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RESUMEN: El aparato urinatio es el otigen de cerca del 50 % de las masas abdominales
durante la infancia. El diagnéstico se basa en la exploracién clinica y, sobre todo, en el
estudio radioldgico (radiografia simple de abdomen, ecografia, cistoureterografia miccio-
nal seriada, urograffa intravenosa, tomograffa axial computerizada, resonancia nuclear
magnética y renograma isotdpico). Durante el periodo neonatal, las masas renales mis
habituales suelen ser de naturaleza quistica (hidronefrosis y displasia renal multiquistica)
siendo las masas sélidas (nefroma mesoblistico y trombosis de vena renal) casi excepcio-
nales. En el lactante y escolar, el diagnéstico mas habitual es el tumor de Wilms mien-
tras que la hidronefrosis es, cada vez, mis infrecuente gracias a la generalizacién del uso
de la ecografia prenatal. PALABRAS CLAVE: MASAS RENALES. UROPATIAS. DISPLASIA RENAL
MULTIQUISTICA. ENFERMEDAD RENAL POLIQUISTICA. NEFROMA MESOBLASTICO CONGENITO.
TUMOR DE WILMS. CARCINOMA RENAL. TROMBOSIS DE VENA RENAL.

RENAL MASSES IN PEDIATRIC AGE. (SUMMARY): During the pediatric age, almost
50 per cent of the abdominal masses are located in the utinary tract. The diagnosis is
based on the clinical exploration and, mainly, on the radiological procedures (X-Ray
films, ultrasonography, micturating cystourethrogram, intravenous pyelography, compu-
terized tomography, nuclear magnetic resonancy and radioisotope examinations). In the
newborn, renal masses use to be of cystic nature (hydronefrosis and multicystic dysplas-
tic kidney) being the solid masses (mesoblastic nephroma or renal vein thrombosis) qui-
te rare. In the infant and scholar, Wilms’ tumor is the most common diagnosis while
hydronefrosis is getting evety time more unfrequent due to the prenatal ultrasono-
graphy generalization. KEY WORDS: RENAL MASSES. UROPATHIES. MULTICYSTIC DISPLASTIC
KIDNEY. POLICYSTIC KIDNEY DISEASE. CONGENITAL MESOBLASTIC NEPHROMA. WILMS' TU-
MOR. RENAL CELL CARCINOMA. RENAL VEIN THROMBOSIS.

yen un espectro de lesiones de etiologia
variada que pueden presentarse a cual-

Es un hecho bien conocido que hasta
el 90 % de la masas abdominales en edad
pediétrica se localizan en la zona retrope-
titoneal y que en uno de cada dos casos
asientan en el aparato urinario. Las masas
renales en esta época de la vida constitu-

quiet edad, desde el periodo neonatal has-
ta la adolescencia, con una amplia gama
de manifestaciones clinicas (1, 2).

Es importante conocer que en mds de
la mitad de los casos la masa renal se pre-
senta en forma de organomegalia. Actual-
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mente, con la generalizacién de la ultroso-
nografia en la prictica obstétrica y durante
el periodo neonatal, pocos nifios mayores
debutan con una masa renal congénita
que no haya sido identificada previamente

().

II. SISTEMATICA DIAGNOSTICA

La identificacién, por palpacién, de
una masa renal constituye siempre un pro-
blema urgente y obliga a iniciar la si-
guiente sistemdtica diagnéstica (1, 3-5).

Radiografia simple de abdomen: aun-
que sblo es capaz de identificar tejidos
blandos, grasa, aire y hueso o densidades
minerales, permite localizar la masa e in-
formar de la existencia o no de calcifica-
ciones.

Ultrasonografia (Ecografia): al no utili-
zar radiaciones ionizantes, es la técnica
idénea en Pediatria. Ofrece informacién
sobre la localizacidén intra o extrarrenal y
de la consistencia s6lida, quistica o mixta
de la masa. Como regla general una masa
quistica pura es siempre benigna, mientras
que las sdlidas o mixtas pueden eventual-
mente ser malignas,

Cistoureterografia miccional seriada
(cums): permite detectar las masas del
aparato urinario infetior (rabdomiosarco-
mas) y otro tipo de anomalias capaces de
comprometer a las vias urinarias supetio-
res.

Urografia intravenosa (U1v): si bien ha
sido hasta hace poco tiempo la exploracion
principal en este tipo de procesos, se teset-
va en la actualidad para conocer la motfo-
logia renal.

Tomografia axial computerizada (TAC):
con o sin contraste, es uno de los métodos
de imagen mids poderosos y versitiles para

la valoracién de una masa abdominal.
Consigue definir con detalle la localiza-
ciébn y caracteristicas motfologicas de la
masa, asi como su relacién con las estruc-
turas vecinas.

Resonancia nuclear magnética (RNM)
proporciona informacién adicional en ca-
sos de gran complejidad diagnostica, si
bien la experiencia en Pediattia es escasa.

