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Resumen 

El tumor de Wilms o nefroblastoma es el tumor maligno renal 
más común de la infancia. Esta enfermedad representa del 
5% al 6% de todos los cánceres de la infancia en los Estados 
Unidos, y de éstos, sólo de un 5% al 7% son bilaterales. El 
conocimiento de esta enfermedad para el médico es de mu­
cha importancia. ya que la sospecha diagnóstica temprana 
determina el pronóstico del paciente. 

Presentamos el caso de una paciente de cuatro años de edad, 
a la que se le descubre accidentalmente una masa en el lado 
izquierdo del abdomen. sin alguna otra sintomatología. Al exa­
men físico se confirmó la presencia de la masa, localizada en 
el hemiabdomen izquierdo, bien delimitada, no dolorosa, de 
bordes regulares, dura y de aproximadamente 7 cm de diá­
metro. Se le realizan exámenes de laboratorio y de gabinete 
para definir la masa y descartar metástasis, encontrándose un 
nódulo en el riñón derecho con las mismas características que 
la masa del riñón izquierdo, además de imágenes compati­
bles con múltiples metástasis pulmonares . Finalmente se le 
realiza una nefrectomía izquierda y se confirma el diagnóstico 
por patología: nefroblastoma de histología favorable y esta­
dio V (bilateral). 

Palabras clave: tumor de Wilms, nefroblastoma, bilateral. 

BILATERAL WILMS ' TUMOR 

Abstract 

Wilms tumor or nephroblastoma is the most common primary 
malignant renal tumor of childhood. This disease represents 
5% to 6% of childho od cancers in the United States and 
between them only a 5% to a 7% are bilateral. For the primary 
care physician the knowledge of this disease is very important 
because the prognosis of the patient depends on the earlier 
diagnostic suspicion. 

We present the case of a female child, of four years oíd, with 
an abdominal mass located on the left side and accidentally 
discover. Despite the abdominal mass mother denied any 
other symptoms. The physical exam confirm the presence of 
the abdominal mass, left side located, well delimitated, painless, 
of regular borde rs , hard and with a diamete r of 7 cm 
approximately. Todefine the mass extension, and the presence 
of metastasis, various studies were performed, and they found 
a nodule on the right kidney, in addition to images of multiple 
pu lmon ary met astasis. Finally, they performed a le ft 
nephrectomy and the pathology studies confirm the diagnosis: 
Nephroblastoma of favorable-histology and stage V (bilateral). 

Key words: Wilms' tumor, nephroblastoma, bilateral. 

HISTORIA CLíNICA 

Enfermedad actual 

S
e trata de paciente femenina de cuatro años de edad, 
que ingresa vía cuarto de urgencias debido a que la 
madre le palpó una tumoración en el hemiabdomen 

izquierdo. La paciente no presentó otra sintomatología como 
dolor. fiebre o pérdida de peso, hematuria o dificultad para la 
micción. 

Antecedentes perinatales 
Es el segundo produc to de madre de 30 años de edad 
G2P2CoAo' con control prenatal adecuado. Embarazo a térmi­
no, sin complicaciones. Pesó 3.4 kg, la talla y el APGAR no 
los recuerda. Egresó junto a su madre al siguiente día. 

Historia alimentaria 

Tomó leche materna hasta los ocho meses . ablactación a 
los cuatro e integración a la dieta familiar a los nueve meses 
de edad. 

Desarrollo psicomotor 
Adecuado 

Antecedentes personales patológicos 
Niega. 

Historia familiar, evaluación socioeconómica e interroga­
torio por aparatos y sistemas 
No contribuyentes a la historia. 

EXPLORACiÓN FíSICA 
Peso: 15 kg, talla: 99 cm, frecuencia cardíaca :100 Imin, fre­
cuencia respiratoria: 20 Imin, presión arterial: 90/60 mmHg, 
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temperatura: 36.40 C. 
Adecuaciones antropométricas: 

1.	 Peso/edad = 93% 
2.	 Talla/edad = 99% 
3.	 Peso/talla» 100% 

De aquí en adelante se han omitido la mayoría de los hallaz­
gos y valores normales, por lo que cualquier información no 
expuesta deberá ser considerada que está dentro del rango 
normal para su sexo y su edad. 

