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RESUMEN

En el periodo comprendido en-
tre 1971 y 1985, se encontraron 51
pacientes con diagnostico de tumor
de Wilms. Al revisarlos, un caso co-
rmespondia a nefroma quistico benig-
no y fue excluido. De los 50 restan-
tes, 29 se localizaron en el rinén de-
recho, 20 en el izquierdo y uno fue bi-
lateral. Usualmente fueron tumores
grandes, con un diametro promedio
de 15 a 20 cm. La evaluacion de la ex-
tension del tumor, demostréo que
usualmente se extiende a la pelvis re-
nal, lo mismo que a los vasos rena-
les. La capsula del tumor se rompid
en el transoperatorio en 7 oportuni-
dades. Solamente se resecaron gan-
glios linféaticos en 16 pacientes y dos
tenian metastasis. Hubo cuatro con
blastoma nodular renal, uno de los
cuales fue catalogado como nefro-
blastomatosis. Esta lesibon se consi-
dera preneoplasica. En cinco hubo
malformaciones asociadas.

Cuarenta y cuatro presentaron
la histologia tipica del tumor de
Wilms. Nueve tenian histologia des-
Jfavorable, cinco con anaplasia y 4
con tumor rabdoide maligno, tres no
se pudieron clasificar. No se encon-
traron casos de sarcoma de células
claras. Se calculd una incidencia de
0.55 por cien mil habitantes por
ano, que es similar a la de otros pai-
ses.

SUMMARY

From 1971 to1985, there were
51 patients with Wilm’'s tumor at
the Hospital Nacional de Ninos.
The analyses showed that one case
corresponded to a bening cystic
nephroma and was excluded.
Twenty nine, out of 50, were right,
20 were left and one was bilateral.
The tumor mass was usually large,
with an average diameter between
15 and 20 cm. One corresponded to a
benign cystic nephroma. The eva-
luation of tumor extension showed
that the tumor usually extended up
to the renal pelvis, and to the renal
vessels in 4%. The capsule of the tu-
mor was tom during the surgical
procedure in 7 patients. There were
metastasis in two out of sixteen pa-
tients in which the lymph nodules
were resected. There were 4 with re-
nal nodular blastema, one of which
corresponded to nephroblastomato-
sis. This lesion is considered prene-
oplastic. In 5 there were associated
malformations.

Forty four revealed the usual
histology of Wilm’s tumor, nine
showed an unfavorable histology: fi-
ve with anaplasia and 4 with malig-
nat rhabdoid tumor, and three were
not classificable. There were no ca-
ses of clear cell sarcoma. An inci-
dence of 0.55 cases per 100.000 inha-
bitants per year was calculated simi-
lar to chose of other countries.
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INTRODUCCION
Los tumores renales en los nifios son relati-
vamente poco frecuentes, sin embargo constitu-
yen un reto para el patélogo ya que existen toda-
via muchas interrogantes en cuanto a su clasifi-
cacion, nomenclatura, histogénesis y el signifi-
cado prondstico de su histopatologia (2).

El tumor de Wilms es el tumor renal mas fre-
cuente en la edad pediatrica y es uno de los princi-
pales diagnosticos a considerar en un nifio con
una masa abhdominal, después de los linfomas y
los neuroblastomas (20, 21). En Costa Rica se
han presentado alrededor de 3 casos nuevos por
ano (21).

El tratamiento y el pronéstico de este tumor
se ha modificado en los ultimos 30 arios (7). En
nuestro medio, en los afnos anteriores a 1964 la
sobrevida a 10 anos era del 10%, en la actualidad
el 73% de un grupo de 48 pacientes se encuentran
vivos a los 84 meses (22,23).

El tumor de Wilms representa un problema
complejo para los histopatoélogos, al tratar de co-
mrelacionar su estructura con su historia natu-
ral, va que se trata de una neoplasia embriona-
ria, mixta, constituida por lo menos por tres
componentes: blastema, epitelio y estroma. Me-
diante estudios cooperativos, en los que se han
acumulado gran cantidad de casos, ha sido posi-
ble establecer criterios de valor pronéstico, co-
mo por ejemplo la anaplasia y las variantes sar-
comatosas: el tumor rabdoide maligno y el sarco-
ma de células claras, que se asocian a mal pro-
ngstico (2,3.4,12,14,16,25,26).

