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INTRODUCCIÓN

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 pediátricos en Estados Unidos, mientras 
que el tumor de Wilms constituye del 85% al 87% 
del total.

La edad promedio al momento del diagnóstico es de 9 a 
15 años, y se manifiesta con dolor abdominal, hematuria 
o masa palpable, aunque en niños es raro encontrar esta 
tríada clásica. Como en los adultos, el estadío tumoral es 
el factor pronóstico más importante.

En los carcinomas renales de niños, la morfología de 
células claras es mucho menos común, mientras que el 
patrón papilar es más frecuentemente observado que en 
los casos de adultos. Los carcinomas medulares, aunque 
raros, ocurren más frecuentemente en niños, casi 
siempre asociados a enfermedad de células falciformes.

Aunque la evolución clínica de los carcinomas en adultos 
y en niños es similar, los patrones morfológicos son 
distintos y los tumores infantiles no se asocian a defectos 
genéticos predisponentes tales como el síndrome de 
Von Hippel-Lindau; estas diferencias sugieren que 
la patogénesis de ambos grupos puede seguir vías 
oncogenéticas distintas.

Dado el escaso número de publicaciones al respecto, 
no existe consenso sobre cuál es el mejor abordaje 

terapéutico para los tumores de células renales en 
edad pediátrica.

CASO CLÍNICO

Se presenta el caso de un paciente de sexo masculino de 
2 años y 4 meses de edad, sin antecedentes relevantes 
previos, que presenta un episodio de hematuria 
macroscópica sin signos de infección en abril de 2016. 
Los cultivos de orina resultan negativos y tampoco se 
recogen antecedentes de trauma. En el examen físico 
se objetiva una masa palpable en flanco e hipocondrio 
derecho indolora. Se realizan análisis de laboratorio 
para determinar catecolaminas en orina y citología 
urinaria, que resultan negativas. Se realiza una ecografía 
abdominal, donde se observa imagen sólida, heterogénea, 
que compromete el riñón derecho con prolongación 
digitiforme hacia el retroperitoneo que desplaza la vena 
cava, sin invadirla, de 93 x 61 x 72 mm.

Se indica la realización de una tomografía 
computarizada (TC) con contraste oral y endovenoso, 
observando una masa redondeada, con áreas de necrosis 
(hipodensas); múltiples imágenes de calcificaciones a 
nivel de retroperitoneo, desplazando VCI (vena cava 
inferior); uroexcreción conservada, considerando como 
diagnóstico 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 estadificación, evidenciando la imagen 
sin cambios. Se decide laparotomía exploradora, 
donde el hallazgo es una masa renal derecha, que no 
invade estructuras vecinas, con múltiples adenopatías 
intercavoaórticas; se realiza nefrectomía derecha y 
toma de biopsia de masa adenomegálica.

En el informe de anatomía patológica 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 lesión; metástasis ganglionar 
estadío: T2 N1 M0.

Se lleva a cabo una nueva laparotomía exploradora, en la 
cual se realiza linfadenectomía intercavoaórtica radical.

El paciente evoluciona favorablemente en remisión 
durante 2 años, al momento de la publicación.

DISCUSIÓN

El carcinoma de células renales en la infancia es raro. 
En total, representa el 5,9% de las neoplasias malignas 
renales en niños y adolescentes.

En la población pediátrica, la mediana de edad al 
diagnóstico es de 9 años y a los 15 años de edad, en 
general, tienden a tener un pronóstico global similar en 
comparación con los adultos, con una tasa de sobrevida 
global del 54,9%. La resección total del tumor es el 
determinante más importante en la evolución en el 
carcinoma de células renales.

Como se ha observado en adultos, el pronóstico empeora 
con estadío creciente, aunque las comparaciones directas 
de los datos pediátricos se encuentran distorsionadas 
por el hallazgo de que la mayoría de las revisiones del 
carcinoma de células renales en edad pediátrica utiliza 
el sistema de estadificación de Robson modificado en 
lugar del sistema TNM (primary tumor, lymph nodes 
and metastasis).

El distinto comportamiento clínico encontrado en 
niños con carcinoma de células renales con ganglios 
linfáticos positivos puede reflejar diferencias entre 
adultos y pediátricos con carcinoma de células renales. 
La evidencia actual tiende a favor de que el carcinoma 
de células renales en edad pediátrica tiene características 
histológicas y citogenéticas que se distinguen de los 
pacientes adultos. Un subtipo distinto de este tumor 

pediátrico se caracteriza por translocaciones que 
implican el cromosoma Xp11.2.60 el locus del gen 
TFE3. El más prevalente de los hallazgos es la fusión 
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) 
típicamente presentan una arquitectura papilar, 
mientras que la histología de los seudopapilares o de 
células claras en tumores presentan la translocación 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 estadío III con compromiso de ganglios 
linfáticos o enfermedad en estadío IV), la mayoría de 
los pacientes fueron curados o tuvieron una sobrevida 
prolongada.

Otra variante distinta del carcinoma renal observada 
en la población pediátrica es la morfología epitelioide, 
que mancha positivamente para HMB45, pero 
negativamente para los marcadores epiteliales. La 
prevalencia y el comportamiento clínico de esta variante, 
está asociada a la translocación t (6;11) (p21.1;q12).

La experiencia publicada en la bibliografía de la 
nefrectomía parcial en pacientes pediátricos con 
carcinoma de células renales es limitada y no estaría 
indicado como estándar de oro (gold standard).

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