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Resumen

El carcinoma de células renales en la infancia es una entidad distinta a la del tipo adulto
y representa solo alrededor del 2 % de los tumores renales en niflos. Se muestran las
caracteristicas imaginoldgicas de los casos atendidos por esta entidad en un hospital
pediatrico. A partir de una revision de 43 afios se incluyeron 5 nifios (3 del sexo femenino) con
una edad promedio de 12,2 aflos, rango de 5 a 17 afos. Los hallazgos patoldgicos arrojaron 4
carcinomas de células claras y uno papilar. Estadio: 1 caso, estadio I; 1 caso, estadio Il; 2 casos,
estadio lll y 1caso estadio IV. Los 2 primeros casos se siguieron sin evidencias de enfermedad
durante 6 y 7 afos no acudiendo a mas controles; el tercero actualmente 3 afos libre de
enfermedad, el cuarto fallecio y el Ultimo, 2 anos libre de enfermedad. Debe sospecharse en
ninos mayores de 5 aflos con masa renal. Muchos se diagnostican con un estudio ecografico
indicado por otra causa. El método radioldgico preferible para su estudio es la tomografia
computarizada. La extirpacion quirdrgica continla siendo el tratamiento principal.

Summary

Renal cell carcinoma in childhood is a different disease from the adult>s form and represents
around 2 % of all kidney tumors in children. The aim of the work is to show the cases
assisted by this disease in our hospital. A retrospective review was performed of cases with
renal cell carcinoma treated in our center between 1970 and 2013. 5 children were included
(3 females) with an average age of 12.2 years (range 5-17). In 2 cases the affected kidney
was the right. Stage: 1 case, stage |; 1 case, stage Il; 2 cases, 2 stage lll and 1 case stage IV.
The first two cases were followed without evidence of disease for six and seven years, they
did not go to more controls; the third, currently three years free of iliness, the fourth died and
the last, two years free of illness. Radical nefrectomy was carried out in the 5 patients. Clear
cell was the histologic subtype in 4 cases and papillary in the last one. Many are diagnosed
by ultrasound indicated by a different cause. Renal computed tomography is the preferred
method of imaging. Nefrectomy continues being the main treatment.

Introduccion una biologia e histopatologia diferente de la del adul-

El carcinoma de células renales (CCR) ocurre muy
raras veces en la edad pediétrica (1-5). Es reconocido
como una entidad distinta de la que se manifiesta en
adultos, con caracteristicas morfoldgicas diferentes,
con anormalidades genéticas y, en consecuencia, con

to (2,4-6). Los esfuerzos por esclarecer este tema son
importantes, pues las recomendaciones terapéuticas
para el CCR en nifios son frecuentemente tomadas de
experiencias en adultos. Las diferencias dependientes
de la edad pueden significar respuestas distintas a la



terapéutica entre los dos grupos de edades (1,6,7). Aunque cualquier
tipo de CCR puede aparecer en edad pedidtrica, son especificos de ella
los tumores de translocacién (8-10). En la edad pedidtrica los tipos
mas comunes son el papilar y el de translocacién Xp11.2, este tltimo
predomina en nifios y adolescentes, y es raro en adultos. Por el con-
trario, el de células claras predomina en adultos y es menos frecuente
en niflos (4,7-9,11).

La experiencia sobre esta enfermedad en nifios estd limitada a
presentaciones de casos o series de relativamente pocos casos (12), de
ahi la importancia de que sea informada. A partir de una revisién de los
casos de CCR tratados entre 1970 y 2013 segtin el registro de documen-
tacion clinica del Hospital, se exponen las caracteristicas encontradas
en cinco nifios.