• Estado general: Consciente, cooperadora , en buen esta­
do general, buena actividad. 

• Abdomen: Se observa con aumento de volumen	 en el 
flanco izquierdo, en el cual se palpa masa bien delimita­
da, no dolorosa , de bordes regulares y dura, de aproxi­
madamente 7x7 cm de diámetro. Se palpa riñón iz­
quierdo con bordes regulares y duros y al moverlos se 
encuentra movilización de la masa. No se palpa el híga­
do ni el bazo, se palpan adenopatías inguinales bilatera­
les de 0.5-1 cm de diámetro, móviles y no dolorosas. 

EXAMENES DE LABORATORIO 

Biometría hemática completa (16/3/01, 29/3/01, 30/3/01, 
31/3/01, 2/4/01): sin valores patológicos. 

Química sanguínea y urinálisis : ver tablas 1 y 2. 

Gases arteriales (30/3/01): dentro de los rangos normales. 

Exámenes de radiología 
Las radiografías del tórax, del abdomen, del cráneo y de los 
huesos largos, tomadas el 20/3/01, no evidencian alteracio­
nes de ningún tipo. 

Tomografía axial computarizada (TAC) tóraco-abdominal 
(23/3/01)* 

1.	 Masa multinodular renal izquierda (4.2 cm diámetro), 
sólida y que sustituye tejido renal. 

2.	 Pequeña masa nodular (1.6 cm) en el riñón derecho, 
con caracteristicas similares a la del riñón izquierdo. 

' Posteriormente se vuelve a informar la TAC por médico ra­
diólogo de la institución y extraoficialmente se informan múl­
tiples nódulos en ambos pulmones , probablemente metas ­
tásicos. Dicha información no es anotada en el expediente 
pero constituye un importante cambio en el estadio de la 
enfermedad. 

USG doppler renal (29/3/1) 
Importante vascularización accesoria a la masa renal izquier­
da. La vena cava inferior y ambas venas renal es están 
permeables. 

Tabla 1. Valores relevantes en la química sanguínea 

1613101 21/3/0 1 22/3101 30/3101 3113/01 614/01 

AST (UlJ) 42 45 

ALT (Un) 17 18 

Fosfatasa alcalina (Ufl) 173 170 

Deshidrogenasa láclica (UII) 1116 1143 

Tabla 2. Valores relevantes en el urinál isis 

Color pH Densidad Leucocitos Creatinina (mg/dL) 

1613/01 Amarillo 7 1015 1-2 xcampo 

28/3/01 42 

6/4101 33 

Inform es de patología 
Origen de la muestra : riñón izquierdo, ganglios hiliares iz­
quierdos, nódulos renales derechos. Resumen: 

1.	 Márgenes de escisión quirúrgica negativos. 
2.	 Cápsula tu moral izquierda intacta sin infilt rac ión 

tumoral. 
3.	 Pseudocápsula inflamato ria presente. 
4.	 Vasos intrarrenales: afectados (trombos malignos en 

venas intrarrenales). 
5.	 Vena renal (porción extrarrenal): sin infiltración. 
6.	 Ganglios linfáticos regionales: negativos por infiltración 

neoplásica. 
7.	 Riñón contralateral: afectado por el tumor. 
8.	 Tipo histológico: histología favorable. 

Según los criterios de The National Wilms Tumor Study Group 
(NWTSG ), el estadio de este tumor es el V debido a su 
bilateralidad. 

Interconsultas pertinentes 

19/3/01 Cirugía 
Recomendaciones: TAC tóraco-abdominal. En la radiografía 
no se observan signos sugestivos de metástasis. 

19/3/01 Oftalmología 
Diagnóstico: ojos sanos. 

26/3/01 Oncología 
Consideran toma de biopsia bajo guía ultrasonográfica y pos­
teriormente iniciar quimioterapia. 

