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TumoR pE WiLMS: EXPERIENCIA DE 20 ANOS

P. Lalaguna Mallada, D. Gros Esteban, C. Martin de Vicente,
A Muiioz Mellado, A. Carbone Bafieres y C. Calvo Escribano

Hospital Universitario Miguel Servet. Zaragoza. Espana.

Pacientes y métodos: Se han revisado las historias de los pa-
cientes diagnosticados de tumor de Wilms (TW) en un perfodo
de 20 afios entre enero de 1982 y diciembre de 2002.

Resultados: Se evaltian un total de 30 pacientes, 21 nifias
(70 %) con una edad comprendida entre 0-105 meses (media
43 +25) y 9 ninos (30 %), edad entre 0-183 meses (media
52 +45). En 4 casos se presentaron malformaciones asociadas.
El tiempo medio de seguimiento de la serie fue de 88 meses. To-
dos los casos fueron de presentacion unilateral, excepto uno.
La sintomatologfa al diagnéstico fue: masa palpable en el 75 %
de los casos, dolor abdominal en el 33,3 % y hematuria en el
10 %. Se encontrd hipertension arterial en el momento del diag-
ndstico en el 23 % de los casos, trombocitosis en el 10 % y filtra-
do glomerular menor de 80 ml/min/1,73 m? en el 33 %. Los pa-
cientes se trataron de acuerdo con los protocolos internacionales
vigentes en cada momento, hasta 1990 segtiin NWTS y a partir de
entonces con los protocolos SIOP. Recibieron quimioterapia pre-
operatoria 16 pacientes. En todos los pacientes se realizé ne-
frectomia total, excepto en el bilateral y otro caso con recidiva
en el rifén contralateral en los que se realizé nefrectomia total
del rifién mds afectado y parcial del otro. Hubo 4 complicacio-
nes postoperatorias (dos obstrucciones intestinales, un hemato-
ma y una fistula biliar). En el estudio anatomopatolégico adap-
tando los informes patoldgicos a la clasificacién del protocolo
SIOP-nefroblastoma 2001, 14 eran de bajo riesgo, 12 de riesgo
intermedio y 4 de alto riesgo. Estadiaje posquirtirgico: estadio I,
60 %; EIL, 20 %; EIII, 10 %; EIV, 6,6 %; EV, 3,3 %. Recibieron ra-
dioterapia abdominal 9 casos, y pulmonar uno. Presentaron re-
caidas 5 casos (tres pulmonares aisladas rescatadas con quimio-
terapia mds cirugia y/o radioterapia, dos recaidas multiples
locales més pulmonares y 6seas que fallecieron a pesar de tra-
tamiento con quimioterapia a altas dosis, ambos varones y ma-
yores de 12 afios al diagnéstico). Las supervivencias global (SG)
y libre de eventos (SLE) de la serie son respectivamente de 91 y
70% a los 5 afios y del 86 y 70 % a los 10 afios (no hay recidi-
vas mas alld de los 5 anos). Por estadios, las SG y SLE a los
5 afios para EI son respectivamente del 94 y 82% y para
los EII-IIT son del 71 y 58 %. Las secuelas observadas han sido
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ortopédicas (amiotrofia y escoliosis) secundarias a radioterapia
abdominal. No se ha observado deterioro de la funcién renal va-
lorada mediante el filtrado glomerular ni hipertension arterial.
Tampoco ha habido toxicidad cardiaca por antraciclinas.

Conclusiones: En nuestra serie, el TW es mas frecuente en
nifias, observando ademés una edad de presentacion més tar-
dia en nifios. La supervivencia de la serie, tanto global como li-
bre de eventos, coincide con la observada por grupos mas am-
plios con secuelas poco importantes. La recidiva pulmonar
aislada tiene buen pronéstico, las recidivas mdltiples tienen mal
prondstico. No se han presentado recidivas tardias mas alla de
los 5 afos.

TumoR bE WiLMS. EXPERIENCIA EN UNA UNIDAD
DE ONCOLOGIA PEDIATRICA
M Mendoza Séanchez, ]. Salinas Sanz, S. Fernandez de Miguel,
J. Lopez Pérez, ]. Vivanco Martinez y C. Melero Moreno

Servicio de Hemato-Oncologia Infantil. Hospital 12 de Octubre.
Madrid. Espana.

Objetivo: Estudio retrospectivo de los pacientes diagnostica-
dos de tumor de Wilms (TW) en nuestro Servicio en un perfodo
de 20 afios, entre 1981 y 2002.

Pacientes y métodos: Revisién de las historias clinicas de los
casos de TW para valorar sus caracteristicas epidemiologicas, el
motivo de consulta, las principales pruebas complementarias
realizadas para el diagndstico, el estadio y la histologfa del tu-
mor, el tratamiento y los resultados del mismo.

Resultados: Se han diagnosticado un total de 36 nifios, lo
que supone una prevalencia del 3,6 % en nuestra unidad. La
mitad de ellos fueron varones. La mediana de edad al diagnos-
tico fue 3 anos (rango: 6 meses 15 anos). El motivo de consulta
més frecuente fue la distension abdominal (30 %); en 14 % fue
la hematuria macroscépica; en el 5,5 % el aumento unilateral de
tamario testicular; en el 2,5 %, dolor abdominal agudo. Ala ex-
ploracion fisica se palpaba masa abdominal en el 65 % de los
nifios (sin otros sintomas en el 33 %, con sintomas digestivos en
50 % y por otros motivos en el resto). En un 11 % de los casos
se detecté la masa como hallazgo casual ecogréfico. Cinco nifios
tenfan malformaciones asociadas. Un 33 % de los casos presentd
HTA al diagndstico. Las pruebas complementarias destacables
fueron: la ecograffa abdominal se realizé en el 100 % de los ca-
so0s, y la TC abdominal en el 70 %, mostrando en todos los casos
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masa dependiente de rifién, excepto uno de ellos que fue ex-
trarrenal; en el 58 % se practicé PAAF, siendo sugestiva de ne-
froblastoma en el 90 %; y citologfa en orina en el 61 %, siendo
negativa 0 no concluyente en el 95 %. El estadio més frecuente
fue el I (50 %). El resto de los casos fueron II (11 %), III (19 %),
IV (14 %), V (6 %). En cuanto a los subtipos histologicos (crite-
rios de la SIOP), el més frecuente fue el grado intermedio de
malignidad (86 %); un 11 % eran de alto grado y un 5 % de bajo
grado. El protocolo de tratamiento seguido fue: NWTS III/IV en
el 20 %, SIOP 6 en 17 %, SIOP 9 en el 20 %, SIOP 93 en el 40 %
y SIOP 01 en el 3 %. En los nifios en los que se administré qui-
mioterapia precirugia disminuy6 el volumen tumoral en el 73 %
de los casos, no se modificé en el 20 % y aumentd en el 7%. Se
realizé nefrectomia radical en todos los casos. Recibieron radio-
terapia el 38,8 %: 11 nifios en hemiabdomen afectado, un abdo-
minal total (el caso extrarrenal) y 2 casos en pulmén. De los
36 nifios, uno fallecié precozmente. Alcanzaron la remisién
completa 34 nifios (97 %). Tres casos recayeron (8,8 %), todos de
pulmén. Uno de los nifos alcanzé una segunda RC que persis-
te. La mediana de supervivencia fue de 70 meses (1-189 meses)
y de supervivencia libre de incidentes (SLI) de 71 meses
(1-173 meses), con un seguimiento medio de 7 afios y un mes.
Cuatro pacientes fallecieron: uno precozmente por neumonia y
los otros tres por la enfermedad. No se encontr6 ningtn caso de
segundos tumores. Las curvas actuariales son: supervivencia,
87 %y SLI, 82 % a 15 afios.

Conclusiones: El TW tiene una prevalencia del 3,6 % en
nuestra unidad y muy buen pronéstico. Es importante el segui-
miento para detectar efectos secundarios a largo plazo debidos
al tratamiento, sobre todo la radioterapia, y controlar el funcio-
namiento del rifién tnico.

TuMORES RENALES. REVISON DE LA CASUISTICA
J. Molina Garicano, M. Sagaseta de Ilurdoz, J. Duarte, F. Gallinas,
B. Solis, I. Lezaun y C. de Miguel

Hospital Virgen del Camino (Unidad de Oncologia) Pamplona. Espana.

Introduccién: Los tumores renales en la edad pedidtrica es-
tan representados en casi su totalidad por los nefroblastomas.
Actualmente la supervivencia de estos tumores es excelente al-
canzandose tasas del 80-90 % libres de enfermedad. Queremos
presentar la peculiaridad de tumores renales de diferente histo-
logia cuyo comportamiento implica un peor prondstico.

Objetivos y métodos: Se revisaron 15 tumores renales en
edades comprendidas entre los 6 meses y los 15 afios de edad,
controlados en nuestra unidad desde 1977.

Resultados: De los 15 pacientes, 12 son nifas y 3 nifios. En
12, el diagnéstico se presumié en funcién de una masa abdo-
minal, en dos por hematuria persistente y en uno por ecograffa
por sospecha de sindrome de Warg. Dos pacientes tenian loca-
lizaci6n bilateral, ambos sindromes de Warg, en seis fue el ri-
fén izquierdo el comprometido y en siete la localizacién en ri-
fén derecho, uno de los cuales presentaba un trombo en cava
superior y auricula derecha. Desde el punto de vista histolégico,
destacamos 12 casos con nefroblastoma tipico en distintos esta-
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dios histolégicos, 2 casos sarcoma de células claras y un carci-
noma de células claras. Los estadios de estos tumores fueron: 5,
estadio I; 2, estadio II (N-); 2, estadio II (N+); 3, estadio III; 1,
estadio IV, y 2, estadio V. La supervivencia global es del 87 %.
Queremos llamar la atencién sobre el comportamiento del car-
cinoma de células claras diagnosticado en quiréfano intraopera-
toriamente con ganglios positivos. Se traté con quimioterapia y
radioterapia, ademds de la cirugfa. La evolucion fue favorable,
pero a los 4 afios y medio después de 3 afios y medio sin trata-
miento presenta una recidiva en ganglios periféricos, mediastino
y retroperitoneo. Se inici6 tratamiento con inmunoterapia, in-
terleuquina 6, alfa-interferén y fluorouracilo sin apreciarse res-
puesta alguna, por lo que se ha iniciado tratamiento con genci-
tabina e irinotecan, con lo que parece en el momento actual
observarse disminucion de las masas tumorales.

