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Reporte de un caso
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Resumen

Se presenta el caso de un lactante varon de 1 afio 9
meses de edad que consulté por dolor abdominal
encontrandose al examen clinico una masa abdominal. Se le
efectuaron estudios de laboratorio incluyendo marcadores
tumorales que fueron de rango normal, radiologia simple de
abdomen asi como ecografia abdominal y TAC abdominal que
mostraron una tumoraciéon mixta con componente basicamente
quistico sin calcificaciones, de localizacion retroperitoneal en
el espacio paracavo y adyacente al rifion derecho al que
comprime y desplaza en sentido posterior y caudal causandole
moderada hidronefrosis asi como desplazamiento medial de la
cabeza del pancreas y duodeno. Se resecd el tumor en su
totalidad demostrando el estudio anatomopatoldgico se trataba
de un Tumor de Wilms extrarenal. Recibié un ciclo de
quimioterapia con Vincristina y Actinomicina D. A la fecha
tiene mas de seis aflos de seguimiento, los estudios por
urotomografia demuestran normalidad de ambos rifiones y total
ausencia de presencia tumoral encontrandose totalmente libre
de molestias. EI Tumor de Wilms es el tumor maligno
urogenital mas frecuente de la infancia " sin embargo su
localizacion extrarenal es extremadamente rara excluyendo
por definicion la presencia de un tumor renal primario
(8678812181720 " pyeden ser componentes de otros tumores
generalmente teratomas o ser lesiones aisladas que se originan
de elementos del mesodermo primitivo tales como restos de los
cuerpos de Wolffian y del blastema mesonéfrico """, Se
localiza con mayor frecuencia en el retroperitoneo habiéndose
publicado casos de presentacion en region inguinal, utero,
testiculos, region lumbosacra y sacrocox1gea Mo 1910).
recomendandose en su manejo seguir los mismos protocolos de
los tumores de Wilms intrarenales sobretodo los de formas
quisticas, de buen prondstico "%,

Presentacion del caso

Paciente de sexo masculino de 1 afio 9 meses de edad
que es derivado con el diagnostico de abdomen agudo por dolor
abdominal y fiebre, encontrandose al examen clinico la
presencia de una masa en el hipocondrio derecho. No tiene
enfermedades previas con el antecedente de que el padre 6 afios
antes recibio tratamiento por un Ca testicular. Al parecer los
primeros sintomas del paciente inician 24 horas antes con

fiebre, malestar general y aparente dolor abdominal. Bebé
eutrdfico con 13 kilos de peso corporal y temperatura rectal de
38.6° C la que desciende a cifras normales inmediatamente
después de la cirugia. Al examen clinico preferencial se
encuentra a la palpacion del abdomen una masa que abarca el
hipocondrio y flanco derechos y pasa la linea media, de
consistencia dura, bien delimitada, sin nodulaciones en su
superficie y muy poco mévil. No se encuentran adenopatias,
inguinales, axilares ni cervicales. El hemograma muestra
16,700 leucocitos con 1 abastonado y 61 segmentados,
3'800,000 hematies, el hematocrito de 30.1% con 10 grs. de
hemoglobina. Grupo sanguineo A1 Rh Negativo, la Proteina C
Reactiva (PCR) 18.1 y examen simple de orina normal.
Marcadores tumorales en rango normal, Acido Vinilmandélico
(AVM) en orina de 24 horas 1.5 mgrs., el Antigeno para
Carcinoma Embrionario (CEA) 1.18 ng/mL y Alfa-
Fetoproteina (AFP) 1.0 ng/mL. La radiografia simple de
abdomen de pié mostr6 una masa redondeada con posible
apariencia quistica sin calcificaciones, localizada en el
hipocondrio y flanco derechos, que pasa la linea media
desplazando el contenido gaseoso intestinal hacia laizquierda y
arriba. En la Ecografia Abdominal se aprecio la presencia de
una tumoracion compleja, predominantemente quistica, sin
calcificaciones, dependiente del compartimiento para renal
anterior de retro peritoneo con crecimiento a la derecha de la
linea media y que condiciona deslizamiento del rifion del
mismo lado en sentido posterior y caudal con igual
desplazamiento de los vasos renales y pelvis renal asociado a
hidronefrosis renal derecha sin atrofia parenquimal. La
tumoracion presenta contenido que forma nivel hidrohidrico,
tiene paredes avasculares bien delimitadas y mide 8.9, 7.1, y
7.2, cm. de longitud y didmetros anteroposterior y transverso.
Condiciona deformacion de la cortical del polo superior del
rifion derecho y desplazamiento en sentido medial de la cabeza
del pancreas y duodeno que obliga a descartar se trate de
patologia mesentérica o duplicacién duodenal. Seglin éste
estudio la posibilidad de neuroblastoma variedad quistica o
patologia dependiente del rifién derecho eran alejadas al igual
que patologia dependiente de alteraciones congénitas del arbol
biliar (Figs.lay 1b).

