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Objetivo

Conocer la frecuencia y distribucion de los tumores
renales diagnosticados en una unidad de oncologia pe-
diatrica en nifios menores de un afo, sus caracteristicas
clinicas, anatomopatolégicas, tratamientos utilizados y
evolucion.

Material y métodos

Estudio retrospectivo de tumores renales primarios
diagnosticados en lactantes en un hospital pediatrico, des-
de 1972 hasta febrero de 2003.

Resultados

Obtuvimos 25 nifios menores de un aio (18,2 %), de un
total de 137 tumores renales registrados. Diecisiete nifios y
8 nifias. El mas frecuente fue el nefroblastoma (15/25), se-
guido del nefroma mesoblastico (9/25), y uno fue un tu-
mor rabdoide. La media de edad al diagnéstico fue de
4,8 meses (rango, 1 dia-11 meses), la mediana de 5,03 me-
ses; para los nefromas mesoblasticos la mediana fue de
1 dia (rango, 1 dia-3 meses). La forma de presentacion fue
como masa abdominal en 20 de ellos, en cuatro hematu-
ria y un recién nacido empez6 con obstruccion intestinal
(nefroma mesoblastico). Presentaron hipertension arte-
rial 12/25 nifios; 9/15 casos de nefroblastomas eran esta-
dio I; uno, estadio II; uno, estadio III; dos, estadio IV; uno,
estadio V, y uno fallecié antes de la cirugia. La superviven-
cia global de los nefroblastomas a los 5 afios es de 0,67
(error estandar [EE]: 0,12); y del nefroma mesoblastico de
0,89 (EE: 0,1), con un tiempo de supervivencia media de
290 meses.

Conclusiones

En los nifios menores de 6 meses el nefroma mesoblas-
tico es mas frecuente que el tumor de Wilms, siendo el tra-
tamiento inicial de eleccion la cirugia, ya que este tipo de
tumor es poco quimiosensible y la quimioterapia es peor
tolerada en los lactantes.
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RENALTUMORS IN INFANTS AGED LESS THAN
1YEAR

Objective

To determine the frequency and distribution of prima-
ry renal tumors diagnosed in a pediatric oncology unit in
children younger than 1 year and identify their clinical
and histopathological characteristics, the treatment used,
and outcomes.

Material and methods

We retrospectively reviewed the medical records of in-
fants with primary tumors of the kidney diagnosed be-
tween January 1972 and February 2003.

Results

A total of 137 tumors were diagnosed in our unit during
the period studied. Of these, 25 (18.2%) occurred in infants
aged less than 1 year. There were 17 boys and 8 girls. The
most prevalent tumor in this age group was Wilms’ tumor
(WT) in 15 patients, followed by mesoblastic nephroma
(MN) in 9 patients and rhabdoid tumor in 1 patient. The
mean age at diagnosis of WT was 4.8 months (range: 1 day-
11 months), with a median of 5.03 months. The median age
at diagnosis of MN was 1 day (range: 1 day-3 months). Pre-
senting symptoms consisted of abdominal mass in 20 pa-
tients, hematuria in 4 patients and intestinal pseudo-occlu-
sion (MN) in 1 patient. High blood pressure was found in
12 of the 25 patients. Among the 15 WT, 9 were stage I, 1 was
stage II, one was stage III, 2 were stage IV, and 1 was stage
V. One patient died before surgery. Overall survival at
5 years was 0.67 (SE 0.12) for WT and 0.89 (SE 0.1) for MN,
respectively, with a mean follow-up of 290 months.

Conclusions

MN was more frequent than WT in infants aged less than
6 months. The first-line therapy in these patients is
surgery since this type of tumor shows little chemosensi-
tivity and chemotherapy is poorly tolerated in infants.
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Figura 1. Clasificacion de los tumores renales por edades.

INTRODUCCION

El tumor de Wilms o nefroblastomal? es el tumor ab-
dominal mis frecuente en la infancia, representando el
95% de los tumores renales?.

La edad media al diagndstico es de 3 anos, siendo el
signo mas frecuente el hallazgo de una masa abdominal
asintomatica. En algunos casos puede asociar hiperten-
sion arterial (HTA) por isquemia renal secundaria a la
presion ejercida sobre la arteria renal o hematuria (mas
frecuente en el tumor rabdoide)*.

El diagndstico inicial se realiza mediante ecografia,
complementiandose con tomografia computarizada (TC) o
resonancia magnética (RM)>.