El tratamiento para el resto de los tumores renales fueron de
acuerdo a los siguientes protocolos de la Sociedad de Oncologia
Pediatrica.

Conclusiones: Fundamental el participar de protocolos coo-
perativos, con el fin de lograr resultados cada vez més favora-
bles. Tener presente la posible aparicién de tumores con estir-
pes histolégicas diferentes con comportamientos pronésticos
muy diferentes a los que estamos acostumbrados de este grupo
de nifios.

TUMORES RENALES EN LA INFANCIA. NUESTRA EXPERIENCIA
M Bermudez?, E. Iinares?, J.L. Fuster?, J.L. Alcaraz?®, M. Marco?
y J.I. Ruiz JiménezP

aUnidad de Hematoncologia Pediétrica. "Unidad de Cirugfa Pediatrica.
Hospital Virgen de la Arrixaca. Murcia. Espafia.

Introduccién: Los tumores renales malignos representan
aproximadamente el 6% de todas las neoplasias en la edad pe-
diatrica. El tumor de Wilms (TW) es la neoplasia maligna geni-
tourinaria més frecuente (85 %), y el segundo en frecuencia es el
sarcoma renal de células claras. El TW es potencialmente cura-
ble, incluso cuando existen metdstasis hematdgenas, con un
tratamiento multimodal combinando quimioterapia, cirugia y
radioterapia. Presentamos nuestra experiencia en los tumores re-
nales en la edad pediatrica.

Casuistica: Revisamos todos los casos de tumores renales
diagnosticados y/o seguidos en nuestra unidad desde su apertu-
ra en 1998. Un total de 7 pacientes, 4 nifios y 3 nifias, fueron
diagnosticados de tumores renales, representando el 5% de to-
das las neoplasias seguidas en nuestra unidad (n = 148). La edad
media al diagndstico fue 51 meses (rango, 12-84 meses). La cli-
nica al diagnéstico mas frecuente fue masa abdominal como
hallazgo casual (n=2) y dolor abdominal (n=2). En 4 casos el
tumor renal se localizaba en el lado izquierdo, en dos en el de-
recho y en un caso la presentacion fue bilateral multicéntrica.
Tres pacientes se presentaron como tumoracién localizada, dos
presentaban metéstasis pulmonares al diagnéstico, uno derra-
me pleural, y uno estadio bilateral. Todos los pacientes se trata-
ron inicialmente segtin el protocolo SIOP vigente en el momen-
to del diagndstico (1, SIOP 90; y 6, SIOP 93-01), precisando
modificacion de la quimioterapia preoperatoria por respuesta no
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satisfactoria el paciente afectado de enfermedad bilateral. Se rea-
liz6 nefrectomia en todos los casos, salvo el paciente con enfer-
medad bilateral que se sometié a tumorectomias preservando
parénquima renal. Los diagnésticos anatomopatoldgicos fueron
6 TW, de los cuales: 3 nefroblastomas trifdsicos no anapldsicos,
un nefroblastoma necrético < 10 % tumor viable, 1 nefroblasto-
ma de predominio sarcomatoso, 1 paciente fue diagnosticado en
otro hospital sin que constara el subtipo histoldgico, y un sar-
coma renal de células claras. Los estadios quirtirgicos de los
6 casos en que disponemos de la anatomia patolégica fueron:
3, I (el caso bilateral era estadio I bilateralmente); 2, EII, 1 EIIL
Tres pacientes recibieron radioterapia local segun protocolo. El
tiempo de seguimiento medio es de 36 meses (rango, 18-72 me-
ses). Dos pacientes recidivaron en forma de metdstasis pulmo-
nares multiples, recibiendo posteriormente poliquimioterapia se-
gun protocolo SIOP 93-01 para alto grado, y metastectomia con
inicial buena respuesta. Ambos sufrieron nueva recidiva pulmo-
nar, siendo de nuevo tratados con poliquimioterapia, uno de
ellos consolidacion con megaterapia y trasplante autélogo de
progenitores hematopoyéticos permaneciendo en la actualidad
libre de enfermedad 36 meses después de finalizar el tratamien-
to, el segundo paciente falleci6 por progresion de la enferme-
dad. Ia toxicidad mas frecuente observada secundaria al trata-
miento ha sido hematolégica, presentando en tres de los casos
insuficiencia renal (un caso grave y dos moderados).

Conclusiones: Los tumores renales en la infancia represen-
tan la quinta causa en frecuencia de patologia oncoldgica. Con
un tratamiento multimodal la gran mayorfa pueden ser curados,
incluso en estadios avanzados.

TUMORES RENALES EN MENORES DE UN ANO
J. Balaguer, ]. Aliaga, ].M. Fernédndez, A. Cafiete, M.D. Muro
y V. Castel

Unidad de Oncologia y Radiologia Infantil. Hospital Universitario La Fe.
Valencia. Espana.

Objetivo: Conocer la incidencia y distribucion de los tumores
renales presentados en lactantes menores de un afio, asf como
sus caracterfsticas clinicas, anatomopatoldgicas, tratamientos uti-
lizados y evolucién posterior de los mismos.

Material y métodos: Estudio retrospectivo mediante la revi-
sién de historias clinicas, de los tumores renales primarios diag-
nosticados en una tinica unidad de oncologfa pedidtrica en pa-
cientes menores de un afio, desde 1972 hasta febrero de 2003.

Resultados: Obtuvimos 25 lactantes menores de un afio
(18,2 %), de 137 tumores renales registrados en nuestra unidad
de oncologia durante ese periodo. La distribucién por sexo fue
de 17 nifios y 8 nifias. El tumor més frecuente fue el nefroblas-
toma (15/25), seguido del nefroma mesobléstico (9/25), y un
caso de tumor rabdoide con afectacién renal y cerebral. La me-
dia de edad general al diagnéstico fue de 4,8 meses (rango,
1 dia-11 meses), mientras que para los nefromas mesoblasticos
la mediana fue de un dia de vida (rango, 1 dia-3 meses), siendo
dos de ellos diagnosticados intratitero por ecografia, a las 32 y
36 semanas de gestacién. No se encontraron antecedentes fami-
liares de interés, excepto en el caso del tumor rabdoide, cuyo
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hermano gemelo habfa fallecido anteriormente por el mismo
tumor. La localizacién mds frecuente fue izquierda en 14/25 ca-
sos, y en un caso de Wilms fue bilateral. La forma de presenta-
cién més habitual fue como masa abdominal en 20 de ellos, en
cuatro fue la hematuria y un recién nacido debut6 al nacimien-
to con sintomatologia de obstruccién intestinal (nefroma meso-
blastico). La hipertensién arterial estuvo presente en 12/25 ni-
fios; 9/15 casos de nefroblastomas eran estadio I; 2, estadio III;
2, estadio IV; 1, estadio V, y un caso falleci6 sin estadificar. En
2 casos la histologia fue desfavorable y la variedad anatomopa-
tol6gica mas habitual fue la estirpe epitelial. En los nefromas
mesoblasticos el tratamiento fue la nefrourecterectomia en todos
ellos, en los nefroblastomas el tratamiento vari6 segtn el estadio
de acuerdo con los protocolos de la SIOF, y el paciente con tu-
mor rabdoide fue trasladado a su hospital de origen. Fallecie-
ron 5/25, un nefroma mesoblastico relacionado con las malfor-
maciones neonatales que asociaba, y 4 TW, tres en estadios III
o IV y uno por toxicidad de la quimioterapia.

Conclusiones: En los menores de un afo el tumor de Wilms
sigue siendo el tumor renal mds frecuente; sin embargo, esto
no ocurre en los menores de 6 meses donde el nefroma meso-
bléstico predomina. El nefroma mesoblastico se diagnostica pre-
cozmente, pudiendo detectarse intratitero mediante ecografia,
no es quimiosensible, siendo curable tan sélo con cirugfa. La
quimioterapia en lactantes, sobre todo en menores de 6 meses
es mal tolerada, en nuestra serie un paciente fallecié por este
motivo. Dada la frecuencia en menores de 6 meses de nefro-
mas mesobldsticos, y nefroblastomas en estadios no avanzados
con histologia favorable, el tratamiento inicial a la espera de la
anatomia patolégica debe ser la cirugfa.

SUPERVIVENCIA DE PACIENTES CON TUMOR
DE WILMS RECIDIVADO
G. Ramirez Villar, C. Mérquez Vega, E. Qujroga Cantero,
I. Sanchez Ganfornina, J. Alfaro Gutiérrez y A. Alvarez Silvan
Unidad de Oncologia. Hospital Infantil Virgen del Rocio. Sevilla. Espana.

Introduccion: La supervivencia de nifios con recaida de tu-
mor de Wilms (TW) es pobre, se estima entre un 24 y 43 %, es-
pecialmente en aquellos con factores de mal prondstico, como
histologfa desfavorable, recurrencia precoz, tratamiento previo
con tres farmacos, recaida no pulmonar y recaida abdominal
cuando previamente se ha administrado radioterapia (RT). No-
sotros presentamos la supervivencia de 10 nifios con recaidas de
tumor de Wilms.

Pacientes y métodos: Desde 1995 a 2001 han sido tratados
en la Unidad de Oncologia Pedidtrica del Hospital Virgen del Ro-
cio, 34 pacientes diagnosticados de TW, con edades comprendi-
das entre 1 mes y 12 afios (68 % menores de 5 afos). La relacién
nino /nifa es 0,88/1. Segtin la estadificacién postoperatoria: 18,
estadio I (53 %); 9, estadio II- (26 %); 5, estadio I+ (15 %); 1, es-
tadio IIT (3 %); 1, estadio IV (3 %). S6lo 2 nifios presentaron en-
fermedad metastdsica pulmonar al diagnostico (6 %). Del total
de 34 pacientes recayeron 10 (29 %) tras recibir tratamiento seguin
protocolo SIOP-93.
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Resultados: De las 10 recaidas hubo 5 nifias y 5 nifios, todos
mayores de 4 afios en el momento de la recidiva, siendo el tiem-
po libre de enfermedad desde el fin del tratamiento desde 1 mes
a 55 meses: estadio I, 2/18 (11 %); estadio II-, 3 /9 (33 %); esta-
dio II+, 3/5 (60 %); estadio III, 1/1 (100 %); estadio 1V, 1/1
(100 %). La histologfa era: blastematoso en 6/10 (60 %), mixto en
3/10 (30 %) y anaplasico en 1/10 (10 %).

