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Tumor de Wilms teratoide
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Resumen

Introduccion: el nefroblastoma teratoide, también conoci-
do como tumor de Wilms teratoide, es una variante histol6-
gica poco descrita en la literatura médica y presenta un reto
diagnodstico en la actualidad. Esta variante se destaca por
la presencia de células tumorales que muestran diferencia-
cion hacia diversos tipos de tejidos, incluidos componen-
tes mesodérmicos y ectodérmicos, mismas caracteristicas
que lo vuelven resistente a la terapéutica médica empleada
usualmente, lo cual resulta en un prondéstico mas sombrio
que el nefroblastoma tipico. El objetivo es dar a conocer los
desafios de una patologia inusual en una persona adulta.
Caso clinico: mujer de 21 afios de edad, con un tumor re-
nal izquierdo palpable, a la cual se le realizé nefrectomia
radical; el posterior andlisis histopatoldgico reportd nefro-
blastoma teratoide.

Conclusiones: debido a la poca incidencia del nefroblas-
toma teratoide, el diagndstico y tratamiento se basan en
los protocolos descritos para la poblacion pediatrica por el
Grupo Nacional de Estudio del Tumor de Wilms (NWTSG)/
Grupo de Oncologia Infantil (COG) y la Sociedad Interna-
cional de Oncologia Pediatrica (SIOP), los cuales en con-
junto crearon el protocolo UMBRELLA para estandarizar
a nivel internacional el diagndstico y tratamiento de estas
neoplasias en nifios. Sin embargo, debido a la rareza en
las poblaciones adultas, estos principios igualmente rigen
el manejo en la poblacién mayor, por lo que debe ser prio-
ritario el manejo quirirgico con quimioterapia y radioterapia
neoadyuvante.

Abstract

Background: Teratoid nephroblastoma, also known as te-
ratoid Wilms tumor, is a histological variant that is rarely des-
cribed in medical literature, presenting a diagnostic challen-
ge today. This variant is characterized by the presence of
tumor cells that show differentiation towards various types of
tissues, including mesodermal and ectodermal components,
characteristics that make it resistant to the medical thera-
peutics usually employed, resulting in a gloomier prognosis
than typical nephroblastoma. The objective is to highlight
the challenges of an unusual pathology in an adult.

Clinical case: 21-year-old female patient with a palpable
left renal tumor, who underwent radical nephrectomy; the
subsequent histopathological analysis reported teratoid
nephroblastoma.

Conclusions: Due to its low incidence, the diagnosis and
treatment of teratoid nephroblastoma are based on the pro-
tocols described for the pediatric population by the National
Wilms Tumor Study Group (NWTSG)/Children’s Oncology
Group (COG) and the International Society of Pediatric On-
cology (SIOP according to its initialism in French), which to-
gether created the UMBRELLA protocol to standardize inter-
nationally the diagnosis and treatment of these neoplasms
in children. However, due to the rarity in adult populations,
these principles also govern management in the older po-
pulation, with surgical management with neoadjuvant che-
motherapy and radiotherapy being a priority.
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Introduccion

El tumor de Wilms o nefroblastoma es el tumor renal
maligno mas frecuente en nifios; aproximadamente el 90%
de los diagndsticos se producen antes de los 3 afios de
edad." En poblacion adulta presenta una incidencia extre-
madamente baja, que es de menos del 3% de todos los
casos descritos en la literatura,? lo cual contribuye al sesgo
de informacion con esta enfermedad y retrasa un adecuado
diagnostico.

La investigacion de tumor de Wilms en adultos es crucial
para comprender las diferencias en la presentacion clinica.
Al ser una enfermedad infrecuente en la poblacion adulta,
no hay algoritmos claros acerca del manejo médico quirur-
gico, lo que convierte su pronéstico en uno menos favorable
en comparacion con el de la poblacion infantil. La variante
histologica teratoide es poco frecuente, pero notable por su
complejidad: se puede encontrar el patron embrionario tri-
fasico clasico de un tumor de Wilms, donde se observa la
presencia de 3 componentes distintos: blastema, estroma
y epitelio, ademas de diferentes tipos y tejidos celulares,
como tejido neural, epitelio escamoso, musculo esquelético
y cartilago.® En un articulo reciente de tumores de Wilms
bilaterales y familiares se identificaron alteraciones genéti-
cas y epigenéticas que predisponen al desarrollo de estos
tumores.* Las variaciones morfolégicas a menudo condu-
cen a la confusion con otros tipos de neoplasias renales,
como el carcinoma de células renales o sarcomas.® La ciru-
gia radical a lo largo de los afios ha desarrollado un papel
fundamental y es priorizada en el abordaje de esta enferme-
dad; sin embargo, los consensos internacionales han mos-
trado que la quimioterapia y la radioterapia adyuvante tienen
un impacto positivo en el tratamiento del tumor, con base en
el aumento en la tasa de supervivencia de los pacientes.®
Compartimos aqui un caso clinico de una paciente adulta a
quien se le diagnostico tumor de Wilms teratoide. Este caso
nos mostro las dificultades que enfrentamos al reconocer y
tratar esta forma inusual de tumor.

