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RESUMEN

Objetivo. Mostrar nuestra experiencia en el manejo quirtrgico del
tumor de Wilms bilateral.

Material y métodos. Se analizaron los datos de 18 niflos con diag-
nostico de TW bilateral entre 1971 y 2007, evaluando la edad al momen-
to del diagndstico, sexo, presentacion clinica, métodos diagndsticos,
histologfa, tratamiento quimioterdpico, radioterdpico y quirtirgico, com-
plicaciones y el estado clinico actual de los pacientes.

Resultados. E1 65% de los TW sincrénicos se encontraban en esta-
dios I/1I; el 30% mostraban al menos un tumor en estadio III. Un caso
en estadio IV (5%). Los pacientes con TW metacrénicos se encontra-
ban en el 100% de los casos en estadios I /II. Todos los tumores fueron
de bajo o intermedio grado de malignidad, con predominio del tipo mix-
to. Las complicaciones quirdrgicas fueron 4 suboclusiones intestinales,
2 fistulas ureteropiélicas y 1 quiste urinario.15 nifios permanecen con
vida (83%) con un periodo libre de enfermedad entre 1 y 24 afios, de
los cuales 3 se han trasplantado con buena evolucién. Un paciente falle-
cié por insuficiencia renal progresiva y otros dos pacientes por evolu-
cién de la enfermedad.

Conclusiones. La quimioterapia preoperatoria citorreductora per-
mite una cirugfa renal mds conservadora con una alta tasa de supervi-
vencia (80-90%). El tratamiento quirtirgico individualizado conlleva
resecciones mds conservadoras y una menor incidencia de insuficien-
cia renal a largo plazo.

PALABRAS CLAVE: Tumor de Wilms bilateral; Cirugia conservadora
renal.

SURGICAL MANAGEMENT OF THE BILATERAL WILM'S TUMOR:
OUR EXPERIENCE WITH 18 CASES

ABSTRACT

Aim. To show our experience in the surgical management of bilat-
eral Wilms’ tumor.

Methods. We have reviewed the medical records of 18 patients
diagnosed of bilateral Wilms’ tumor between 1971 and 2007, evaluat-
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ing age, sex, clinical situation, imaging studies, histology, treatment,
complications and follow-up.

Results. 65% of patients with synchronous Wilms’ tumor was stage
I-11, 30% stage 111 and 5% stage IV. 100% of patients with metachro-
nous Wilms’ tumor was stage I-II. All the tumors had favourable his-
tology. Surgical complications were: 4 bowel pseudobstructions, 2
ureteropielic fistulae and 1 urinary cyst. 15 patients are alive (83%) with
a mean follow-up of 12 years.3 of these patients had a renal trasplant
with a good evolution. One patient died of a progressive renal failure
and two patients died of the evolution of the oncological disease.

Conclusions. Preoperative chemotherapy allows a conservative
surgical resection with a high overall survival (80-90%). Individualized
surgical treatment offers a conservative surgical resection with a low-
er incidence of long-term renal failure.

KEY woRrbsS: Bilateral Wilms’ tumor; Nephron sparing surgery.

INTRODUCCION

El tumor de Wilms (TW) representa la neoplasia renal malig-
na mds frecuente en menores de 15 afios. La incidencia de bila-
teralidad ocurre hasta en un 10% de los casos, siendo sincré-
nicos la mayorfa de ellos (4-7%) frente a los metacrénicos (1-
3%). El objetivo del manejo terapéutico en el TW bilateral es
la conservacion de la funcién renal, evitando la recidiva tumo-
ral. La mortalidad en este grupo de pacientes se debe al progre-
so de la enfermedad y, generalmente, acontece en los 2 prime-
ros afos tras el diagndstico. Las formas familiares y las mal-
formaciones asociadas uroldgicas, aniridia e hemihipertrofia
son mds frecuentes en los casos de tumor bilateral que en los
unilaterales. El prondstico estd condicionado desfavorablemen-
te por la presencia de metdstasis a distancia y por la histolo-
gia tumoral anaplasica. Describimos nuestra experiencia en
el manejo quirtirgico del TW bilateral en 18 pacientes.

MATERIAL Y METODOS

Entre 1971 y 2007, hemos registrado 193 tumores de
Wilms en nuestro centro, siendo bilaterales 18 de ellos (9%).
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Se ha realizado un estudio descriptivo retrospectivo de este
grupo de 18 pacientes evaluando la edad al momento del diag-
ndstico, sexo, presentacion clinica, procedimientos diagnds-
ticos, histologia, tratamiento quimioterdpico, radioterdpico y
quirdrgico, complicaciones y el estado clinico actual de los
pacientes.

