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Masas renales
pediatricas: un
viaje mas alla del
hefroblastoma y de

fo
nhefroblastomatosis

Andueza Urdangarin Ana', Prat Matifoll Joan-
Albert!, Riaza Martin Lucia?

'"Hospital Universitario Vall d’Hebron, Barcelona; 2Hospital Universitario Puerta del
Mar, Cadiz.
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OBJETIVO DOCENTE:

Revisar la patologia tumoral renal mas frecuente en la edad pediatrica
dividiendola en dos grupos principales; tumores de la primera década y
de la segunda década.

REVISION DEL TEMA:

Los tumores en pediatria son distintos a los de los adultos. Incluso
dentro de la edad pediatrica se pueden dividir en tumores de la primera
década y de la segunda década, debido a que la incidencia de los
mismos varia dependiendo del rango de edad.

El origen de todos estos tumores es el precursor de tejido renal
(metanefros) o de tejido mesenquimal.

TUMORES RENALES PEDIATRICOS DE LA
PRIMERA DECADA DE VIDA

TUMOR DE WILMS O NEFROBLASTOMA

El nefroblastoma supone el 90% de los tumores renales de la edad
pediatrica, sobre todo en menores de 5 anos, siendo el pico de
incidencia entre los 2-3 anos. Es mucho mas rara su incidencia perinatal
0 en mayores de 15 anos.

El debut tipico es una masa abdominal indolora detectada por los
padres. En caso de dar clinica puede dar hematuria, hipertension o
dolor.

La mayoria son lesiones solitarias, pero en torno a un 12% pueden
desarrollar tumores multifocales en un mismo rindn y un 7% ser
bilaterales.
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Son lesiones bien definidas, polilobuladas (Figura 1). Pueden presentar

necrosis central y hemorragia, asi como también grasa.
Tienen su origen en el metanefros y su histologia es trifasica: estromal,

epitelial y blastica.

Figura 1. Representacion grafica del tumor de Wilms y al lado imagen de RM T2 coronal

EVALUACION POR IMAGEN
Ecografia

Se realiza como screening ante la sospecha inicial debido a que es una
técnica accesible y no radia al paciente, sin embargo, también es

operador dependiente.
El tumor de Wilms o nefroblastoma se muestra como una masa

heterogénea con imagenes hipoecogénicas o0 anecoicas que

representan necrosis, hemorragia o quistes (Imagen 1).

Hasta el 9% puede presentar calcificaciones que pueden detectarse con
ecografia, pero no es caracteristico.

El modo Doppler es util para evaluar la invasion vena renal y vena cava
inferior debido a su tendencia a la extension endovascular.
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Imagen 1. Lesion solida, de bordes lobulados y ecogenicidad heterogénea con algunas
imagenes hipoecogénicas y otras hiperecogénicas en el interior de la misma.

Tomografia computarizada (TC)

Se trata de una técnica rapida por lo que el nino puede no requerir
sedacion, sin embargo , presenta radiacion ionizante y se debe justificar
vy optimar adecuadamente estos estudios. El TC se suele realizar justo
antes de la cirugia para valorar bien las estructuras vasculares.

El nefroblastoma en TC se muestra como masas voluminosas,
polilobuladas, heterogéneas. Con areas de menor densidad en relacion
con necrosis , hemorragia y quistes. Como ya hemos mencionado
podemos observar también calcificaciones. (Imagen 2)

Imagen 2. Voluminosa lesion dependiente del rinon derecho soélida, heterogénea vy
bordes lobulados.
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Resonancia magnética (RM)

Se trata de una técnica de eleccion. No utiliza radiaciones ionizantes,
pero precisa la sedacion del nino debido a la duracidon de la misma.

Se muestra como una masa heterogénea (Imagen 3). En cuanto a sus
caracteristicas de senal:

-T1W hipointensa respecto al parénquima renal sano. Puede haber
focos de hemorragia (hiperintensos).

