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NORMAS DE TUMORES MALIGNOS RENALES

1. Definición:

El tumor de Wilms es el tumor renal maligno primitivo más común de la niñez. Es una neoplasia derivada del blastema renal, formada por una mezcla de epitelio renal primitivo y elementos del estroma.

Otros tumores malignos del riñón en el niño y adolescente son el Sarcoma de células claras(SCC) el tumor rabdoide del riñón (TRR) y el nefroma mesoblástico congénito(NMC).

Por su frecuencia, de aquí en adelante se hará descripción del tumor de Wilms, con algunas consideraciones particulares sobre los demás tumores.

2. Criterios de internación:

Siempre, 100 %.

3. Condiciones de inclusión en cada sector:

Sala de cirugía.

4. Epidemiología:

El tumor de Wilms constituye el 6-7% de todas las neoplasias malignas de los niños. Tiene una incidencia de 8.1 por millón de habitantes menores de 15 años por año. En cuanto a las edades de los pacientes en el momento del diagnóstico, un 15% son menores de un año y un 80% menores de cinco años de edad (media de edad en varones: 36,5 meses y en mujeres 42,5 meses) muy poco frecuente en adolescentes y adultos. Relación varón / mujer: 1/1,1. Según la raza, los asiáticos tienen una tasa de incidencia menor de la mitad que los países occidentales y los negros una tasa de incidencia casi del doble de los niños blancos. 

El SCC tiene una distribución por edad similar al Wilms, con un pico de incidencia entre los 3 y 5 años. Predomina en varones. El TRR es más frecuente en el varón (2:1) y la edad media de presentación es de 13 meses. El NMC es la neoplasia renal más frecuente en el recién nacido, la edad media en el momento del diagnóstico es de 3 meses, con predominio de los varones (1,5:1).
Los tumores de Wilms suelen surgir en niños pequeños sin características físicas raras ni antecedentes familiares y se considera que son “esporádicos”.  Menos de un 10 % de los casos pueden presentarse como una característica de un trastorno genético específico o concomitante a una predisposición familiar. Los trastornos pueden clasificarse en Smes. sin sobrecrecimiento, donde se incluyen las anomalías genitourinarias con una incidencia del 4-8%. Las anomalías son renales (riñón fusionado, displasia renal, aplasia renal, enfermedad quística del riñón bilateral, glomerulonefritis crónica y síndrome nefrótico) hipospadias, criptorquidia y duplicación del sistema colector. Aniridia aislada se presenta 1 de cada 75000 nacidos vivos, con un riesgo para tumor de Wilms casi 600 veces más que la población general. Síndrome de WAGR (tumor de Wilms, aniridia, anomalías genitourinarias y retraso mental) se acompaña de un riesgo mayor del 30% de desarrollar esta neoplasia. Síndrome de Denis-Drash (genitales ambiguos, sindrome nefrótico con insuficiencia renal progresiva por esclerosis mesangial difusa) con frecuencia alta de tumor de Wilms.

Los síndromes con sobrecrecimiento incluyen; el sindrome de Beckwith-Wiedeman (gigantismo, macroglosia, onfalocele y anomalías genitourinarias), tiene un riesgo mayor 6-10% de desarrollar enfermedad maligna durante la infancia (hepatoblastoma, carcinoma cortical suprarrenal y tumor de Wilms). Hemihipertrofia aislada con incidencia de 1/30000 y con riesgo de presentar tumor de Wilms de 1000 veces mas que la población general, más frecuente en las mujeres 60% e incidencia de tumor bilateral 16%. Otros síndromes como los de Perlmann, Sotos y de Simpson-Golabi-Behmel.

Cuadro-1. Selección para tumor de Wilms en personas de riesgo alto.