Caso 1. Nifia de 5 afios de edad. Motivo de consulta: Fiebre
de 38,5 °C de una semana de evolucion. Resultados de laboratorio:
Hemoglobina (Hb) de 108 g/1; velocidad de sedimentacién globular
(VSG) de 55 mm/h y leucocituria. Urografia: Silueta renal izquierda
aumentada de tamafio; deformidad del sistema excretor con despla-
zamiento hacia abajo por tumoracién del polo superior del rifién iz-
quierdo (figura 1). Térax normal. Tratamiento quirtrgico: nefrectomia
total. Estadio II: T2b NO MO. Anatomia patolégica: CCR de células
claras. Linfadenitis crénica inespecifica. Evolucién: Seguimiento por
6 afios libre de enfermedad, no acudi6é a mas controles.

Caso 2. Nifio de 7 afios de edad. Motivo de consulta: Hematuria.
Resultados de laboratorio: Hb de 105 g/1; VSG de 45 mm/h. Hematu-
ria macroscépica. Urograffa: aumento de la silueta del rifién derecho;
obliteracion del céliz superior del rifién a partir de su emergencia pél-
vica (figura 2b). Angiograffa: la arteria renal derecha con un arco de
concavidad superior; sus ramas aparecen desplazadas hacia abajo y
limitan una amplia zona avascular en la mitad superior del rifién (fi-
gura 2¢). Tratamiento quirtrgico: nefrectomia total. Estadio I: T1a NO
MO. Anatomia patoldgica: CCR de células claras. Evolucién: 7 afios
libre de enfermedad, no acudié a mas controles.

Caso 3. Mujer de 16 afios de edad. Motivo de consulta: Dolor
lumbar derecho con crisis de infeccion urinaria. Resultados de labora-
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torio: Hb de 120 g/1; VSG de 60 mm/h. Deshidrogenasa lactica (LDH)
de 520 U/L. Leucocituria, hematuria microscépica. Urocultivo posi-
tivo a Escherichia coli. Ecografia: En la regién interpolar del rifién
derecho se observa un tumor sélido de 3 x 3,5 cm de contornos bien
definidos, con calcificaciones en su interior (figura 3a) que compro-
mete el parénquima anterior y el seno, y dilata ligeramente el grupo
calicial inferior. Higado, pancreas, bazo, glandulas suprarrenales y
rifién izquierdo de ecoestructura normal. No hay adenomegalia re-
gional. Vena cava inferior normal. Urograffa: Rifién derecho con
dilatacién moderada de sistema colector, sutil desplazamiento infe-
rior del grupo calicial medio (figura 3b). Tomografia computarizada
(TC): Rifién derecho con imagen de densidad mixta, de didmetros
maximos 3,5 x 3,8 cm, con calcificaciones, que distiende la cdpsula,
comprime el sistema excretor y dilata ligeramente al grupo calicial
inferior, compatible con tumor renal sélido (figura 3c). Tratamiento
quirdrgico: nefrectomia total. Estadio III: T1a N1 MO. Anatom{a pa-
toldgica: Carcinoma renal de células claras. Evolucién: actualmente
3 afios libre de enfermedad.

Caso 4. Hombre de 17 afios de edad. Motivo de consulta: Au-
mento de volumen en la clavicula izquierda. Resultados de labo-
ratorio: Hb, 90 g/L; VSG, 120 mm/h; LDH, 1527 U/L. Hematuria
microscopica. TC simple de térax: adenopatias supraclaviculares bi-
laterales, infiltracion metastasica del extremo medial de la clavicula
izquierda (figura 4a), adenomegalias mediastinicas, imagenes nodula-
res en ambos pulmones. TC abdominal: masa voluminosa (9x12x17
cm) que ha reemplazado casi totalmente el rifién izquierdo; con
densidad de partes blandas, dreas de necrosis o quisticas y calcifica-
ciones que ha invadido los espacios peri y pararrenales ipsilaterales
y algunos segmentos de la pared abdominal por sus caras lateral y
posterior (figuras 4b y c). Tratamiento quirdrgico: nefrectomia to-
tal. Estadio IV: T4 N1 M1. Anatomia patolégica: metdstasis tumoral
(supraclavicular derecha e izquierda) con aspecto de carcinoma de
células renales. Rifién izquierdo: carcinoma de células renales. Va-
riedad papilar. Infiltracién de la grasa perirrenal. Invasion de la vena
renal. Infiltracién tumoral del ganglio paradrtico. Ganglio mesenté-
rico: adenitis sinusal, dilatacion de los senos. Uréter libre de tumor.
Evolucién: El paciente fallecid.

