~NEFROBLASTOMA YVENCEFALUPATIA
HIPERTENSIVA

En los Estados Unidos, el 120/0 de la mortali-
dad entre el afio y los 14 aiios de edad, es atribui-
do a enfermedades malignas. (1) En nuestro me-
dio estas cifras:.no.tendrfan.vigencia, por la alta
mortalidad por enfermedades carenciales e infec-
ciosas; pero en ‘todo- caso, es importante anotar
esta incidencia tan elevada, més atn teniendo pre-
sente que su aumento es demostrable en los ulti-
mos afios.

_El predominio:de tumores malignos en los cin-
co primeros afios:de vida, en relaciéon a los dos

quinguenios subsiguiéntes, posiblemente-es debido

a la naturaleza embrionaria de muchos de estos
tumores como el nefroblastoma, que tienen como
base células que no llegaron a una madurez. (1)

Dichos tumores tienen un crecimiento muy. ré-:
pido, por el mismo hecho de la répida evolucién’
de tejidos embrionarios sobre organismos en cre-
cimiento en. los que se desarrollan, no llegando a
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presentar, en los estudios iniciales e intermedios, la
gran caquectizacién y anemia que son caracter(sti-
cas de la evolucion de tumores malignos en edades
posteriores. ’

El tumor de Wilms o nefroblastoma es uno de-

los tumores més frecuentes en los primeros afios de
vida, superado sélo por el neuroblastoma. (2)

Los dos tercios de este tumor, son diagnostica-
dos antes de los 4 afios. Generalmente, afecta a un
solo rifidén.

Se ha encontrado mucha mayor incidencia en
nifios que presentan aniridia, con falta total o par-

cial del iris y con otros defectos oculares y neuro-

l6gicos, o varios defectos genitourinarios como -el

~ ‘rifién en herradura. (3)

-El tumor se presenta como .una masa abdomi-
nal, dura a la palpacién que desde su localizacién
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retroperitoneal, se proyecta hacia la fosa ilfaca,
sin rebasar la Ifnea media. Esta masa es detectada
generalmente por la madre al momento de atender
al pequefio, que muchas veces luce bastante sano.

Ocasionalmente, puede presentarse hipertermia
y dolor.  En ocasiones es {lamativa la hematuria,
gue no es signo de mal prondstico. La hiperten-
sién arterial puede existir en algunos casos, y ésta
podrfa determinar encefalopatfa. (4} En realidad,
el tumor de Wilms es una de las causas mengs fre-
cuentes de hipertensién sistemética y menos alh
de encefalopatfa, en la infancia. (5) '

Al estudio radioldgico se puede observar el des-
plazamiento del intestino hacia el lado opuesto,
determinado por la presencia de la masa tumoral,
y en la pielograffa se dibuja una masa intrarrenal,
o el rifién afectado no serd visualizado. Ocasional-
mente, presentan calcificaciones, pero diferentes a
las del neuroblastoma. (3)

El tumor de Wilms es més frecuentemente
diagnosticado en su estado inicial, no as{ ¢l neuro-
blastoma en el cual a su diagnéstico se llega por
el reconocimiento de algunas de sus manifestacio-
nes metastasicas. (6)

Para el diagnostico diferencial es importante la
dosificacion de catecolaminas y del &dcido vanil-
mandélico en la orina, Gtiles ‘para el neuroblasto-
ma, lo mismo que el hallazgo de células en rosetas
en el examen microscopico de la médula Osea.

En el paciente que presentamos a continuacion,
fue la encefalopatia hipertensiva y no la presen-
cia de tumor u otras manifestaciones el motivo de
la primera consulta que, finalmente, llevd al diag-
néstico de tumor de Wilms y al tratamiento co-
rrespondiente, tanto quirdrgico como radio y qui-
mioterapico.

PRESENTACION DEL CASO

Mariela -~ Alexandra -~ A.M., Historia Cl(nica

123313, nifia de 4 afios de edad, nacida y resi-
dente -en Quito, de raza negra, primera de dos
hijos.

Motivo de consulta: convulsiones, incons-

ciencia, orina de color rojo.

Enfermedad actuai: la madre de la paciente re-
fiere que hace aproximadamente ocho dfas, la
nifia presenta orina color rojo y codgulos por tres
ocasiones eén un solo dfa, sin ninguna sintomato-
logfa acompaiiante.

Hace tres dfas, luego de cambio brusco de
temperatura, la nifia presenta rinorrea, tos leve
con escasa espectoracion. ‘Hace 24 horas presenta
decaimiento general, crisis convulsivas focalizadas
en miembro inferior izquierdo que luego fueron
generalizandose, |luego de lo cual presenta irritabi-
lidad, obrjubilacién e inconsciencia. Hace 6 horas
se repite igual cuadro convulsivo, llégando a.este
hospital con crisis convulsivas subintrantes. Al
momento del ingreso se administra Menobarbital
120mg. 1.V.