Renograma isotépico: especialmente
atil si se desea obtener informacién sobre
la vascularizacién y funcién de ambos ri-
fiones con mayor definicién que la UV,
sobre todo durante la época neonatal.

Arteriografia renal, de empleo muy
restringido en el momento actual.

Aunque la ecografia prenatal permite
el diagnéstico de sospecha, es necesario
confirmarlo en todos los casos durante el
periodo neonatal precoz. La ecografia ab-
dominal se realizari el primer dia de vida
si se sospecha hidronefrosis bilateral y es
aconsejable postergatla al tercer dia de vi-
da si se hubiera objetivado hidronefrosis
unilateral en el control prenatal (6).

Si se confirma el contenido quistico
de una masa, el paso siguiente serd la
realizacion de una CUMS para intentar
identificar una posible obstruccién vesical
o un reflujo vésico-ureteral. Si por el con-
tratio la ecografia renal neonatal es not-
mal, es conveniente repetit el estudio mds
adelante.

Para averiguar si la obstruccién es to-
tal o parcial es Gtil la realizacién de un
renograma isotpico con Tc99DTPA stan-
dard o tras la administracién de un diuré-
tico (7).

Una vez logradas la localizacién y ca-
racteristicas de la masa renal, su valora-
cién clinica debe hacerse teniendo en
cuenta la edad del paciente y la frecuen-
cia de presentacion (tabla 1) (8, 9).
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TaBLa I. MASAS RENALES EN EDAD PEDIATRICA*
FRECUENTES INFRECUENTES
Recién Nacido
Quisticas Hidronefrosis Enfermedad renal poliquistica
Displasia renal multiquistica
Sélidas Nefroma mesoblistico

Lactantes y nifios
Quisticas Hidronefrosis

Sélidas Tumor de Wilms

Trombosis de vena renal

Enfermedad renal poliquistica
Otros quistes renales

Otros tumores

*  Modificada de McVicar (9).

III. MASAS RENALES DURANTE EL PERIODO
NEONATAL

La presentacion clinica de las masas re-
nales puede comenzar ya en el periodo
prenatal (9). Asi, la presencia de oligohi-
dramnios puede estar en relacién con un
defecto en la formaci6n o excrecidn de ori-
na fetal. La produccion de liquido amnid-
tico estd disminuida en la enfermedad re-
nal poliquistica (ERP), vilvulas de uretra
posterior, displasia renal multiquistica bi-
lateral y obstruccién de la unién pielo-
ureteral bilateral.

Por el contrario, la constatacién de po-
lihidramnios como acompafiante de otras
malformaciones (atresia esofigica o duode-
nal) puede orientar hacia la existencia de
malformaciones renales asociadas que,
eventualmente, pueden manifestatse como
masas renales.

El valor del diagnéstico prenatal radica
en conocer precozmente anomalias que
pudieran no ser detectadas durante la vida
postnatal, posibilitar el adelanto del parto
cuando la funcién renal estd comprometi-

da y la maduracién fetal es adecuada y
preparar a los padres y al personal médico
para afrontar un serio problema (10).

Durante el periodo neonatal es necesa-
rio estar alerta con el fin de constatar sin-
tomas orientativos de determinadas pato-
logias (9). La oliguria es muy frecuente en
la obstruccién bilateral secundaria a vilvu-
las de uretra posterior; la infeccién utina-
ria es una complicacién habitual de las es-
tenosis vésico-ureterales; la hipertensién
(HTA) puede acompafiar al nefroma meso-
bldstico congénito, ERP tipo autosdmico
recesivo (infantil) y trombosis de vena re-
nal (TvR). La hematuria y la proteinuria
acompafian con frecuencia a la TVR.

Las masas abdominales constatadas du-
rante el periodo neonatal suelen ser benig-
nas y representan, en general, defectos del
desarrollo embrionario (disoncogénesis). El
65 % son de localizacion retroperitoneal y
el 55 % de origen renal. Las neoplasias
malignas son raras (15 %) lo que condi-
ciona que el prondstico de las masas rena-
les a esta edad sea habitualmente bueno

(1).
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IV. MASAS RENALES DURANTE EL RESTO
DE LA INFANCIA

En estas edades se constata un notable
incremento de los tumores malignos, por
lo que la presencia de una masa renal im-
plica de entrada un pronéstico mis som-
btio. El porcentaje de masas retroperito-
neales alcanza hasta un 78 %, pero a ex-
pensas del incremento espectacular de las
de origen extrarrenal, principalmente el
neuroblastoma (23 %) (1, 11).

V. MASAS RENALES QUISTICAS

Hidronefrosis (HN): La HN es la masa
abdominal mis frecuente durante el perfo-
do neonatal aunque, a veces, no se mani-
fiesta clinicamente en los primeros dias de
la vida. Consiste en una dilatacién de la
pelvis renal y del sistema caliciliar con di-
versos grados de reduccién del parénqui-
ma renal. La mayor parte de las HN son,
por orden de frecuencia, secundarias a
obstruccién congénita pielo-ureteral
(22 %), vilvulas de wuretra postetior
(18 %), ureterocele ectbpico (14 %) y
obstruccién uretero-vesical (8 %) (1, 3).