-T2W hiper o isointensa.

-T1+ Gd realza menos intensamente que el parenquima sano
adyacente.

Imagen 3. Masa heterogénea dependiente del rindon derecho, que en secuencia T2 muestra
sefal isointensa con areas mas hiperintensas. En secuencias de difusidon presenta una
marcada restriccion a la misma.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
El diagnostico diferencial principal es con el neuroblastoma. (Tabla 1)

NEUROBLASTOMA WILMS
95% < 10 anos <5 anos

Suprarrenal, retroperitoneal, Renal. “Sigho de la garra”.
mediastino posterior (Imagen 4).

80-95% 15%
Engloba Invade
SI, tlplcamente retroadrtico No
No
Oseas Pulmonares

Tabla 1. Principales diferenciales entre el neuroblastoma y el tumor de Wilms.

Imagen 4. claw sigh o signo de |la garra. Cuando la masa es intrinseca forma unos angulos
agudos con el parénquima normal circundante; mientras que cuando es extrinseca empuja el
parénguima sano y existe una interfaz entre ambos.
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NEFROBLASTOMATOSIS

Son restos nefrogénicos (tejido renal embrionario persistente o blastema
metanéfrico) que aparecen de forma difusa o multiple. En el 30-40% de
los Wilms hay restos nefrogénicos vy practicamente en el 100% de los

bilaterales. Por lo tanto, la nefroblastomatosis se considera un precursor
del tumor de Wilms.

Presentacion:

Nodulos periféricos  Rindn aumentado de tamano con una corteza periférica que
comprime el tejido renal normal

Hay dos tipos de nefroblastomatosis:

+ frecuente. - frecuente (pero mas riesgo de malignizacion)
Periferia o columnas de Bertin  Central

Caracteristicas radiologicas en RM:
-T1W hipointenso respecto al parénquima renal sano.
-T2W iso o hiperintenso.
-En secuencias de difusion (DWI) restringe debido a su elevada
celularidad.
-T1+Gd con menor realce que el parénquima sano pero homogeéneo.
(lImagen 5y 6)
*Debemos sospechar la transformacion a tumor de Wilms cuando
aumente de tamano o heterogenicidad.



- % ) v : » v . '._,' .'. 1 - . 1 -
L . .' 3 ) " I’ 2 .
N o e b M 3 » o 2N B, fpeelty . : ’
- - e f L e "% A - 1 | - 1 e i “ N R N T ' 9
» ongreso lepll _SRn g i - PR, S ho N A ;
- ol = L= e 3w ] . " - y P e N o T |
- L N \;’:". - I A pe- 8 . S il g .:.'. 2 ﬁ' 2 Var 3 » : ~ T S ; ‘h.‘.—’_ .'-_ - 5.‘:‘ ok _ d' ' i -L A'._ B ‘
Nacional e s D e o N N RS
» - - | ’ ~l " l. '.' y 3 ' 4 : g ‘.’-‘l‘,‘ . e -:: .T--—:.. -"; u ‘—' - = . - \. - ‘ = ) -%— -~ ; . . - T - n—- — v -
L% B n S  FR. A e 8 B oo oo g Pt v R S | o S TR |
_ - = e — % - . -~ - . ;- - [ -“. : - -,.'—'_:‘- . -'. .‘: '. - - ) - - a ¥ A - 7
p— . U s % ' : ! . : n e = L . . =
' - Palacip de Ferlas y Cangresas
- "
. i AR |
e 24 MAYD

- i 2’ - ' . ¥ e
e ' ‘ e , \ -
L . ‘ X - £ 1. N _. - "l [ "' ey b ' 3 S — . | — . - N
: ; "‘ . = » .
- ——t ‘ iR | S " - . '
SeRam == . - 1| o< 1 L BT | Wy = chunso PRECONGRESO
srmerAs roshosde g, ' ' , | | 2 N g . 3 = \ :
'S [ ] 4 & g :.-..”'f.:.-.-: _,‘ ‘_’L‘j: 4 : g ;\l. . - .:‘. ; ‘ - - = = —‘ ) - - - Y ‘ .'_ 4 - T.QN. L
" ' c J‘ . : b » ‘.. 'l : .'.‘.-' : .7.{' . - - 'cl " a b ‘ ) . .
. - . 2

wa Bl "

