-44 ml/min
necesario para diagndstico y 5:15-29 ml/min
seguimiento de pacientes con 6: <15 ml/min

23




XI. PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO

1. Material y métodos

Este estudio de investigacion se realizé de acuerdo con todos los pacientes
gue ingresaron en el Hospital Infantil de México Federico Gomez del 2012 al
2022 con diagnéstico de Tumor de Wilms bilateral. Se realiz6 una revision
detallada de los expedientes, se registro toda la informacion en una base de
datos segun nuestras variables de estudio y posteriormente se realiz6 un

analisis de esta informacion.

2. Analisis estadistico

Se realiz6 un analisis descriptivo de las variables -categoricas
representandolas en frecuencias absolutas (N) y frecuencias relativas (%).
Las variables numéricas con medida de tendencia central (Media, mediana,
moda) y de dispersion (desviacidén estandar), con intervalos de confianza del
95%. La representacion grafica se realizé con barras o sectores segun fuera
el caso. Y se utilizo el programa “Stata” para realizar las asociaciones con el
indice de Fisher, asi como para determinar la supervivencia de acuerdo con

las gréficas de Kaplan Meier.

Xll. CONSIDERACIONES ETICAS

Este estudio se realiz6 de acuerdo con las normas y reglamentos de la Ley
General de Salud de la Republica Mexicana y declaracion de Helsinki de 1964
enmendada en octubre del 2000. El presente proyecto de investigacion se
someti6 al COMITE DE ETICA E INVESTIGACION DEL HOSPITAL INFANTIL
DE MEXICO “FEDERICO GOMEZ".

De acuerdo con el reglamento de la Ley de Salud en materia de investigacion
para la salud, titulo segundo de los aspectos de la investigacion en seres
humanos en el capitulo I, articulo 17, fraccion I, se considera una investigacion
con RIESGO MINIMO.
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XIll. RECURSOS

1. Recursos humanos: Médico residente, 2 horas diarias para realizar
Protocolo.

2. Recursos financieros: solo de papeleria.

XIV. RESULTADOS

En el periodo comprendido entre el 1 de enero del 2012 al 31 de diciembre del
2022 se encontraron 105 casos de pacientes con tumores renales malignos, de
los cuales 99 pacientes fueron Tumor de Wilms, 48 pacientes con diagnostico
de Tumor de Wilms derecho, 35 pacientes con Tumor de Wilms izquierdo, 16
con tumor de Wilms bilateral. El resto de los pacientes correspondié a 4 con

sarcoma de células claras, y 2 con tumor teratoide rabdoide.

Con fines de nuestra investigacion, se revisaron 16 expedientes clinicos, no se
elimind ningln paciente, los casos revisados fueron de pacientes
diagnosticados con Tumor de Wilms bilateral tratados en el Hospital Infantil de
México Federico Gémez del 2012 al 2022.
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Caracteristicas clinicas de los pacientes.

Nuestra poblacibn comprende 11 pacientes femeninos, y 5 pacientes
masculinos. (Grafica 1).

Grafica 1. Frecuencia por género
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Las edades al diagnéstico comprendidas de nuestro estudio fueron de 0 a 5
afos, siendo un paciente menor de un afo (6.25%), 4 pacientes de 1 afio (25%),
7 de 2 afos siendo el (43.75%), de 3 afos, 3 pacientes (18.75%) y de 5 afos
solo un paciente correspondiente al (6.25%). Obteniendo una edad media de 3

afos al diagndostico. (Gréfica 2)

Grafica 2. Edad al diagndstico.
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El origen de los pacientes comprendié estados cercanos a nuestra unidad,
siendo el mas frecuente el Estado de México con 7 pacientes (43.75), de la
Ciudad de México fueron 4 pacientes (25%), de Guerrero 2 pacientes (12.5%),
y un paciente de San Luis Potosi, Hidalgo y Michoacan respectivamente en
cada uno (6.25%). (Grafica 3).

Grafica 3. Estado de origen.
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Caracteristicas relacionadas a la neoplasia.

En nuestra poblacién encontramos como las caracteristicas genéticas mas
frecuente al sindrome de Beckwith Widemann en 2 pacientes correspondiente
al (12.5%) y WAGR en 2 pacientes (12.5%), se encontraron también
mutaciones en WT1 y XY en 1 paciente respectivamente. (6.25%)

En el resto de la poblacion correspondiente a 10 pacientes (62.5%) no se

documento alteracion genética. (Gréfica 4).
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Grafica 4. Alteracion genética.

. NO . Bw
I wARG [ wTH
. xy

También se buscé la histologia mas frecuente presentada, se encontrd que fue
la histologia trifasica con 7 pacientes (37.5%), después siguio la blastemal con
4 pacientes (25%), 3 pacientes presentaron doble histologia correspondiente al
(18.75%), 2 pacientes presentaron estromal (12.5%) y por ultimo solo un
paciente presento histologia epitelial (6.25%). (Gréfica 5).