Los tumores aparecieron de forma sincrénica en 15 pacien-
tes frente a 3 pacientes con presentacion metacronica. La edad
media al diagndstico fue de 26 meses (1 mes-7 afios) con 13
casos en nifias frente a 5 en nifios. En los casos metacrénicos,
el tiempo medio transcurrido entre la aparicién del primer y
el segundo tumor fue de 40 meses. Como anomalias asocia-
das, destacan: riiién en herradura (1), enfermedad poliquisti-
carenal (1), displasia renal (1), manchas cutdneas hiperpig-
mentadas y un caso de sindrome de Beckwith-Wiedemann.
La mayorfa de los pacientes (78%) consultaron por la pal-
pacion de masa abdominal por parte de algtin familiar o por
su pediatra. Otros sintomas asociados fueron: crisis de dolor
abdominal recurrente, sindrome febril, astenia, anorexia, enu-
resis nocturna e hipertension arterial. En el caso del sindro-
me de Beckwith-Wiedemann, el diagndstico se realizé de for-
ma casual tras una ECO abdominal de control por su sin-
drome. La ecograffa y la tomografia axial computarizada fue-
ron las herramientas diagndsticas en todos los casos. En los
tltimos 5 pacientes, ademds, se realiz6 una puncién aspira-
ci6én con aguja fina (PAAF) bajo control ecogréfico y seda-
cién con hidrato de cloral oral o midazolam intranasal.

Desde1993, en nuestro hospital se realiza PAAF de for-
ma rutinaria en los tumores renales con el fin de obtener un
diagnéstico histolégico previo al tratamiento. Este procedi-
miento es seguro, no sobreestadifica el tumor y, en manos
expertas, otorga informacion adicional como el grado de dife-
renciacion tumoral.

El manejo terapéutico se inicid con quimioterapia preope-
ratoria en 14 pacientes con actinomicina-D, vincristina y adria-
micina. Los enfermos que no se trataron previamente mostra-
ban: cuadro de insuficiencia renal progresiva; gran aumento de
la masa tumoral desde el momento de diagndstico, o no se le
hizo diagndstico de TW (rifién en herradura). Todos los pacien-
tes tratados con quimioterapia previa a la cirugfa presentaron
una reduccién del tamafio tumoral objetivada por la explora-
cién fisica y las pruebas de imagen. Esta respuesta favorable
facilito la exéresis tumoral, permitiendo una reseccion mas limi-
tada y conservando mayor cantidad de parénquima renal sano
funcionante. Tras el tratamiento quirtdrgico, a todos los enfer-
mos se les aplicé quimioterapia coadyuvante.

La radioterapia postoperatoria se administr6 en cuatro
casos. Dos de estos enfermos fueron diagnosticados de bila-
teralidad intraoperatoriamente y se les practicé biopsia renal
en cufla. Otro paciente fue irradiado tras comprobar la exis-
tencia de metdstasis pulmonares. Finalmente, el cuarto enfer-
mo fue un proceso metacronico, que tras la primera interven-
cién al comprobar la existencia de quistes renales contralate-
rales fue irradiado. Posteriomente, se comprobé TW contra-
lateral.
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Tabla I Complicaciones quirirgicas y su tratamiento.

Complicacion quirirgica Tratamiento

Suboclusion intestinal (4)
Fistula ureteropiélica (2)
Quiste urinario (1)

Adhesiolisis por laparotomia (2)
Doble J via cistoscopica (2)
Drenaje por laparotomia (1)

El tratamiento quirtrgico se basé en tumorectomia bila-
teral (38%), nefrectomia unilateral con biopsia contralateral
(34%), nefrectomia unilateral con tumorectomia contralate-
ral (10%), heminefrectomia bilateral (9%) y heminefrectomia
con tumorectomia contralateral (9%).

A los pacientes con TW bilateral metacrdnico (3) se les
realizé nefrectomia en la primera intervencién. En la segun-
da se llevo a cabo una tumorectomia y en dos pacientes se
practicé heminefrectomia.

RESULTADOS

El 65% de los TW sincrdnicos se encontraban en estadios
1/1I; el 30% mostraban al menos un tumor en estadio III. Un
caso en estadio IV (5%). Los pacientes con TW metacroni-
cos se encontraban en el 100% de los casos en estadios I /II.
Todos los tumores fueron de bajo o intermedio grado de malig-
nidad, con predominio del tipo mixto.

Las complicaciones quirtirgicas fueron: 4 crisis de sub-
oclusion intestinal (2 de las cuales requirieron intervencién
para adhesiolisis) y 2 casos de fistula ureteropiélica que pre-
cisaron la colocacion de un catéter tipo doble J via cistosco-
pica. Finalmente, hubo un paciente con un quiste urinario que
necesit6 drenaje del mismo via laparotémica (Tabla I).