Antecedentes patolégicos personales: paciente
es producto de primer embarazo a término, parto
cefélico vaginal. Probablemente naci6 deprimi-
da ya que hubo requerimiento de oxigeno. Perma-
necio cuatro dfas hospitalizada.

Alimentacion: ‘seno. materno. durante un mes
luego recibe alimentacién con mala preparacion
higiénica hasta el afo.tres meses, fecha en-que ini-
cia dieta familiar hiperhidrocarbonada-hipoprotei-
ca. , , L

Desarrollo psicomotor dentré de.los Ifmites
normales.

Enfermedades de la infancia: muguet a‘los 8
meses, tosferina a los diez meses, sin tratamien-
to. Episodios a repeticién de Enfermedad: Diarrei-
ca:- Aguda, desde los dos meses de edad hasta la
fecha. '

Entre los antecedentes es de anotar que siempre
la nifia tenfa el abdomen abombado, y la abuela
habfa sentido al bafiar a la nieta-una masa dura a
nive! del lado derecho del abdomen, o

Condicignes socio-econdmicas culturales:: ho-



gar desorganizado, madre de 22 anos, raza negra,
Q. D., padre de 24 afios, raza blanca COﬂdICIO-
nes econdmicas bajas Fuente de mformaclon la
madre que lo*hace: de. manera adecuada

Examen ffsico: . peso actual 93kg; talla
87cm., perimetro-cefalico- 47: 50rn., perimetro
toracico 50cm., perfmetro braqunal t4cm,

Pulso 150 al min., Tensién arterial 180/150,
temperatura- 38.60C. Paciente bajo efectos de
sedacion, en estado de inconciencia, desnutrida.
Piel seca, poco eldstica, ‘TCS escaso, lifaticos. pal-
pables en region lateral del cuello, cadena yugular,
de tamario pequefio.

Cabeza normocefalica, pelo seco y desprendi-
ble. QOjos hundidos, pupilas isocoricas, reflejos
normales a la luz y acomodacién, conjuntivas
hiperémicas. Ofdos normales, fosas nasales semi-
permeables. Mucosas orales himedas, dentadura
incompleta en-mal estado general, orofaringe con-
gestiva. Cuello con movilidad ‘pasiva conservada,
microadenomegalfas de cadena yugular bilateral,
no rigidez de la nuca.

Térax simétrico, asténico. Pulmones de expan-
sibilidad conservada, se auscultan estertores y ron-
cus en ambas bases puimonares. Corazén con R2
sumentado de intensidad en foco pulmonar vy
mitral;

Abdomen depresible, distendido a expensas del
rado derecho; a la‘ palpacion profunda se aprecia
masa dura, no dolorosa, de més 6 menos 10cm.
de longitud y 5cem. de ancho, de bordes delimi-
tados, no adherida a planos superficiales, con con-
tacto lumbar, no movil, que se extiende desde
1ipocondrio derecho hasta flanco del mismo la-
do. Bazo no palpable. A la: percusidn, matitez
en hipocondrio y flanco derechos.

Extremidades simétricas, hipotroficas, sin ede-
ma, movilidad conservada.

Examen neuroldgico elemental: estado de semi-
inconsciencia. No se aprecian alteraciones neuro-
logicas. No hay pardlisis facial.

Impresion diagnodstica: - encefalopatfa hiper-
tensiva, neuroblastoma, o tumor de Wilms,

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:

Examen de sangre al ingreso: hematocrito
540/0, leucocitos 20.100 por mm.c., cayados 2,
segmentados 73, linfocitos 23 y monocitos 20/0.
Qufmica sanguinea dentro de lo normal, salvo por
la glucosa de 132mgo/o. Sodio 133.8, Potasio
3.8mEq./1.

Examen de orina al ingreso: protefnas
500mgo/o hematuria microscdpica.

Investigacion de acido vanil-mandélico en ori-
nade 24hs., 4.16mg. (normal 1.8 - 7.1mg).

Puncién de médula ilfaca: no se encuentran cé-
lulas del tipo simpaticogoniocitos en roseta.

Urograma excretor: rifidén izquierdo normal,
rifidn derecho exclufdo.

TAC vy Rx pulmonares
tastasis.

no hay signos de me-

Ecograma: presencia de tumoracion sélida
dependiente de rifion derecho, que sobrepasa la
Ifnea media.

EVOLUCION Y TRATAMIENTO:

La paciente permanecié en el servicio durante
42 dfas.

