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Abstract

Clinical case: a 20-year-old male patient with type 1 obesity presents
with abdominal and dorsal pain. Pathological diagnosis reported
Wilms tumor (WT) stage IV. He received preoperative chemotherapy
and subsequently underwent left radical nephrectomy. Currently, the
patient remains asymptomatic and without evidence of recurrence 12
months after surgery.

Relevance: Wilms tumor or nephroblastoma is an uncommon pathology
in the adult population with very few reported cases. The advanced
stage of the disease complicates surgical and oncologic treatment.
Medical implications: currently, there are no defined guidelines for the
treatment of WT in the adult population due to its low frequency and
the lack of information on the strategies employed in high-specialty
hospitals where these cases have been managed.

Conclusions: the therapeutic approach of WT in adults presents
significant challenges, making it necessary to establish a standardized
model of care and management. The partial response to chemotherapy
and the appearance of new lesions indicates the possibility of requiring
additional treatments, as well as strict surveillance. Systematic recording
and analysis of these cases will contribute to the development of more
effective therapeutic strategies for this rare clinical entity.
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Introduccion

Resumen

Caso clinico: paciente masculino de 20 anos, con obesidad tipo
1, presenta dolor abdominal y dorsal, el diagnostico patoldgico
reportd tumor de Wilms (TW) en estadio IV. Recibié quimioterapia
preoperatoria y posteriormente fue sometido a nefrectomia radical
izquierda. Actualmente el paciente permanece asintomatico y sin
evidencia de recurrencia 12 meses después de la cirugia.

Relevancia: el tumor de Wilms o nefroblastoma es una patologia infrecuente
en poblacion adulta con muy pocos casos reportados. La etapa avanzada de
la enfermedad complica el tratamiento quirdrgico y oncologico.
Implicaciones médicas: actualmente no hay guias definidas para el
tratamiento de TW en poblacion adulta debido a su baja frecuencia,
y a la falta de informacién de las estrategias empleadas en centros
hospitalarios de alta especialidad donde se han tratado.

Conclusiones: la conducta terapéutica de TW en adultos presenta
grandes desafios, por lo cual es necesario establecer un modelo
estandarizado de atencién y manejo. La respuesta parcial a la
quimioterapia y la aparicién de nuevas lesiones sefiala la posibilidad de
requerir tratamientos adicionales, asi como de una vigilancia estricta. El
registro y analisis sistematico de estos casos contribuirdn al desarrollo
de estrategias terapéuticas mds efectivas para esta rara entidad clinica.

El nefroblastoma o tumor de Wilms (TM) es
una neoplasia rara con una incidencia baja, pre-
sentindose anualmente en una frecuencia me-
nor a 0.2 casos por millon de habitantes.®” Las
manifestaciones clinicas son variables, los pri-
meros sintomas se caracterizan por la presencia
de una masa abdominal dolorosa, acompafiada
de fiebre, hematuria e hipertension arterial.®®)
Los pacientes con TW a menudo son diagnos-
ticados en etapa avanzada, lo que se asocia con
una peor supervivencia. Debido a su incidencia
extremadamente baja, no se ha generado un en-
sayo clinico multicéntrico que evalde la eficacia
y seguridad de un protocolo especifico para el
manejo de este tipo de tumores.®

Los diversos protocolos de quimioterapia y
las indicaciones para cirugia y radioterapia atin
no estan definidos con precision debido a la ra-
reza de la enfermedad. Las guias de la Sociedad
de Oncologia Pediatrica (SIOP) sugieren que
tanto los pacientes pediitricos como adultos
deben someterse a quimioterapia inicial segui-
da de cirugia. Sin embargo, el National Wilms
Tumor Stage Group (NWTSG) recomienda
cirugia seguida de quimioterapia.®

Para compartir la experiencia del tratamien-
to en nuestra institucién, presentamos el caso
de un adulto joven de 20 afios con TW. Dada
su rara aparicion en adultos, no hay pruebas su-
ficientes para demostrar que seguir protocolos
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pediatricos basados en el tipo y la etapa histoldgica puede producir resultados favorables.® La falta
de guias especificas para adultos subraya la necesidad de mas investigaciones y la creacion de un
modelo estandarizado de atencién y manejo para esta poblacion.

Caso clinico

Paciente masculino de 20 afios, con obesidad tipo I y alergia a isosorbide, sin antecedentes de expo-
sicién a sustancias tdxicas ni patologias previas. En 2022, acudi6 a centro médico de segundo nivel
por dolor abdominal y en region dorsal del torax. El primer reporte de tomografia axial computari-
zada (TAC) indic6 un tumor en el rifén izquierdo de grandes dimensiones, de 214x176 x 250 mm.
El paciente fue intervenido mediante laparotomia exploratoria con fines resectivos; sin embargo, la
lesion era irresecable (20x35 c¢m), con invasion al mesenterio intestinal, grandes vasos, pancreas,
bazo, colon izquierdo y cara posterior del estbmago. Ademas, se observd un conglomerado gan-
glionar paratumoral retroperitoneal de 5x6 cm y una lesién metastasica en el 16bulo izquierdo del
higado de 7x9 cm. Se realiz6 una biopsia incisional abierta con detumorizacién transcapsular de
componente liquido hemético de un 30 %. El diagndstico histopatoldgico reporto tumor de Wilms,
constituido por elementos epiteliales, blastémicos y estromales (Figura 1).

