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El carcinoma renal es poco frecuente en nifios, por lo
que es importante comunicar el diagndstico y seguimiento
de estos casos. Su comportamiento en adultos es mas co-
nocido, y se sabe que el tratamiento de eleccion es la ex-
tirpacion quirirgica. Sin embargo, el tratamiento de los tu-
mores metastasicos con quimioterapia y/o radioterapia no
esta bien definido. Nuestro objetivo es aportar la expe-
riencia de un centro en el diagndstico y tratamiento del
carcinoma renal pediatrico, asi como revisar la bibliogra-
fia al respecto. Se revisan de forma retrospectiva los pa-
cientes diagnosticados de carcinoma renal en los ultimos
20 afos. La muestra esta formada por 3 nifios, y se descri-
ben las caracteristicas clinicas de los pacientes y su trata-
miento. Se insiste en que aunque el carcinoma renal es
una entidad rara en nifios, es importante sospecharlo en
pacientes mayores de 5 afilos con masas renales, ya que la
aproximacion diagndstica y terapéutica difiere del tumor
de Wilms. La estadificacion y la reseccion completa pare-
cen ser los factores prondsticos fundamentales. Es necesa-
ria la colaboracion de varios centros para la estandariza-
cion del tratamiento de los tumores en estadios avanzados,
valorando el papel del trasplante alogénico de progenito-
res hematopoyéticos en tumores metastasicos.
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RENAL CELL CARCINOMA IN CHILDREN

Renal cell carcinoma is infrequent in children; conse-
quently it is important to communicate its diagnosis and
follow up. The behavior of this type of tumor is better
characterized in adults and in this setting the treatment of
choice is surgical resection. However, chemo- and radio-
therapy for metastatic tumors has not been well defined.
Our objective was to report the experience of a single pe-
diatric institution in the diagnosis and treatment of renal
cell carcinoma and to review the literature on this sub-
ject. We retrospectively reviewed patients diagnosed with
renal cell carcinoma in the last twenty years. Only three
patients were found, and we describe their clinical fea-
tures and therapeutic approach. Although renal cell carci-
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noma is rare in children, clinical suspicion of this disease
in children older than 5 years with renal masses is very
important since the diagnostic and therapeutic approach
differs from that for Wilms’ tumor. The main prognostic
factors seem to be staging and complete resection. Multi-
center collaboration is required to standardize the treat-
ment of tumors in advanced stages and to define the role
of allogeneic stem cell transplantation in metastatic
tumors.

Key words:
Renal cell carcinoma. Renal adenocarcinoma. Hyper-
nepbroma. Children. Pediatric oncology.

INTRODUCCION

La mayoria de los cinceres renales en nifios correspon-
den a nefroblastomas o tumores de Wilms!. El carcinoma
renal (o adenocarcinoma de células renales o hiperne-
froma) es muy poco frecuente, y se estima que en pa-
cientes menores de 21 afios representa menos del 7% de
los tumores primarios del rindén?. De los pocos casos pe-
didatricos publicados y de las series de adultos, se sabe
que el carcinoma renal tiende a ser invasivo localmente
y que metastatiza a pulmoén y hueso, por lo que la super-
vivencia es baja, sobre todo en estadios avanzados®3.

Se revisaron los pacientes pediatricos diagnosticados
de carcinoma renal en la base de datos de la Seccion de
Oncohematologia Pediatrica del Hospital Gregorio Mara-
f6n de Madrid desde el ano 1980. Se encontraron Gnica-
mente 3 casos de carcinoma renal en nifos, y se han es-
tudiado retrospectivamente los datos clinicos de los
pacientes, su tratamiento y su evolucion.

OBSERVACIONES CLINICAS
Las caracteristicas de los pacientes con carcinoma re-
nal se muestran en la tabla 1.