! , - )

-

Imagen 5. Marcado engrosamiento de la cortical del rindn izquierdo que adquiere
morfologia globulosa, sobre todo en el polo inferior, en relacion con nefroblastomatosis.
A, B y C son imagenes ecograficas en los planos longitudinal y transversal
respectivamente, donde se aprecia ese engrosamiento de la cortical que comprime la
medular y el seno renal. Dy E son secuencias de RM, T2 sagital (D) y axial valores
altos de B (secuencia de difusion E) donde se aprecia la hiperintensidad cortical que
también se observa en el rindn contralateral como pequenos focos nodulares de
nefroblastomatosis (flecha). Fy G secuencias axial sin y con contraste respectivamente,

donde apreciamos menor realce que el parénquima sano, pero homogéneo.
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Imagen 6. A) Secuencia T2 blade sagital done se aprecia el rindn izquierdo con multiples
lesiones focales confluentes isointensas con respecto al parénquima sano. El tercio inferior
muestra un aumento globuloso. B y C) Restringe en difusion: hiperintensidad en valores altos
de B con hiposenal en el mapa de ADC. D)Tras la administracion de gadolinio intravenoso
muestra un tenue realce respecto el parénquima sano. Globalmente las lesiones presentaban
el mismo comportamiento por lo que no se podia afirmar una degeneracion hacia una entidad

mas agresiva.

NEFROMA QUISTICO O NEFROBLASTOMA QUISTICO PARCIALMENTE
DIFERENCIADO (CPDN)

Son entidades indiferenciables radioldgicamente.

Rango de edad: 3 meses - 4 anos.
Se trata de tumores quisticos unifocales donde la unica porcidon solida son

los septos finos fibrosos entre los quistes, que tras la administracion de
contraste intravenoso que son las unicas partes que realzan. El tamano de
los quistes varia de unos milimetros a 4 cm (Imagen 7).
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Imagen 7. Lesion multiquistica dependiente del rindn izquierdo que muestra
lesiones quisticas de diferente tamano (A) con escasa vascularizacion con el modo
Doppler (B). Los quistes se muestran hiperintensos en secuencia T2 (C). Tras la
administracion del contraste intravenoso los septos fibrosos entre los quistes
realzan (D).

NQ CPDN Wilms

En el extremo benigno del espectro se encuentra el nefroma quistico,
mientras que el nefroblastoma esta en el maligno. El CPDN se
encuentra a medio camino entre ambos.

Estos tumores pueden herniarse hacia el sistema colector. (Imagen 8)

Imagen 8. Mismo paciente que en la imagen 7
donde se puede apreciar que Ila lesidon
multiquistica dependiente del rindn izquierdo
muestra una peguena prolongacion
introduciéndose en la pelvis renal.
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NEFROMA MESOBLASTICO CONGENITO

Se trata de una entidad rara, sin embargo, es la neoplasia renal mas
comun en los neonatos. Hasta el 71% asocia complicaciones perinatales.

Presentan un curso benigno.

Son masas predominantemente solidas, aunque el tipo celular puede
tener componentes quisticos. (Imagen 9y 11).

Tras el contraste realzan menos que el paréenquima renal sano adyacente.
(Imagen 10y 11).

*Si es bilateral, hay invasion venosa y metastasis pulmonares es mas
probable que se trate de un Wilms aunque el paciente sea un neonato.