En nuestro pais Lobo y cols. (20-21) han lle-
vado a cabo varios esquemas de tratamiento en
pacientes con este tumor, sin embargo, en ningu-
no de ellos se han utilizado los nuevos criterios
surgidos de los estudios cooperativos (2,3,4). El
proposito del presente trabajo es el de hacer un
estudio retrospectivo, desde el punto de vista his-
topatologico basados en 50 casos, con el objeto
de estudiar sus variaciones, encontrar los crite-
rios de valor pronostico y compararlos con los
de la literatura.
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MATERIAL Y METODOS

Se revisé el archivo del Departamento de Pa-
tologia del Hospital Nacional de Ninos Dr. Car-
los Saenz Herrera, desde 1971 hasta 1985, con el
objeto de localizar los casos diagnosticados co-
mo tumor de Wilms. Una vez localizados, se hizo
una revisién de la descripcién macroscépica,
anotando datos generales como dimensiones, pe-
so, color, consistencia, presencia de necrosis he-
morragica, etc., los cuales se anotaron en una ho-
ja de datos que incluy6 61 variables. Se enfatizo
en la extensiéon del tumor, en especial en infiltra-
cion de la capsula, de los vasos renales, presen-
cia o ausencia de ganglios linfaticos, y extension
a la pelvis renal y a las caracteristicas de la gra-
sa perirrenal. Ademds, se consigné la presencia
de blastema renal (5,6), de malformaciones rena-
les asociadas y si existi6 tratamiento previo a la
reseccion. El analisis histopatolégico se consig-
né en una hoja de datos que incluyé 37 varia-
bles, en las que se evalu6 el porcentaje de los com-
ponentes usuales como: blastema, epitelio y es-
troma; la presencia de anaplasia, definida de
acuerdo con los criterios de Beckwith, (4) a saber:
aumento de volumen de los niicleos de las c€lulas
del blastema, epitelio o estroma, de por lo menos
tres veces, comparados con los nucleos de las cé-
lulas adyacentes del mismo tipo (exceptundo las
células del musculo estriado); hipercromatismo
obvio de los nucleos aumentados de volumen y
mitosis multipolares; patrones histologicos espe-
ciales como el tumor rabdoide maligno (16) o el
sarcoma de cé¢lulas claras (17), y tejidos asocia-
dos como epitelio epidermoide, cartilago, neuro-
nas, etc.

Al final se efectud una clasificaciéon de la ex-
tension del tumor y de sus caracteristicas histo-
logicas.

Datos clinicos han sido publicados con ante-
rioridad (23) y solo se hara una breve mencién de
los mas importantes.

RESULTADOS
En los archivos del Departamento de Patolo-
gia del Hospital Nacional de Nifios Dr, Carlos Sa-
enz Herrera, en el periodo comprendido entre
1971y 1985 se encontraron 51 casos diagnostica-
dos como tumor de Wilms. La revision de las des-
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CUADRO 1
DISTRIBUCION DE LA EXTENSION DEL TUMOR DE WILMS

sitio Infiltrado | Rota infiltrada NE* Total |
Capsula 9 7 30 5 50
Pelvis renal 29 - 12 10 50
Grasa perirrenal ] - 39 7 50
Vasos 16% - 23 12 50
**Venarenal 11 * No establecido

Arteriarenal 4
Venay arteria 1

cripciones macroscopicas demostré que estos tu-
mores usualmente son de gran tamano, con un
diametro mayor que en promedio estuvo en 18
cm. con una variabilidad de 8 a 27 em y un peso
promedio de 834 g.; deforman el aspecto externo
del rifién, estan delimitados por una capsula de
tejido fibroso blanquecino. La superficie de cor-
te mosiré que el parénquima tumoral usualmen-
te es blanquecino, gruesamente lobulado, con fre-
cuentes zonas de necrosis, hermnorragia y degene-
racién quistica (figura 1). Un caso estaba consti-
tuido por gran cantidad de guistes y muy escasas
areas solidas por lo que fue catalogado como un
nefroma quistico (11) considerado como una neo-
plasia benigna y por lo tanto se excluyo de esta re-
vision.

La evaluacién de la extension del tumor
(cuadro 1) demostro que frecuentemente se ex-
tiende a la pelvis renal (70.7%), con infiltracion
de la grasa vecina; en once casos la vena renal
(28.2%) y en 4 la arteria (10.3%) y en uno ambos
vasos, estuvieron infiltrados por tumor, lo cual
es un dato de valor pronéstico muy valioso. La
capsula del tumor (19.6%) y la grasa perirrenal
que se resecd en el momento de ia nefrectomia
(11.4%) le siguieron en frecuencia; sin embargo
la primera se rompié en el transoperatorio en 7
casos lo que condujo a una ubicacién en un esta-
dio de peor prondstico. Unicamente en 16 se ob-
tuvieron ganglios linfaticos, de los cuales dos
mostraron metastasis. El analisis del parénqui-
ma renal no infiltrado por el tumor revelé que
en cuatro habia blastema renal metanéfrico, con-
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FIGURA 1: Aspecto macroscopico del tumor de Wilms. ‘Tumo
racion de gran tamafo con zonas de necrosis y hemorragia,
degeneracion quistica que destruye parcialmente el rinén.
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FIGURA 2: Blastema nodular renal. Notese a nivel de la corte-
zala presencia de grupos de células que la sustituyen parcial-
mente. (Hematoxilina y eosina 100x).