Existen también HN no obstructivas,
secundarias a infeccién urinaria, disfun-
cién neuromuscular, vejiga neurdgena y,
en general, a situaciones de hiperaflujo
urinario (diabetes insipida, polidipsia, ad-
ministracién de diuréticos).

El dafio renal se produce tanto por las
repetidas infecciones favorecidas por la es-
tasis urinaria, como por la elevada presién
intrapiélica mantenida.

La presentacion clinica, hallazgos fisi-
cos y tratamiento 6ptimo estin en relacién
con la etiologia de la HN (2). Puede mani-
festatse como una masa abdominal o de-
tectarse casualmente durante la realizacién
de un examen radiogrifico. En otras oca-
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siones es la presencia de infeccién urinaria
la que permite alertar al clinico (3). Como
norma general, durante el periodo neona-
tal, una HN que se expresa como masa re-
nal palpable es siempre obstructiva (4).

En el momento actual el intetés estd
centrado en la problemitica que comporta
el diagnéstico de la HN durante el periodo
prenatal. La generalizacion del estudio
ecografico ha permitido desatrollar el tra-
tamiento intratitero de las uropatias obs-
tructivas por derivacidn, con el fin de des-
comprimir el rifién, prevenir las displasias
renales secundarias a obstruccién de las
vias excretoras, preservar el capital nefréni-
co y prevenit la hipoplasia pulmonar (12).
El tratamiento consiste en la aspiracién
percutinea con aguja de la vejiga fetal,
colocacién de una cinula permanente en-
tre la vejiga fetal y el liquido amniético o
procedimientos descompresivos (13).

Ninguna de las series publicadas hasta
ahora permite afirmar que las intetvencio-
nes intrafitero hayan cumplido estos obje-
tivos. De las 73 derivaciones intratero
consignadas por el Registro Internacional
de Cirugfa Fetal s6lo 6 han sido correcta-
mente realizadas precisando el resto entre
2 y 7 intentos para colocar el drenaje, lo
que ha originado 3 muertes matetnas, 13
abortos por maniobras intrattero y 27
muertes del recién nacido por insuficiencia
respiratoria. De los 30 neonatos restantes,
la supervivencia no ha podido relacionarse
con la eficacia de la derivacién (12).

Varias preguntas siguen sin respuesta,
entte ellas la posibilidad de poder objeti-
var la gravedad de la lesion renal a través
de la cantidad de liquido amnidtico y su
composicién y las indicaciones de la ciru-
gia fetal para algunos casos seleccionados
con vistas a preservar la funcién renal
(14). Por ese motivo debe resetvarse este
tipo de intervenciones para las obstruccio-
nes bilaterales con oligohidramnios mode-
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rado o que se agrava en cada examen eco-
grifico.

Displasia renal multiquistica (DRM): La
DRM es un trastorno de la diferenciacion
del tejido nefrogénico en el que el parén-
quima renal se ve reemplazado por quistes
de variados tamafios. El pediculo vascular
suele estar atrésico y el tercio proximal del
ureter ausente o hipoplisico (3, 15). Se
considera actualmente que la DRM es el re-
sultado de una grave y mantenida obstruc-
ciébn intratitero de las vias urinarias (4).
Con una incidencia de 1/4.300 RN vivos
(16), representa el 10 % de todas las uro-
patias fetales (17).

Con fines prondsticos es de suma im-
portancia conocer el estado del otro rifion,
ya que hasta en un 20 % de los casos se
obsetvan malformaciones en el rifién con-
tralateral: reflujo vésico-ureteral, estenosis
pielo-uteteral y ectopia cruzada (2, 3, 18).
Son habitualmente malformaciones unila-
terales, con cierta preferencia por el rifién
izquierdo, si bien hasta en un 15 % de
los casos son bilaterales (2).

Antes de que hicieran su aparicién los
ultrasonidos, la DRM se manifestaba habi-
tualmente como una masa renal durante
el periodo neonatal (16), constituyendo,
junto con la HN, el 75 % de las masas ab-
dominales del rN (2).

Actualmente, gracias a la generaliza-
cién de las exploraciones ecogrificas de las
gestantes, el diagnéstico se establece in-
traitero en la mayoria de las ocasiones. El
conocimiento de la historia natural de la
DRM (17) ha demostrado que los macro-
quistes aparecen al comienzo del 3.° tri-
mestre de embarazo y que después de al-
canzado el miximo tamafio, empiezan a
involucionar bien intratitero o tras el naci-
miento, abocando hacia un rifién apldsico
0 hacia su completa desaparici6n.