Las localizaciones fueron: locales, 4 (40 %); pulmonares,
4 (40 %) y pulmonares + hepaticas, 2 (20 %). Las recaidas se tra-
taron segtn protocolo NWTSG, consiguiéndose RC en 7/10
(70%), RP 1/10 (10 %) y muerte 2/10 (20 %); con seguimiento
medio de 50 meses (rango, 24-76 meses).

Conclusiones: El porcentaje de recaidas en el TW en nuestro
centro es alto (29 %), si lo comparamos con los encontrados en
la literatura (15-16 %). Sin embargo, se han podido rescatar un
alto porcentaje (80 %), siendo de mejor pronéstico las recaidas
locales que no habian recibido RT y las pulmonares aisladas.

UTupAp DE LA PAAF EN B DIAGNOSTICO DEL TUMOR
DE Wims
1. Sanchez Ganfornina, G. Ramirez Villar, C. Marquez Vega,
E. Quiroga Cantero, J.A. Qarcia Canton, J. Alfaro Gutiérrez
y A Alvarez Silvan

Servicio de Oncologia Pediétrica. Hospital Infantil. Hospital Universitario
Virgen del Rocio. Sevilla. Espana.

Introduccién: El tumor de Wilms (TW) es la neoplasia renal
més frecuente en la infancia. La mayoria de los nifios con TW
son diagnosticados y tratados segtin el protocolo de la Socie-
dad Internacional de Oncologia Pediétrica (SIOP). Para ello no
es imprescindible una confirmacién histolégica previa al trata-
miento. Esto implica el riesgo de que un paciente reciba qui-
mioterapia (QTP) preoperatoria para un tumor renal benigno
(nefroma mesobléstico) o, por el contrario, que tumores alta-
mente malignos que podrian beneficiarse de una QTP inicial
mas intensiva, sean infratratados (tumor rabdoide, sarcoma de
células claras).

Desde 1995, en nuestro hospital se practica la puncién aspi-
racion con aguja fina (PAAF), en todos los casos de tumores re-
nales, con el fin de obtener un diagnéstico histologico previo al
tratamiento QTP

Objetivo: Demostrar la alta sensibilidad y las escasas compli-
caciones de esta técnica diagndstica.

Pacientes y método: Se revisaron los TW diagnosticados en
nuestro hospital desde 1995 a 2001. Fueron un total de 35. Se
realiz6 PAAF en 32 de ellos. Las causas por las que no se reali-
26 PAAF en 3 pacientes fueron: sospecha de nefroma mesoblas-
tico y tumor renal bilateral. Todas las PAAF se realizaron bajo
control ecogréfico y sedacion con hidrato de cloral oral o mida-
zolam intranasal.

Resultados: Los diagndsticos fueron: 18, TW, blastematosos;
5, TW Mixtos y 7, no especifica (5 de estas PAAF fueron infor-
madas como nefroblastoma). La sensibilidad de la PAAF fue del
91,3 %. En ningtin caso se detectaron complicaciones secunda-
rias a la técnica. Las recaidas locales se observaron en el 14,3 %,
una de ellas en rifién contralateral.

00

Conclusiones: La PAAF es una técnica sensible y segura pre-
via al tratamiento de los tumores renales. No se han detectado
complicaciones secundarias a su uso. Las recaidas locales obser-
vadas en nuestra casuistica parecen estar relacionadas con in-
fratratamiento o con tumor renal bilateral asincrono. La sensibi-
lidad de la PAAF es del 91,3 %. En los casos de resultado no
concluyente, estudios radiolégicos y otros datos analiticos su-
gieren el diagnéstico y tratamiento correcto.

TUMORES RENALES: ¢ES NECESARIO EL DIAGNOSTICO
ANATOMOPATOLOGICO ANTES DE INICIAR EL TRATAMIENTO ?
L Gros?, A Barbero?, S. Gallego?, J. Lloret?, C. Maruenda®,

R Porcel?, C. Sdbado? y J. Sdnchez de Toledo?
aUnidad de Oncologfa Pediatrica. PServicio de Cirugfa Pediatrica.
Hospital Vall d'Hebron. Barcelona. Espana.

Introduccién: Los tumores renales representan el 6,3 % de
los diagndsticos de cancer en nifios menores de 15 afios. El tu-
mor de Wilms (TW) supone con mucho el tumor méds frecuen-
te, siendo aproximadamente el 95 % de los diagndsticos en la
mayoria de las series estudiadas. En los sucesivos estudios SIOP
el uso de quimioterapia preoperatoria ha demostrado su eficacia
para disminuir el tamafio del tumor, la morbimortalidad opera-
toria-riesgo de roturas operatorias e inducir una mejor distribu-
cién de los casos en estadios postoperatorios favorables, y por
lo tanto, disminuir el tratamiento posquirtirgico. No obstante, el
diagnostico se basa en estudios de imagen y no se recomienda
la biopsia. Esto puede suponer un tratamiento no adecuado de
lesiones benignas y otros tumores malignos. Nos proponemos
valorar esta situacion con el estudio retrospectivo de los tumores
renales diagnosticados en nuestra unidad en los tltimos 10 afos.

Material y métodos: Estudiamos de forma retrospectiva
38 pacientes diagnosticados y tratados en nuestra unidad en los
dltimos 10 afios (1993-2002). Se estudia el diagnéstico definiti-
vo del tumor, la edad de presentacién, la presencia de hallaz-
gos clinicos y radiolégicos no habituales, el tratamiento con qui-
mioterapia preoperatorio y el tiempo del tratamiento quirtrgico.
Para establecer la posible relacién entre la edad de presenta-
cién y el diagnéstico (TW frente a no TW) se aplica la compa-
racién de medias (prueba de la t de Student).

Resultados: 27 (71 %) de los 38 casos fueron diagnosticados
tras el estudio anatomopatolégico de la pieza quirtirgica de TW,
11 (29 %) tuvieron diagndsticos diferentes a TW con la siguiente
distribucion: 4, carcinomas renales de células claras; 2, nefromas
mesoblasticos fumor de Bolande; 1, adenocarcinoma renal; 1,
sarcoma renal de células claras; 1, tumor secretor de renina; 1,
adenoma metanéfrico, y 1, neuroblastoma. La media de edad
de presentacién para el grupo de pacientes con TW fue de
4,15 (+ 3,38) afios y para el grupo de no TW fue de 6,85 (+4,53)
con diferencias estadisticamente significativas (p < 0,03). Siete de
los 11 pacientes con no TW iniciaron tratamiento con quimiote-
rapia prequirtrgica segtn protocolo SIOP.

Conclusiones: En nuestra serie hemos observado un por-
centaje mayor de tumores distintos del TW que en la series pu-
blicadas. Es necesario valorar la realizacién de estudios anato-
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mopatologicos (PAAF, o incluso “tru-cut”) en pacientes de gru-
pos seleccionados, especialmente los mayores de 5-6 afos y los
de presentacion clinica o radiolégica inusual, tal como propo-
nen algunos autores y el protocolo SIOP més reciente (NEPHRO-
BLASTOMA Siop 2001) para evitar el tratamiento no adecuado de
los pacientes con tumores no TW.

EVALUACION DE LA FUNCION RENAL EN NINOS
SUPERVIVIENTES DE TUMOR DE WiLMS
M Macho?, E. Monteruel?, M. Agujrreb, 1. Astigarraga?,
MJ. Quintelab, A. Ferndndez-Teijeiro® y A. Navajas®

aUnidad de Oncohematologia Infantil. "Nefrologia Infantil.
Hospital de Cruces. Baracaldo. Vizcaya. Espana.

Introduccién: Los principales factores implicados en la fun-
cién renal residual de los nifios con tumor de Wilms (TW) son el
tipo de cirugfa realizada y la quimioterapia. El control de la fun-
cién renal es importante, tanto durante el tratamiento como des-
pués del mismo con controles periédicos, ya que los efectos
pueden manifestarse a largo plazo.

Objetivo: Valoracién de la funcién renal en nifios con TW.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de 14 pacientes
diagnosticados de TW en nuestro hospital desde 1993-2001 tra-
tados segtin protocolo SIOP 93-01 y que permanecen en remi-
sién completa. Se revisan los antecedentes personales, sintomas
iniciales, caracteristicas del tumor, tratamiento y datos de fun-
cién renal al diagndstico y durante el seguimiento.

Resultados: Edad media al diagnéstico, 51 meses (7-192);
sexo, 80 % nifias. Antecedentes constitucionales: 1, sindrome de
Beckwith-Wiedemann; 1, aniridia; 1, displasia ¢sea; 1, cariotipo
(50 XX). Infeccién urinaria previa en 2 casos, uno con ectasia
piélica y uno con reflujo vesicoureteral bilateral. Datos clinicos
iniciales: masa abdominal, 11; HTA, 2; hematuria, 1; dolor ab-
dominal, 1; afectacién testicular, 1. Por imagen destaca volu-
men tumoral < 500 cm® (132-795 cm?®) en 69 y 2 casos de quis-
tes renales bilaterales (1 TW bilateral). La funcién renal de todos
los nifos al diagnéstico fue normal. El tratamiento consiste en
nefrectomia unilateral en 13 y parcial bilateral en uno y quimio-
terapia seguin estadio.