Caso 1
Nifio de 13 anos de edad, diagnosticado de drepanoci-
tosis heterozigota asintomdtica, que consultd por orinas
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TABLA 1. Caracteristicas de los pacientes con carcinoma renal

Caso n® Edad (afios) Histologia  Estadio (Robson) Tratamiento Evolucion y supervivencia libre de enfermedad
1 13 Células claras v Nefrectomia + quimioterapia Fallecido
2 13 Células claras 1 Nefrectomia Vivo sin enfermedad (2 anos)
3 10 Células claras 1 Nefrectomia Vivo sin enfermedad (14 anos)

oscuras en una o 2 micciones diarias en los Gltimos 6 dias
y dolor intermitente en hipocondrio derecho. Referia ade-
mas astenia y anorexia de 2 meses de evolucion. En la se-
mana siguiente, se intensifica la sintomatologia general,
y se afadio6 al cuadro pérdida de peso, febricula y dolor
en fosa renal derecha. La exploracion fisica resultd nor-
mal, salvo puiiopercusion renal derecha positiva y hepa-
tomegalia de 2 cm. En las pruebas complementarias, se
detectd hematuria, en una radiografia de térax ensancha-
miento mediastinico, imagenes nodulares perihiliares y
derrame pleural derecho. La tomografia computarizada
(TC) toracoabdominal confirmé los hallazgos del térax y
encontrd una masa en polo superior del rinén derecho
que no capta contraste (fig. 1). En el estudio isotopico del
hueso se muestran acumulaciones del trazador en nume-
rosas localizaciones del esqueleto. Se realizo nefrectomia
derecha junto con extirpacion de la glandula suprarre-
nal, y se encontrd trombosis tumoral de la vena renal, in-
vasion de los ganglios paravertebrales homolaterales e
infiltracion difusa hepatica. En la pieza quirtrgica se ob-
servaba que la tumoracion era un carcinoma renal de alto
grado de agresividad histologica con signos de diferen-
ciacion tubular, que rompia la cipsula renal, infiltraba la
grasa perirrenal y alcanzaba los bordes quirtrgicos de
reseccion. No se encontraron células malignas en el liqui-
do pleural.

Se inici6 tratamiento con tamoxifeno, interferon y vin-
blastina. La enfermedad siguio¢ progresando y el paciente

fallecio por insuficiencia respiratoria a las 5 semanas del
diagnostico.

Caso 2

Nino de 13 anos que acudi6 a urgencias por hematuria
macroscopica con eliminacion de coagulos en la primera
orina de esa manana, sin referir sindrome miccional, aun-
que si dolor en fosa renal izquierda. La exploracion fisica
fue normal. Las pruebas de imagen con ecografia y TC re-
velaban una masa renal izquierda aparentemente confina-
da al rifidn, sin otros hallazgos patologicos en resto de ab-
domen y torax (fig. 2). El rastreo 6seo con tecnecio
99 (PTo) fue normal. Se realizd nefrectomia izquierda, y se
observo en el acto quirtrgico una tumoracion de 3 x 3 cm
en el cuerpo renal con vasos renales integros. En la pieza
de anatomia patologica se defini6 la masa como bien deli-
mitada, de tono amarillento-anaranjado, y que adelgazaba
la capsula renal sin rebasarla, pero en profundidad ulcera-
ba la mucosa del sistema pielocalicial inferior. Histologica-
mente era un adenocarcinoma renal de células claras con
tasa mitosica baja y atipia nuclear moderada, con un patron
arquitectonico tubulocordonal. El ganglio linfatico del hilio
no estaba afectado por el tumor. Dos afios después de la
tumorectomia, el nifo continGia en remision completa.