Este comportamiento justifica que has-
ta un 75 % de los casos no se manifiesten
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como masa renal lo que hace pensar que
en la etapa anterior a los ultrasonidos sdlo
se detectaban las DRM muy voluminosas,
pasando el resto totalmente desapercibidas
(16, 18). Si tenemos en cuenta que la in-
cidencia de la agenesia renal en el adulto
es de 1/1.500 a 1/2.000, es posible que
muchos casos considerados como agenesias
renales sean en realidad DRM involuciona-
das (16).

No se ha encontrado correlacién entre
el tamafio de la DRM y la existencia de
HTA o malignizacién. Por este motivo en
el momento actual se recomienda el trata-
miento conservador /16, 18, 19). Salvo
que se tengan serias dudas diagndsticas, el
paciente esté sintomitico o la laparotomia
sea necesaria por algiin otro motivo (15,
20) no existen argumentos de peso para
justificar la nefrectomia, ya que:

1.° La utilizacién combinada de eco-
grafia y renograma isotdpico permite ase-
gurar el diagnéstico en mis del 90 % de
los casos, haciendo muy dificil la confu-
sién con otros procesos, quisticos (HN) o
solidos (tumores) (15, 20, 21).

2.° La existencia de hematuria e in-
feccién no parecen estar en relacion con la
DRM, si como ya ha sido sefialado, los
quistes se hallan aislados del tracto urina-
rio inferior como consecuencia de la atre-
sia del tercio superior del uréter.

3.° Una revisién de la bibliografia de
la DRM tealizada hasta 1986 (16) ha podido
identificar Gnicamente 6 casos de maligni- *
zacion, de los cuales dos eran tumores de
Wilms (dos nifios de 10 meses y 4 afios), 3
adenocarcinomas (pacientes de 15, 26 y 68
afios) y el dltimo se trataba de un tumor
embtionario (vatén de 68 afios).

4.° El ntmero de casos en los que se
ha constatado HTA es muy escaso. En la
misma revision (16) se hallaron Gnicamen-
te 9 pacientes y en 6 de ellos la HTA per-
sisti6 tras la nefrectomia. Por el contrario
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es bien conocida la existencia de HTA en
los pacientes nefrectomizados, como con-
secuencia de la hipetfiltracién mantenida.

En cualquier caso es necesario siempte
individualizar el tratamiento, establecien-
do seguimientos periédicos con ultrasoni-
dos, semestrales durante los tres primeros
afios de vida y anual o bianualmente con
postetioridad (18, 22), peto teniendo pre-
sente que el prondstico a largo plazo de-
pende tGnicamente de la calidad del rifion
contralateral (19).

Enfermedad renal poliquistica (ErP): El
término ERP se utiliza actualmente para de-
finir a dos entidades: ERP autosémica do-
minante, también llamada tipo adulto, y
ERP autosdmica recesiva, conocida como ti-
po infantil. En la ptimera los quistes se de-
sarrollan en cualquier segmento de la ne-
frona, en la ERP infantil existe una dilata-
cién generalizada de los ttibulos colectores.
En ninguna de ellas se asocia displasia (23).

Desde el punto de vista clinico ambas
entidades pueden manifestarse con nefro-
megalia durante la infancia (24, 25), st
bien no siempre producen enfermedad
franca. Para su diagndstico es preciso cons-
tatar 3 o mis quistes y morbilidad atribui-
da a ellos (25). Las manifestaciones clini-
cas de las dos variedades de la ERP durante
la infancia han sido revisadas recientemen-
te tanto en EE.UU. (24), como en Europa
(26), llegando a la conclusion de que la
diferenciacién de ambas entidades es muy
dificil a esta edad. La constatacién de ma-
sa renal es el hallazgo mis frecuente, sien-
do habitual el agrandamiento renal bilate-
ral, que alcanza a veces hasta 10 veces su
tamafio habitual (9).

La ecografia renal y la TAC con o sin
contraste son los métodos diagndsticos de
eleccibn. Cada uno de ellos es capaz de
detectar quistes de 0,5 cm. de didmetro,
pot lo que su prictica conjunta reduce la
posibilidad de error (25).

ERP autosdmica recesiva: En este caso
los padres no estin afectos y las posibilida-
des de recurtencia en cada embarazo son
del 25 %.

Se conocen dos fenotipos distinguibles
tanto por la edad de presentacién como
por el ptedominio de las lesiones renales
sobre las hepiticas o viceversa (23). Aun-
que en ambas situaciones la clinica puede
aparecer en cualquier momento de la in-
fancia, la enfermedad renal predomina
cuando la ERP se manifiesta durante el pe-
riodo neonatal. Se corresponde entonces
con la denominacién ERP perinatal, neona-
tal o infantil. Por el contrario, cuando la
ERP se desarrolla a lo largo de la infancia o
adolescencia, la afectacién hepitica domi-
na el cuadro y la lesién renal es menos
evidente. Es la denominada forma juveni,
también llamada fibrosis hepatica congé-
nita con ectasia tubular rend.

Los RN pueden cursar con oligohidram-
nios, facies de Potter, hipoplasia pulmo-
nar y/o masa tenal. Los pacientes que so-
breviven al petiodo neonatal mantienen
una funcién renal disminuida hasta la
adolescencia. La HTA es uno de los mayo-
tes problemas y se asocia inicialmente con
hiponatremia.