La diseminacion suele ser pulmonar, siendo ésta evi-
dente en el 10-25% de las radiografias de térax en el mo-
mento del diagnéstico.

El diagnoéstico diferencial®’ debe hacerse con otros tu-
mores retroperitoneales como el neuroblastoma (muy fre-
cuente a esta edad). Este dltimo a diferencia del tumor de
Wilms, suele cruzar la linea media abdominal, siendo me-
nores los pacientes y con mayor afectacion sistémica.
También debemos diferenciarlo de otros tumores renales
como el nefroma mesoblastico y el tumor rabdoide, que
es un tumor muy agresivo que suele asociar tumores ce-
rebrales sincrénicos.

El objetivo de este trabajo es conocer la frecuencia y
distribucion de los tumores renales diagnosticados en una
unidad de oncologia pediitrica en nifios menores de un
ano, asi como sus caracteristicas clinicas, anatomopatolo-
gicas, respuesta al tratamiento y evolucion posterior.

MATERIAL Y METODOS

La poblacién de estudio son todos los nifios menores
de un ano en los que se diagnosticé un tumor renal pri-
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mario en la Unidad de Oncologia Pediatrica del Hospital
Infantil La Fe, durante el periodo de tiempo comprendido
entre enero de 1972 y marzo de 2003.

Estudio de tipo retrospectivo.

Las historias clinicas se han obtenido mediante la base
de datos informatizada de la Unidad de Oncologia Pe-
diatrica y el archivo del propio Hospital Infantil La Fe.

Las variables del estudio han sido: edad y clinica al
diagnostico, si asocia 0 no HTA, anatomia patologica, gra-
do de extension, localizacion y malformaciones asocia-
das, tratamiento utilizado, evolucién y complicaciones.

El estudio radiolégico se ha realizado mediante ecogra-
ffa a partir de 1979 en todos los casos, completandose
con TC o RM. En los casos anteriores se realizo urografia
intravenosa y radiografia simple. El térax se ha estudiado
mediante radiografia simple y en muchos casos con TC.
Para la realizacion de este trabajo, los casos han sido re-
visados por uno de los radiélogos de nuestro hospital
(MDMV).

La extension de la enfermedad se ha clasificado segin
los estadios del National Wilms Tumor Study Group
(NWTSG)S.

La histologia se ha clasificado basandose en los criterios
de la Sociedad Internacional de Oncologia Pediatrica
(SIOP)?.

Para el analisis de los datos se ha utilizado el progra-
ma estadistico SPSS.10.0 y Windows XP.

RESULTADOS

En el periodo de tiempo de nuestro estudio (1972-
2003), se diagnosticaron un total de 137 tumores renales
primarios en pacientes entre 0-14 anos, de los cuales
25 eran nifios menores de un afio, suponiendo 18 % del
total.

Distribucion

Las edades de los pacientes estaban comprendidas en-
tre las 32 semanas de edad gestacional y los 11 meses de
vida. La media fue de 4, 8 meses (rango, 1-330 dias), y la
mediana de 5,03 meses de edad.

Siete pacientes eran menores de un mes, 14 eran me-
nores de 6 meses y los 11 restantes estaban entre los 6 y
12 meses de edad (fig. 1.

Diecisiete pacientes fueron varones (68%) y ocho fue-
ron ninas (32%).

En general, 14 se localizaron en el rindn izquierdo
(56%) y 10 en el derecho (40%), siendo uno de ellos bi-
lateral (tumor de Wilms con areas de nefroblastomatosis)
(4%)710 (tabla D).

En los 9 pacientes diagnosticados de nefroma meso-
blastico se observaron algunas diferencias: la mediana
de edad al diagnéstico fue un dia (1 dia-3 meses), con
2 casos diagnosticados ecograficamente intrattero (32 y
36 semanas de gestacion) y con predominio de localiza-
cion en rindn izquierdo (tabla 2).
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TABLA 1. Caracteristicas de los tumores de Wilms