28/3/01 Oncología 
Se deciden por laparotomía más nefrectomía izquierda debi­
do a que se considera al riñón izquierdo totalmente compro­
metido. 

Diagnóstico diferencial 

• Tumor renal: Tumor de Wilms 
• Tumor extrarrenal: Neuroblastoma 

Al tener una masa localizada en el cuadrante superior iz­
quierdo en un niño, lo que primero que debemos definir es si 
la masa es de origen renal o no. 

El principal diagnóstico diferencial radica en distinguir el tu­
mo r de Wil ms del neuroblastom a. Cl ín icamente el 
neuroblastoma es de bordes irregulares, se extiende más 
allá de la línea media y los márgenes suelen estar mal defi­
nidos. Esta distinción es usualmente fácil cuando se usa la 
imagenología, debido a que la mayoría de los neuroblastomas 
provi en en de la glándula ad renal o de los gan gli os 
paravertebrales, mientras que el tumor de Wilms es intrarrenal 
(ver más adelante). 
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Tratamiento dado al paciente 

• 30/3/01 Nefrectomía izquierda más biopsia de nódulo 
renal derecho. 

•	 12/4/01 Quimioterapia con Actinomicina D y Vincristina 
por 6 semanas 

• Luego de las 6 semanas de quimioterapia se reevaluará 
por metástasis pulmonares y/o hepáticas. Según su con­
dición se resecará nódulo tumoral del riñón derecho y se 
planeará para radioterapia. 

REVISiÓN BIBLIOGRÁFICA 

Introducción 
El tumor de Wilms o nefroblastoma es el tumor maligno re­
nal más común de la infancia. Su incidencia es de 8.1 ca­
sos por millón según estadísticas estadounidenses y de 
éstos, tan solo un 5 al 7% son bilaterales.' Los avances en 
las técnicas quirúrg icas y los cuidados postoperatorios, el 
reconocimiento de la sensibilidad del tumor de Wilms a la 
radiación y la viabilidad de los agentes quimioterapéut icos 
han cambiado dramáticamente el pronóstico de la mayoría 
de los niños que padecen de esta enfermedad. 

Presentación clínica 
La mayoría de los niños con tumor de Wilms acuden al médi­
co por una masa indolora abdominal descubierta de manera 
incidental por los padres. La masa suele ser lisa y firme, bien 
demarcada y rara vez cruza la línea media, aunque puede 
extenderse hacia abajo dentro de la pelvis. 

La hematuria macroscópica es poco común, pero alrededor 
del 25% de los casos presenta hematuria microscópica." El 
niño puede presentar también dolor abdominal agudo o cró­
nico, hematuria o fiebre." También puede haber hipertensión 
asociada en un 25% de los casos, que se ha atribuido a un 
incremento de la actividad de la ranina.' Otros signos me­
nos específicos pueden incluir pérdida de peso, anemia y 
malestar general.5 

La biometría hemática y las pruebas de función renal suelen 
ser normales, si bien algunos pacientes tienen anemia se­
cundaria a hemorragia dentro del tumor. El examen general 
de orina puede mostrar sangre y leucocitos. 2 

El rango de edad del diagnóstico del tumor de Wilms va de 
entre los dos y los cinco años de edad. La edad promedio al 
momento del diagnóstico es de tres años y es inusual des­
pués de los seis.' 

Existen varias malformaciones importantes, síndromes y re­
laciones citogenéticas, como aniridia (1%), hemihipertrofia, 
malformaciones genitourinarias en un 4.5% de todos los pa­
cientes, síndrome de Beckwith-Wiedemann que es un cre­
cimiento anormal de células, tejidos y órganos (macroglosia 
y hepatomegalia, o un segmento del cuerpo: hemihipertrofia), 
síndrome de Denis-Drash (pseudohermafroditismo masculi­
no, esclerosis mesangial renal y nefroblastomas) y síndro­
me de WAGR (Wilms, aniridia, genitales ambiguos y retra­
so mental). En los pacientes con hemidistrofia y aniridia es 
usual encontrar el tumor de Wilms bilateral." 