La mayor parte de los nifios con fibro-
sis hepdtica congénita presentan asociada a
la masa tenal, hepato-esplenomegalia, he-
matemesis, retraso en el crecimiento o hi-
peresplenismo.

Ecogrificamente los hallazgos difieten
seglin la edad del paciente; se constata, en
general, aumento de la ecogenicidad en
todo el parénquima renal, pero sin capaci-
dad para diferenciar el tipo de ERP.

Mencién aparte merece la posibilidad
de diagndstico prenatal, que puede hacer-
se mediante ecografia y demostracién de
niveles elevados-de alfa-fetoproteina o tre-
holasa en liquido amnibtico (23).
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El pronéstico a largo plazo de esta va-
riedad de ERP depende del momento de
aparicion. En general, mejot a partir de la
primera semana de vida. Cuando se consi-
gue sobrevivir el primer afio, la probabili-
dad de alcanzar con vida los 15 afios es del
78 %, si bien la posibilidad de realizar
trasplante renal y hepitico pueden mejo-
rar estos porcentajes en un futuro proximo
(23).

ERP autosdomica dominante: En este caso
las posibilidades que tiene cada hijo de he-
redar el gen transmisor son del 50 %. La
penetrancia es cercana al 100 %. La preva-
lencia del gen patolégico en la poblacién
general es de 1/1.000 (27). Aunque se trata
de una entidad que habitualmente condu-
ce a la IRC durante la edad adulta, puede ya
manifestarse en la época fetal, neonatal e
infantil. La entidad puede permanecer in-
detectable durante afios o bien manifestar-
se como masa abdominal, hematuria, dolor
lumbar, infeccién urinaria, HTA o hemorra-
gia cerebral secundaria a aneurisma. No
existe una explicacién convicente para esta
gran variabilidad clinica.

La ecografia como método diagndstico
mis sensible pone de manifiesto rifiones
agrandados, con un néimero de quistes si-
milar en cada rifion. Pueden obsetvarse
también quistes en higado (50-80 %),
péncreas (5-10 %) y bazo (27).

Mis interés tiene en el momento actual
la posibilidad de deteccién precoz en pa-
cientes asintomiticos mediante ecografia o
sondas de DNA, que permiten conocet con
un 100 % de seguridad de quién se ha he-
redado el gen. Aunque en 1985 se consi-
guid localizar el gen en el brazo corto del
cromosoma 16 (23), ya se conocen familias
con ottos genes mutantes localizados en re-
giones diferentes del cromosoma 16 o en
otro cromosoma (28, 29).

El pronéstico depende de la extensién
de la enfermedad al diagndstico. En una
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serie de 37 pacientes que presentaron la
enfermedad durante la infancia, 19 mu-
rieron al nacimiento o inmediatamente
después por sepsis o fallo respiratorio (23).

Se conocen al menos dos formas evolu-
tivas de progresién hacia la IRT. Una de
ellas ripida que conduce a IRT hacia la
4.%.5.* década de la vida y otta lenta con
necesidad de tratamiento sustitutivo hacia
los 70 afios de vida. Aunque en general el
prondstico depende del control de la HTA,
los pacientes diagnosticados antes de pre-
sentar clinica deben ser advertidos de las
probabilidades de desarrollar 1rC (23, 28):
2 % antes de los 40 afios, 22 % antes de
los 50 y 53 % antes de los 73 afios.

El debate acerca de la ética de un
diagnéstico precoz de estos nifios, antes de
que se desarrolle la enfermedad continda
abierto. No existe unanimidad al respecto.
Para algunos depende de la edad de los
nifios, la presencia de sintomas, la an-
siedad de la familia o del propio paciente
(25). El diagnéstico prenatal para valotar
el aborto terapéutico no patece justificado
si se tiene en cuenta que la entrada en
didlisis puede no producitse hasta los 70
afios de vida, edad muy cetcana a la espe-
ranza de vida actual. No obstante puede
evocarse el interés colectivo, valorando que
la enfermedad podtia desaparecer en 1 6 2
generaciones (28). Los genetistas aconsejan
que s6lo los mayotes de 18 afios de edad
deberfan ser testados, estudiando a los
menores de esta edad sblo si presentan al-
gan tipo de manifestacién clinica (25).

VI. MASAS RENALES SOLIDAS

Nefroma mesoblistico congénito
(nMc): Conocido también como hamarto-
ma mesenquimal, hamartoma fetal trenal o
tumor de Bolande, por haber sido desctito
por este autor canadiense en 1967 (30). Se
trata de un trastorno del desatrollo del ri-
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fion fetal que aparece casi exclusivamente
en el feto y lactante muy joven (3). Por
ello se puede afirmar que, salvo escasas
excepciones, una masa solida renal en un
lactante de menos de tres meses es suge-
rente de NMC (4).