siderado como una lesién preneoplasica (6) y
constituido por nédulos, usualmente corticales,
formados por células indiferenciadas, de nucle-
os basofilos y escaso citoplasma (figura 2). Uno
de los casos [ue bilateral y afectaba la mayor par-
te del parénquima renal por lo que se considero
como una nefroblastomatosis (18). Veintinueve
se localizaron en el rinon derecho y 20 en el iz-
quierdo, uno fue bilateral.

Cinco pacientes presentaron gigantismom
hemihipertrofia, coartacion de la aorta, hipospa-
diasy criplorquidea, respectivamente.

La revision histolégica revelé que, de los 50
tumores treinta y siete correspondian al tumor
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FIGURA 3: Aspecto del tumor de Wilms “clasico”, constituido
por masas nodulares compactas que corresponden al blaste-
ma; formaciones tubulares embrionarias que forman el com-
ponente epitelial y ambos rodeados porel estroma de eélulas
fusocelulares (Hematoxilina y eosina 100x).

de Wilms clasico, o sea una neoplasia constitui-
da por tres componentes: blastema, estroma y
epitelio. Los elementos blastematosos estaban
formados por grupos de células pequenas, muy u-
nidas entre si, de nacleos ovalados, muy basofi-
los y de citoplasma escaso. Usualmente el blaste-
ma estaba dividido en nédulos por el estroma,
constituido por tejido fibroso, aunque frecuente-
mente se encontré musculo liso y estriado. El
epitelio estaba constituido por tibulos de aspec-
to embrionario. ocasionalmente con diferencia-
cion glomeruloide. Estos tres componentes esta-
ban presentes en cantidades variables, lo que
producia el aspecto mixto tipico del tumor de
Wilms (figura 3). En la mayoria hubo predomi-
nio del estroma (cuadro 2). En algunos casos, se
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CUADRO2
DISTRIBUCION DE LOS CASOS DE TUMOR DE WILMS DE ACUERDO
CON LOS HALLAZGOS HISTOLOGICOS

| Nimero
Tumor de Wilms cldsico | 38
- Con predominio del blastema 25
- Con predominio epitelial |
- Con predominio del estroma
Con histologia desfavorable 9
Con anaplasia 5
Focal 3
Difusa 2
Tumor rabdoide maligno 4
No clasificables 3
Nefroma quistico benigno l 1
|
TOTAL 51

encontraron otros componentes histologicos, co-
mo calcificaciones, tubulos con mucina, epitelio
epidermoide, cartilago, osteoide y tejido nervio-
s0. (cuadro 3).

Hubo 9 casos con histologia desfavorable:
cinco con anaplasia, de los cuales tres fueron fo-
cales y una difusa (figura 4). En cuatro se encon-
tré el patron del tumor rabdoide maligno que fue-
ron objeto de una publicacién previa (25). No se
enconiré ningan caso de sarcoma de células cla-
ras.

Once casos recibieron tratamniento previo
(actinomicina D), en todos se encontraron exten-
sas zonas de necrosis, que afectaban entre el 50y
el 90% del parénquima tumoral. En tres la ne-
crosis fue tan extensa que no se pudieron clasifi-
car.

En los ultimos afios el Hospital Nacional de
Ninos se ha constituido en cl centro de trata-

miento de los tumores malignosen ninos, de tal

suerte que se puede asumir que el Departamento
de Patologia ha procesado la mayoria, si no to-
dos, los tumores de Wilms de nuestro pais. To-
mando en cuenta esto, se calculd la incidencia
por cien mil habitantes que fue de 0.55 por afo.

DISCUSION

El tumor de Wilms es propio de la edad pe-
diatrica, pocos casos se presentan mas alla de
los 14 arfios (5) y en nuestro medio el de mas edad
tuvo 13 anos (23). Existe un pico a los 2 anosyla
gran mayoria se presenta antes de los 6 anos. La
asociacién con aniridria esporadica, hemihiper-
trofia y otras malformaciones congénitas esta
bien documentada (5, 9, 23, 25). El sindrome de
Beckwith Wiedemann (1) es otra de las asociacio-
nes importantes. La presentacion clinica mas
frecuente es la de una masa abdominal, con me-
nos frecuencia hay hipertension, dolor abdomi-
nal, y sintomas generales (23).
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FIGURA 4: Fotografia de un area del blastema que muestra va-
rias células anaplasticas, de mayor volumen e hipercromatis-
mo (hematoxilina y eosina 250x).