Gréfica 5. Histologia del Tumor de Wilms
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De acuerdo con la presencia de anaplasia, se encontr6 que solamente el
(12.5%) equivalente a 2 pacientes la presentaban.

Gréfica 6. Presencia de anaplasia

C_EN I

El debut del 50% de los pacientes no estuvo relacionado con hipertension
arterial, y el otro 50% si tuvo hipertension arterial sistémica al diagndstico. De
los cuales 3 pacientes (18.75%) fueron tratados con verapamilo, 2 pacientes
(12.5%) con hidralazina, otros 2 pacientes correspondientes al (12.5%)
requirieron de doble antihipertensivo, uno de ellos hidralazina afadiendo
verapamilo y el otro paciente, hidralazina con captopril, un dltimo paciente

solamente fue tratado con enalapril (6.25%) (Grafica 7).
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Grafica 7. Hipertension arterial al diagnéstico
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Al diagnéstico 3 pacientes presentaban metastasis al diagndstico
representando el (18.75%), todos estos fueron metastasis a pulmén. Uno de

estos pacientes presento recaida y posteriormente defuncion. (Grafica 8).

Gréfica 8. Metastasis al diagndéstico.
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Tratamiento que recibieron los pacientes.

El tratamiento que pueden recibir los pacientes consta de quimioterapia,
radioterapia y cirugia conservadora o radical.

Hablando de quimioterapia neoadyuvante 13 pacientes la recibieron (81.25%)
y solamente 3 pacientes tuvieron control local previo a la quimioterapia
(18.75%) (Grafica 9).

Gréfica 9. Quimioterapia neoadyuvante.
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Hablando de la radioterapia se encontré que solamente 5 pacientes (31.25%)
recibieron radioterapia, la dosis que todos ellos recibieron fueron 10.8 Gy en el
lecho quirargico, y 3 de ellos (60%) fueron los pacientes en los que no se pudo
realizar cirugia preservadora de nefronas y requirieron de nefrectomia radical

de algun rifion. (Grafica 10).
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Grafica 10. Radioterapia
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La cirugia que se plante6 en todos los pacientes fue preservadora de nefronas,
la cual se realiz6 en el 100% de los pacientes unilateral o bilateral, sin embargo,
se encontré que 6 pacientes (37.5%) requirieron de nefrectomia total en algun
riion. Se dividen las graficas en rifién izquierdo (Gréafica 11) y rifidn derecho
(Gréfica 12)

Gréfica 11. Cirugia realizada en rifidon izquierdo.
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Gréfica 12. Cirugia realizada en rifildn derecho
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Recaidas.

Se documento que 6 pacientes (37.5%) presentaron recaida posterior al inicio
de su vigilancia, ninguno de los pacientes present6 cambios en la histologia y
se encontré que los 2 pacientes que presentaban anaplasia al diagndstico
tuvieron una recaida. (Gréafica 13). Se observo también los lugares de recaida,
siendo mas frecuente el rifidn derecho con 4 pacientes contra el izquierdo con

2 pacientes.

Gréfica 13. Recaidas
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Gréfica 14. Lugar de recaida
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Se busco la asociacion de los pacientes que habian recibido radioterapia en

relacion con la recaida encontrandose que si existe asociacién con un valor de
Fisher de 0.05. (Gréfica 15).

Gréfica 15. Asociacién de radioterapia con recaida
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Asi como la asociacién de los pacientes con anaplasia al diagnéstico con la
recaida, pues el 100% de los pacientes que la presento tuvo una recaida,
encontrandose que si existe asociacion con un valor de Fisher de 0.08.
(Gréfica 16).

Gréfica 16. Asociacién entre anaplasia y recaida

ANAPLASIA Recaida Total
SI NO
SI ‘ 2 0 2
NO ‘ 3 11 14
Total ‘ 5 11 16
Fisher’s exact = 0.083
1-Sided Fisher’s exact = 0.083

En cuanto a la asociacion de defuncion con recaida no se encontré que existia

una asociacion. (Gréfica 17)

Gréafica 17. Asociacién entre defuncién y recaida

DEFUNCION Recaida Total
SI NO
Sl ‘ 1 0 1
NO ‘ 4 11 15
Total ‘ 5 11 16
Fisher’s exact = 0.312
1-Sided Fisher’s exact = 0.312
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Patologia cronica en los pacientes.