El NMC debe difetenciarse de la forma
sarcomatosa del tumor de Wilms, por su
escasa agresividad regional, ausencia de
metdstasis a distancia y curacibn con
nefrectomia radical como finica medida te-
rapéutica.

Su frecuencia se estima en 1 caso pot
cada 7.8 millones de nifios menores de 15
afios. El diagnéstico intrafitero es poco fre-
cuente, habiéndose descrito hasta ahora
unos 12 casos (31).

El estudio ecogrifico puede mostrar un
pattén en <anillos concéntricos» muy
caracteristico de este tumor cuando es pe-
quefio, tanto durante la vida fetal como
posteriormente, si bien los hallazgos
ecogrificos no permiten la diferenciacién
con el tumor de Wilms. Por todo ello el
diagndstico definitivo vendrd dado por el
estudio histolégico de la pieza de
nefrectomia que mostrari un tumor cons-
tituido por una masa solida, de color
blanco, fibrosa, constituido de células fu-
siformes de aspecto fibroblastico, que ocu-
pa entre el 60-90 % del rifién afecto (1,
32).

Algunos autotes han tratado de dife-
tenciar dos variedades de NMC: #7picos y
atipicos. Los nifios portadores de la prime-
lra variedad eran todos menores de una se-
mana de vida y con tumores de pequefio
tamafio, mientras que los NMC atipicos
incidian en nifios entre 1 y 18 meses, con
tumotes de mayor tamafio y frecuentes he-
motragias intratumorales (33). Aunque es-
ta diferenciacién no es admitida por to-
dos, el NMC atipico podtia representar des-
de el punto de vista histologico, un tipo
de tumor intermedio entre el NMC tipico

como lesibn mids benigna y el tumor sar-
comatoso de células claras de evolucion
mis desfavorable (34, 35).

Se han descrito en la literatura hasta 6
NMC con metastasis (33), que parecen es-
tar en relacidén con una exéresis incomple-
ta del tumor o tratarse de errores diagnés-
ticos con la variedad satcomatosa del tu-
mor de Wilms (31, 36).

En nuestra serie de tumores renales
hemos obsetvado dos pacientes de NMC,
uno de ellos publicado anteriormente

(37).

Nefroblastomatosis: este término defi-
ne a un espectro de lesiones congénitas
del parénquima renal que comportan la
invasién del tejido renal normal por focos
del blastema metanéfrico que, habitual-
mente, no estd presente mis alli de las
36 semanas de gestacién (3). Para algunos
se trata de una entidad precursora del tu-
mor de Wilms. En este abanico de le-
siones los sarcomas de rifién y el nefroma
mesobléstico congénito representarfan los
espectros de gravedad y benignidad de las
masas renales del nifio (38).

Considerada una entidad poco fre-
cuente, se presenta clinicamente como
nefromegalia bilateral difusa, aunque has-
ta en el 25 % de los tumores de Wilms
puede hallarse una nefroblastomatosis
multifocal (11).

La nefroblastomatosis puede encontrat-
se en tres situaciones clinicas (39): mate-
rial de autopsia, asociada al tumor de
Wilms o como un diagnéstico primitivo.
Es en este Gltimo caso cuando se plantea
el dilema de la conducta a seguir. Tras la
confirmacién diagnostica parece uniforme-
mente aceptado administrar quimioterapia
y cobaltoterapia con el fin de conseguir la
involucidén. Desgraciadamente esta actitud
no evita que pueda desarrollatse posterior-
mente un tumor de Wilms (39).
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Tumor de Wilms (Tw). El nefroblasto-
ma o TW reptesenta entre €l 5 y el 10 % de
los tumores malignos en nifios menores de
15 afios y el 90 % de los tumores renales
pedidtricos (32). Este mismo hecho se
constata en nuestra experiencia, ya que de
los 27 tumores renales que hemos obsetva-
do desde 1974 hasta 1990, 24 (88 %) han
sido TW.

Afecta con mayor frecuencia a nifios en-
tte 1y 5 afios de vida, con una incidencia
de 1-2 nuevos casos pot millén de habitan-
tes 0o 1/10.000 nacimientos. El 80 % se
diagnostican antes de los 6 afios de vida,
sin preferencia por el sexo (3). La afectacién
bilateral se observa en el 10 % de los casos,
habiéndose comprobado que se trata de ni-
fios mds jovenes (edad media 2,5 afios), con
mayor nlimero de anomalias congénitas
(60 %) y presencia constante de nefroblas-
tomatosis (39). El Tw familiar es inusual y
tepresenta menos del 1 % de los casos (11).

Es muy frecuente la asociacién con
otras malformaciones del tracto urinario y
la existencia de factotes genéticos predis-
ponentes, destacando principalmente la
ptesencia de aniridia esporidica, hemihi-
pertrofia corporal, sindrome de Wiede-
mann-Beckwith y sindrome de Drash. Por
otra patte conviene sefialar que los Tw
que asientan en pacientes con sindrome
de Wiedemann-Beckwith deben ser vigila-
dos durante largos periodos de tiempo por
la posibilidad de desarrollar recurrencias
atipicas y tardias (40).