	Síndrome
	Valoración radiográfica
	Valoración física
	Valoración molecular

	Hemihipertrofia/Sme. de Beckwith-Wiedemann
	TC basal a los 6 meses de edad 

Ecografía cada 3 meses

hasta  los 7 años de edad
	Examen físico cada 6 meses hasta terminar el crecimiento
	Estudios de disomía uniparenteral  de 11p15

	WARG
	Tc basal en el momento del diagnóstico

Ecografía cada 3 meses hasta los 7 años de edad
	Examen físico cada 6 meses hasta terminar el crecimiento
	Valoración molecular de 11p13

	Sme. de Denys-Drash
	Tc basal de los 6 a los 12 meses de edad

Ecografía cada 3 meses hasta los 6 años de edad
	Examen físico cada 6 meses hasta los 8 años de edad
	Valoración molecular de 11p13

	Aniridia
	Ecografía cada 3 meses durante los primeros 2 años de vida, luego cada 6 meses hasta los 4 años
	Examen físico cada 3 meses los primeros 2 años de vida, luego cada 6 meses hasta los 4 años
	Valoración molecular de la región WARG de 11p13


El TRR se asocia frecuentemente con hipercalcemia. El NMC puede asociarse a anomalías congénitas similares a las descitas en el tumor de Wilms.

Se ha confirmado la heterogeneidad del gen del tumor de Wilms. El WT-1 es un gen supresor de tumores en la región p13 en el cromosoma 11(11p13). Este gen está suprimido en todos los niños con síndrome de WARG y en el 4 a 10% de los tumores de Wilms esporádicos. Se demostró un segundo gen supresor del tumor de Wilms en el locus 11p15, que es también el sitio de la anormalidad cromosómica vinculada con la forma familiar del Sme. de Beckwith-Wiedeman. 

Además de los genes supresores WT-1 y WT-2, que son importantes en el desarrollo del nefroblastoma, se han demostrado irregularidades genéticas en los cromosomas 16q y 1p que se vinculan con una forma agresiva de la enfermedad. Hay incidencia más alta de mutaciones p53 en los tumores de Wilms anaplásicos, lo que sugiere que se requieren alteraciones genéticas en este locus para el desarrollo de anaplasia.
5. Diagnóstico diferencial:

Con otros tumores renales y con enfermedades que produzcan tumor abdominal palpable: 

Sarcoma de células claras de riñón, tumor rabdoide del riñón y nefroma mesoblástico congénito.

Neuroblastoma, teratomas, tumores ováricos.

Hidronefrosis, enfermedad renal poliquística y trombosis de vena renal.

Fecaloma y hematomas.

6. Anamnesis:

Enfermedad actual:

a) Forma de comienzo:

Lo más común es que presente una masa abdominal palpable asintomática, descubierta por los padres cuando bañan o visten al niño.

Hematuria macroscópica se presenta como manifestación inicial en el 10-20% de los niños.

Crecimiento abdominal rápido, hipotensión anemia y fiebre se observa en el 8% de los niños como consecuencia de hemorragia intratumoral.

Con menor frecuencia aparece un cuadro de afectación general con fiebre, anorexia, disuria, polaquiuria, pérdida de peso y anemia.

b) Tiempo de evolución:

c) Antecedentes familiares:

Presencia de tumor de Wilms en miembros de la familia, se han observado en el 4 al 5 % de los pacientes tumores bilaterales y del 1 al 2 % de los pacientes una historia familiar de Tumor de Wilms.

7. Examen físico:

Niño generalmente con buen estado general, en el que se palpa masa abdominal de consistencia firme, lobulada, y está confinada en un lado del abdomen.

En casi el 25% de los casos se detecta hipertensión arterial sistólica.

Con menor frecuencia se han descrito, como síntomas asociados en el momento del diagnóstico, soplo cardíaco, fallo cardíaco, síndrome de Cushing, derrame pleural, abdomen agudo y varicocele, como consecuencia de la masa tumoral, metástasis a distancia o infiltración vascular del tumor.

Prestar atención en la presencia o ausencia de aniridia, y asimetría facial o corporal.

8. Procedimientos diagnósticos:

Laboratorio:

Hematimetría completa, pruebas de función hepática y renal, análisis de orina, niveles de catacolaminas urinarias en 24 horas, y marcadores tumorales (antígeno carcinoembrionario, subunidad B de GCH, alfafetoproteinas) estas dos últimas frente a la sospecha de diferentes orígenes tumorales.

Al ingreso: Todos.

Diagnósticos por imágenes:

Las finalidades de los estudios por imágenes son; 1) establecer la consistencia de la masa abdominal, 2)el órgano de origen, 3)presencia de tejido renal contralateral funcional, 4)enfermedad renal bilateral y 5)presencia de metástasis a distancia.