Se analiza la funcién renal con un tiempo medio de 59 meses
(15-114) desde el diagnéstico y destaca: creatinina plasmatica,
0,67 £ 0,19 mg/dl; GFR/talla 113 + 18 ml/min/1,73; urea plas-
matica 34 + 10 mg/dl. Los iones, calcio, f6sforo, magnesio y é4ci-
do trico plasméticos fueron normales. El bicarbonato fue nor-
mal, excepto uno de 18,8 mmol/l. La media de aclaramiento fue:
de sodio, 0,84 + 0,32 ml/dl FG, en 3 casos es > 1 y sodio en plas-
ma en limites bajos en 2 de ellos; de potasio, 13,6 +7,5 ml/dl
FG; en 4 es > 15 con potasio plasmatico de 4-4,2 mg/dl; de clo-
ro, 1,12 £ 0,48 ml/dl FG; de &cido trico, 10,9 + 3,2 ml/dl FG,
siendo > 14 en 2 pacientes. La calciuria, magnesuria y uricosu-
ria fueron normales. La fosfaturia fue de 975 + 233 mg/24 h/1,73,
siendo en 8 pacientes > 1.000 con fésforo en plasma y TRP nor-
males. La proteinuria fue normal en todos los pacientes y la
Bo-microglobulina en orina fue de 517 £ 609 pg/24 h, estando
alterada en cuatro de los pacientes.
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Conclusiones: En los nifios con TW de nuestra serie no evi-
denciamos alteracién de la funcién renal al diagnéstico. La fun-
cién renal se mantiene conservada a pesar de la nefrectomia y la
quimioterapia. En la evaluacién a largo plazo de la funcién renal
se observa la elevacion de la B-microglobulina en orina en un
tercio de los pacientes, como tnico dato de disfuncién tubular.
Se necesita un seguimiento a mas largo plazo para descartar al-
teraciones funcionales renales futuras en estos nifos.

PATOLOGIA ASOCIADA EN LOS PACIENTES AFECTADOS
DETUMOR DE WiLMS

A Barbero, L. Gros, 1. Marti, E. Basat, S. Gallego, C. Sdbado
y J. Sénchez de Toledo

Unidad de Oncologia Pedidtrica. Hospital Vall d'Hebron.
Barcelona. Espafia.

Introduccién: El tumor de Wilms (TW) es la neoplasia renal
maligna primaria mds frecuente en la infancia. Constituye el 6 %
de todos los canceres infantiles, con una incidencia anual de
7,6 casos /millén de nifios menores de 15 afios. Hay evidencia de
que varios loci genéticos estan implicados en el desarrollo y pro-
gresion del TW. Varios factores apoyan dicha predisposicion
genética: por una parte, la asociacion del TW a algunos sindro-
mes o anomalfas malformativas congénitas, como el WAGR, el
sindrome de Beckwith-Wiedemann, el sindrome de Denys-
Drash, la aniridia, algunas alteraciones genitourinarias (hipos-
padias, criptorquidia), la hemihipertrofia y sindromes con hi-
percrecimiento. También se ha asociado, aunque no esta tan cla-
ra la causalidad, a sindromes de inestabilidad genética, como la
anemia de Fanconi, el sindrome de Bloom o la incontinentia
pigmenti, y a otras enfermedades como la neurofibromatosis, el
sindrome de Klippel-Trénaunay-Weber y el sindrome de Sotos.
Se ha descrito también en familias afectadas de sindrome de
Li-Fraumeni.

Por otra parte, en ocasiones el TW se presenta de forma bila-
teral sincronica (4,4-7 %) o metacrénica (1-1,9 %), y en raras oca-
siones en contexto familiar de tumor de Wilms u otras neopla-
sias genitourinarias (1-2 %).

Entre 1993 a 2002 se han tratado en nuestro hospital 27 pa-
cientes afectados de TW. De éstos, cinco presentaban alguna
de las caracteristicas mencionadas: meduloepitelioma teratoide
de cuerpo ciliar. Padre afectado de astrocitoma hemisférico; hi-
pospadias y antecedentes en la familia paterna de: hemihiper-
trofia, TW, sindrome de Down, hipospadias y duplicidad renal;
sindrome de WAGR esporadico con TW bilateral; TW bilateral,
anemia de Fanconi y CIA-OS.

Comparamos las caracteristicas de este grupo de 5 pacientes
(grupo A) con los restantes 22 pacientes (grupo B): los pacientes
del grupo A, 3 varones y 2 mujeres, tenfan al diagnéstico una
edad media de 1,41 afos (DE, 1,07), mientras que los pacientes
del grupo B tenfan una edad media de 4,77 afios (DE, 3,4). Del
grupo A, tres casos eran estadio I y 2 casos, estadio V (I,I). El
grupo B presentaba estadios méds variables: la supervivencia glo-
bal estimada a 5 afios es de 0,80 en el grupo Ay de 0,94 en el
grupo B, sin diferencias estadisticamente significativas. La su-
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pervivencia libre de eventos a 5 anos es de 0,67 y de 0,90 res-
pectivamente, sin que se aprecien diferencias significativas.

Conclusién: El 20 % de los pacientes afectados de TW trata-
dos en nuestro centro presentaban tumor bilateral, antecedentes
familiares o anomalias asociadas. Probablemente en este grupo
de pacientes el tumor de Wilms se diagnostica mas precozmen-
te que en el resto de pacientes, y presentan estadios més locali-
zados.

EFECTOS SECUNDARIOS A LARGO PLAZO DEL TRATAMIENTO
EN PACIENTES CON TUMOR DE WiLMS
M Garcia Arias, MA. Cantalejo Lopez, P. Zuluaga Arias,
P. Galarén Garcia, E. Cela de Julidn y G. Ariola Perea

Unidad de Oncohematologia Pediétrica. Hospital Gregorio Marafién.
Madrid. Espana.

Introduccién: Este trabajo trata de describir la experiencia
de 39 pacientes afectados de tumor de Wilms (TW) en cuyo tra-
tamiento se ha incluido la administraciéon de quimioterapia (QT)
y/o radioterapia (RT), ademds de la cirugfa, en relacién con la
mortalidad y con la aparicién de efectos secundarios a largo pla-
zo. El rango cronoldgico de estudio abarca desde 1972 hasta
2000. De éstos 39, 20 eran mujeres y 19 varones. El rango de
edades al diagnéstico estaba comprendido entre los 8 meses y
los 11 afios de vida. La forma més comdn de presentacion diag-
ndstica fue como masa abdominal (76,9 %). El estadio inicial mas
frecuente fue el II (43,6 %). Hubo un discreto predominio de
aparici6n en el lado derecho respecto al izquierdo (56,4 %). La
histologfa del tumor era favorable en 72,2 % de los casos. Inicia-
ron el tratamiento en el centro hospitalario el 74,4 % de los ni-
fios, mientras que 10 (un 25,6 %), lo hicieron fuera del hospital.
El protocolo de tratamiento fue variable segin el afio de diag-
noéstico del tumor. Ademds de la cirugfa, el 71,1 % de los pa-
cientes recibieron algtn tipo de RT y el 100 % recibieron QT
pre y/o postoperatoria.

S6lo 7 pacientes (15,6 %) presentaron metastasis al diagnosti-
co, mientras que la frecuencia de recidivas o metastasis intratra-
tamiento fue del 28,9 % (11 pacientes). Presentaron problemas
resefiables a corto plazo 23 pacientes (58,97 %). En 6 de los ca-
sos, hubo complicaciones quirtirgicas al intentarse la extirpacién
completa del tumor. De los 39, 10 nifios fallecieron por progre-
sién tumoral y dos debido a la toxicidad del tratamiento. Pre-
sentaron complicaciones a largo plazo 12 nifios (30,77 %) que
suponen el 44,44 % de los supervivientes.

Se ha hallado una significacion estadistica entre la adminis-
tracién de RT y la aparicién de problemas 6seos a largo plazo;
en cambio, no se ha encontrado relaciéon entre su administraciéon
con la aparicion del resto de problemas extraéseos a largo pla-
z0. Hemos apreciado también una relaciéon entre haber comen-
zado el tratamiento fuera del hospital y la mortalidad de los pa-
cientes. La aparicién de complicaciones durante la cirugia se
relaciona con la mortalidad, pero no con la aparicién de efectos
secundarios a largo plazo. Igualmente, la existencia de metasta-
sis al diagnostico se relaciona con un aumento de la mortali-
dad, pero no de la aparicién de efectos secundarios a largo pla-
Zo en nuestra muestra. Lo mismo sucede con la apariciéon de
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metastasis durante el tratamiento. Hemos encontrado asimis-
mo una relacién significativa entre la existencia de complica-
ciones quirtrgicas y la aparicién de metéstasis durante el tra-
tamiento.

INCIDENCIA Y SUPERVIVENCIA DE TUMORES RENALES
PEDIATRICOS. COHORTE DE ESTUDIO 1981-2002
A Herrero Herndndez, M]. Ortega Acosta, C. Serrano Recio,
O. Escobosa Sanchez, A. Ruiz Orpez y T. Acha Garcia

Unidad de Oncologia Pedidtrica. Hospital Matemo-Infantil Carlos-Haya.
Milaga. Espania.

Objetivos: Estudio de incidencia y analisis de la variacién
anual para determinar cambios significativos en la frecuencia
de los tumores renales. Célculo de la supervivencia global para
la cohorte de estudio.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de casos hist6ri-
cos, de 0-14 afios, durante el periodo 1981-2002. Area de co-
bertura: Milaga, campo de Gibraltar, Ceuta y Melilla. Total tu-
mores renales: 37 (nefroblastomas: 27; otros tumores: 10).
Estudio de incidencia, proporcién de incidencia y tasa de varia-
ci6én anual. Andlisis de supervivencia segin el método de Ka-
plan-Meier con tiempo maximo de seguimiento de 10 afios. Se
ha utilizado el programa SPS510.0 y la hoja de célculo Excel de
Microsoft.