Figural. CCRizquierdo en
una nina de 5 anos. Esta-
dio ll. Urografia excretora
a) Estudio simple. Masa
densa de partes blandas
en el flanco izquierdo
por nefromegalia. b) 25
minutos después de la
aplicacion del medio de
contraste. Deformidad
y desplazamiento del
sistema excretor y del ri-
AdN izquierdo hacia abajo
por tumoracion del polo
superior. Rindn derecho
morfoldgica y funcional-
mente normal. ¢) Vista
lateral. RiAdn izquierdo
desplazado hacia abajo
y adelante con distorsion
del sistema pielocalicial
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Figura 2. CCR derecho en un vardn de 7 anos. Estadio I. Urografia excretora: a) Vista simple. Desplazamiento medial del psoas derecho
por aumento de la silueta renal ipsilateral. b) 25 minutos después de la aplicacion del medio de contraste. Amputacion del grupo ca-
licial superior derecho en su emergencia de la pelvis. ¢) Angiografia: Masa renal derecha, avascular de superficie lisa y contornos bien
definidos con desplazamiento arqueado de estructuras vasculares.
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Figura 3. CCR derecho en una paciente de 16 anos. Estadio lll. a) Ecografia: masa heterogénea en el polo superior-regién interpolar.
b) Urografia excretora: desplazamiento inferior del grupo calicial medio y dilatacion leve del sistema excretor. ¢). TC-renal: estudio
posterior a la aplicacion del medio de contraste: masa con realce heterogéneo hacia cara anterior del polo superior-region interpolar
del rindn derecho

Figura 4. CCR izquierdo en un adolescente de 17 anos. Estadio IV. a) TC simple de térax. Infiltracion de aspecto metastasico en el extremo
medial de la clavicula izquierda. b y ¢) TC abdominal antes de aplicacion de medio de contraste. Masa voluminosa en el rindn izquierdo
con densidad heterogénea de partes blandas, con dreas de necrosis o quisticas y con calcificaciones.
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Figura 5. CCR izquierdo en una paciente de 16 afios. Estadio Ill. RM a) secuencias con informacion T1b) T2 y ¢) T2 con supresion grasa.
Gran tumoracion renal izquierda heterogénea con areas de alta y baja sefal en secuencias con informacion T1 sugestivas de hemorra-
gias vy lesiones quisticas intratumorales

Caso 5. Mujer de 16 afios de edad. Motivo de consulta: trastor-
nos menstruales. Se le practica ecografia ginecoldgica por dismenorrea,
que revela masa renal izquierda, interpretada inicialmente como displasia
quistica; es remitida para evaluacion en nuestro centro, donde la ecografia
sugiere el origen tumoral. Resultados de laboratorio: Hb, 102g/1; VSG, 73
mm/h; LDH, 780 U/L. Hematuria microscdpica. Resonancia magnética
(RM): gran masa renal izquierda sélida, heterogénea, bien encapsulada,
que surge de la regién interpolar y reemplaza gran parte del rifién con
crecimiento fundamentalmente anterior, sobrepasa la linea media y com-
prime y desplaza estructuras vecinas sin infiltrarlas, con dreas de baja y
de alta sefial en secuencias con informacién en T1 sugestivas de hemo-
rragias y lesiones quisticas intratumorales (figura 5). Tratamiento quirtr-
gico: nefrectomia total. Estadio III: T2b N1 MO. Anatomia patoldgica del
rifién izquierdo y uréter izquierdo: carcinoma de células renales. Lesién
tumoral compuesta por dreas sélidas, miltiples cavidades quisticas, papi-
las y abundantes calcificaciones. Infiltracién de un ganglio hiliar. Células
tumorales en la luz de una arteria del hilio renal. No se observa infiltra-
cién de la grasa perirrenal. Uréter sin alteraciones. Evolucion: 2 afios libre
de enfermedad