Caso clinico

Se trata de una paciente de 21 afios, quien inicié su
padecimiento con dolor localizado en fosa renal izquierda
que era de tipo punzante, opresivo e intenso de manera
progresiva (por efecto mecanico). La paciente tuvo pérdida
ponderal en 6 meses de 6 kilos.

Diagnéstico

Se realizé una ecografia renal en la que se reporté tumor
renal izquierdo en polo superior de composiciéon compleja,
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forma redonda, y margenes mal definidos, con volumen de
1255 mL. La paciente fue enviada al servicio de Urologia
Oncoldgica de un hospital de tercer nivel, donde fue valo-
rada y al sospecharse de un tumor de células claras,® se
inicié protocolo quirurgico. Como unico hallazgo se encon-
tré anemia grado I. Se realizé tomografia computada simple
y contrastada (figura 1), donde se encontrd pérdida de la
arquitectura del rindn izquierdo secundaria a lesion renal
tumoral, que invadié el bazo. El tumor tuvo las siguientes
caracteristicas: predominantemente sélido, de forma ova-
lada, con bordes definidos, asi como calcificaciones distrofi-
cas, el cual se extendia desde la cuipula diafragmatica hasta
la fosa iliaca ipsilateral.

Tratamiento

Se decidio llevar a cabo tratamiento quirdrgico con la
sospecha de un tumor de células claras, por lo que se hizo
nefrectomia izquierda con esplenectomia mas pancreatec-
tomia distal con cierre pleural. Hubo hallazgos de tumor
renal izquierdo de 30 x 12 cm, actividad tumoral con inva-
sion a bazo y pleura izquierda, actividad ganglionar regional
y lesion de pleura, con colocacion de sonda pleural.

Andlisis patoloégico

Se reportd neoplasia maligna de células pequefas,
redondas y azules, nefroblastoma con elementos heterdlo-
gos (epitelio escamoso) (figura 2). Se observaron ademas
amplias areas de diferenciaciéon heterdloga, que constituye-
ron mas del 50% del volumen tumoral, lo que cumplié con
el criterio propuesto por Fernandes et al.” para clasificarlo
como teratoide.

Figura 1 Tomografia con contraste de abdomen y pelvis

Se muestra el rifidn izquierdo ocupado por una tumoracion de as-
pecto predominantemente solido, de forma ovalada, con bordes
bien definidos, heterogénea con zonas hipodensas centrales
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Figura 2 Examen histopatolégico del tumor

Se observan los componentes epitelial (A), blastemal (B) y mesen-
quimal (C)

No se observé anaplasia ni nefroblastomatosis, y el
patron histoldgico en conjunto apoya el diagnostico de
tumor de Wilms teratoide con predominio de diferenciacion
escamosa queratinizante. Se realizé un panel inmunohis-
toquimico con los hallazgos de WT1: positividad nuclear
difusa en los componentes blastemal y epitelial, lo cual con-
firmo el origen nefrogénico del tumor, como se muestra en
la figura 3.

Discusion

El tumor de Wilms teratoide se presenta generalmente
como una masa abdominal en nifios de 2 a 5 afios y es el
tumor renal primario mas comun en la infancia.® Este tumor
es el resultado de un desarrollo anormal del rifidn y se cree
que surge de células llamadas nefroblastomatosis.® En este

Figura 3 Estudio inmunohistoquimico del tumor

Tincion de inmunohistoquimica positiva para el gen del tumor de
Wilms 1 (WTT)
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caso particular, se observaron ademas amplias areas de
diferenciacion heterdloga, que constituyeron mas del 50%
del volumen tumoral, lo que cumplié con el criterio pro-
puesto para clasificarlo como teratoide.

Para considerar el diagndstico en adultos nos basamos
en los criterios de Kilton:'? neoplasia renal primaria, compo-
nente fusiforme blastémico o de células redondas, forma-
cion de estructuras glomerulares, ausencia de elementos
glandulares maduros de carcinoma de células renales, con-
firmacién histolégica y con una edad mayor de 15 afios. La
forma clinica de presentacion en adultos es dolor en flanco,
hematuria, fiebre y masa palpable. El tratamiento que se
aplica esta basado en el algoritmo llamado UMBRELLA,
realizado por el Grupo Nacional de Estudio del Tumor de
Wilms (NWTSG)/Grupo de Oncologia Infantil (COG) y la
Sociedad Internacional de Oncologia Pediatrica (SIOP).!"