Resultados:

Incidencia Proporcién Tasa de
e renal Poblacion de inpcidencia variacion anual
1980 1 347.280 2,8 0,0
1981 1 347.425 2,8 0,0
1982 2 347.158 5,7 2,9
1983 2 348.173 5,7 0,0
1984 3 346.997 8,6 2,9
1985 2 347.173 5,7 -29
1986 0 347.597 0 -5,8
1987 0 339.248 0 0,0
1988 2 337.276 59 59
1989 1 331.544 3,0 -2,9
1990 0 327.399 0 -3,0
1991 3 318.781 9,4 9,4
1992 0 314.446 0 9,4
1993 1 311.268 3,2 3,2
1994 4 307.306 1,3 9,8
1995 0 303.131 0 -13,0
1996 6 298.859 2,0 20,1
1997 5 289.679 1,7 -2,8
1998 1 280.475 35 -13,7
1999 0 274.382 0 -3,6
2000 2 271.702 7,3 74
2001 0 268.033 0 7,4
2002 1 266.731 3,7 3,7

La supervivencia global fue de 113 meses, error estindar
4 (105,122) con 95 % de intervalo de confianza. La SG a los
5 afos fue del 94% y a los 10 afios del 78 %.

Conclusiones: El estudio de incidencia durante este periodo
no mostr6 cambios significativos, manteniéndose estable la fre-
cuencia de los tumores renales. La SG del 94 % a los 5 afios y del
78 % a los 10 afios es similar a otras publicaciones que incluyen
tumores renales pediatricos.
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COMPLICACIONES RELACIONADAS CON LOS TUMORES
RENALES PEDIATRICOS
A Herrero Hernandez, M]. Ortega Acosta, C. Serrano Recio,
O. Escobosa Sanchez, A Ruiz Orpez y T. Acha Garcia

Unidad de Oncologia Pediétrica. Hospital Materno-Infantil Carlos-Haya.
Mélaga. Espana.

Introduccién: En relacion con las distintas modalidades de
tratamiento utilizadas en los tumores renales (cirugia, quimiote-
rapia, radioterapia) estan descritas complicaciones agudas y cr6-
nicas de diversos 6rganos. Considerando el buen pronéstico de
estas neoplasias, serfa esencial limitar la toxicidad iatrogénica.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de casos histori-
cos, de 0-14 anos, durante el perfodo 1980-2002. Total tumores
renales: 37 (27 nefroblastomas, 6 nefromas mesoblésticos, 3 sar-
comas de células claras, 1 tumor rabdoide). Se revisan las com-
plicaciones no hematoldgicas, agudas y cronicas relacionadas
con tratamiento quirdrgico, quimioterdpico y radioterdpico.

Resultados: Tumor de Wilms (12 complicaciones): 1, sindro-
me nefrdtico; 2, miocardiopatias por antraciclinas; 1, hiperal-
dosteronismo secundario a diuréticos; 1, esterilidad posradiote-
rapia; 1, segundo tumor (sarcoma de Ewing femoral); 2,
enfermedades venooclusivas hepaticas tras quimioterapia pre-
operatoria; 1, siringometaplasia escamosa ecrina por actinomi-
cina, y RT; 1, talla baja secundaria a radioterapia; 1, colostomia
por rotura tumoral y hemoperitoneo; 1, nefroblastoma asincrono
bilateral que al iniciar tratamiento del segundo tumor hace sin-
drome de lisis tumoral con insuficiencia renal aguda. Nefroma
mesobldstico (2 complicaciones): 1, muerte por isquemia intesti-
nal posnefrectomia; 1, hemoperitoneo por rotura tumoral. Sar-
coma de células claras (3 complicaciones): 2, tubulopatias se-
cundarias a ifosfamida; 1, hepatitis postransfusional.

Conclusiones: Las complicaciones presentadas en nuestros
pacientes han sido diversas, y los 6rganos afectados variados.
Considerando la toxicidad relacionada con la quimioterapia (car-
diaca, renal y metabélica) y radioterapia (génadas, segundos
tumores) se debe continuar limitando el uso de tratamientos in-
tensivos en pacientes con bajo riesgo de recurrencia.

N EFROBLASTOMATOSIS BILATERAL: PRESENTACION
DE UN CASO
A Pérez Martinez, T. Contra, N. Martin y L. Madero

Servicio de Oncologia Pediatrica. Hospital del Nifio Jestis. Madrid. Espafia.

Introduccién: La presencia de restos nefrogénicos en uno o
ambos rifiones de manera difusa o multifocal constituye la ne-
froblastomatosis. Se trata de un proceso benigno pero poten-
cialmente maligno con capacidad de inducir tumor de Wilms,
por lo que el tratamiento resulta controvertido.

Presentamos un paciente diagnosticado de nefroblastomatosis
bilateral.

Observacion clinica: Se trata de un paciente de 12 meses de
edad remitido desde atenci6én primaria a nuestro centro para
estudio de masa abdominal encontrada de manera casual tras un
examen de salud de rutina. El paciente se encontraba asintoma-
tico con buen perfil de crecimiento y desarrollo. A la explora-
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cién se palpaba una gran masa de consistencia dura en flanco
derecho. Se le realiz6 una ecograffa abdominal que apuntaba
como primera posibilidad diagnéstica un nefroblastoma derecho
y nefroblastomatosis izquierda, y una TC abdominal que infor-
maba de nefroblastoma bilateral. Inici6 tratamiento segin proto-
colo para el nefroblastoma SIOP 2001, realizdindose nefrectomfa
derecha y biopsia renal izquierda posteriormente. El diagndstico
anatomopatolégico fue de nefroblastomatosis perilobular hiper-
plésica difusa en el polo inferior con restos nefrogénicos perilo-
bulares e intralobulares en polo superior del rifién derecho. En
el polo inferior de rifién izquierdo se observaban restos nefro-
génicos, por lo que el paciente comenz6 tratamiento segtn pro-
tocolo SIOP para la nefroblastomatosis con buena respuesta. En
la actualidad se encuentra en el cuarto bloque de actinomici-
na Dy vincristina sin restos nefrogénicos.

Discusién: La nefroblastomatosis fue definida por Beckwith
como la presencia de restos nefrogénicos perilobulares o intra-
lobulares que podian experimentar diferenciacién neopldsica o
regresion y esclerosis segtin la naturaleza del tumor. Las caracte-
risticas hipoecoicas en la ecografia e hipodensas en la tomogra-
fia y RM son caracteristicas y a menudo suficientes para dife-
renciar restos nefrogénicos hiperpldsicos de una neoplasia. El
seguimiento seriado con estudios de imagen es fundamental
para conocer la evolucién de la enfermedad. El tratamiento
debe ser individualizado, y la nefrectomia deberia evitarse como
tratamiento inicial, reservandose en casos de mala evoluciéon o
diferenciacién neoplasica.

TumoR DE WILMS BILATERAL Y MULTICENTRICO ASOCIADO
A GIGANTISMO FETAL. A PROPOSITO DE UN CASO
J.L. Alcaraz?, E. linares®, M. Marco?, J.L. Fuster?, M. Bermtidez?
y J.I. Ruiz JiménezP

aUnidad de Hematoncologia Pedidtrica. "Unidad de Cirugia Peditrica.
Hospital Virgen de la Arrixaca. Murcia. Espana.

Introduccién: El tumor de Wilms (TW) es la neoplasia ma-
ligna genitourinaria mas frecuente. E1 7% de estos se presentan
de forma bilateral. En un 5% de los casos el TW forma parte de
un sindrome malformativo congénito. Se han descrito varios sin-
dromes asociados a macrosomia, incluyendo hemihipertrofia
aislada, sindrome de Beckwith-Wiedemann, sindrome de Perl-
man o sindrome de Simpson-Golabi-Behmel. Presentamos el
caso de un nifio con TW multicéntrico bilateral asociado a gi-
gantismo fetal y posnatal, con otras anomalfas asociadas.

Caso clinico: Nifio de 13 meses que presentaba clinica de
masa abdominal palpable asintomatica. Es fruto de la primera
gestacion de padres jovenes y sanos, sin relatar antecedentes
de malformaciones ni enfermedades neoplasicas en la familia. El
peso al nacimiento fue de 4.560 gy la talla 57 cm. Presenta des-
de el nacimiento manchas acrémicas. En el examen fisico des-
taca peso 11,8 kg (P> 97); talla, 83 cm (P < 97) y manchas acré-
nicas multiples. Presenta fascies caracteristica sin parecido
familiar con raiz nasal ancha, filtrum largo y prominente, labios
gruesos, orejas con lébulos prominentes. Las manos y pies son
grandes y toscos. No anomalias genitourinarias, salvo pene au-
mentado con tamafo testicular normal. El psiquismo es normal.

00



XXV Reunién Nacional de la SEOP

Masa palpable en abdomen de consistencia blanda. En TC y
RM presenta tres masas s6lidas en rifién derecho y dos masas en
rifién izquierdo. El estudio de extension resulté negativo. Se rea-
liza PAAF con diagndstico de TW. En ecocardio se demuestra
persistencia de ductus arterioso y miocardiopatia dilatada leve
(FE, 0,63; FAC, 0,34). El cariotipo somatico es 46 XY en 20 me-
tafases. Se descartaron las alteraciones més frecuentes del cro-
mosoma 11p15. Se somete a tratamiento segtin protocolo SIOP
93-01, recibiendo quimioterapia preoperatoria (8 semanas vin-
cristina y actinomicina D), con escasa respuesta, recibiendo pos-
teriormente vincristina, actinomicina D, ciclofosfamida y adria-
micina (6 ciclos) consiguiendo marcada reduccién tumoral. Se
realizaron tumorectomias completas preservando la mayor parte
del parénquima renal en ambos rifiones. El diagndstico anato-
mopatoldgico fue de nefroblastoma trifdsico no anapldsico con
extension a capsula renal en los dos tumores renales derechos
(EI bilateral, grupo II de riesgo intermedio). Recibi6 posterior-
mente quimioterapia posquirtrgica segin protocolo. Actual-
mente el nifio se encuentra asintoméatico y libre de enfermedad
(tiempo de seguimiento: 48 meses), con funcién renal normal
para la edad.

Discusién: 1. El TW constituye una entidad heterogénea en
cuanto a forma de presentacion histologica y caracterizacién
genética. En raras ocasiones puede asociarse a sindromes poli-
malformativos como WAGR, Denys-Drash, de Beckwith-Wiede-
mann, de Perlman o de Simpson-Golabi-Behmel. Nuestro caso,
aunque comparte algunas caracteristicas de estos sindromes, no
es clasificable en ninguno de ellos. 2. En casos seleccionados de
TW bilateral puede realizarse cirugia conservadora de parén-
quima renal tras quimioterapia prequirtirgica con buenos resul-
tados.