El Ecodoppler mostrd la vena cava inferior comprimida
en sentido posterior sin invasiéon tumoral asi como
desplazamiento no invasivo de los vasos renales no
encontrandose compromiso de las estructuras vasculares del
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anterior de retroperitoneo a la derecha de la linea media que desplaza el rifén
del mismo lado en sentido posterior y caudal y desplaza caudalmente los vasos y
pelvis renales.

ligamento hepatoduodenal. La Tomografia Axial
Computarizada (TAC) abdominal realizada antes y después de
administrar contraste no iénico endovenoso confirmé la
presencia de una formacién mixta, de paredes gruesas, con
componente basicamente quistico y formaciones sélidas
murales de morfologia lobulada siendo el grosor de la pared de
3 a4 mm. Se localiza en el espacio paracavo del retroperitoneo
desplazando el rifion derecho hacia fuera y atras condicionando
hidronefrosis ipsilateral asi como disminucién en la
concentracion del yodo. Desplaza el uréter hacia fuera y no
condiciona infiltracion de las estructuras vasculares
adyacentes. No presenta calcificaciones intratumorales no
descartandose pueda tratarse de un Teratoma quistico o un
Nefroblastoma quistico (Fig. 2). La Tomografia Elicoidal
Multicorte (TEM) pulmonar fue totalmente negativa. Con el
diagnostico de Tumor Retroperitoneal con etiologia a
determinar se intervino al bebé. Bajo Anestesia General se
practico incision transversa supraumbilical derecha. Abierto el

peritoneo se encuentra tumoracion de superficie lisa, que
incorpora, comprimiéndolo en su capsula anterior, al apéndice
cecal como parte de un ciego alto, subhepatico malrotado.

desplaza rifién derecho hacia afuera y atras sin comprometer estructuras
vasculares adyacentes.

Se practica maniobra de Kocher amplia, se libera el
apéndice cecal y para no contaminar el campo operatorio se lo
elimina invaginandolo a la luz cecal. Se libera el tumor del
rifion y uréter derechos asi como de los vasos del hilio renal en
su cara posteroexterna. Se libera la cabeza del pancreas
adherida al tumor en toda su extension anterolateral izquierda
asi como del ligamento hepatoduodenal, disecandolo
finalmente de sus relaciones laxas en su cara posterior con la
vena cava inferior. Se extirpa el tumor completo y en su
totalidad. Se efectia revision encontrando un solo ganglio en el
mesenterio ileocecoapendicular que se extirpd y cuyo
resultado anatomopatolégico fue de hiperplasia linfoide
reactiva (no tumoral), no encontrando posibles restos
tumorales. Se constato integridad del rifién y uréter derechos.
Se reviso la hemostasia y se efectud cierre de herida operatoria
por planos.

En el post operatorio se mantuvo una cifra permanente
de hemoglobina en el orden del 11.7 gr%, fue realimentado con
liquidos claros a las 24 hrs. y a las 48 hrs. dieta usual. La fiebre
desapareci6 y fue dado de alta al PO4. El tumor extirpado
midié 11.67 x 9.50 cm. Con un peso de 266 grs. superficie
externa lisa, brillante, color grisaceo, al corte fluy6 abundante
liquido turbio, su superficie interna trabecular con dos
conglomerados nodulares midiendo el mayor 3 x 1.5 x 1.3 cm.
de consistencia blanda (Figs. 3 y 4). El estudio
Anatomopatoldgico mostré tratarse de una lesion quistica sin
evidencia de areas sélidas con espacios revestidos por epitelio
plano simple acolumnar, los septos compuestos por un estroma
laxo poco celular conteniendo grupos de blastoma renal y
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Figura 3 y 4. Pieza operatoria que muestra tumoracién quistica en dos conglomerados no evidenciandose al corte areas solidas.

parénquima renal inmaduro similar al parénquima fetal sin A los cinco dias de la intervencion quirirgica se
evidenciar anaplasia que correspondié a un Nefroblastoma practicé un estudio urotomografico que mostr6 leve
Quistico Parcialmente Diferenciado (Tumor de Wilms), es  hidronefrosis derecha asociada a una muy leve deformidad de
decir, Tumor de Wilms Extrarenal (Figs. 5,6,7,8,y9). la superficie medial del rifién ipsilateral sin observarse
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lesiones focales en ambos parénquimas renales. No se
encontraron restos proliferativos en el lecho quirargico. El
resto del urotomograma fue de aspecto normal. El nifio recibio
a los diez dias de la cirugia tratamiento quimioterapico
consistente en una serie de seis semanas con Vincristina y
Actinomicina D. Luego de mas de seis afios de la cirugia se
encuentra totalmente libre de recidivas o molestias.