Imagen 9 y 10 respectivamente. La imagen 8 corresponde a una secuencia axial T2 HASTE de
un neonato que muestra una masa de aspecto tumoral que parece depender del rinon
izquierdo con numerosos componentes quisticos. Resultd ser un nefrona mesoblastico
congénito tipo celular. En la imagen 9, vemos una secuencia coronal Tl con gadolinio
intravenoso, donde apreciamos una masa dependiente del rindn izquierdo solida que realza
con menor intensidad de sefnal que el parénquima renal sano adyacente.
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Imagen 11. Paciente de dos semanas de vida diagnosticado de manera prenatal de nefroma
mesoblastico congénito. Se realiza RM: las imagenes de arriba son secuencias T2, axial,
sagital y coronal respectivamente donde se aprecia una masa dependiente del rinon derecho
con multiples quistes en su interior. Se planteo el diagnostico diferencial entre el nefroma
mesoblastico congénito vy el nefroblastoma quistico. En las secuencias inferiores, se aprecia
un corte axial sin y con contraste (izquierda y derecha respectivamente) donde se aprecia
una menor captacion del contraste por parte de la masa quistica que el parénquima renal
sano adyacente. Se realizo una nefrectomia derecha y se confirmd que se trataba de un

nefroma mesoblastico congénito subtipo celular.
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SARCOMA DE CELULAS CLARAS

Entidad rara, supone entre el 4-5% de las neoplasias renales en pediatria.
Es el segundo tumor malignho mas frecuente después del Wilms.

El rango de edad es en torno a los 36 meses (raro en menores de 6
meses)

Se trata de una masa renal predominantemente solida, heterogénea, con
areas quisticas de contenido mucoide (Imagen 12). Puede mostrar

hemorragia subcapsular.
A menudo cruza la linea media.
Metastatiza al hueso (Imagen 12) y al sistema linfatico.

Imagen 12 Voluminosa masa heterogénea dependiente del rindn derecho con areas
quisticas (A) . Secuencias T1 FS+ Gd axial y coronal (B, C): las areas solidas del tumor realzan
tras la administracion del contraste. Corte sagital de TC térax (D): lesiones liticas metastaticas

en cuerpos vertebrales de la columna dorsal.
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TUMOR RABDOIDE

Entidad rara, supone menos del 2% de los tumores renales en pediatria.
El rango de edad son menores de 2 anos.

Son tumores agresivos ya que el 80% metastatiza y provoca invasion
vascular.

Hasta en un 15% de los casos asocia un tumor intracraneal sincronico
(generalmente en fosa posterior).

Tiene su origen central en |la medula renal por lo que |la hematuria es
comun y en caso de presentarla indica invasion del sistema colector

Son lesiones solidas (Imagen 13) y hasta en un 70% de los casos pueden
calcificarse.

La presencia de una coleccion liquida subcapsular es un rasgo tipico, sin
embargo, en caso de presentarla, debido a su escasa frecuencia debemos
pensar que se trate de un Wilms como primera posibilidad diagnostica
antes que un tumor rabdoide.

Imagen 13. Corte axial de TC con contraste
v gue muestra una masa solida,
heterogénea, dependiente del rinodn
derecho que realza menos que el
parénquima renal sano adyacente. Chung
et al. Renal Tumors of Childhood:

Radiologic-Pathologic Correlation Part 1.
The 1st Decade. RSNA 2016.
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TUMOR RENAL OSIFICANTE DE LA INFANCIA (ORTI

Se trata de un tumor extremadamente raro, supone menos del 1% de
todos los tumores renales en la infancia.

Su curso es benigno.
Se origina en la papila y se extiende hacia los calices y la pelvis renal.
Es un tumor calcificado por lo que se puede confundir con un calculo

espiculado. (Imagen 14)

Imagen 14. Lesion heterogénea localizada en polo superior del rinon izquierdo (flecha),
presenta una calcificacion grosera que provoca una marcada sombra acustica posterior en
ecografia (punta de flecha izquierda). En el corte coronal de TC vemos |la masa heterogénea
mencionada con una calcificacion de bordes espiculados en el grupo calicial superior. (punta
de flecha derecha). Chung et al. Renal Tumors of Childhood: Radiologic-Pathologic Correlation
Part 1. The 1st Decade. RSNA 2016.