TumoR DE WILMS BILATERAL. TRATAMIENTO
CON QUIMIOTERAPIA EXCLUSIVA
C. Esquembre?, M. Tasso?, C. Moscard6® y A. PayaP

bUnidad de Oncologia Pediétrica. "Servicio de Anatomia Patologica.
Hospital General Universitario de Alicante. Espana.

Introduccién: El tumor de Wilms (TW) se presenta de for-
ma bilateral en el 5% de los casos. Mientras que la cirugfa es una

parte basica del tratamiento en los casos unilaterales, en los ca-
sos bilaterales se plantea un problema terapéutico complejo,
donde el objetivo primordial es el de preservar la maxima can-
tidad de tejido renal funcionante sin comprometer la supervi-
vencia.

Caso clinico: Se trata de una nifia de 21 meses de edad re-
mitida por su pediatra en mayo de 1999 al detectar una masa ab-
dominal en un examen de rutina. En la exploracion inicial des-
tacaba la presencia de masas tumorales en ambos vacios, junto
con discreta hipertrofia de miembros inferiores. Los estudios de
imagen (ecograffa abdominal y TC) confirmaron la presencia
de TW bilateral multifocal frente a nefroblastomatosis. Se inicié
tratamiento preoperatorio con vincristina méas actinomicina D se-
gun protocolo SIOP 93-01, con buena respuesta. En junio de
1999 se intervino quirtrgicamente, con toma de biopsias multi-
ples de ambos rifiones que confirmaron el diagnéstico de TW
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sin anaplasia con édreas de nefroblastomatosis (NFB) asociada.
Tras la cirugia se continué tratamiento citostatico segtin esque-
ma SIOP 93-01 para estadios III con vincristina, actinomicina D
y epirubicina-adriamicina durante 28 semanas. Posteriormente
se continu6 con vincristina (1,5 mg/m?/dosis) dias 1y 7 + acti-
nomicina D (15 pg/kg/dia), dias 1,2,3 cada 6 semanas durante
1 afio. En septiembre de 1999 se constaté mediante TC la desa-
paricién completa de las lesiones renales. En marzo de 2001 fi-
nalizo el tratamiento previsto. Los controles ecogréficos y de TC
practicados desde entonces confirman la persistencia de la re-
mision completa.

Discusion: El tratamiento del TW bilateral debe de ser indi-
vidualizado. Cuando se conoce de entrada, existe el consenso
de prolongar el tratamiento citostitico mientras que el tumor
presente signos de respuesta. De esta forma se pueden realizar
tumerectomias o nefrectomias parciales que preserven el maxi-
mo de tejido renal. En nuestro caso, el tratamiento con tres dro-
gas pudo haber contribuido a la dramética respuesta obtenida,
haciendo innecesaria la cirugfa. Por otro lado, prolongar la du-
racion del tratamiento también puede ser beneficioso en man-
tener la RC, impidiendo o dificultando la transformacién de NFB
en TW. Por tltimo, es preciso realizar un seguimiento a largo
plazo, ya que pueden existir recaidas tardias, incluso més alld de
los 5 afios de seguimiento.

TumoR DE WILMS BILATERAL METACRONICO
Y TRASPLANTE RENAL
M. Mambié?, M. Guibelalde?, N. Nieto?, ].M. Roméan?, J. Mulet®
y M. Herrera®

Departamento de ?Pediatria, *Cirugia y “Radiologia. Hospital Son Dureta.
Palma de Mallorca. Espana.

Introduccién: Ia forma bilateral metacrénica del tumor de
Wilms (TW) representa del 2 al 3 % de todos los casos de nefro-
blastoma. 1a forma familiar y la asociacién con otras malforma-
ciones son mas frecuentes en los casos de TW bilateral. Es ex-
cepcional la presentacion de las formas metacronicas del TW
después de los primeros 5 afios del tumor primitivo. Cuando
aparece el tumor contralateral, la quimioterapia se debe mante-
ner hasta conseguir la reduccién del tamafio tumoral previo a la
tumerectomia. En los casos en los que ha sido inevitable la ne-
frectomia bilateral el trasplante renal es una opcion tras la remi-
sién de la enfermedad.

Caso clinico: Nifia de 13 afios con hemihipertrofia izquierda
diagnosticada de recidiva metacrénica de TW anaplasico tras
7 anos del primer diagnostico. El estudio molecular en la san-
gre periférica y muestra tumoral descarto la pérdida de heterozi-
gosidad o disomifa uniparental en la regién 11p15, asi como en
11p13 en el gen WT; y la pérdida de impronta en los genes
KVDMR1/H19. Recibi6 cinco ciclos de quimioterapia preopera-
toria y tumerectomifa. Por complicaciéon posquirtirgica se realizd
nefrectomia del tinico rifién. Se continud el tratamiento quimio-
terdpico con carboplatino y etopésido durante 6 ciclos, realizan-
dose hemodialisis 24 h tras la administracién del carboplatino.
Tras permanecer 1 afio en remisién completa y en hemodidlisis
fue incluida en lista de espera para trasplante renal que se reali-
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z6 al ano y medio de haber finalizado el tratamiento quimiote-
rdpico. Actualmente se encuentra en remisién 2 afos y recibe
tratamiento con inmunosupresores.

Discusién: El presente caso representa una situacién excep-
cional de recidiva tardia en un paciente con TW de histologia
anaplésica e hemihipertrofia esporddica simple. A pesar de que
la mayoria de las series consideran suficiente un seguimiento
de 5 afios, quiza se deba prolongar el seguimiento de los pa-
cientes con las malformaciones asociadas a TW. La situacion de
insuficiencia renal dependiente de hemodialisis secundaria a
una nefrectomia bilateral supone un reto terapéutico, ya que
estos pacientes deben continuar su tratamiento quimioterapico
posquirtirgico con el soporte adecuado de hemodialisis. Aunque
algunos autores recomiendan un afio tras la nefrectomia y en re-
misién completa continuada previo al trasplante renal, el tiempo
necesario no esta claramente determinado.

MAsA ABDOMINAL EN NINA PORTADORA
DE TRASPLANTE RENAL
P. Galarén?, ME. Cela?, A. Casanova®, A. Luque¢, G. Arriola?,
M. Garcia® y MA. Cantalejo®
Servicios de *Oncohematologia pediatrica, PRadiodiagnostico
y “Nefrologia Pediétrica. Hospital General Universitario
Gregorio Maran6n. Madrid. Espana.

Introduccién: En el diagnéstico diferencial de masa abdomi-
nal en nifio con trasplante renal y rifiones nativos atréficos debe
incluirse el adenocarcinoma renal y el sindrome linfoproliferati-
vo asociado a trasplante, ambos en relacién con su enfermedad
de base y tratamientos recibidos.

Caso clinico: Nifia de 6 afios y 6 meses, portadora de tras-
plante renal normofuncionante desde los 2 afos y 8 meses por
IRC terminal por sindrome nefrético corticorresistente, en trata-
miento inmunosupresor con prednisona, micofenolato mofetilo
y tacrolimus. Acudi6 al servicio de urgencias por presentar dolor
abdominal en flanco izquierdo. Exploracién fisica: Se objetivaba
palidez mucocuténea, palpandose injerto renal en FID de con-
sistencia normal, y masa dura bien delimitada en hipocondrio y
vacio izquierdo.

Pruebas complementarias: Hemograma, Hb, 9,2 g/dl; VCM,
85,2 fl; HCM, 28 pg;, CHCM, 32,9 g/dl; leucocitos tot,
13.600 (73,8 %S, 16,4 %l, 9,4 %M); plaquetas, 360.000.

Bioquimica: IDH, 1.420 U/, resto normal; HVA y VMA, nor-
males; orina normal. TC abdomen masa retroperitoneal izquierda
en drea tedrica de rifién izquierdo (atréfico) heterogénea, con
dreas de bajo valor de atenuacién y escaso incremento tras in-
troduccién de medio de contraste (12 x 11 x 8,5 cm). Abundantes
vasos tumorales en su interior. Trombosis de vena renal izquier-
da y extension a vena cava inferior (extensiéon longitudinal,
3,5 cm). Injerto renal normal. TC de térax normal. Evolucidn: Se
traté segtin protocolo QT nephroblastoma SIOP 93-01, con re-
duccién de tamafio y desapariciéon de trombo tumoral precirugfa.
El diagndstico anatomopatolégico fue de tumor de Wilms en ri-
Nén nativo izquierdo estadio I (con componente estomal predo-
minante y diferenciacion focal rabdomiomatosa fetal).
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Conclusiones: Aunque los antecedentes personales siempre
deben tenerse en cuenta, el tumor de Wilms sigue siendo el tu-
mor renal mds frecuente en este grupo de edad, y debe consi-
derarse instaurar tratamiento sin diagnéstico anatomopatol6gi-
co ante datos clinicos y radiol6gicos muy sugestivos.

TROMBOSIS TUMORAL INTRACARDIACA EN NEFROBLASTOMA
N. Pardo, J.C. Lépez, M. Torrent, 1. Badell, E. Orts, .. Gonzélez,
A Torras y J. Cubells

Hospital de la Santa Creu i Sant Pau. Universitat Autbonoma
de Barcelona. Espana.

Introduccién: Entre el 4 y el 10 % de casos el tumor de
Wilms (TW) se presenta con extensién de trombo tumoral en
vena cava inferior y s6lo en un 0,7 a 3 % llega hasta auricula
derecha y habitualmente regresa con el tratamiento quimiotera-
pico neoadyuvante.