La supervivencia global es del 83% (15 pacientes) con un
periodo libre de enfermedad de entre 1 y 24 afios. En 3 de
estos pacientes se ha realizado un trasplante renal (17%) con
buena evolucién en todos los casos desde el punto de vista
clinico y analitico. Tres pacientes fallecieron (tasa de mor-
talidad: 17%) por insuficiencia renal progresiva en un caso y
evolucién de la enfermedad en los otros 2 (recidiva tumoral
local y metéstasis a distancia). Todas las muertes ocurrieron
con anterioridad a 1984.

DISCUSION

El tumor de Wilms (TW) o nefroblastoma es el tumor renal
mads frecuente en menores de 15 afos. Supone el 6-7% de
todas las neoplasias malignas en la infancia. La mayor parte
de los TW aparecen en los primeros cinco afos de vida, prin-
cipalmente entre los tres y los cuatro afios!?. Su presentacion
es usualmente esporddica, pero se ha asociado con diversos
sindromes y alteraciones congénitas como el sindrome de
Beckwith-Wiedemann, sindrome de WARG y sindrome de
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Denys-Drash. La incidencia de bilateralidad ocurre hasta en
un 10% de los casos, siendo sincrénicos la mayorfa de ellos
(4-7%) frente a los metacrdnicos (1-3%)®. El objetivo del
manejo terapéutico en el TW bilateral es la conservacién de
la funcién renal, evitando la recidiva tumoral. El principal
factor prondstico de las formas metacrénicas del tumor de
Wilms descrito por la SIOP es el intervalo de tiempo transcu-
rrido entre ambos diagndsticos; asi, si el intervalo es mayor
a 18 meses, la supervivencia a los 10 afios puede alcanzar has-
ta el 70%. Parece haber mayor riesgo de presentar una reci-
diva metacrénica si existen restos nefrogénicos, sobre todo
perilobares, en el tejido renal del tumor primario extirpado®.

Las malformaciones asociadas (uroldgicas, aniridia e hemi-
hipertrofia) son mds frecuentes en las formas bilaterales del
tumor de Wilms, y quizd se deba prolongar el seguimiento de
los pacientes con estas malformaciones con la intencion de
anticiparse en lo posible al diagndstico de un tumor bilate-
ral metacrénico, a pesar de que la mayorfa de las series con-
sideran suficiente un periodo de seguimiento de 5 afios.

Los estudios de dos grupos cooperativos, National Wilms’
Tumor Study y el International Society of Paediatric Onco-
logy han establecido un régimen preoperatorio con 3 farma-
cos (actinomicina-D, vincristina y adriamicina) que disminu-
ye el volumen tumoral y permite una cirugia renal conser-
vadora®. Ritchey et al.©© demostraron una disminucién media
del tamafio tumoral del 48 y del 62% a las 4 y 6 semanas del
inicio del tratamiento, respectivamente. Horwitz et al.? ana-
lizaron un grupo de 98 pacientes con TW bilateral a los que
se realizo cirugia conservadora; concluyeron que la supervi-
vencia a largo plazo no se vio afectada por la cirugia con-
servadora a pesar de la alta tasa de enfermedad residual, si
bien el 80% de estos pacientes presentaban una histologia
favorable. Cooper et al.® analizaron un grupo de 23 pacien-
tes con TW bilateral tratados mediante nefrectomia parcial
que presentaron una mortalidad cercana al 50% y determina-
ron que la anaplasia fue el factor mds significativo asociado
con prondstico desfavorable (p=0,003)®.

En nuestro centro hemos registrado 193 TW desde 1971
hasta 2007, de los cuales 18 han sido bilaterales (9%), obser-
vando una mayor incidencia en el sexo femenino (relacién
2.5:1). El diagndstico se basé en la ECO y la TAC en todos
los casos. En los dltimos 5 casos se empled la PAAF median-
te control ecogréfico, de gran utilidad para el conocimiento
histélogico previo a la toma de decision terapéutica. La mayo-
rfa de nuestros pacientes (65%) mostraron un estadio tumo-
ral bajo (I,IT) en el momento del diagndstico y no registramos
ningun caso de anaplasia. El manejo terapéutico que segui-
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mos se basa en el protocolo de la SIOP-93-01. La quimiote-
rapia preoperatoria disminuyd el tamafio de los tumores, per-
mitiendo practicar una cirugia renal conservadora ajustada a
cada caso. El estadiaje tumoral bajo y la histologia de inter-
medio grado de malignidad parecen ser dos factores de buen
prondstico en nuestra serie. Dos pacientes fallecieron por pro-
gresion de la enfermedad, que acontecid en los 2 primeros
afos tras el diagndstico del tumor primario. Otro paciente
falleci6 en el contexto de una insuficiencia renal progresiva.

En conclusion, el tratamiento quirdrgico del TW bilateral
debe ser individualizado y basado en un régimen quimiotera-
pico preoperatorio que permite una cirugia renal conservado-
ra, con una menor incidencia de insuficiencia renal a largo
plazo y una alta tasa de supervivencia (80-90%).
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