Caso 3
Nino de 10 anos de edad que consulté en el servicio de
urgencias por orinas oscuras desde hacia 2 dias tras trau-

Figura 1. TC del caso 1 con contraste intravenoso que
muestra masa renal derecha que infiltra el pa-
rénquima, y respeta una minima drea de la
corteza. Trombosis de la vena cava inferior.
Adenopatias prevertebrales.
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Figura 2. TC del caso 2 con contraste intravenoso que
muestra masa renal izquierda nodular, de
2 cm de eje mayor, que protruye en la superficie
anteroexterna del rinon, con pobre captacion
del contraste.
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matismo en flanco derecho, aunque no supieron asegurar
que la sintomatologia urinaria no apareciera previamente.
En la exploracion fisica destacaba un abdomen doloroso
en fosa iliaca derecha, con sensacion de masa mal deli-
mitada en flanco. El andlisis de orina confirmo la presen-
cia de hematuria, y en la radiograffa simple de abdomen
y urografia se apreciaban microcalcificaciones en el tercio
superior del rifién derecho con distorsion del grupo cali-
cial superior. La gammagrafia renal detect6 un defecto
de captacion del polo superior del rifion derecho, y la eco-
grafia y la TC abdominal revelaban la existencia de una tu-
moracion quistica. La radiografia de térax y el rastreo 6seo
fueron normales. Se realizo nefrectomia derecha, y el es-
tudio anatomopatologico confirmé la existencia de una tu-
moracion en polo superior pegada a la capsula sin rom-
perla, de 3,5 cm de didmetro, bien delimitada por una
capsula gruesa, que histologicamente correspondia a un
carcinoma renal. El paciente ha permanecido en remision
completa continuada 14 anos después del diagnostico.

DiscusiON

El carcinoma renal es una entidad rara en nifos. Su in-
cidencia se estima entre el 1y el 7% de los tumores re-
nales pediatricos*¢. Ademds, como ocurre en los casos
que se presentan y a diferencia del tumor de Wilms, es
mas frecuente en ninos mayores de 5 anos, aunque se
han descrito casos en lactantes’. En Espana se han co-
municado al Registro Nacional de Tumores Infantiles en
la Gltima década un total de 10 casos de carcinoma renal,
que constituyen el 2,9% de todos los tumores renales
(Dr. Peris, comunicacion personal).

La localizacion retroperitoneal hace que el crecimiento
de este tumor pueda pasar desapercibido durante algin
tiempo. Como se observa en los casos presentados, la he-
maturia es el signo mas frecuente, aunque también puede
objetivarse masa palpable, dolor o sintomas constitucio-
nales®. En nifios no parecen frecuentes los sintomas para-
neoplasicos encontrados en adultos, y no los presentaba
ninguno de nuestros pacientes. El antecedente traumatico
que se refiere en uno de los casos suele ser casual, o pro-
movido por la insistencia del explorador ante la presencia
de hematuria. El diagnostico de sospecha se basa en la sin-
tomatologia y en las técnicas de imagen (ecografia y TC o
resonancia magnética [RM)), y ello condiciona una actitud
terapéutica distinta a la seguida con el nefroblastoma.

Los protocolos de la Sociedad Internacional de Onco-
logia Pedidtrica para el tratamiento de nifios con sospe-
cha de tumor de Wilms, se caracterizan por la adminis-
tracion de quimioterapia preoperatoria sin biopsia a cielo
abierto previa de la tumoracion. El diagnostico de sospe-
cha se basa en los datos clinicos y radiologicos, pero aun-
que poco frecuentes en nifos, existen otras tumoraciones
renales benignas y malignas que podrian recibir quimio-
terapia innecesariamente, como se ha comunicado en al-
gn caso?. En los 3 pacientes que se describen, la edad y