Caso clinico: Nifia de 3 afios que consulta por fiebre de
4 dias de evoluci6n. Refiere astenia durante el dltimo mes, es-
trefiimiento y distensién abdominal en los tltimos dias. La pal-
pacién abdominal detecta masa tumoral que ocupa hemiabdo-
men izquierdo, el estado general es satisfactorio. Los diferentes
estudios de imagen (ECO, TC, RM) muestran la existencia de
una tumoracién sélida renal izquierda de unos 7 cm de didme-
tro que distorsiona toda la estructura del rifén, la luz de la vena
renal homolateral estd aumentada de calibre y ocupada por un
trombo tumoral que se extiende proximalmente hasta aurfcula
derecha aflorando como cabeza tumoral de unos 4 cm de dia-
metro. Con orientacion diagnéstica de nefroblastoma se decide
tratamiento quimioterdpico reductor con vincristina y actinomi-
cina D. Tras 4 semanas de tratamiento los estudios de imagen no
muestran variacion significativas del tamafio tumoral. Se decide
intervencién quirtirgica: extirpacién de masa tumoral infiltrando
globalmente rifén izquierdo (nefrectomfa), la seccién de la vena
renal a nivel del pediculo vascular muestra ocupacién completa
de la luz por trombo tumoral intimamente adherido a la pared
del vaso que no es permeable. Dictamen histopatolégico: ne-
froblastoma rabdomiomatoso fetal, con trombo ocupando vena
renal de iguales caracteristicas.

Evolucién: Ante la imposibilidad de extirpacién del trombo
se sigue conducta expectante y controles clinicos. Las explora-
ciones y estudios de imagen posteriores han mostrado persis-
tencia del trombo de iguales caracteristicas y circulacién colate-
ral supliendo la impermeabilidad de vena cava. La funcion
cardiaca ha sido normal en todo momento, y la paciente se
mantiene asintomética y con actividad normal a los 20 meses del
diagnéstico.

Comentario: El nefroblastoma rabdomiomatoso fetal es una
variante del TW de buen pronéstico pero con escasa respuesta
al tratamiento quimioterédpico, requiriendo cirugia para su reso-
lucién. En este caso, tras la nefrectomia, la conducta expectante
parece por el momento la mejor opcién, no descartdndose la
cirugia més adelante si el crecimiento de la paciente no se acom-
pana de crecimiento del trombo, permitiendo su reseccién com-
pleta.
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RECANALZACION ESPONTANEA DE LA TROMBOSIS
INTRACAVA EN H. TUMOR DE WILMS: A PROPOSITO
DE 2 CASOS
LL Hernédndez Platero?, M. Forns Guzman?, G. Pintos Morell?,
G. Javier Manchon? y J.A. Jiménez Lasanta®

Servicios de *Pediatria y PRadiodiagnéstico. Hospital Universitario
Germans Trias i Pujol. Badalona. Espana.

Objetivo: La trombosis de vena cava inferior es una com-
plicacién poco frecuente en el nefroblastoma, siendo atin mas
infrecuente la afectacion de cavidades cardiacas. Pueden ser
asintomdticos, por lo que requieren estudio diagndstico comple-
mentario. Presentamos 2 casos de TW con TVCI con afectacion
de auricula derecha.

Casos clinicos: Caso 1. Paciente de sexo masculino de
3 afios diagnosticada de TW que presenta trombosis de vena
cava inferior (VCI) hasta auricula derecha (AD). Sigue trata-
miento segin protocolo SIOP-93-01. Caso 2. Paciente de sexo
masculino de 4 afos diagnosticado de TW, con trombosis de
V(T hasta AD. Sigue tratamiento segtn protocolo SIOP-9-estadio
4 e irradiacién con acelerador lineal Rx 6MV en lecho tumoral,
cadenas lumboadrticas y vena cava. En ambos casos se trata de
una trombosis no tumoral que es imposible extirpar durante la
intervencién quirdrgica por adhesion a la pared vascular por lo
que se decide dejar a su evolucion espontinea.

En el seguimiento por eco-Doppler, se observa un aumento
progresivo de los fluyjos de V(I y suprahepdticas hasta su reca-
nalizacién completa. En el primero de los casos, a los 10 afios de
finalizar el tratamiento y en el segundo, 3 afos después.

Ambos presentan secuelas nefroldgicas, en el primero nefro-
patia tubulointersticial y en el segundo, hiperfiltraciéon (158 ml/
min/1,73 m?) con microalbuminuria (431,3 mg/24 h), posible-
mente debidas a la quimioterapia y/o la monorrenia.

Conclusiones: La recanalizacién completa de la trombosis
venosa no tumoral en el nefroblastoma es posible por evolucién
espontdnea, lo que evitarfa la necesidad de cirugfa vascular de
alto riesgo en estos nifos.

TumoR DE WILMS DEL ADULTO : TRATAMIENTO
CON PROTOCOLOS PEDIATRICOS
M Gonzalez?, S. Martinez?, A. Fernandez-Teijeiro?, I. Astigarraga?,
A Navajas?, ]. Padilla® y B. Eizaguirre®

aUnidad de Oncohematologia Pediatrica. *Servicio de Urologia.
‘Departamento de Anatomia Patolégica. Hospital de Cruces. Baracaldo.
Vizcaya. Espana.

Introduccién: El tumor de Wilms (TW) es raro en la edad
adulta y por ello con frecuencia no se considera en el diagnds-
tico diferencial de una masa renal objetivada en pacientes ma-
yores.

Objetivos: Revision de los pacientes mayores de 14 afios
diagnosticados de TW con objeto de analizar la presentacion cli-
nica, el tratamiento y la evolucion.

Métodos: Estudio retrospectivo de los pacientes adultos diag-
nosticados de TW en nuestro hospital durante los ultimos
10 anos. Revision de las historias clinicas para la recogida de da-
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tos clinicos: edad, estadificacion, histologfa, diagndstico, cirugia,
quimioterapia, evolucién y supervivencia.

Resultados: Dos pacientes (0,002 %) de los 745 atendidos por
una masa renal en el servicio de urologfa de nuestro hospital du-
rante los ultimos 10 afios fueron diagnosticados de TW.

La primera paciente, de 16 afos, ingres6 por fiebre y pola-
quiuria pero presentaba una historia de dolor localizado en el
flanco derecho de 8 meses de evolucién. La ecografia demostrd
una masa renal y la nefrectomia confirmé el diagnéstico de TW
estadio I de histologfa intermedia. Tras completar la quimiotera-
pia poscirugia de acuerdo con el protocolo SIOP-2001 para el
estadio I, la paciente contintia en remisién completa después
de un afo de seguimiento.

La segunda paciente, de 33 afos, referia dolor lumbar du-
rante los tltimos 2 meses. La ecografia y la TC demostraron una
masa renal derecha y la biopsia percutdnea confirmé el diag-
noéstico de TW. Dada la presencia de metastasis pulmonares re-
cibi6 quimioterapia precirugia de acuerdo con el protocolo
SIOP-2001 para el estadio IV. Con buena reduccion tumoral y
desaparicion de las metdstasis pulmonares, la nefrectomia con-
firmo el diagnéstico de TW epitelial estadio I. En la actualidad la
paciente continua la quimioterapia poscirugfa segtin el protoco-
lo referido.

Comentarios: A pesar de su rareza, el tumor de Wilms de-
berfa ser considerado en el diagndstico diferencial de toda masa
renal en la edad adulta. Puesto que los protocolos pediatricos vi-
gentes, estratificados segtin estadificacién, han demostrado una
reconocida mejoria, no sélo en supervivencia sino también en
las secuelas a largo plazo, los pacientes adultos pueden benefi-
ciarse asimismo de estas estrategias. Se deberfa estimular la co-
laboracién estrecha entre los especialistas pedidtricos y los de
los adultos con objeto de conseguir el maximo beneficio en la
supervivencia y calidad de vida de los pacientes.

TUMOR RABDOIDE RENAL CON METASTASIS CEREBRALES
A Roca, M. Guibelalde, N. Nieto, M. Cafiellas, M. Tlull,
M. Herrera, ]. Bregante y ].M. Romén

Hospital Son Dureta. Palma de Mallorca. Oncologia Pediatrica. Espafia.

Introduccién: El tumor rabdoide renal es uno de los tumores
mas agresivos y letales en pediatria. Se considera una entidad di-
ferente al tumor de Wilms (TW). Existe una clara asociacion en-
tre el tumor rabdoide renal y tumores metacrénicos en el siste-
ma nervioso central. Presentamos un caso de tumor rabdoide
renal.

Caso clinico: Lactante varén de 4 meses de edad, con diag-
nostico prenatal de hydrops fetalis. Nace a las 34 semanas de
gestacion con un derrame pleural bilateral y taquicardia paro-
xistica supraventricular. Alos 4 meses de edad consulta por he-
maturia.

Pruebas complementarias: Eco y TC abdominal: masa
2 x 3 cm en rifién izquierdo. TC tordcica: cuatro nédulos en base
pulmonar izquierda. Eco testicular: hidrocele bilateral. Eco ce-
rebral: normal. DMSA: normal. Funcién renal: normal. Se pro-
cede a nefrectomia izquierda, el estudio anatomopatoldgico de-

An Pediatr (Barc) 2004;60(2):194-205

203



XXV Reunién Nacional de la SEOP

204

muestra tumor rabdoide renal. Se inicia tratamiento quimiote-
répico con ciclos alternantes de ICE-VDC (ifosfamida, carbopla-
tino, etopédsido, vincristina, doxorrubicina, ciclofosfamida).
A pesar de dicho tratamiento se constat6 progresién de la en-
fermedad con aumento de las metdstasis pulmonares, apariciéon
de metastasis cerebrales y de masa retroperitoneal. Fallece a los
4 meses del diagnéstico.

Discusién: Aunque en las ecografias renales seriadas reali-
zadas en el periodo neonatal no se objetivé ninguna tumoracién
renal, se han descrito tumores renales que se manifestaron en
la época neonatal como hydrops fetalis.

Aunque el nefroblastoma es el tumor renal mas frecuente, en
menores de 6 meses y, sobre todo, si se acomparian de otros
tumores sincrénicos debemos pensar en otras entidades como el
tumor rabdoide renal. No existen evidencias citogenéticas que lo
relacionen con el TW.

Aproximadamente el 10-15 % de los pacientes con tumor rab-
doide renal presentan tumores sincronicos o metacrénicos ce-
rebrales. No existe en la actualidad un tratamiento eficaz.