TABLA3
OTROS COMPONENTES HISTOLOGICOS
DEL TUMOR DE WILMS

NGmero

Calcificacion
Tibulos con mucina
Epitelio epidermoide
Cartilago

Osteoide

Tejido nervioso
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FIGURA B: Otros componentes histologicos. Areas del estro-
ma, en el centro se aprecian dos neuronas.

DISCUSION

El tumor de Wilms es propio de la edad pe-
diatrica, pocos casos se presentan mas alla de
los 14 anos (5) y en nuestro medio el de mas edad
tuvo 13 anos (23). Existe un pico alos 2 afiosy la
gran mayoria se presenta antes de los 6 anos. La
asociacion con aniridria esporadica, hemihiper-
trofia y otras malformaciones congénitas esta
bien documentada (5, 9, 23, 25). El sindrome de
Beckwith Wiedemann (1) es otra de las asociacio-
nes importantes. La presentacién clinica mas
frecuente es la d2 una masa abdominal, con me-
nos frecuencia hay hipertensiéon, dolor abdomi-
nal, y sintomas generales (23).
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El analisis macroscépico de estos tumores
es muy importante, ya que de su extensiéon depen-
de el agrupamiento de los pacientes en estadios
de valor prondéstico, a saber:

1. tumores localizados al rififon y resecados
totalmente,

2. el tumor se extiende mas alla del rifién pe-
ro fue aparentemente resecado,

3. el tumor se extiende mas alla del rifoén,
tumor macroscopico residual, y

4. metastasis hematolégicas presentes (2).
Para obtener esta clasificacion es necesario un
analisis cuidadoso de las capsulas, de la exten-
sién a la pelvis renal, presencia de infiltracién
de los vasos y metastasis a los ganglios regiona-
les. En la presente serie hubpo un grupo impor-
tante de casos en que estos datos estaban incom-
pletos. Ademas, solamente en 16 se obtuvieron
ganglios linfaticos regionales para estudio, dos
de los cuales tenian metastasis. Es necesario re-
calcar la importancia del patélogo, no solamen-
te por un estudio macroscépico, sino también
desde el punto de vista histolégico, seleccionan-
do las muestras y examinandolas cuidadosamen-
te al microscopio (9).

En el presente estudio se encontraron 4 ca-
sos (7.8%) de blastema nodular renal. Otras se-
ries han informado un 17% (6), lo que hace supo-
ner una basqueda de esta lesién mas cuidadosa
que la nuestra. Aunque la mayoria de estas lesio-
nes desaparecen espontaneamente, algunos auto-
res consideran qu algunas de ellas eventualmen-
te pueden progresar a tumor de Wilms (5,6). Enes-
te grupo de pacientes, un ejemplo lo constituye el
que presenté nefroblastomatosis, ya que esta le-
si6n se le descubri6 en el periodo neonatal y pos-
teriormente, a los 8 meses de edad, present6 un
tumor de Wilms.

Desde el punto de vista histologico, el tumor
de Wilms es una neoplaia compuesta por una
mezcla de componentes histologicos, el predomi-
nio de uno de ellos no influye en el pronéstico.
Beckwith (4), demostré que la anaplasia, presen-
te en el 4% de los caos, afecta radicalmente el pro-
nostico. Asi, el 92% de los pacientes sin anapla-
sia sobrevivieron, mientras que solo el 60% con
anaplasia focal y el 20% con anaplasia difusa es-
taban vivos. En esta serie el 9% tuvo anaplasia,
y su evolucién ha sido peor que los pacientes con

histologia favorable (23). Del mismo estudio co-
laborativo se definieron dos variables sarcoma-
tosas: el tumor rabdoide maligno y el sarcoma de
células claras, cuya evolucion es peor que la del
tumor de Wilms clasico (2). En este grupo de pa-
cientes hubo 4 con tumor rabdoide maligno, de
los cuales 3 han fallecido y uno esta en recaida
(25). Nohubo casos de sarcoma de células claras.

En este tumor, es frecuente encontrar otro ti-
po de tejidos como: epitelio epidermoide, tabulos
con mucina, cartilago, tejido nervioso (5); origi-
nados de estructuras propias del rifién, o bien, de-
rivados del sistema cromafin (15,19).

Se considera que el tumor de Wilms tiene u-
na incidencia uniforme en las diferentes areas
geograficas (10). En nuestro pais esta se estimé
en 0.5 por cien mil habilantes por afo, que es se-
mejante a lo que se ha informado en otros pai-
ses; en Israel es de 0.7 mientras que en Arabia es
de 1.7 por cien mil habitantes por afio.
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