Edad al diagnéstico Sexo Estadio Tratamiento Evolucion Tiempo de evolucion
9 dias Nina v C+QMT VLE 17 anos + 3 meses
4 meses Nifno 1 C VLE 11 anos + 5 meses
4 meses + 12 dias Nino 1 @© VLE 10 anos + 3 meses
5 meses + 21 dias Nino NE QMT Fallece 1 dia
6 meses Nino I C VLE 9 anos + 7 meses
7 meses Nifa 1 C+QMT VLE 11 anos + 1 mes
7 meses Nino 1 C+QMT VLE 14 anos + 3 meses
8 meses Nina 1 C+QMT VLE 26 anos + 10 meses
8 meses Nino v C+ QMT +RT Fallece 8 meses
9 meses Nino I C+ QMT Fallece 21 dias
9 meses Nina 1 C+QMT VLE 15 anos + 7 meses
9 meses Nina 1 C+ QMT VLE 4 anos + 10 meses
11 meses Nina v C+ QMT +RT Fallece 9 meses
11 meses Nina 1 C+QMT VLE 22 anos + 5 meses
11 meses Nina 111 C+ QMT +RT VLE 2 afos + 6 meses
5 meses + 20 dias Nifo IV (rabdoide) Fallece 17 dias
C: Cirugia; QMT: quimioterapia; RT: radioterapia; VLE: vive libre de enfermedad.
TABLA 2. Caracteristicas de los nefromas mesoblasticos
Edad al diagnéstico Sexo Estadio Tratamiento Evolucion Tiempo de evolucion
1 dia Nino 111 © VLE 14 anos + 2 meses
1 dia Nino I C VLE 17 anos + 7 meses
1 dia Nina I C VLE 3 anos + 1 meses
14 dias Nino I C VLE 10 anos + 10 meses
3 meses Nino I C VLE 10 anos + 6 meses
59 dias Nifno I C VLE 2 anos + 7 meses
1 dia Nino I C+QMT VLE 27 anos + 8 meses
1 dia Nina I C Fallece 29 dias
2 meses Nino I C VLE 5 afos + 11 meses

C: cirugfa; QMT: quimioterapia; RT: radioterapia; VLE: vive libre de enfermedad.

Histologia

Catorce pacientes fueron diagnosticados como tumores
de Wilms (60%), el caso restante fallecié antes de la ciru-
gia; nueve fueron nefromas mesoblasticos (36%) y uno se
diagnosticé como tumor rabdoide (4%) (tabla 3).

Dos de los 15 pacientes diagnosticados de tumor de
Wilms (13 %) presentaron una histologia considerada
como desfavorable o de alto riesgo (blastematoso).

Uno de los tumores de Wilms fue de localizacion ect6-
pica (en la glandula suprarrenal izquierda), diagnosticin-
dose en un lactante de 3 meses de edad que presentaba
una masa abdominal.

Sintomatologia

El 80 % de los tumores renales primarios (20/25) se
diagnosticaron a partir del hallazgo en la exploracion cli-
nica de un aumento del perimetro abdominal o palpacion
de una masa abdominal, en la mayoria de los casos en la
consulta de su pediatra. El 16% (4/25) presentaron he-
maturia macroscépica (correspondiendo tres de ellos a
tumor de Wilms y uno al tumor rabdoide). Uno de los

TABLA 3. Tumores renales en nifios menores de un afio
por periodos al diagndstico

1972-1982 1982-1992 1992-2002 Total

Nefroma mesobldstico 2 (22,2%) 1 (11,1%) 6 (66,6%) 9 (100%)
3(21,4%) 5(35,7%) 6(42,8%) 14 (100%)

Tumor de Wilms

tumores se diagnosticé el primer dia de vida, asociando
clinica de obstruccion intestinal.

El 48% (12/25) presentaban al diagnéstico unas cifras
de presion arterial por encima de los percentiles segin
edad y peso, por lo que precisaron para su control la
combinacioén de varios firmacos hipotensores. Todos
ellos mejoraron tras el tratamiento quirdrgico.

Dos de ellos (8 %) fueron prematuros (de 32 y 35 se-
manas de gestacion). El primero, presentaba al nacimien-
to un hydrops, atrofia cerebral y masa renal izquierda,
siendo el cariotipo normal. El segundo prematuro no pre-
sentaba malformaciones aparentes.

El paciente diagnosticado de tumor rabdoide asociaba
un tumor cerebral sincrénico; su hermano gemelo habia
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Figura 2. Supervivencia actuarial en tumor de Wilms
(15 pacientes diagnosticados 1972-2002).

fallecido unos meses antes con el mismo diagnostico en
otro hospital (tumor renal + cerebral).

Diagnéstico por imagen

La ecografia fue muy util para el diagndstico, como en
todos los tumores pediatricos.

El nefroma mesoblastico se manifesté como una masa
solida con escasos ecos en su interior; o con un patrén de
ecogenicidad mixto; en algunos casos encontramos una
imagen en anillos concéntricos ecogénicos e hipoecogé-
nicos en la periferia del tumor; que consideramos tipica
del nefroma mesobléstico'!.