Conclusiones: En el diagnéstico etiologico del hydrops feta-
lis deberian incluirse pruebas de imagen para descartar un tu-
mor renal.

En nifios menores de 6 meses la asociaciéon con otros tumores
sincrénicos es frecuente. La supervivencia en menores de un
afio y con metdstasis o tumores metacrénicos cerebrales es anec-
dotica.

TumoR DE WILMS EXTRARREN AL
M.C. Escudero?, S. Fernandez-Plazab, A. Pérez-Martinez>,
N. Martin®, M. Gonzalez-Vicent?, J. Sevillab, L. MaderoP
y T. Contra®

Hospital General Universitario de Albacete. "Hospital Universitario
del Nifio Jestis. Madrid. Espafia.

Introduccién: El nefroblastoma es el tumor renal maligno
més frecuente en la infancia. Su presentacién extrarrenal es ex-
cepcional y se suele localizar a nivel retroperitoneal e inguinal.
El origen de estos tumores es desconocido. En algunos casos
aislados se ha encontrado tejido teratomatoso en el tumor por lo
que se ha postulado que estos tumores asientan en teratomas o
en restos de tejido renal embrionario ectépico. Presentamos
2 pacientes con tumor de Wilms (TW) extrarrenal ambos diag-
nosticados tras reseccién quirtirgica del tumor y con una buena
evolucién clinica tras tratamiento quimioterapico.

Nifio de 4 afos de edad que ingresa en septiembre de
1993 por dolor en flanco derecho y signos de irritacién perito-
neal. Se realiz6 laparotomia, observandose una apéndice normal
y la presencia de numerosas adenopatias mesentéricas. A la
72 h, comienza de nuevo con clinica de dolor, distensién abdo-
minal y vomitos. En la ecografia y la TC abdominal se detecta
una masa capsulada de 12 cm de didmetro a nivel suprarrenal
con zonas de necrosis que desplaza sistema pielocalicial. Se des-
cartd neuroblastoma tras realizar los siguientes estudios: cateco-
laminas en sangre y orina, biopsia bilateral de médula 6sea,
gammagrafia con metayodobencilguanidina y gammagrafia
Osea. Se realizo la exéresis de la tumoracién suprarrenal cuyo
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analisis histologico fue compatible con tumor de Wilms de bajo
grado histolégico. Se inici6 tratamiento segtn el protocolo
SIOP-9 estando en la actualidad tras 9 afos del diagnéstico en
remisién de su enfermedad.

Nifio de 3 anos de edad que ingres6 en diciembre de 1998
por tumoraciéon abdominal detectada de forma casual por su pe-
diatra en un reconocimiento rutinario. Se realizé ecografia y TC
abdominal donde se observa una masa de 14 x 12 X 7 ¢cm retro-
peritoneal con zonas de aspecto quistico. La TC toracica y serie
6sea normales. Se realiza extirpacion de la masa cuyo analisis
histologico es compatible con nefroblastoma anaplésico y
el andlisis de liquido peritoneal positivo para células tumorales.
Recibié tratamiento quimioterdpico segtin protocolo de la
SIOP-93 estadio III y altas dosis de quimioterapia con rescate
con progenitores hematopoyéticos.

S6lo hemos encontrado en la literatura 56 casos de nefroblas-
tomas extrarrenales lo que demuestra la rareza de estos tumores,
siendo ademas la localizacién suprarrenal excepcional. La ciru-
gia de estos tumores es diagndstica y la base del tratamiento. Los
protocolos de quimioterapia empleados deben ser los mismos
que los del TW renal.

SARCOMA RENAL DE CAULAS CLARAS. NULA RESPUESTA
A QUIMIOTERAPIA PREOPERATORIA
J.L. Alcaraz?, E. Llinares®, M. Marco®, M. Bermudez?, J.L. Fuster® y
J.I. Ruiz JiménezP

aUnidad de Hematoncologia Pedidtrica. "Unidad de Cirugia Peditrica.
Hospital Virgen de la Arrixaca. Murcia. Espana.

Introduccién: El sarcoma renal de células claras constituye
el segundo tumor renal maligno primario en la infancia, repre-
sentando el 4-5 % de los casos. Tiene un comportamiento local
agresivo, con mayor tasa de recaidas y mortalidad que el tumor
de Wilms. Su capacidad metastasica incluye cerebro, pulmén,
hueso, higado y ganglios linfticos, pudiendo aparecer de forma
tardfa tras la nefrectomfa. El tratamiento 6ptimo de estos tumo-
res incluye poliquimioterapia (asociando antraciclinas), cirugfa y
radioterapia. La supervivencia en distintas series oscila entre el
60-70 %, llegando hasta el 90 % para los estadios I. Presentamos
un caso de sarcoma renal de células claras con mala respuesta
a quimioterapia preoperatoria.

Caso clinico: Nifio de 3 afos que consulta por sindrome fe-
bril de 2 dias de evolucién, asociando nduseas y dolor abdomi-
nal en mesogastrio. Pérdida de peso no cuantificada, estrefii-
miento y decaimiento acompanantes. En la exploracion fisica
destacaba masa visible a la inspeccién en mesogastrio e hipo-
condrio izquierdo. A la palpacién se aprecia una masa de con-
sistencia aumentada no pétrea de aproximadamente 10 cm de
didmetro mayor y no cruza linea media, dolorosa a la palpacion.
En los estudios de imagen (TC y eco) presenta una masa de
12 cm de didmetro que ocupa todo hemiabdomen izquierdo y
depende de polo renal superior izquierdo. La TC pulmonar es
normal. El hemograma, bioquimica plasmatica, funcion renal
completa, enolasa y coagulacién resultan normales. Se constat
hipertension arterial precisando tratamiento con nifedipino y
captopril. Se incluy6 en protocolo SIOP 93-01 para tumores re-
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nales, y sin realizar estudio anatomopatolégico previo, se admi-
nistra tratamiento quimioterdpico con vincristina y actinomici-
na D durante 4 semanas. En el estudio de imagen prequirtirgico
se objetiva tumoracién de 16 cm de didmetro mayor con claro
crecimiento respecto estudio previo. Se somete a nefrectomia iz-
quierda, extirpdndose un voluminoso tumor de 1.850 g en blo-
que. El diagnostico anatomopatolégico es de sarcoma renal de
células claras, con un estadio posquirtirgico II. Se completo es-
tadificacién posquirtirgica con gammagrafia 6sea con tecnecio
99 y TC cerebral con contraste que resultaron normales. Se ad-
ministra quimioterapia posquirdrgica con VP-16, CBP, IE, Epi du-
rante 34 semanas, y con radioterapia local concomitante segin
protocolo. El tratamiento resulté bien tolerado, y como tnica se-
cuela presenta minima insuficiencia renal. Actualmente se en-
cuentra asintomdtico y libre de enfermedad con un tiempo de
seguimiento de 48 meses.

Discusién: 1. El sarcoma renal de células claras es un tumor
poco frecuente en la infancia de gran agresividad local y metas-
tasica. En nuestro caso no objetivamos respuesta alguna a qui-
mioterapia preoperatoria. 2. Un tratamiento multimodal consi-
gue la curacién en la mayoria de los casos localizados al
diagndstico. 3. Es preciso un seguimiento clinico y de imagen
prolongado por la posibilidad de recaida metastdsica tardia.

TumoRr bE WILMS CON MARCADO AUMENTO DE ENOLASA
NBEURONAL ESPECIFICA SERICA
C. Esquembre?, M. Tasso?, C. Moscard6® y A. PayaP

aUnidad de Oncologfa Pedidtrica. PServicio de Anatomia Patolégica.
Hospital General Universitario de Alicante. Espana.

Introduccién: El diagnostico diferencial de los tumores re-
troperitoneales pedidtricos puede ser dificil, sobre todo cuando
las imdgenes obtenidas por eco, TC y RM son dudosas. El tu-
mor de Wilms (TW) suele tener un comportamiento radioldgico
tipico, que permite el diagnéstico por imagen en la mayoria de

00

los casos. Para el diagnéstico diferencial con el neuroblastoma
se aconseja sin embargo la determinacion de marcadores de
neuroblastoma (catecolaminas en orina de 24 h, enolasa, etc.).
Presentamos un caso de TW con aumento importante de enola-
sa sérica que obligd a biopsia percutdnea para confirmacién
diagnostica.

Caso clinico: Se trata de un nifio de 3 afos de edad, remiti-
do a nuestro centro por hematuria asociada a masa en fosa renal
izquierda en febrero de 2003. A la exploracién clinica destaca-
ba la presencia de una gran masa abdominal en flanco izquier-
do. Los estudios de imagen (ecograffa, TC con contraste), con-
firmaron la presencia de una masa de 10,5x8,5x7,7 cm
intrarrenal, heterogénea, con distorsion de estructuras renales,
sin adenopatias ni afectacién vascular. Se procedio a estudio de
catecolaminas en orina de 24 h segtin protocolo y se solicité
analitica entre la que se incluia la determinacion de ENE, ini-
cidndose tratamiento como TW con vincristina mds actinomici-
na D segtn protocolo SIOP 2001. Por encontrar ligera eleva-
cién de dopamina en orina junto con ENE sérica de 140 ng/ml,
decidimos realizar biopsia mediante punciéon con aguja gruesa
y estudio con 123-I-MIBG, para descartar un neuroblastoma. La
gammagraffa con MIBG resulté negativa, mientras que la biopsia
confirm6 la presencia de un TW con alta positividad para eno-
lasa (50-75 %).

Discusién: Los marcadores tumorales son ttiles para el estu-
dio y seguimiento clinico evolutivo de numerosos tumores. Al-
gunos son especificos, mientras que otros deben ser interpreta-
dos en el contexto clinico adecuado. La presencia de ENE en el
estudio inmunohistoquimico de los TW es relativamente fre-
cuente de forma focal, siendo muy poco frecuente su presencia
de forma difusa. Aunque estd descrita en la literatura, resulta una
rareza encontrarla elevada de forma inequivoca en la determi-
nacién sérica de ninos con TW, obligando en dichos casos a es-
tudios invasivos para confirmaciéon diagndstica.
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