Las principales secuelas encontradas en los pacientes fueron hipertension
arterial sistémica y enfermedad renal crénica. Encontrandose que 8 pacientes
(50%) desarrollaron hipertension arterial y que actualmente contindan en
tratamiento y que 4 pacientes (25%) desarrollaron enfermedad renal crénica, 1
de ellos debuto con enfermedad renal cronica al diagnéstico del Tumor de
Wilms bilateral, los otros 3 pacientes la desarrollaron después de un afo de

haber iniciado la vigilancia oncolégica. (Grafica 18).

Grafica 18. Patologia cronica en los pacientes.
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Por ultimo, se estim0 la prevalencia de acuerdo con todos los casos de tumores
renales presentados en los pacientes en el periodo comprendido del 2012 al
2022 encontrandose una prevalencia del 14.53%.

Y la supervivencia se evalué de acuerdo con el seguimiento de los pacientes,
hasta la fecha de su ultima consulta oncoldgica de vigilancia registrada en el
expediente clinico que oscila entre abril del 2022 hasta abril del 2023,
reportandose que 15 pacientes contindan en vigilancia y una paciente presento
defuncion en el 2022. Dandonos una tasa de supervivencia del 93.75% (Grafica
19).

Grafica 19. Supervivencia del Tumor de Wilms Bilateral.
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Gréafica 20. Caracteristicas de los pacientes.

Caracteristicas de los pacientes

N %
Sexo Hombre 5 31.25%
Mujer 11 68.75%
Edad al 0 afios 1 6.25%
diagndstico 1 afio 4 25%
2 afios 7 43.75%
3 afos 3 18.75%
4 afios 0 0%
5 afios 1 6.25%
Histologia Blastemal 4 250%
Epitelial 1 6.25%
Estromal 2 12.5%
Doble Histologia 3 18.75%
Trifasico 7 37.5%
Anaplasia Si 2 12.5%
No 14 87.5%
Metéstasis al Si 3 18.75%
diagnéstico No 13 81.25%
Cirugia realizada Preservadora de nefronas 10 62.5%
Nefrectomia radical 6 37.5%
Quimioterapia Si 3 18.75%
neoadyuvante No 13 81.25%
Radioterapia Si 5 31.25%
No 11 68.75%
Recaida Si 6 37.5%
No 10 62.5%
Defuncion Si 1 6.25%
No 15 93.75%
Hipertension Si 8 50%
arterial sistémica | NoO 8 50%
Enfermedad Renal | Si 4 25%



XV. DISCUSION

Hablando del cancer renal en la edad pediatrica, se sabe que representan
alrededor de 7% de todos los canceres en la edad pediatrica. Alrededor del 85
al 90% se trata de tumor de Wilms y el 6-7% se trata de tumor de Wilms bilateral,
en nuestro estudio a 10 afios, de todos los pacientes con tumor renal maligno
se encontro que el 94% concordaba con Tumor de Wilms, y de estos, el 14.5%
fue bilateral, encontrando un porcentaje muy parecido al reportado en la
poblacion mundial. De acuerdo con la edad media de presentacion, se reporta
en la literatura que es entre 29.5 meses y 32.6 meses y la proporcion hombre:
mujer es 0.60:1.00, en nuestro estudio la edad media de presentacion fueron
pacientes de 24 a 36 meses Yy la relacidbn hombre: mujer se encontré de 0.55:

1.00, concordando también con lo reportado en la literatura.

Se sabe también que existe una fuerte asociacion en el tumor de Wilms bilateral
y sindromes genéticos, en nuestro estudio se logro identificar en el 37.5%
alguna alteracion genética; Y de acuerdo a la histologia, se pueden identificar
3 subtipos histolégicos ademas de la anaplasia la cual se conoce también como
histologia desfavorable, la literatura reporta aproximadamente 10% de todos
los pacientes con tumor de Wilms y que esta se relaciona a mayor edad de los
pacientes, nuestro estudio encontré presencia de anaplasia en el 12.5% de los
pacientes y ambos pacientes tenian 3 afios al momento del diagnéstico, sin
embargo al ser una histologia desfavorable presentan mayor riesgo de recaida
y en este estudio se documento que ambos pacientes presentaron recaida y

uno de ellos se reportd como defuncién.

Hablando de la presentacion clinica, habitualmente sera una masa abdominal
asintomatica y puede encontrarse Hipertension arterial sistémica en
aproximadamente el 25% de los nifios con Tumor de Wilms y que puede llegar
a resolver posterior a recibir el tratamiento, nosotros encontramos la presencia
de hipertension arterial sistémica en 8 pacientes correspondiente al 50% y de
ellos, 6 pacientes (75%) continlan en tratamiento actualmente para la

hipertension arterial.
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Hablando del tratamiento en el tumor de Wilms, las opciones terapéuticas en
todos los pacientes incluyen quimioterapia, radioterapia y cirugia. Pero el
principal reto en estos pacientes ademas de eliminar completamente el tumor
se debe lograr preservar la funcion renal, por lo que la cirugia preservadora de
nefronas debe ser considerada para todos los pacientes con Tumor de Wilms
bilateral excepto aquellos con trombo tumoral extenso y/o que no responden a
la terapia inicial. En nuestro estudio el 81.2% de los pacientes tuvo
guimioterapia neoadyuvante y el 100% de los pacientes tuvieron una cirugia
preservadora de nefronas en al menos un rifién, y en los casos en los que no

fue posible se realiz6 una nefrectomia radical correspondiente al 37.5%.