TUMORES RENALES PEDIATRICOS
DE LA SEGUNDA DECADA DE VIDA

CARCINOMA DE CELULAS RENALES CON TRASLOCACION Xp11.2

Es el segundo tumor renal maligho mas frecuente en pediatria después
del Wilms, pero el mas frecuente en la segunda década de la vida.
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Son lesiones asintomaticas, aparecen como masas incidentales.

La quimioterapia previa es un factor de riesgo.

Tienen su origen en la médula renal, por lo que suelen estar contenidos
en el rinon.

Se muestran como masas heterogeneas, solido-quisticas que pueden
presentar hemorragia, necrosis y calcificaciones.

Asocia adenopatias retroperitoneales

Caracteristicas radiologicas

Ecografia
Masa heterogénea con componentes solidos y quisticos (Imagen 15).

Puede mostrar calcificaciones y focos hemorragicos.

Imagen 15. Voluminosa masa dependiente del
rinon derecho que muestra componentes solidos y
quisticos

TC sin contraste:
Hiperdensidad, debido a I|a densidad celular y al componente
hemorragico/proteinaceo.

Resonancia Magneética:
-Secuencia T1W: iso/hiperintenso (dependiendo del componente

hemorragico/proteinaceo que presente).
-Secuencia T2W: hipointenso respecto al cortex con una capsula fibrosa

hipointensa.
-T1+Gd: realza menos que el parénquima sano, con la capsula que no

realza. (Imagen 16).
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Imagen 16. Mismo paciente que en
la imagen 15 donde se aprecian los
distintos componentes solidos-
quisticos y una capsula hipointensa
rodeando la lesion.

CARCINOMA DE CELULAS RENALES PAPILAR

Es el segundo subtipo de tumor renal mas comun en este rango de
edad.

Es un tumor hipovascular por lo que realza menos que el parénquima
renal sano adyacente y lo hace de manera homogénea. (Imagen 17).

Es propenso a la calcificacion.

Imagen 17. Secuencia axial T2: masa renal izquierda heterogénea con area de
hiperintensidad periférica con zona central hipointensa. Tras la inyeccidon de
gadolinio (imagen derecha) muestra escaso realce.
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CARCINOMA MEDULAR

Se trata de un tumor agresivo.
Incidencia en ninos con antecedente de anemia de células falciformes.

Muestra un crecimiento infiltrativo conservando la forma reniforme con
extension al sistema colector, por lo que la hematuria es frecuente y
tambien el dolor en fosa renal.

Las metastasis son comunes al diagnostico.
En cuanto a las caracteristicas de imagen (imagen 18) es heterogéneo

debido a la necrosis y hemorragia. Realza menos que el parénquima
sano adyacente con el contraste intravenoso.

-t e § . _
- ‘ ¢ - -
1'0"‘\w | \ *\‘ ." . ‘
At e S L ) L
<

Y,

Imagen 18. Corte axial de TC donde se aprecia una masa renal derecha heterogénea
qgue realza menos que el parénquima renal adyacente y que se extiende hacia la pelvis

renal con adenopatias retroperitoneales.
En la imagen de la izquierda, secuencia axial T1+Gd, la lesidbn muestra menor realce que
el paréenquima renal adyacente. Chung et al. Renal Tumors of Childhood: Radiologic-

Pathologic Correlation Part 2. The 2nd Decade. RSNA 2017.
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ANGIOMIOLIPOMA

Composicion celular mixta, con grasa macroscopica.
Antecedentes de esclerosis tuberosa.

Asintomaticos. Se encuentran en el rastreo habitual de la esclerosis
tuberosa. (Imagen 20)

Son lesiones benignas pero pueden crecer (sobre todo en adolescentes)
Son multiples y bilaterales, cuya localizacion es tanto a nivel de la corteza
(Imagen 19) como de la médula renal.