Desde el dia del ingreso hasta después de dos
dfas, la nifia permanece inconsciente, y las convul-
siones siguen presenténdose esporadicamente. El
tratamiento es a base de hipotensores; Reserpina
y Fenobarbital.

En el tercer dfa recobra la conciencia, se ali-
menta’espontaneamente.

Al dfa siguiente se: detecta’ amaurosis bilate-

“ral; se realiza examen de fondo:de ojo, encontran-

dose vasoconstriccion arteriolar generalizada.
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Persiste amaurosis por cinco dfas y su. presion
arterial se mantiene elevada, la mfnima sobre 110,

En estos dfas se aumenta la dosis de Reserpi-
na con lo cual desciende la presion arterial y se
recupera la vision. Se realiza nuevo fondo de ojo,
encontrandose dentro de los Ifmites de la norma-
lidad.

Con todos estos datos y la evolucién que tiene
la nifia, se determina cirugfa, que es postergada
por cuadro de infeccidn de v(as respiratorias.

La presion arterial contintia baja, por lo que se
cambia la medicacion a Serpasol oral.

Se interviene quirdrgicamente a los 27 dias del
ingreso, sin presentar complicaciones en el post-
operatorio inmediato.

Luego de la operacién se suspende Reserpina
y se inicia tratamiento quimioterapico para conti-
nuar después con radiaciones.

La nifia comenz6 a comer al tercer dia.. No pre-
sentd intolerancia a la quimioterapia con Actino-

micina D y Vincristina.

En los controles sucesivos, hasta un afio después

de la operacion, no se observa depresi6n medular

ni metastasis.
PROTOCOLO OPERATORIO:

Laparotomfa transversa. Inspeccién de rifion
izquierdo, que esnormal.

Tumoracion que llega de fosa ilfaca derecha
hasta el diafragma, esta desplazando grandes vasos,
colén duodeno y pancreas: se procede a extirpa-
cién radical de la tumoracién, previa ligadura de
la vena renal del lado-derecho, que no se encuen-
tra infiltrada. (Fig. 1)

Se extirpa capsula y grasa perirrenal y el uréter
hasta la vejiga. Se toma biopsia de ganglios peri-
rrenal derecho, izquierdo, lumboadrticos y mesen-
téricos.

TUMOR DE WILMS

- Se-cierra por planos.

Disgnostico pest-operatorio: Tumor de Wilms
estadfo Il.

EXAMEN ANATOMO-PATOLOGICO:

Masa tumoral ovoide, renitente, mide 16 por
7 por bcm,, esta cubierta en un 80 por ciento por
fina cépsula conjuntiva, pesa 477 gramos. Alcor-
te, parénguima renal identificable sélo en la peri-
feria como una delgada corteza que envuelve a la
gran masa tumoral, Esta es rosada, uniforme, muy
blanda y friable.

En el hilio renal se reconocen solamente los ca-
bos seccionados de los vasos y no célices ni pelvis,
perdidos en el tejido tumoral. Se examinan tam-
bién uréter derecho, de 20cm. de longitud y los
ganglios identificados que miden 0.5 a 1cm.: de

didmetro sin mostrar alteraciones macroscépicas.

Cortes representativos del tejido tumoral mues-
tran neoplasia de aspecto mgsénQUimatoso y epite-
lial, .con organizacién variéble;*e‘n algunos sitios
son nddulos de aspecto mesenquimatoso, con célu-
las: fusiformes de nticleos algo polimorfos (Fig. 2);
en otros sitios son ntidulos de estructuras tubulares
apelotonadas, con epitelios altos, muy celulares y
polimorfos.

" Finalmente, hay zonas donde comcndeh estruc-
turas ‘tubulares y mesenquimatosas, ide tipo em-
brionario. Hay también-zonas con buena
diferenciacion de misculo liso y tejido conjuntivo.



ASPECTO MACROSCOPICO

El parénquima renal presente, rechazado por el
tejido tumoral, muestra discreta atrofia tubular
y fibrosis de algunos-glomérulos.

El uréter no muestra invasion tumoral y los gan-
glios no contienen metéstasis.

Con estas caracterf(sticas, el diagndstico es de
Tumor de Wilms (nefroblastoma), variedad mixta.

DISCUSION

L.a anamnesis y el exdmen fisico de esta pacien-
te preescolar, nos hacen afirmar el diagnéstico de
encefalopatfa hipertensiva. lLa madre consultd
cuando la nifia presentaba un estado de inconscien-
cia, crisis convulsivas subintrantes; al ingreso, la
nifia presentd presién arterial alta, de 180/150.