Radiografía de abdomen frente.(Rxa)

Radiografía de tórax frente y perfil.(Rxt)

Ecografía abdominal y ginecológica.

Tomografía computada (tórax, abdomen y pelvis) y resonancia magnética nuclear.

Centellograma óseo corporal total.

Al ingreso: Radiografía de abdomen y tórax, ecografía abdominal y urograma escretor satisfacen todas las necesidades de los estudios por imágenes, se pueden realizar en 24 hs y sólo con estos tres estudios el paciente está en condiciones de ser operado

Durante la evolución: Tomografía computada de tórax si existen metástasis en (Rxt), para cuantificar el volumen de las mismas, vigilar la reacción al tratamiento o localizar lesiones adicionales que no se observan en la (Rxt). 

Centellograma óseo corporal total debe hacerse en el postoperatorio de los niños con SCC del riñón y resonancia nuclear magnética de cerebro en los niños con diagnóstico de tumor rabdoide del riñón.

9. Tratamiento en internación:

Quirúrgico:

Las finalidades del tratamiento quirúrgico son; extirpar por completo el tumor sin derrames, y valorar con precisión la diseminación de la neoplasia para una clasificación de la etapa apropiada.

Técnica quirúrgica:

· Vía de abordaje transversa supraumbilical bilateral.

· Se eviscera el intestino y se explora la cavidad abdominal en busca de implantes tumorales.

· Se palpa el hígado y riñón contralateral previo a la apertura de fascia de Gerota.

· Rechazado el colon, se identifican los grandes vasos, del aporte vascular renal, vasos gonadales y uréter. Se liga la arteria renal y después la vena. 

· Se extirpa el tumor en bloque con el riñón afectado, ganglios linfáticos adyacentes y tejido perirrenal (en caso de adhesiones los resecados de cortes del peritoneo, psoas, diafragma,  hígado, colono y duodenales se aceptan para escisiones completas en bloques.) 

· La glándula suprarrenal puede ser conservada si es de características normales, excepto los tumores que afecten el polo superior del riñón. 

· Se realiza ureterectomía subtotal con muestra de ganglios hiliares, ilíacos, celiacos y paraaórticos. 

· Los pacientes con tumores unilaterales irresecables, tumores bilaterales o tumores trombóticos de vena cava por encima de venas hepáticas, son candidatos a realizar biopsia antes de realizar tratamiento quimioterápico con la finalidad de reducción de masa preoperatoria.

        Se clacifica por etapas, con criterios quiúrgicos y anatomopatológicos. 

Cuadro 2.Sistema de clasificación clinicopatológica por etapas del National Wilms Tumor Study-3*

	Etapa I
	Tumor limitado al riñón y completamente extirpado. La superficie de la cápsula renal está intacta y el tumor no se rompe ni antes de la escisión ni durante la misma. Los vasos del seno renal no están complicados y no hay tumor renal evidente mas allá de los márgenes de la escisión

	EtapaII
	Tumor que se extiende mas allá del riñón pero se extirpa completamente. No hay tumor evidente mas allá de los márgenes de la escisión. Se puede dar cualquiera de las siguientes condiciones:

Extensión regional del tumor, es decir, penetración a través de la superficie externa de la cápsula renal en el tejido blando perirrenal o más de 1 a 2 mm de invasión tumoral en seno renal.

Los vasos fuera del riñón están infiltrados o contiene trombo tumoral

Se hizo una biopsia del tumor o hubo derramamiento local del tumor limitado al costado.

	EtapaIII
	Tumor residual que está limitado al abdomen. Puede darse una o barias de las siguientes condiciones:

Los ganglios linfáticos del hilo renal, de las cadenas periaorticas, o mas allá resultan con tumor en la biopsia. 

Ha habido contaminación peritoneal difusa por parte del tumor, como por derramamiento tumoral mas allá del flanco antes de la cirugía o durante la misma, o mediante crecimiento tumoral que ha penetrado la superficie peritoneal.

Se encuentran implantes en la superficie peritoneal.