Etiología 
La mayor parte de los tumores de Wilms corresponden a 
cánceres de ocurrencia esporádica. El posible rol de la ex­
posición de los padres a supuestos factores de riesgo es 
objeto de controversia." Se han asociado dos genes con el 
desarrollo del nefroblastoma: el WT1 en el locus 11p13, Y el 
WT2 en el 11 p15.3 7 

Patología 
El tumor se origina en el riñón y en general se compone de 
tres elementos: blastema, epitelio y estroma." Se han identifi­
cado subtipos histológicos favorables y desfavorables." Des­
de el punto de vista del patólogo, el tumor de Wilms usual­
mente se muestra como una masa relativamente esférica y 
agudamente demarcada del tejido renal. El tumor es usual­
mente circundado intrarrenalmente por una seudocápsula com­
puesta por tejido renal compreso y atrófico.10 

Los tumores con un predominio de la diferenciación de los 
elementos estroma les pueden tener una textura firme, sin 
embargo, la mayoría de los especímenes son notablernen­
te suaves y friables." Esta característica puede contribuir a 
la diseminación local de células tumorales cuando el tumor 
es roto, ya sea durante la cirugía o poco tiempo después de 
ésta; teóricamente, los exámenes físicos vigorosos y repeti­
dos podrían aumentar la probabilidad de ruptura del tumor. 

Los sitios más comunes de metástasis a distancia para el tu­
mor de Wilms son los pulmones, los nódulos linfáticos regio­
nales y el hlqado." 

Diagnóstico 
Durante el examen físico, el clínico debe notar la localiza­
ción, tamaño de la masa abdominal y si se mueve con la 
respiración, ya que estos hallazgos ayudan a diferenciar al 
tumor de Wilms de una esplenomegalia o un neuroblastoma. 
Este último frecuentemente surge del axis celíaco o cruza 
la línea media deb ido a su implicación gang lionar. El 
neuroblastoma debe ser sospechado si las radiografías de­
muestran que el tumor contiene calcificaciones. El tumor de 
Wilms por otro lado muy raramente contiene calcificacio­
nes." 

La siguiente modalidad de imagen es el ultrasonido abdomi­
nal. Su valor radica en distin guir entre masas sólidas y 
císticas, así como también confirmar la presencia de la masa 
dentro del riñón. No es inusual que el tumor de Wilms se 
extienda al lumen de la vena renal, así como también a la 
vena cava inferior. El ultrasonido doppler puede ser útil para 
determinar la presencia del trombos malignos en los vasos 
antes mencionados. Este hecho tiene implicaciones impor­
tantes en el manejo operatorio. 

Luego que se ha confirmado la presencia de una masa renal 
y la exclusión de otros diagnósti cos como hidronefrosis o 
quiste renal, la siguiente prueba apropiada es la tomografía 
computarizada de tórax, abdomen y pelvis . Esto permitirá 
estadiar a grandes rasgos y visualizar los órganos adyacen ­
tes . La importancia de la evaluación de los grandes vasos 
radica en informar si el tumor ha llegado al pulmón, que es el 
sitio más común de metástasis a distancia.>" Otros datos 
nos ayudan a diferenciar el nefroblastoma del neuroblastoma: 
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en la imagenología del tumor de Wilms existe distors ión 
calicial , en el neuroblastoma hay calcificación, presencia de 
extensión intraespinal y encasillamiento vascular de la aorta 
y la vena cava inferior , esto es poco común en el tumor de 
Wilms. La tomografía axial computada (TAC) sirve para de­
mostrar lesiones pequeñas dentro del riñón, as í como tam­
bién la presencia de riñón en herrad ura. La resonancia mag­
nética (RM) tiene la ventaja sobre la TAC por su capacidad 
multip lanar y un contraste mayor de tejido blando. La RM 
identifica el origen renal y la extensión vascular. La arteriografía 
renal puede ser beneficio cuando se necesita un mapeo 
vascular previa intervención quirúrgica, sobre todo cuando 
se piensa en nefrectomía parcial. 