En la TC aparecié como una masa intrarrenal, con realce
tras administracion de contraste, debido a la alta vasculari-
zacion de la masa o a las nefronas atrapadas en su interior.

Un caso de tumor de Wilms no afectaba el rindn, sien-
do la localizacion suprarrenal, por lo que el diagnostico
radiolégico orienté hacia neuroblastoma; en el resto las
exploraciones radiologicas no sélo orientaron el diag-
nostico sino que ademds evaluaron la extension de la
enfermedad.

Extension de la enfermedad

De los 15 tumores de Wilms; nueve eran estadio I, uno
estadio II, uno estadio III, dos presentaban metastasis
pulmonares (estadio IV) y uno era bilateral (estadio V).
Un paciente con probable estadio III fallecié antes de
completar el estudio (tabla 1.

Los nefromas mesoblasticos se consideraron estadio I
en 8 casos y III en un paciente (tabla 2).

TRATAMIENTO

Los 15 pacientes diagnosticados de tumor de Wilms se
trataron segin los protocolos en curso de la SIOP?.

An Pediatr (Barc). 2006;64(5):433-8

Trece pacientes recibieron quimioterapia preoperatoria
con vincristina y actinomicina D; en 14/15 se realiz6 ne-
froureterectomia radical mis linfadenectomia y 11 reci-
bieron quimioterapia postoperatoria. Tres pacientes diag-
nosticados de tumor de Wilms recibieron radioterapia tras
la cirugia y quimioterapia, segiin protocolo (un paciente
en estadio I y dos en estadio IV).

Aquellos que se diagnosticaron de nefroma mesoblasti-
co (9/25) se trataron quirdrgicamente mediante nefroure-
terectomia del rinén afectado asociando linfadenecto-
mia; en el caso que empezé como obstruccion intestinal
se realiz6 ademas esplenectomia, colectomia parcial y su-
prarrenalectomia izquierda parcial.

El paciente diagnosticado de tumor rabdoide fue trasla-
dado a su hospital de origen y no recibié ningtn trata-
miento por decisioén de los padres.

EvoLUCION

Cinco de los pacientes fallecieron: uno de los nefro-
mas mesoblasticos que asociaba un sindrome polimalfor-
mativo (ya descrito anteriormente), y que fallecié por fa-
llo multiorgénico.

De los pacientes diagnosticados de tumor de Wilms,
cuatro fallecieron. Uno de ellos era un lactante de 9 me-
ses de edad que presentaba una tumoracioén renal iz-
quierda, recibi6 tratamiento quimioterdpico con vincristi-
na-actinomicina D, desarrollando como complicaciéon un
fallo hepatico agudo por toxicidad de la actinomicina D;
por el cual fallecié previamente a la cirugia. Los otros tres
fallecimientos fueron por progresion de la enfermedad
(dos en estadio IV y uno ID).

En los nefroblastomas la supervivencia global a 5 anos
fue de 0,67 ([EEl: 0,12) y el tiempo de supervivencia me-
dia de 167 meses, con un rango entre 108 y 225 meses
(y un intervalo de confianza del 95%) (fig. 2).

En el caso de los nefromas mesoblisticos, la supervi-
vencia acumulada fue de 0,89, con un EE de 0,10. El tiem-
po de supervivencia media son 290 meses, con un in-
tervalo de confianza del 95% y un rango entre 223 y
357 meses.

Los pacientes han sido controlados en la consulta ex-
terna de oncologia pediatrica, asi como de nefrologia por
tratarse de monorrenos tras el tratamiento.

La funcion renal es adecuada en todos ellos y ninguno
presenta hipertension. Las curvas de crecimiento se han
mantenido en los mismos percentiles previos al trata-
miento.

Como efectos secundarios han presentado: infeccion
del tracto urinario de vias bajas en cinco de ellos, una
reaccion anafilactica al contraste intravenoso, un paciente
presenté un impétigo por estafilococo tras la cirugia (en
la zona de la laparotomia), otro paciente presento una
paraparesia flicida con anestesia en silla de montar tras la
cirugia.
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DiscusiON

Los tumores renales son bastante frecuentes en la in-
fancia, ocupando el quinto lugar entre todos los tumores
pediitricos?.

El tumor de Wilms es el tumor abdominal mis frecuen-
te, asi como el tumor renal mas frecuente en la infancia
(representa el 95% de los tumores renales).