Posteriormente todos los pacientes completaron 18 o 24 semanas de
guimioterapia de acuerdo con los protocolos técnicos del Consejo Nacional
Para la Prevencion y el Tratamiento del Cancer en la Infancia y la Adolescencia
de México, y solamente 5 pacientes recibieron radioterapia representando el
31.25%, ya que, en cuanto a la radioterapia, aun continla debatida, por la
afeccion que puede generar en el crecimiento y la funcién renal, en nuestro
estudio no se encontrdé una asociacion entre la presencia de Radioterapia y
Enfermedad renal crénica debido a que solamente el 50% de los pacientes
tuvieron esta relacién, sin embargo si se encontré6 una asociacion entre los
pacientes que recibieron radioterapia y que posteriormente presentaron una

recaida con un indice de Fisher del 0.05%.

Finalmente, en nuestro estudio, 4 pacientes (25%) desarrollaron enfermedad
renal cronica, 1 de ellos debuto con enfermedad renal crénica al diagnostico de
Tumor de Wilms bilateral, los otros 3 pacientes la desarrollaron después de un
afio de haber iniciado la vigilancia oncoldgica, quienes hasta el momento de su
Ultima consulta, presentaban, 2 de ellos enfermedad renal crénica KDOQI 11l y
1 se encuentra clasificado en KDOQI I, el dltimo de estos pacientes 6 afios
después del inicio de la vigilancia requirio trasplante renal secundario a la

enfermedad renal cronica en el 2022.
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La supervivencia de estos pacientes reportada en la bibliografia es de alrededor
del 80%, en esta investigacion se encontrd que la supervivencia en el Hospital
Infantil de México Federico Gomez es del 93.75%.

XVI. CONCLUSIONES

Se puede concluir que la prevalencia reportada es un poco mayor en nuestra
institucion que la reportada en la literatura, 7% vs 14%, el predominio de sexo
fue el femenino con una relaciéon de 0.55:1.

El porcentaje de anaplasia que se encontré concuerda también con el reportado
en la literatura, y esta al ser histologia desfavorable concuerda en que ambos
pacientes con anaplasia presentaron una recaida.

En cuanto al tratamiento que recibieron los pacientes de quimioterapia, de
acuerdo con los protocolos técnicos del Consejo Nacional Para la Prevencion
y el Tratamiento del Cancer en la Infancia y la Adolescencia de México, la
cirugia preservadora de nefronas en los pacientes que fueron candidatos. La
guimioterapia neoadyuvante fue de gran importancia ya que se logré un alto
porcentaje de pacientes que fueron candidatos a cirugia preservadora de
nefronas y esto beneficio a que la mayoria de los pacientes tenga una
adecuada funcion renal hasta ahora. Se busco asociacion en los pacientes que
tuvieron radioterapia inicial y recaida, encontrdndose que en nuestra muestra
si existié una asociacion, por lo que se debera reconsiderar el uso de esta si el
paciente no presenta factores de riesgo como histologia desfavorable y cirugia
con margenes quirdrgicos libres, ya que en este estudio se encontré que esta
fue un factor que aumento la tasa de recaida.

Como se mencioné previamente, continla siendo un reto el tratamiento en el
tumor de Wilms bilateral debido a que ademas de eliminar la neoplasia se debe
buscar preservar la funcion renal lo mejor posible, en nuestra institucion
solamente el 25% de los pacientes desarrollo enfermedad renal cronica de las
cuales un paciente ya se encuentra post trasplante renal. Sin embargo, el 50%
de los pacientes cursa en la actualidad con hipertension arterial por lo que

requerird de un manejo farmacoldgico y seguimiento por un tiempo indefinido.
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Aunque la supervivencia alcanzada en nuestra institucion es del 93.75%, mayor
de lo reportado en la literatura, sigue siendo primordial el seguimiento
nefrologico mediante el control de la tension arterial, ecografia y funcion renal
en todos los pacientes con nefrectomia o cirugia preservadora de nefronas
secundaria a Tumos de Wilms para disminuir la morbilidad y mejorar el

prondstico renal a largo plazo.
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XX. LIMITACIONES DEL ESTUDIO

La baja incidencia de esta enfermedad nos lleva a que pueda existir un sesgo
en los resultados, por lo que convendria analizar una mayor cantidad de

pacientes.
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