El tratamiento del tumor de Wilms generalmente implica
una combinacion de cirugia, quimioterapia y radioterapia.
La tasa de supervivencia es alta y la supervivencia global es
de 87.5%. La NWTSG sugiere la nefrectomia como primera
intervencion, mientras que la SIOP sugiere la administra-
cion de quimioterapia neoadyuvante antes del tratamiento
quirargico.'2

El tumor de Wilms teratoide es una variante mas agre-
siva'® del nefroblastoma, con presencia de elementos
heterdlogos bien diferenciados que incluyen tejido neural,
musculo esquelético, epitelio escamoso y cartilago, por lo
cual la cirugia es el tratamiento de eleccién, ya que debido
a la diferenciacion de tejidos no es tan eficaz el tratamiento
con quimioterapia. '

Histolégicamente, el tumor de Wilms teratoide en adul-
tos puede exhibir un patrén trifasico similar al observado en
nifos; sin embargo, la identificacion de elementos ectodér-
micos, como epitelio escamoso y tejido muscular esquelé-
tico, sugiere una diferenciacion hacia lineas celulares que
son inusuales en el rifién adulto.’®

El tratamiento del tumor de Wilms teratoide general-
mente sigue los protocolos estandar para el tumor de Wilms,
que incluyen nefrectomia radical, seguida de quimioterapia
basada en vincristina y actinomicina D.

El caso clinico ilustra varios puntos importantes. En pri-
mer lugar, la presentacion clinica en adultos, la cual coin-
cide con los otros casos clinicos reportados en la literatura.
La imagenologia adecuada y la histopatologia'® son fun-
damentales para el reconocimiento y la clasificacion de la
enfermedad. Igualmente se debe recordar que los tumores
teratoideos de Wilms generalmente responden mal a la qui-
mioterapia, ya que la terapia citotoxica se dirige al elemento
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blastematoso en tumores de Wilms y no a los tejidos diferen-
ciados que componen los tumores teratoideos de Wilms.'”
Sin embargo, pese a la poca informacién encontrada, el
cirujano es quien toma las decisiones con base en su cri-
terio clinico. Inicialmente se tuvo la impresion diagndstica
de un tumor de células claras, por lo cual realizamos una
nefrectomia radical; posteriormente, al contar con los resul-
tados histopatoldgicos compatibles con tumor de Wilms
teratoide, enviamos a la paciente al servicio de Oncologia
Médica y Radiooncologia para el manejo conjunto segun
los lineamientos previamente mencionados. Actualmente
la paciente se encuentra en tratamiento con quimioterapia.

Comparamos 4 casos de tumor de Wilms (cuadro 1), uno
de ellos con caracteristicas de tumor teratoide, los cua-
les fueron manejados con intervenciéon quirurgica inicial-
mente. Aunque no especifican regimenes exactos sobre el
esquema de quimioterapia, se destaca la importancia de la
implementacion de la terapia adyuvante posterior a la ciru-
gia y en todos los casos se hace referencia a la implemen-
tacion de protocolos pediatricos (COG, SIOP, NWTSG). En
estos casos se utilizaron como guia los protocolos pediatri-
COs, aunque no se conocen completamente las implicacio-
nes de adaptarlos a pacientes adultos; de igual forma, no
se cuenta con la evolucién clinica de los casos reportados
a largo plazo.

Cuadro | Casos reportados en la literatura

Conclusion

El tumor de Wilms en adultos representa un desafio sig-
nificativo tanto en el diagndstico como en el tratamiento.
Nuestra experiencia refuerza como tratamiento de elec-
cion la cirugia y posteriormente el manejo con quimiotera-
pia y radioterapia, esto en seguimiento estrecho entre las
especialidades de Oncologia Médica, Urologia Oncoldgica
y Patologia para un diagnoéstico certero y un manejo ade-
cuado con un impacto favorable en la sobrevida de los
pacientes.

La revision de la literatura y la presentacion de casos cli-
nicos fomenta una cooperacion interdisciplinaria y, a medida
que se presenten mas casos en adultos, se hara evidente
la necesidad crucial de adaptar las estrategias de manejo
existentes para esta poblacion, lo cual permitira un desa-
rrollo de lineamientos que se ajusten a las particularidades
del tumor de Wilms en adultos y contribuira finalmente a un
manejo mas eficaz de esta neoplasia que es poco comun.
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Trivedi et al.,'2 2021 32 afios Femenino Derecho
Parameswaran et al.,'>2025 27 afios Femenino Derecho
Seo et al.,'® 2009 50 afios Masculino Derecho
Aaboudech et al,'® 2024 44 afos Masculino  Izquierdo
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