Son lesiones hipervasculares, con pared vascular débil que pueden formar
aneurismas (riesgo de sangrado).

El componente graso suele mostrarse hiperintenso en T1 y T2, con
supresion de la senal en secuencias con saturacion grasa.

Cuando el componente graso no es tan evidente, son utiles las secuencias
T1 GE en fase opuesta para evidenciar la caida de senal.

Imagen 19. Nino de 15 anos
con dolor en fosa iliaca
derecha, solicitan ecografia
urgente para descartar
apendicitis. Se encuentra
como hallazgo incidental
una imagen milimétrica
hiperecogénica de
morfologia redondeada vy
bordes bien definidos en l|a
corteza renal derecha en
relacion  con pequeno
angiomiolipoma.
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Imagen 20. Nino de 10 anos con empeoramiento de su estrabismo, se realiza TC de craneo y se
objetivan dos voluminosos aneurismas (flechas verdes). Ante la sospecha de esclerosis
tuberosa se realiza rastreo corporal y en la ecografia abdominal se aprecian lesiones
hiperecogénicas en la corteza renal en relacion con angiomiolipomas (flecha blanca).

LINFOMA

Los linfomas renales primarios son muy raros ya que no existe tejido linfoide
en el rindn. La afectacion linfomatosa suele ser por diseminacion hematdégena
0 por extension directa de una masa retroperitoneal.

El mas comun es el linfoma de Burkitt.

Ninos > de 5 anos.

La presentacion mas comun es en forma de masas expansivas o nodulos
bilaterales, aunque también pueden aparecer como lesiones
unilaterales.

En ecografia pueden mostrarse tanto hiper como hipoecogénicas, incluso
con refuerzo acustico posterior y simular un quiste renal (imagen 21). En
TC suelen mostrarse como lesiones hipointensas y en RM su
comportamiento es variable, con marcada restriccion a la difusion

generalmente debido a |la elevada celularidad. (Imagen 22)
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Imagen 21. Nino de 6 anos con analitica alterada (LDH 2792, leucocitos 19000, plaquetas
609000). En |la ecografia abdominal se identifica una lesion nodular hipoecogénica en el
polo superior del rinon derecho. Se acompanaba de un engrosamiento mural del colon
ascendente y conglomerado adenopatico en region ileocecal. Resultd ser un linfoma de
Burkitt.

Imagen 22. Chico de 18 anos trasplantado renal por enfermedad renal créonica secundaria a
una hipoplasia/displasia renal bilateral. Sindrome linfoproliferativo post-trasplante
abdominal tipo Burkitt. Secuencia axial RM con supresion grasa donde se aprecian lesiones
nodulares hipointensas en el paréquima del injerto renal, asi como también en ambas palas
iliacas y en sacro (flechas). En las secuencias de difusion (las dos de la derecha) observamos
una marcada restriccion a la difusion en dichas lesiones debido a la elevada celularidad.
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e El tumor de Wilms es con diferencia el mas frecuente en ninos
menores de 5 anos.

* En neonatos el mas frecuente es el nefroma mesoblastico.

 El sarcoma de células claras metastatiza el hueso (hallazgo raro en el
Wilms)

* Eltumor renal rabdoide suele asociar un sincronico intracraneal.

* En ninos mayores de 10 anos el tumor mas comun es el carcinoma de
células renales, sobre todo el que asocia la traslocacion Xp11.2

CONCLUSIONES
La edad del paciente pediatrico es clave a la hora de diagnosticar una

masa renal. Los pacientes pediatricos pueden desarrollar tanto
tumores benignos como malignhos, por ello es necesario realizar un
adecuado diagnostico diferencial conociendo las caracteristicas

clinicas, histopatologicas y radiologicas que conduzcan al diaghostico
v al tratamiento adecuado.
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