Discusioén

Cuando se estudiaron los dos primeros casos de esta serie no es-
taban atin disponibles las técnicas de ecografia, RM y TC. Entre 1970
y 2011 se habian visto en el hospital tinicamente dos casos, el tercero
se tratd 41 afios después del primero, y los tres dltimos en un periodo
de 2 afios, entre marzo de 2011 y mayo de 2013; los dos primeros
ocurrieron durante la infancia y los tltimos, en la adolescencia.

Al evaluar nifios con masas renales se deben investigar las pre-
disposiciones genéticas y sindromes congénitos con riesgo de cdncer
o asociados a €l (6). Constituyen condiciones asociadas con CCR:
la enfermedad de Von Hippel-Lindau, la esclerosis tuberosa, el CCR
familiar, el carcinoma medular renal, raro subtipo asociado a anemia
de células falciformes; la leiomiomatosis hereditaria y una segunda
neoplasia (1,4,13,14). Cuatro de los diez CCR pedidtricos encontra-
dos por Downey y colaboradores (1) y 16 de los 49 de Selle y cola-
boradores (15) —que corresponden al total registrado en Alemania
en 25 afios—, tenfan un factor de riesgo reconocido para el desarrollo
del CCR; en los casos de esta serie no se encontraron antecedentes
hereditarios asociados a la aparicién del tumor.
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Entre 46 CCR en nifios, Qiu y colaboradores (5) encontraron el
de células claras como el menos frecuente (nueve casos), Selle (15),
por su parte, encontrd solo tres de 49; mientras que cuatro de los ca-
sos encontrados por los autores de este trabajo, correspondieron a esa
estirpe histolégica. Debido a la baja incidencia de estos tumores, a sus
diferencias con el tipo adulto y a la complejidad y variabilidad de su
apariencia histoldgica, el trabajo de los patélogos infantiles debe ser
asistido con procedimientos de inmunohistoquimica para el estudio
de las expresiones de anticuerpos e igualmente con el estudio de las
alteraciones genéticas (8).

El CCR puede permanecer oculto durante buena parte de su
curso (6,16); en los casos de esta serie se observd un comporta-
miento similar. Tres de ellos se diagnosticaron a partir de signos y
sintomas inespecificos, uno en un estadio metastdsico con ausencia
de clinica sugestiva hasta ese momento. De los cinco casos, solo
uno aparecié en etapa temprana (lesién quistica de 4 cm con nédu-
lo de 1 cm) con hematuria franca; el otro caso con tumor pequefio
(3 cm) fue diagnosticado por ecografia durante el estudio de una
infeccién del tracto urinario y los tres restantes alcanzaron el rango
de enfermedad voluminosa. Los sintomas y signos mds comunes en
esta entidad son hematuria, fiebre, dolor lumbar, pérdida de peso y
tumoracion renal. La triada cldsica de dolor en el flanco, hematuria
y masa palpable (16,17) no se hallé en los casos estudiados. Entre
el 25 y el 30 % de los pacientes son asintomdticos en el momento
del diagnéstico y el carcinoma se encuentra incidentalmente en un
estudio imaginoldgico, fundamentalmente por ecografia (1), como
en los casos 3 y 5 de esta serie. Otros signos y sintomas son: pérdi-
da de peso, fiebre, hipertension, sudoraciones nocturnas, malestar
general y varicocele, usualmente izquierdo (16). La edad promedio
de los casos fue de 12 aflos 2,5 meses con un rango de 5 a 17 afios;
la VSG no se elevé de manera significativa excepto en el caso con
metastasis 6sea; la LDH se evalu6 solamente en los ultimos tres
casos y se constatd elevada exclusivamente en los dos de mayor
tamafio tumoral.