El tumor se extiende mas allá de los márgenes quirúrgicos microscópicos o macroscópicos.

El tumor no se puede resecar completamente debido a infiltración local en estructuras vitales.

	EtapaIV
	Presencia de metástasis hematógenas. Depósitos metastásicos mas allá de la etapa III, p. ej. A pulmón,  hígado,  huesos,  cerebro o a una combinación de estos sitios. 

	EtapaV
	Afección renal bilateral en el momento del diagnóstico. Debe realizarse el estadiaje de cada lado de acuerdo con los criterios anteriormente expuestos.


*El estadiaje, realizado según la distribución macroscópica  y microscópica del tumor, es el mismo para tumores con histología favorable o desfavorable. Los pacientes deben ser caracterizados por este criterio, considerando histología anaplásica focal o difusa y aquellos con histología sarcomatosa. 

Control intraoperatorio:

Hto, tensión arterial, EAB, diuresis y glucemia.

Tratamiento postoperatorio inmediato:
Internación en sala de cirugía o UTI según lo requiera el paciente.

Colocación de sonda nasogástrica según acto operatorio.

Plan de hidratación parenteral hasta recuperar tránsito.

Analgesia endovenosa; dextropropoxifeno 1 mg/kg/dosis c/6hs + ibuprofono                  10mg/kg/dosis o nalbufina  intermitente 0,1-0,5 mg/kg/por vez o 0,5-1,5 mg/kg/por 24        horas cada 4 a 6 hs.( si presenta vómitos se indica metroclopramida 0,1-0,3 mg/kg/dosis  cada 6hs.)

Quimioterapia y radioterapia:

Según los protocolos oncológicos, de acuerdo a la etapa y tipos histológicos.

10. Tratamiento post-alta:

Quimioterápico y radioterápico según protocolo, a cargo de hematooncología.

11. Interconsultas:

Hematooncología.

Nutrición de acuerdo a estado nutricional y por condición de monorreno.

Nefrología.

Genética cuando se asocia a algún síndrome.

12. Controles de enfermería:

Peso, temperatura, frecuencia cardiaca y respiratoria, tensión arterial, saturometría en caso que sea necesario.

Control de ingresos y egresos (sonda nasogástrica, diuresis, deposiciones).

13. Condiciones de alta:

Buen tránsito y tolerancia alimentaria.

14. Tiempo de hospitalización:

Se evaluará en cada caso en particular, promedio 7 días.

15. Pronóstico:

La tasa de curación es de aproximadamente 50%. La tasa de supervivencia global es del 80% o más durante periodos superiores a 15 años de seguimiento.

Se puede considerar como factores pronósticos principales, el estadio tumoral en el momento del diagnóstico y la subhistología. La afectación de los ganglios linfáticos, también se ha asociado a un peor pronóstico, la contaminación abdominal por rotura del tumor disminuye la supervivencia. 

Cuadro 3. factores pronósticos NWTS-3

	Histología
	Estadio
	Supervivencia/4 años

	Favorable
	I

II

III

IV
	96.7 %

92.3 %

87.3 %

83.4 %



	Desfavorable
	I-III

IV
	71.6 %

55.2 %


El SCC es un tumor de alta malignidad, que tiende a recidivar localmente, supervivencia del 75% a los 4 años. El TRR tiene una supervivencia del 25% a los 4 años. 

16. Seguimiento:

Por cirugía a la semana del alta para curar herida, retirar puntos y control clínico.

Por oncohematología según protocolo.
Casi todas las recaídas suceden en el transcurso de los dos primeros años después de la nefrectomía. Aunque es posible que recurra en varios sitios, en las dos terceras partes  el lugar más frecuente es el pulmón.  El valor del rescate quirúrgico está condicionado por el número de metástasis, así como por la existencia frecuente de múltiples localizaciones de enfermedad microscópica pulmonar. La frecuencia de recurrencia abdominal aumenta sustancialmente en pacientes con rotura intraoperatoria. Las recidivas en el retroperitoneo, abdomen o pelvis son de mal pronóstico, siendo baja la probabilidad de inducir remisiones.

El SCC metastatiza más frecuentemente en hueso, el TRR en SNC y el NMC tiene una gran incidencia de recidiva local.
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