Desde el punto de vista clinico el TW
se caracteriza por la presencia de una masa
renal de crecimiento ripido que puede ir
acompafiada de dolor abdominal y, menos
frecuentemente, de hematuria, fiebre de
origen no aclarado y alteracion del estado
general, La funcién renal suele estar con-
servada a menos que se trate de un TW en
£ifién dnico, bilateral o formando parte de
un sindrome de Drash (32).

El diagnéstico por imagen debe com-
portar las siguientes exploraciones radiold-
gicas:

Radiografia simple de abdomen: pone
de relieve la presencia de una masa abdo-
minal, el desplazamiento de asas intesti-
nales y la ausencia de calcificaciones intra-
tumorales que sélo se han constatado en
un 10 % de los casos (3).

La ecografia confirma el origen intra-
rrenal del tumot, su naturaleza sélida y su
interrelacién con los érganos vecinos.

La UV permite visualizar la distorsién
de los cilices renales que han perdido su
morfologia habitual. En un 10 % de los
casos se encuentra un rifién mudo.

La TAC resulta muy eficaz para la vi-
sualizacién de metistasis locales.

La arteriografia deberd tenerse en
cuenta si el tumor es bilateral y es preciso
realizar una cirugia consetvadora.

La exploracién se completa con la rea-
lizacién de una radiografia simple de térax
y un scanning hepitico y 6seo en busca
de metistasis.

Aunque analiticamente no se conoce
ninglin matcador especifico del Tw, es
obligada la determinacién de catecolami-
nas urinarias para descartar el neuroblasto-
ma.

La sistemdtica precedente consigue
diagnosticar hasta un 95 % de casos, si
bien no son excepcionales los etrores diag-
nésticos que se descubren al realizar el es-
tudio de la pieza de nefrectomfa.

Uno de los mayores avances en el tra-
tamiento del Tw ha sido la utilizacion de
los hallazgos histopatolégicos como predic-
tores prondsticos. Actualmente el trata-
miento se programa atendiendo al estadia-
je del tumor y a que la histologia del tu-
mot sea favorable o desfavorable.
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Macroscopicamente el Tw se halla se-
parado del tejido renal normal por una
pseudocipsula fibrosa. La vena renal pue-
de estar invadida. No es raro encontrar fo-
cos necroticos centrales cuando se trata de
tumores grandes.

Microscopicamente el patron mis fre-
cuente (favorable) presenta celularidad
bien diferenciada en el que estin presentes
estructuras del tejido renal embrionario
(ttibulos, blastemas y esttoma). Implica ge-
neralmente buen prondstico. Otros patro-
nes histologicos (desfavorables) se asocian
siempre con un mal pronéstico, ya que la
vatiante de c€lulas claras tiene tendencia a
producir metistasis seas y el Tw anaplésico
se observa en estadios avanzados.

Para una adecuada programacién teta-
péutica es necesatio conocer en qué fase
evolutiva se encuentra el tumor. Para ello
se utilizan la clasificacién en estadios de la
NWTS. Se considetan de buen prondstico
los pacientes de menos de dos afios, porta-
dores de tumores pequefios (de menos de
250 gramos), con histologfa favorable y en
estadios I-II de la NWTS.

El tratamiento se encuentra hoy dia
bien protocolizado gracias a los estudios
multicéntricos realizados tanto en EE.UU.
por la NWTS como en Europa por la siop.
Se estima que con independencia del esta-
dio al diagnéstico la supervivencia se acer-
ca al 80-90 % (32, 41, 42). Comporta la
utilizacién de:

1. Cirugia: de inicio o, como ocurre
en Europa, precedida por una tanda de
quimioterapia que pretende reducir el ta-
mafio del tumor y facilitar su exéresis.

2. Radioterapia. Al tratarse de un tu-
mor radiosensible su utilizacién ha pro-
porcionado grandes progresos, aunque de-
bido a sus miiltiples efectos colaterales (ci-
foescoliosis, insuficiencia tespiratoria,
etc.), se tiende a limitar su empleo.

3. Quimioterapia mediante la admi-
nistracidn de tandas de actinomicina D y
vincristina, a las que se han asociado nue-
vas drogas como son la adtiamicina, epia-
driamicina, ifosfamida y vp 16.

.El tercer ensayo del NWTS que ha sido
publicado recientemente (41) ha demos-
trado que la supetvivencia para los enfet-
mos en estadio I con histologia favorable
alcanzé el 96,5 % con la administracién
combinada de actinomicina D y vinctistina
durante 10 semanas.

El 4.° ensayo de la NWTS se estd desa-
rrollando en la actualidad y pretende de-
mostrar, aparte del tiempo que debe man-
tenerse la quimioterapia para cada estadio
tumoral, si la efectividad de la actinomici-
na es la misma administrada en «pulsos»
en lugar de tandas como hasta ahora.