los datos de las imagenes propiciaron la actitud diagnos-
tica y terapéutica quirargica inicial, puesto que la sospe-
cha diagnostica era adenocarcinoma renal. Radiologica-
mente, la masa suele ser una lesion bien delimitada, de
pequeno tamano y con calcio, en pacientes en edad pu-
beral. Sin embargo, la biopsia del tumor de Wilms, ya
sea quirtrgica o con aguja de biopsia, no se recomienda,
porque podria diseminarse la neoplasia con la rotura de
la c4psula y, por lo tanto, no es imprescindible la clasifi-
cacion histolégica del tumor previa al tratamiento!”; como
Gnica posibilidad aceptada cabe el estudio citologico por
puncion-aspiracion con aguja fina (PAAF) (diametro de
0,9 mm o menor) guiada por ecografia pero es una téc-
nica no accesible en todos los centros y con una sensibi-
lidad alrededor del 73 % para neoplasias pedidtricas, en
general en manos de radidlogos y patologos experimen-
tados!!. La biopsia con aguja (didmetro de 1,2 mm) pro-
porciona material histolégico del tumor y no sélo citol6-
gico, con una sensibilidad diagnéstica entre el 76 y el
89%!2, aunque ésta puede ser mas baja para los tumores
renales que no sean Wilms, probablemente por su hete-
rogeneidad morfolégica. El temor a la recurrencia del tu-
mor en el trayecto de la aguja, ya sea fina o no, se basa
en estudios experimentales en los que se demuestra que
el trayecto estd siempre contaminado por células tumo-
rales!?, aunque las series més largas no encuentran signi-
ficacion clinica adversa con este procedimiento!?13, En
el estudio SIOP-9 realizado entre 1988 y 1991 se confir-
mo6 el diagnostico clinico de tumor de Wilms en el 95%
de los 188 pacientes incluidos. Nueve pacientes tuvieron
un diagnostico erroneo, tres de ellos porque eran tumo-
res benignos y seis malignos, confirmiandose carcinoma
renal en s6lo uno de ellos.

Unicamente uno de nuestros pacientes presentaba me-
tastasis al diagnostico, y en las escasas series pediatricas
publicadas se confirma que las localizaciones mas fre-
cuentes de éstas son pulmon, higado y hueso?, y que
aproximadamente la mitad de los nifos tienen la enfer-
medad localizada en el momento del diagnostico>!5.

El tratamiento recomendado para el carcinoma renal
es la nefrectomia, ya que la quimio y radioterapia, salvo
casos aislados!®, no han demostrado ningin efecto en la
supervivencia, al contrario de los excelentes resultados
que se consiguen en el tumor de Wilms. El prondstico va-
ria seglin la extension del tumor desde una mortalidad en
torno al 0-40 % para los localizados, hasta de mas del
80% en los metastasicos>#15:10, A pesar del mal pronos-
tico de los tumores metastasicos, el comportamiento bio-
logico de éstos puede ser en ocasiones impredecible!”,
incluso con regresion espontanea, por lo que la inmuno-
terapia es una de las estrategias terapéuticas en desarrollo
y, en cualquier caso, se recomienda el tratamiento qui-
rargico de las metastasis. En nuestra serie s6lo los pa-
cientes con tumores localizados lograron sobrevivir. Pare-
ce que el estadiaje y la reseccion quirdrgica completa
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son los Unicos factores prondsticos de importancia3, no
encontrindose en la mayoria de las series relacion con el
tamano del tumor, histologia o edad. En adultos se han
ensayado tratamientos con modificadores de la respuesta
biolégica como el interferén a y la interleucina 2, y sélo
se ha encontrado algtin grado de estabilizacion o reduc-
cion tumoral en el 14-35% de los casos!®1. La experien-
cia pediatrica con estos tratamientos es muy limitada y
probablemente no resulta eficaz37%0. Recientemente se
han obtenido resultados muy prometedores en tumores
metastisicos muy avanzados con trasplante alogénico de
progenitores hematopoyéticos, lo que revela la importan-
te funcion que desempena el sistema inmunitario en el
control de la enfermedad?!.

Por lo tanto, a pesar de su rareza, se debe pensar en el
carcinoma renal y no sé6lo en el tumor de Wilms ante la
presencia de una masa renal e individualizar la estrategia
diagnostica y terapéutica segiin la edad del paciente, el
tamano tumoral y la extension que se sospeche. El trata-
miento 6ptimo debe derivarse de estudios multicéntricos
que incluyan un mayor nimero de pacientes.
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