Figura 1. Caracteristicas histoldgicas del tumor de Wilms

A) Elementos poco diferenciados del componente epitelial caracterizados por estructuras de tipo roseta (Objetivo 10x).
B) Estructuras de tipo roseta constituidas por células con ntcleos irregulares de cromatina granular y citoplasma escaso
eosinoéfilo (Objetivo 40x). C) Componente blastemal inmerso en mesenquima (Objetivo 10x). D) Nidos de componente
blastemal conformado por células de nicleos pequefios con componente basaloide (Objetivo 40x).
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El paciente fue referido al Instituto Estatal de Cancerologia (IECan) y nuevamente fue some-
tido a estudios de imagen. La tomografia en fase simple mostr6 un tumor que ocupa gran parte del
hemiabdomen izquierdo, mientras que los cortes en fase de contraste muestran areas de necrosis
o degeneracion quistica con formaciéon de un pseudoaneurisma y presencia de ndédulos hepaticos
con relacién a metdstasis, el mayor en segmento VI, también se aprecié infiltracién a la glandula
adrenal izquierda (Figura 2).

Figura 2. TAC preoperatorio

TRl IS
-t -

A) TAC en fase simple muestra, masa s6lida heterogénea en hemiabdomen izquierdo. B) TAC de contraste muestra, areas de
necrosis y pseudoaneurisma. C) ndédulos hepdticos con relacion a metastasis. D) Infiltracion a glandula adrenal izquierda.

Debido al estado avanzado de la enfermedad, el paciente fue candidato a quimioterapia de primera
linea. El tratamiento consistio en cinco ciclos de vincristina, ciclofosmamida y doxirrubicina, con
dosis maxima de 720 mg. Posteriormente, la doxirrubicina se cambi6 a dactinomicina. Tras com-
pletar los ciclos de quimioterapia, se observé una respuesta parcial al tratamiento, y el paciente fue
llevado a nefrectomia radical izquierda. Durante la cirugia se extirpé un tumor de 17x14x14 cm con
componente de necrosis de aproximadamente un 20 %.

A pesar de la reseccion completa de la lesion, los estudios de imagen mostraron actividad tu-
moral residual en fosa renal, ademas de la persistencia de infiltracion en glandula adrenal, también
se pudieron apreciar lesiones hepaticas nodulares de 2 ¢cm (Figura 3). No obstante, se descartd
metdstasis hepatica, tras el resultado negativo para cancer de la biopsia. Con la persistencia de la
enfermedad, se continud con una segunda linea de quimioterapia basada en vincristina, dactinomi-
cina y ciclofosfamida. Tras la segunda linea de quimioterapia ya no se observé actividad tumoral
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en la TAC (Figura 3). Actualmente, el paciente permanece en remision después de 12 meses de

seguimiento.

Figura 3. TAC postoperatorio

Ay B) muestra actividad tumoral residual en fosa renal y persistencia de infiltracion a la glindula adrenal asi como nédulos
hepéticos. C) TAC durante la terapia adyuvante, muestra disminucion de actividad tumoral. D) TAC al término de terapia

adyuvante sin datos de actividad tumoral.

Discusion

El nefroblastoma o tumor de Wilms (WT) es
una neoplasia de origen mesodérmico embrio-
nario con expresion morfologica trifasica que
simula diferentes estadios de la nefrogénesis.
Estd constituido tanto por células blastemales
indiferenciadas, como por células epiteliales
y estromales bien diferenciadas.® Se clasifica
como una neoplasia genitourinaria pediatrica
frecuente. En adultos su aparicion es extremada-
mente rara; solo el 0.5-3 % de TW ocurre en esta
poblacion, la edad de los pacientes oscila entre
15 y 99 afios (edad media de 66.5 afios).7-