Tratamiento 
El tratamiento y el pronóstico están muy relacionados con 
el estadio de la enfermedad. En el estadio I la enfermedad 
está limitada al riñón, y el riñón y el tumor pueden ser extir­
pados completamente. En el estado 11 el tumor se extiende 
dentro del riñón, pero este puede ser extirpado al momento 
de la cirug ía. El estadio 111 comprende los tumores dentro del 
riñón, así como dise minación intraperitoneal que cons iste 
en contaminación peritoneal por ruptura del tumor, compro­
miso de los gangl ios linfáticos y siembra peritoneal; o ex­
tensión del tumor a través de los borde s quirúrgicos (micro o 
macros-cópicamente). El estadio IV ya abarca metástasis 
hema-tógenas presentes, ya sea en el pulmón, hígado, hue­
so o cerebro. El estadio V es la enfermedad bilateral. Se 
deberá estadiar cada lado de acuerdo a los criterios antes 
mencionados. El tratamiento también cor responderá al es ­
tadio de cada tumo r y al tipo histológico de cada uno." 

El principio de la cirugía es remover el riñón completo, el 
uréter y la glándula renal , manteniendo la cápsula del tumor 
intacta . Debido a que frecuentemente el tumor es extenso y 
friable , pued e romperse durante la operación; un derrame 
del contenido del tumor en la cav idad peritoneal resultará en 
un peor pronóstico en términos de recurre ncia local. " El ri­
ñón debe ser removido sin dañar otras estructuras vasculares 
como la arteria o la vena renal contralateral. Los nódulos 
linfáticos en el hilio del riñón, así como la cadena aórtica 
adyacente deben ser biopsiados. 

En los paciente que reciben quimioterapia accesoria luego 
de la resección quirúrgica, ésta generalmente consiste en 
una combinación de actinomicina D y vincristina. La radio­
terapia se añade frecuentemente a los estadios 111 y IV con 
histología favorable; ya los estad íos 11, 111 Y IV con histología 
desfavorable." 

En el estadio 11 con invasión de la vena cava inferior y/o atrio 
derecho, el abordaje inicial es aplicar quim ioterapia hasta la 
desaparición del compromiso de las áreas mencionadas an­
te riormente y luego ciru gía. Los pacientes con estadio V 
recreen generalmente quimioterapia en forma inicial segui­
da de cirugía . 

Pronóstico 
Para aquellos con enfermedad bilateral un pronóstico muy 
cercano a la realidad consiste en estadiar cada tumor y pro­
nosticar segú n el estadi o más avanzado . En el Second 
National Wilms Tumor Study se demostró una sobrevida del 

54% para la histología desfavorable , versus un 90% para el 
de histolog ía favorable . En el Th ird National Wilms Tumor 
Study, la sobrevida a cuatro años para histología favorable 
fue del 97% para el estadio 1, 95% para el estadio 11 , 88% 
para el estadio 111 y 82% para el estadio IV. Para la enferme­
dad bilate ral, la incidencia de falla renal en los pacientes 
con estadio IV es de un 15% a los 15 años postratamíento." 

En una reciente revisión de pacientes con tumor de Wilms 
bilateral se encontró que la incidencia de recur rencia local 
fue del 14% en aquellos en que se practicó cirugía con ahorro 
de tejido renal." Con el tratamiento preoperatorio, generalmen­
te quimioterapia, la sobrevida para el tumor de Wilms bilateral 
síncrono es de 83% a los dos años. El desarro llo de insuficien­
cia rena l en los niños con este tipo de afección sigue siendo 
preocupante. A los sobrevientes a largo plazo se les debe rea­
lizar un seguimiento sistemáticamente con medición de la pre­
sión arterial, proteína urinaria, creatinina sérica, determinación 
de la filtración glome rular y el tamaño renal. 

Los progresos en el manejo de esta neoplasia han sido sobre­
salientes, principalmente por los esfuerzos mancomunados de 
The Nationa l Wilms Tumor Study Group. El impresionante 
aumento de la sobrevida que ha resultado de los esfue rzos 
de este grupo de personas ha de serv ir de estándar para el 
manejo de todo s los tumores. 
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