En nuestra serie, al igual que en otras series publicadas,
también el tumor de Wilms ha sido el mas frecuente, re-
presentando el 60% sobre el total de los casos, seguido
por el nefroma mesoblastico, que representa el 36% vy el
tumor rabdoide, que con un Gnico caso representa el 4%
sobre el total249,

Pero si nos centramos en el grupo de edad de los lac-
tantes menores de 6 meses es mds frecuente el nefroma
mesoblastico, que en nuestra serie representa el 64 %
(9/14), seguido del tumor de Wilms y del tumor rabdoi-
de con el 35,7% de los casos (5/14).

El diagndstico diferencial se debe realizar entre estos
tumores, siendo un diagnostico clinico, que se debe sos-
pechar puesto que el enfoque terapéutico sera diferente
en cada tipo de tumor. La cirugia es el tratamiento de
eleccion en el nefroma mesoblastico, sin embargo el tu-
mor de Wilms es quimiosensible.

El factor prondstico mas importante en los nefromas
mesoblasticos es la presencia de margenes quirdrgicos li-
bres, siendo de eleccion su extirpacion incluso en for-
mas localmente avanzadas, como uno de nuestros enfer-
mos, puesto que mejora el prondstico, y es curativa en la
mayor parte de los casos!!.

El diagnéstico diferencial entre el tumor de Wilms y el
nefroma mesoblastico se basa en la edad de presentacion
y los hallazgos radiolégicos, aunque no existe ningin
método de imagen que permita diferenciarlos completa-
mente> 1011,

Los lactantes son un grupo de edad con caracteristicas
propias, entre ellas la peor tolerancia a la quimioterapia;
en nuestra serie uno de los pacientes diagnosticados de
tumor de Wilms fallecié por toxicidad hepatica o sindro-
me de enfermedad venoclusiva hepatica (EVOH /ike), re-
lacionada con la administracién de actinomicina D.

El NWTS comparé el uso de actinomicina D en dosis
fraccionadas con la administracién de una dosis tnica in-
tensiva, demostrandose que esta dltima producia menor
toxicidad, sin disminuir su eficacia, siendo este régimen el
utilizado desde entonces!?.

De forma clasica, los protocolos de la SIOP? utilizaban
quimioterapia preoperatoria en todos los casos de ne-
froblastoma, en oposicion a las pautas del NWTSG que
recomienda la cirugia inicial excepto en estadios muy
avanzados®. Sin embargo la SIOP ha suprimido la qui-
mioterapia preoperatoria en los lactantes menores de
6 meses en sus dos dltimos protocolos?.

El motivo es que en este grupo de edad el tumor renal
mas frecuente es el nefroma mesoblastico, siendo el tra-

tamiento inicial de eleccion la cirugia (en espera del re-
sultado del analisis histol6gico), ya que es poco quimio-
sensible. Ademas, muchos de los tumores de Wilms de
los lactantes mas jovenes se diagnostican en estadios pre-
coces y en estos se ha disminuido la intensidad del trata-
miento quimioterdpico® y se utilizan regimenes mas cor-
tos (6 meses) demostrando que no son menos efectivos,
ya que permiten administrar dosis mas bajas de quimio-
terapia manteniendo los mismos resultados en cuando a
supervivencia libre de enfermedad!3.

La radioterapia se procura evitar o retrasar en los mas
jovenes, ya que puede alterar el crecimiento como efec-
to secundario sobre la columna vertebral que suele estar
incluida en el campo que hay que irradiar.

Para concluir: nuestros resultados concuerdan con los
de otras revisiones publicadas sobre este tema,

En nuestra serie, el tumor de Wilms sigue siendo el tu-
mor renal mas frecuente en los lactantes, pero en los ni-
flos menores de 6 meses predomina el nefroma meso-
blastico.

El nefroma mesoblastico puede diagnosticarse precoz-
mente, incluso mediante ecografia prenatal intradtero;
siendo la cirugia curativa en la mayoria de los enfermos.

La quimioterapia es peor tolerada en los nifios menores
de un afno.

Por todo ello, la cirugia debe ser el tratamiento inicial
de eleccion en los tumores renales diagnosticados en lac-
tantes menores de 6 meses de edad, dada la prevalencia
de nefromas mesoblasticos y tumores de Wilms de histo-
logia favorable y estadios no avanzados.

Las técnicas de diagndstico de imagen permiten un
diagnéstico diferencial precoz, ahorrando la quimiote-
rapia prequirdrgica en algunos casos, con el beneficio
que ello supone.

En la mayoria de los casos, el diagnostico de sospecha
lo ha realizado el pediatra de atencién primaria mediante
la exploracion clinica.
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