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Carcinoma papilar renal:
una rara entidad en pediatria

Pediatric Renal Cell Carcinoma: a rare Entity
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INTRODUCCION

El carcinoma de células renales es un tumor poco
frecuente de la infancia y solo representa entre el
1,8% y el 5,9% de todos los tumores renales malignos
en pacientes pedidtricos en Estados Unidos, mientras
que el tumor de Wilms constituye del 85% al 87%
del total.

La edad promedio al momento del diagnéstico es de 9 a
15 afios, y se manifiesta con dolor abdominal, hematuria
o masa palpable, aunque en nifios es raro encontrar esta
triada clasica. Como en los adultos, el estadio tumoral es
el factor prondstico mas importante,

En los carcinomas renales de nifios, la morfologia de
células claras es mucho menos comiin, mientras que el
patrén papilar es mds frecuentemente observado que en
los casos de adultos. Los carcinomas medulares, aunque
raros, ocurren mis frecuentemente en nifos, casi
siempre asociados a enfermedad de células falciformes.

Aunque la evolucién clinica de los carcinomas en adultos
y en nifios es similar, los patrones morfoldgicos son
distintos y los tumores infantiles no se asocian a defectos
genéticos predisponentes tales como el sindrome de
Von Hippel-Lindau; estas diferencias sugieren que
la patogénesis de ambos grupos puede seguir vias
oncogenéticas distintas.

Dado el escaso niimero de publicaciones al respecto,
no existe consenso sobre cuil es el mejor abordaje

terapéutico para los tumores de células renales en
edad pedidtrica.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de un paciente de sexo masculino de
2 afios y 4 meses de edad, sin antecedentes relevantes
previos, que presenta un episodio de hematuria
macroscépica sin signos de infeccién en abril de 2016.
Los cultivos de orina resultan negativos y tampoco se
recogen antecedentes de trauma. En el examen fisico
se objetiva una masa palpable en flanco e hipocondrio
derecho indolora. Se realizan anilisis de laboratorio
para determinar catecolaminas en orina y citologia
urinaria, que resultan negativas. Se realiza una ecografia
abdominal, donde se observa imagen sdlida, heterogénea,
que compromete el rifidn derecho con prolongacién
digitiforme hacia el retroperitoneo que desplaza la vena
cava, sin invadirla, de 93 x 61 x 72 mm.

Se indica la realizacién de una tomografia
computarizada (TC) con contraste oral y endovenoso,
observando una masa redondeada, con dreas de necrosis
(hipodensas); multiples imdgenes de calcificaciones a
nivel de retroperitoneo, desplazando VCI (vena cava
inferior); uroexcrecién conservada, considerando como
diagndstico en primer término la existencia de un tumor

de Wilms.

Se decide llevar a cabo el protocolo SIOP 2001,
con quimioterapia neoadyuvante con 4 ciclos de
actinomicina D y vincristina. Se realiza una segunda
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TC para nueva estadificacién, evidenciando la imagen
sin cambios. Se decide laparotomia exploradora,
donde el hallazgo es una masa renal derecha, que no
invade estructuras vecinas, con maltiples adenopatias
intercavoadrticas; se realiza nefrectomia derecha y
toma de biopsia de masa adenomegilica.

En el informe de anatomia patoldgica se constata
carcinoma papilar de células renales de 9 x 6 x 4 cm
(47% de necrosis); ausencia de embolias en vasos
hiliares; uréter libre de lesion; metdstasis ganglionar
estadio: T2 N1 MO.

Se lleva a cabo una nueva laparotomia exploradora, en la
cual se realiza linfadenectomia intercavoadrtica radical.

El paciente evoluciona favorablemente en remisién
durante 2 afios, al momento de la publicacién.

DISCUSION

El carcinoma de células renales en la infancia es raro.
En total, representa el 59% de las neoplasias malignas
renales en nifios y adolescentes.

En la poblacién pediitrica, la mediana de edad al
diagndstico es de 9 afios y a los 15 afios de edad, en
general, tienden a tener un prondstico global similar en
comparacidn con los adultos, con una tasa de sobrevida
global del 54,9%. La reseccién total del tumor es el
determinante mds importante en la evolucién en el
carcinoma de células renales.

Comosehaobservado enadultos, el pronésticoempeora
conestadio creciente,aunquelas comparaciones directas
de los datos pediitricos se encuentran distorsionadas
por el hallazgo de que la mayoria de las revisiones del
carcinoma de células renales en edad pediitrica utiliza
el sistema de estadificacién de Robson modificado en
lugar del sistema TNM (primary tumor, lymph nodes
and metastasis).

El distinto comportamiento clinico encontrado en
nifios con carcinoma de células renales con ganglios
linfiticos positivos puede reflejar diferencias entre
adultos y pedidtricos con carcinoma de células renales.
La evidencia actual tiende a favor de que el carcinoma
de células renales en edad pedidtrica tiene caracteristicas
histolégicas y citogenéticas que se distinguen de los
pacientes adultos. Un subtipo distinto de este tumor
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pediitrico se caracteriza por translocaciones que
implican el cromosoma Xp11.2.60 el locus del gen
TFE3. El més prevalente de los hallazgos es la fusién
con el gen PRCC en el cromosoma 1q2161,62 y el gen
ASPL en el cromosoma 17q25.63.64.

Estos tumores con translocaciones t (X;1) (p11.2;q21)
tipicamente papilar,
mientras que la histologia de los seudopapilares o de

presentan una arquitectura

células claras en tumores presentan la translocacion t

(X;17) (p11.2;q25).

Es de destacar que, aunque los tumores t (X;17)
(p11.2;q25) parecen presentarse en una fase avanzada
(enfermedad en estadio III con compromiso de ganglios
linfiticos o enfermedad en estadio IV), la mayoria de
los pacientes fueron curados o tuvieron una sobrevida

prolongada.

Otra variante distinta del carcinoma renal observada
en la poblacidon pediitrica es la morfologia epitelioide,
que mancha positivamente para HMB45, pero
negativamente para los marcadores epiteliales. La
prevalencia y el comportamiento clinico de esta variante,
estd asociada a la translocacién t (6;11) (p21.1;q12).

La experiencia publicada en la bibliografia de la
nefrectomia parcial en pacientes pedidtricos con
carcinoma de células renales es limitada y no estarfa
indicado como estindar de oro (gold standard).

La afectacién de ganglios linfiticos regionales no tiene el
mismo mal prondstico que en adultos. Pero al igual que
en ellos, estos tumores no responden a la quimioterapia
o radioterapia.
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