Discusion

El Tumor de Wilms es el tumor maligno urogenital mas
frecuente de la infancia ", afectando en el 5% de los casos
ambos rifiones simultdneamente ), sin embargo, su
localizacion extrarenal es extremadamente rara excluyendo por
definicion la presencia de un tumor renal primario “**7.
Andrews ® en Estados Unidos entre 1980 y 1986 solo encontré
8 casos de Tumor de Wilms extrarenal en el Estudio Nacional
de Tumor de Wilms ™, (87.5%) de los cuales presentaron
histologia favorable. Yunus © en una revision de la literatura en
el 2003 solo hallé 72 casos publicados y en nuestro medio no
hemos encontrado publicaciones sobre Tumor de Wilms
Extrarenal. Debido a la rareza en su presentacion la mayor parte
de las publicaciones se refieren solamente a casos aislados o
reunidos de diferentes Centros Médicos “7**'2"*'"#" pyeden
ser componentes de otros tumores generalmente teratomas o
tratarse de lesiones aisladas que se originan de elementos del
mesodermo primitivo tales como restos de los cuerpos de
Wolffian y del blastema mesonéfrico “*'"'?. Se localiza con
mayor frecuencia en el retroperitoneo habiéndose publicado
casos de presentacién en ovario, utero, regidon inguinal,
testiculos y regiones lumbosacra y sacrocoxigea ”""*"1>"® gy
presencia en riflones en herradura es de significacion
estadistica """*" y posiblemente se deba a su origen de tejido
primitivo del mesodermo como restos mesonéfricos y no de
remanentes metanéfricos """*" lo que explica sus
localizaciones extra abdominales "*™*'*"® Hay quienes piensan
deriven de blastemas metanéfricos ectopicos lo que se
desvirtua por la presencia de tumores de posicion cefalica al

I (17,18) . . "
rifion . Sin embargo algunos casos tienen un patron

histolégico trifasico con blastoma, tiibulos y estroma primitivo
lo que condiciona que el tumor tenga elementos hetrerogéneos
como musculo estriado, cartilago, huesos, tejido adiposo,
elementos neurales y epitelio glandular escamoso que al
constituir mas del 50% del tumor reciben el nombre de Tumor
de Wilms Teratoide ***".

Otros autores asumen se deba a la desdiferenciacion de
células diferenciadas y segun la teoria de Connheim, la
permanencia de células con potencial embrioldgico pueden
formar tumores en cualquier sitio y en cualquier momento
182020 1 as formas quisticas, como ¢l caso que presentamos,
tienen mejor pronéstico que las solidas "*?, reportandose que
el Tumor de Wilms Extrarenal tiene las mismas posibilidades
que los tumores de Wilms intrarenales de sufrir recidivas
locales o metastasis a distancia y se comportan, segun el
estadiaje, igual que su equivalente intrarenal por lo que deben
manejarse siguiendo los mismos protocolos que logran largas
sobrevidas sin recidivas ni secuelas ""**#**) Como en nuestro
paciente, Coopes *” y Rojas *” encuentran una sobrevida
mayor a los 2 afios de seguimiento sin signos de recidivas en
mas del 82% de los casos. El diagnostico debe hacerse por la
interpretacion clinica y los estudios por imagenes en los que se
indagaran los aspectos que puedan diferenciarlos del Tumor de
Wilms intrarenal, los neuroblastomas, los rabdomiosarcomas,
las duplicaciones quisticas y los linfangiomas quisticos
mesentéricos e intestinales *'*"*"?" Con frecuencia se
diagnostican luego de la intervencion quirurgica por el estudio
histopatoldgico y en algunos casos, por ausencia de sintomas
definidos, pueden encontrarse en estadios avanzados de la
enfermedad "*%***". Mount * efectué al parecer la primera
descripcién por microscopia inmunoelectronica de la
ultraestructura detectando filamentos de proteinas intermedias
llamados vimentina y citoqueratina asi como el antigeno de la
membrana epitelial (EMA). La demostracion de la
coexistencia de vimentina y citoqueratina en la misma célula
blastica asi como el hallazgo de desmosomas en la misma
célula con filamentos intermedios de vimentina, sugiere una
relacion entre estroma, blastema, y el epitelio igual al

encontrado en el tumor de Wilms renal %",
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