La informacién proporcionada por la imagen es de importancia
capital en el diagndstico precoz, la diferenciacidn entre lesion benig-
na o maligna, la valoracién del tamafio y extension, asi como para la
toma de decisiones sobre la terapéutica, tanto de enfermedad localiza-
da como sistémica; igualmente, es ttil para la valoracidén del grado de
respuesta al tratamiento.
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Aunque una variedad de exdmenes (ecografia, urograffa excreto-
ra, RM, angiografia) pueden ser utilizados en el diagndstico, el mé-
todo preferible es la TC renal (1,16,17). En la mayoria de los casos,
con solo este examen, se puede diagnosticar y determinar el estadio
del CCR y proveer informacién para el planeamiento quirtrgico sin
estudios imaginoldgicos adicionales, concepto en el que los autores
coinciden plenamente con Downey (1) y Purysko (17). Las técnicas
de medicina nuclear y la TC en otras partes del cuerpo (por ejemplo,
en térax) son ttiles para establecer el estadio.

El CCR tiene una apariencia imaginolégica muy variable y hay
muy pocos datos publicados sobre este aspecto en nifios y adolescen-
tes; igualmente es poco conocida en esas edades la precision diagnos-
tica de las modalidades de imédgenes en la estadificacion pretratamien-
to, de gran importancia en el establecimiento del pronéstico y en la
decision del tratamiento apropiado (1). En la ecografia puede ser iso,
hipo o hiperecoico (1,17). Es mds probable que pequefias lesiones con
menos necrosis aparezcan con ecogenicidad alta, como en el tercero
de los casos estudiados (figura 3a). En la fase simple de la TC el tumor
puede aparecer de baja densidad, como en el cuarto caso de esta serie
(figura 4b), también de baja y alta densidad; ademds, pueden definirse
calcificaciones como en el cuarto caso estudiado (figura 4c). Después
de la administracién del medio de contraste (figura 3c) usualmente
realzan entre 10-20 unidades Hounsfield, (1,18,19). El volumen del
tumor es un importante criterio que tiene influencia sobre cualquier
decision quirtrgica; la definicién de pequefio en el adulto se refiere a
tumores menores de 5 cm, mientras, es dificil definir un didmetro en
nifios, dadas las considerables diferencias en el tamafo de sus rifiones
(7); Downey y colaboradores (1) encontraron en sus casos un didme-
tro tumoral médximo que oscil6 entre 1,5 y 12,6 cm, mientras que en
esta serie ese rango estuvo entre 3,8 y 17 cm. En RM (1,18,19) el CCR
aparece usualmente con sefial media o alta en secuencias con informa-
cién T1 mientras que en secuencias con informacién T2 son comun-
mente de alta sefial, con frecuencia heterogéneos, como en el quinto
de los casos de esta serie (figuras 5a y 5b). La necrosis o hemorragia
(figura 5) puede modificar las intensidades de sefial caracteristicas.

A pesar de ser habitualmente mds pequefios y calcificados hasta
en un 25 %, la apariencia imaginolégica del CCR puede ser indistin-
guible del tumor de Wilms; aunque este ultimo es la neoplasia malig-
na renal mds frecuente en niflos, el diagndstico diferencial es extenso
e incluye lesiones benignas y malignas (1,3).

A partir de los elementos estudiados se concluye que el CCR es
raro en la edad pedidtrica y debe sospecharse en nifios mayores de 5
aflos con masa renal, el objetivo es identificar pacientes con tumor
extirpable. La informacién suministrada por la imagen es de impor-
tancia cardinal. Pueden ser diagnosticados mediante un estudio eco-
gréfico indicado por otra causa. El método radioldgico preferible para
su evaluacién es la TC.
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