Los sintomas tumorales son inespecificos
y no es posible lograr un diagnostico con-
fiable solo con estudios de imagen.‘” Por lo
general, el diagnostico se establece después
de la nefrectomia primaria. Una biopsia por
aspiracion de aguja fina o de corte puede ser
una alternativa en tumores no resecables o
enfermedad metastdsica. Los TW, a menudo
son diagnosticados en etapas avanzadas, lo que
se asocia con una peor supervivencia global
(SG). La SG a cinco afios de pacientes con TW
diagnosticados en etapa avanzada es significati-
vamente mayor en pacientes pediatricos (<16
afios, 93 %) que en pacientes adultos jovenes
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(16-35 afios, 79 %) y adultos (>35 afios, 78.8
%).31 Aproximadamente del 33 al 50 % de los
pacientes adultos tienen enfermedades metas-
tasicas en el momento del diagnéstico.?? Las
metastasis distantes a pulmén y a higado son
comunes tanto en adultos como en nifos. Los
tumores rara vez metastatizan a hueso, piel,
vejiga, colon, sistema nervioso central y rifion
contralateral.('»

La causa de este tipo de tumores, no se
conoce con precision; sin embargo, se espe-
cula que se origina a partir de una alteracién
genética responsable del desarrollo del tracto
genitourinario. Las variantes de la linea germi-
nal mis comunes involucran al gen WT1, que
codifica un factor de transcripcidon esencial
para la funciéon renal/genitourinaria normal.
WT1 estd mutado en el 10 % de los tumores
y se encuentra en el sindrome de WAGR, el
sindrome de Denys-Drash y el sindrome de
Frasier, y estd asociado con TW bilateral.(>14-1)

Dado que el tumor de Wilms rara vez
ocurre en adultos, no existe un protocolo de
tratamiento estdndar. Estos pacientes son
tratados utilizando protocolos pedidtricos di-
sefiados por el Estudio Nacional de Tumores
de Wilms en América del Norte y la Sociedad
de Oncologia Pediatrica (SIOP) en Europa.
Segun las directrices, los protocolos de trata-
miento implican una combinacion de cirugia,
quimioterapia y, a veces, radioterapia.® La ne-
frectomia radical es el tratamiento de eleccién
del nefroblastoma unilateral. El estado de los
ganglios linfiticos es un predictor importante
a largo plazo del resultado en pacientes con
TW.1617) A pesar de los avances en las técnicas
quirdrgicas y la quimioterapia, el pronostico
en adultos sigue siendo incierto. Actualmente,
no hay pruebas suficientes para demostrar que
seguir protocolos pediatricos basados en el tipo

y la etapa histologica puede producir resultados
favorables.®

La estratificacion del riesgo se utiliza para
determinar la terapia mas adecuada, minimi-
zando tanto el riesgo de recurrencia como
la toxicidad a largo plazo del tratamiento. La
evaluacioén inicial del riesgo se basa en la edad
y los hallazgos clinicos, radiograficos, quirtr-
gicos y patologicos. La evaluacion final del
riesgo se basa en los factores de riesgo iniciales
mas la presencia o ausencia de biomarcadores
moleculares desfavorables y la respuesta de
las metéstasis pulmonares en la semana seis, si
corresponde.t®

Los pacientes con enfermedad metasta-
sica hematodgena de pulmoén, higado u otras
dreas estdn clasificados por los sistemas de
estadificacion SIOP como en estadio IV, in-
dependientemente de la etapa del tumor. El
enfoque SIOP, recomienda 6 semanas de qui-
mioterapia con un esquema de tres firmacos
antes de la nefrectomia. Para etapas avanzadas
del tumor con anaplasia o tumores de mayor
riesgo, se intensifica la terapia mediante Ia in-
troduccién de farmacos como ciclofosfamida,
ifosfamida, carboplatino y etoposido, asi como
de radioterapia. Este protocolo se centra en mi-
nimizar los efectos tardios del tratamiento sin
comprometer supervivencia del paciente.19-23

Actualmente nuestro paciente se encuentra
libre de enfermedad y sin efectos secundarios al
tratamiento. Su continua vigilancia posibilita una

intervencion oportuna si llegara a ser necesario.
Conclusion
La experiencia compartida en este trabajo re-

salta la importancia de documentar y analizar
la evolucién de pacientes adultos con TW.
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Nuestro propésito fue generar informacién que
contribuya al establecimiento de guias terapéu-
ticas efectivas. La colaboracion entre centros
especializados es necesaria para optimizar la
atencion medica.

Debido a la rareza del tumor de Wilms en
adultos, es importante compartir nuestra expe-
riencia, asi como los desafios antes y durante
tratamiento. El abordaje terapéutico multimo-
dal, que incluye quimioterapia neoadyuvante
y adyuvante, asi como la nefrectomia radical,
tuvo un impacto positivo en nuestro paciente.
Sin embargo, la ausencia de guias estandariza-
das para la atencion del TW resalta la necesidad
de establecer un modelo individualizado de
atencion y manejo del nefroblastoma. La pre-
sentacion clinica y la respuesta terapéutica
en adultos son distintas a las reportadas en
poblacion pediatrica. El enfoque terapéutico
debe considerar la estratificacion del riesgo y la
posibilidad de recurrencia, lo que subraya por
ello es necesario un seguimiento riguroso.
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