Por la hematuria macroscépica que habfa pre-
sentado, podrfamos orientar el diagnéstico a una
glomerulonefritis post-estreptococcica con encefa-
lopatfa hipertensiva. Entidad de relativa frecuen-
cia en edad-pedidtrica, como se anota en una revi-
si6n previa de hipertensién en pediatr(a. (5.7)

Pero la presencia de una masa tumoral grande
en abdomen, nos dirigid hacia los tumores que
pueden ocacionalmente presentar hipertension con
sus complicaciones, y dentro de ellos tenemos el
neuroblastoma y el tumor de Wilms,

El ecosonograma confirma la presencia de una
masa-de origen retroperitoneal, con deformacién
de la imagen del rifién derecho; el urograma excre-
tor indica la exclusion de funcién de ese rifi6n.

La dosificacion de &cido vanilmandélico, la

-ausencia de células en roseta en la médula, podrfan

descartar el neuroblastoma. (6) Pero sélo el exa-
men tnacro y microscopico del tumor asentaran el
diagnostico definitivo de tumor de Wilms.

En los diferentes estudios radioldgicos y en ia
tomograffa no se aprecian lesiones metastésicas en -
los diferentes 6rganos estudiados. Se procede en-
tonces al tratamiento quirlrgico primero, para
continuar con quimio y radioterapia.

La mayor supervivencia-observada en los Glti-
mos.afios, es francamente atribuible al tratamiento
quirdrgico oportuno, seguido de radiaciones para
erradicar los tumores.abdominales residuales y de
quimioterapia con actinomicina D vy Vincristina,'
para erradicar las micrometastasis. ocultas. (8)

En centros especializados, el {ndice de curacion
sin metéstasis es del 900/o. Con un tratamiento
agresivo bien dirigido, aiin en casos con metéstasis,
se puede esperar resultados de sobrevivencia de.
hasta el 800/0.

Pero, esto tiene que ver estrechamente con la
histologra del tumor.

Desde el punto de vista histoldgico, se recono-:
cen cuatro variedades de tumor de Wilms: 1. De
tipo mixto, 2. De tipo epitelial predominante, 3.
De tipo blastémico predominante y 4.De tipo es-
tromal predominante. (9)

Esta clasificacién histolégica se refiere estrecha-
mente a los tipos de diferenciacion celular que
tiene lugar en la embriogénesis normal del rifién,
Es decir, sea cual sea la causa y la patogenia del
nefroblastoma, en el tumor ya establecido, es po-
sible reconocer los mismos elementos estructura-
les y celulares. que se observan en el desarrolio
embriolégico del rifién normal. En las formas més
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diferenciadas del tumor de: Wllms se ven nefrona
abortivas, glomérulos esbozados méas o menos b
reconocibles aunque falta el ovillo glomerular,
ongen vascular, de la aorta. En‘los tumores’ menos ;

ficacion: histolagica se toman eri cuenta las estruc-
turas predominantes. Y ademas, es importante de-
terminar la presencia o no de anaplasia, por su sig-
nificado en el pronéstico.

En una revision reciente Beckwith y col. (9)
reunieron . 427 casos ingresados en:el Primer Estu-
dio Nacional del T. de Wilms en Jos Estados Uni-
dos hasta 1974, y pudleron establecer que los pa-
cientes con tumores no anaplésicos, sean de blaste-
ma o epiteliales, tuvieron mejor pronéstico: la
anaplasia celular es un factor muy desfavorable.
Los autores describen los criterios que permiteri €s-
tablecer la presencia de anaplasia, tanto en los tu--
mores de predominio epitelial como en los estro-
males y blastémicos; la variedad sacomatosas’ (rab-
domiosarcoma, sarcoma de células claras, sarcoma
hialinizado) fueron la de evolucidn mas desfavora-
ble.

El caso presentado corresponde a una forma
mixta, sin anaplasia celular, es decir, de buen pro-
néstico.

Pero, desde el punto de vista histologico, es im-
posible establecer ninguna relacion con el cuadro
hipertensivo que presentd la enfermita.

Parece gue en algunos casos es posible encon-
trar una elevacion de la renina en el suero { Gangu-
ly, {10) pero hay criterios histoldgicos que permi-
tan situar a un determinado tumor, entre los pro-
ductores de hipertension. '

RESUMEN:

Se. presenta el caso de una nifia de 4 afios de

edad que consultd por encefalopatfa hipertensiva,

con una T. A, de 180/150. El examen f(sico y las
exploraciones diagnosticas llevaron a un diéﬁés-
tico clinico de tumor de Wilins. Se realizd la ex-
tirpacién. .quirdrgica del tumor, unilateral, ‘dere-
cho, y luego se continud con radioterapia y con
actinomicina-D y Vineristina. - La nifia. se encuen-
tra bien al afio del tratamiento. La presion arterial
es normal. El tumor extirpado fue un nefroblas-
toma variedad mixta, sin anaplasia celular, .
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