Desde el punto de vista nefrolégico, se
ha comprobado recientemente que la hi-
pertrofia compensadora del rifién contrala-
teral morfolégica y funcionalmente se lo-
gra entre el 2.°-4.° afio postnefrectomia,
similar al tiempo que tarda en conseguirse
en los casos de rifién dnico consecutivo a
agenesia renal (43).

Carcinoma renal (CR): Aunque el tu-
mor de Grawitz o CR teptesenta el 80 %
de los tumores renales del adulto, consti-
tuye una rareza en edad pedidtrica, ha-
biéndose documentado hasta la fecha unos
130 casos en menores de 20 afios (44). En
nuestra serie de 27 tumores renales, he-
mos tenido la oportunidad de estudiar un
solo caso.

El crR durante la infancia afecta por
igual a ambos sexos y, desde el punto de
vista clinico, no presenta diferencias con
respecto al del adulto excepto que ocasio-
nalmente va precedido de un traumatismo
abdominal. A pesar de ello la triada clsi-
ca de dolor lumbar, hematuria macrosco-
pica y masa palpable es poco frecuente en
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la infancia y su constatacién implica enfer-
medad avanzada (44, 45). Mis habitual es
encontrat dolor lumbar o abdominal con
hematuria acompafiante.

El tratamiento consiste en la neftecto-
mia radical. La radioterapia y quimiotera-
pia, aunque no han demostrado efectos
beneficiosos, completan la estrategia tera-
péutica.

El prondstico es similar al observado
en el adulto. La mayoria de los éxitus tie-
pen lugar en los dos primeros afios tras el
diagnostico, estimindose la supervivencia
a los 5 afios en un 50 %.

Este raro tumor de la infancia debe ser
incluido en el diagnéstico diferencial de
las masas intratrenales, especialmente si
se trata de nifios mayores con hematuria o
calcificaciones intrarrenales.

Trombosis de vena renal (TVR): El tér-
mino mis apropiado es el de trombosis
venosa renal, ya que se afecta principal-
mente el sistema venoso intrarrenal mis
que la vena renal principal (46), condicio-
nando un infarto de una zona mis o me-
nos importante del parénquima renal (2).
La TVR bilateral se observa en un 20 % de
los casos.

El 90 % de los pacientes son menores
de un afio y tres de cada cuatro tienen
menos de un mes de vida. Los varones se
afectan con casi el doble de frecuencia que
las hembras.

Se han descrito como situaciones favo-
recedoras la hemoconcentracién con o sin
deshidratacién y los estados de hipercoa-
gulabilidad, hiperosmolaridad e hipoper-
fusién (46, 47). En el recién nacido situa-
ciones de hipoxia perinatal, prematuridad,
sepsis, enterocolitis necrotizante, policite-
mia y existencia de diabetes mellitus o ad-
ministracién de tiazidas y esteroides en la
madre se consideran factores predisponen-
tes. En un estudio retrospectivo sobre

4.000 RN sometidos a caterizacién de ar-
teria umbilical, 38 (1 %) presentaron
obstruccidén sintomitica de vasos, sin que
la administracién profilictica de heparina
fuese significativamente beneficiosa (48).

Clinicamente se manifiesta de forma
diferente segin se trate de un recién na-
cido o un lactante, si bien conviene tener
en cuenta que el diagnéstico en vida se
consigue finicamente en el 60 % de los

casos (46, 49).

Durante la época neonatal el diagnés-
tico debe sospecharse ante un RN con
factores favorecedores que presente hema-
turia y masa renal palpable. La constata-
cién de trombocitopenia y anemia permi-
ten confirmarlo. En el lactante la triada
de masa renal, hematuria y trombocito-
penia, objetivada tras un proceso diartei-
co agudo complicade con una deshidrata-
cién sugiere el diagndstico (46, 49).

El diagnéstico se completa con la rea-
lizacién de una ecografia renal que consi-
gue demostrar la existencia de nefrome-
galia en mis de la mitad de los casos
(47, 50, 51). El nefrograma isotdpico
permite posteriormente determinar la
funcién renal por separado. La venografia
renal selectiva es una técnica dificil y no
siempre al alcance de todos los centros
(48).

El tratamiento consiste en intentar
modificar los factores predisponentes con
el fin de limitar la extensién del proceso
trombético. Una vez instaurado el cuadro
se tecomienda el tratamiento consetvador
del fracaso renal agudo, la administracién
de concentrado de plaquetas (1 unidad
en el caso del RN y 1 unidad/5 kg. de
peso cada doce o 24 horas si se trata de
lactantes), plasma fresco (10 c.c./kg. de
peso) y fibrinoliticos (urokinasa 3.500
Unidades/kg./hora en perfusién continua

" por catéter arterial) (52).
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La supetvivencia es variable segiin las

series consultadas oscilando entre 34 y
80 % (47, 50). La mayoria de los éxitus

10.

11.

12.

13.

son atribuibles a la enfermedad causal mis
que a la propia TVR.
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