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Introducciéon Las neoplasias renales en la poblacion pediatrica y adolescente son
raras, entre el 6% y el 7% de las masas en pediatria. En adolescentes plantea un desafio
clinico importante. Presentan variables manifestaciones sistémicas inespecificas o
cuadros asintomdticos. En la literatura se han identificado el Carcinoma de Células
Renalesy el Tumor de Wilms como las masas renales mas prevalentes en menores de 20
anos, el Adenoma Metanéfrico es una entidad muy poco comtn en esa poblacion.
Presentacion de caso Adolescente, con dolor en flanco izquierdo y hematuria
macroscopica monosintomatica, estudios imagenoldgicos evidencian lesion de
aspecto neoplasico renal izquierda, que al complementarse con estudios de
inmunohistoquimica resulta en Adenoma Metanéfrico. Se realiza revision de
literatura publicada en las Gltimas tres décadas al respecto. La paciente es llevada a
nefrectomia radical izquierda, y posteriormente el estudio anatomopatoldgico sugiere
Adenoma Metanéfrico, con marcadores de inmunohistoquimica que corroboran
el hallazgo.

Conclusiones Los tumores renales en adolescentes son raros. Se requiere de alta
sospecha clinica, un examen fisico meticuloso y el apoyo en imagenes diagndsticas.
Generalmente, el estudio histopatolégico determina el diagnéstico definitivo, no
obstante, cuando persiste la confusion, se recurre a la inmunohistoquimica. El
Carcinoma de Células Renales es el mas prevalente de los tumores renales en
adolescentes, pero existen entidades indistinguibles al estudio imagenoldgico que
plantean un desafio clinico; es el objetivo brindar una herramienta de apoyo en el
abordaje del Adenoma metanéfrico e instar al desarrollo de conocimiento sobre una
entidad patoldgica en ese grupo etario que ha sido poco documentado que
indudablemente redundara en mejores practicas e impacto cientifico, social y econémico.

Introduction Renal neoplasms in pediatrics and adolescents patients are rare
entities, 6-7% masses in pediatrics. In teenagers, set a noteworthy clinical
challenge. Can manifest as variable signs or be asymptomatic. In scientific papers,
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Renal Cell Carcinoma and Wilms’ tumor have been identified as the most prevalent
tumors in aged lesser than 20 years; Metanephric Adenoma is an unusual pathologic
entity into this population.

Case Report A female youngster case, with left flank pain and monosymptomatic
macroscopic hematuria, imaging studies show up a neoplastic appearance lesion at left
kidney, demonstrated as Metanephric Adenoma afterwards by immunohistochemistry
analysis. Literature review is performed by searching in the last three decades. Patient
was taken to left radical nephrectomy, later the pathological analysis suggests
Metanephric Adenoma, and with immunohistochemistry markers is supported this
finding.

Conclusions Renal masses in adolescents are uncommon. It is needed high clinical
suspicion, a thorough physical examination and imaging techniques aid.
Conventionally, histopathology determine diagnosis, although in some cases when
doubt last, it is necessary perform immunohistochemistry. Renal Cell Carcinoma is the
most prevalent in youth’s renal masses, but there are indistinguishable conditions on
imaging that raise a defiant clinical scenario; it is the purpose to provide a clinical
guidance tool in the approach of Metanephric adenoma and contribute to the
development of knowledge in a scarcely documented clinicopathological entity that
doubtlessly will reverberate in best clinical practice and echo at science, social and

adenoma economics.

Introduccion

Las neoplasias renales en poblacién pediatrica y adolescente
son entidades raras, comprenden entre el 6% y el 7% de las
masas en pediatria.’ Raramente ocurren en la segunda década
de lavida, menos del 5% debutan durante la adolescencia.” El
abordaje diagnéstico suele estar orientado por establecimiento
de grupos etarios. Por ejemplo, se encuentra documentada una
mayor prevalencia en jévenes menores a 15 afios del tumor de
Wilms (TW), estimada hasta del 87%, aunque con un 80%
correspondiente a menores de 5 afios.” Por otro lado, en
pacientes adultos se considera el Carcinoma de células renales
(CCR) como el tumor renal mas prevalente. Entre los 11 y 21
afios, edad a partir de la cual varias publicaciones consideran
como adolescente al individuo, no existe un estudio
epidemiolégico para determinar la entidad mas prevalente,
sin embargo, hay publicaciones donde el CCR muestra una
preponderancia sobre otras tumoraciones renales en ese grupo
etario? ademas, existe documentacién de una tasa de
prevalencia directamente proporcional después de los 10
afios en esa entidad.®’ De igual manera, hay otras entidades
tumorales renales que se pueden presentar durante Ia
adolescencia, dentro de ellas estd el Adenoma Metanéfrico
(AM), un tumor renal epitelial, raro, considerado benigno y
con una primera descripcion clinicopatolégica amplia
publicada en una serie de casos tomados del Instituto de
Patologia de las Fuerzas Armadas por Davis y col. en 19958
sin embargo, con similitud anatomopatolégica y radiol6gica
con otros tumores de comportamiento conocido maligno como
loson el TW, CCR tipo papilar (pCCR)’~'? e incluso se ha descrito
la confusién citolégica con siembras metastasicas de tiroides y
pulmén; 12 o anterior, aunado a la rareza del cuadro y escasa
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publicacién, crean una necesidad de investigacion para
determinar el abordaje diagnéstico que permita disminuir la
morbilidad ante esa entidad, dado que muchas veces se decide
la nefrectomia total o radical en razén de su dificultad
diagnéstica.’> 14

Laidentificacion de esas patologias puede realizarse durante
el examen fisico de la consulta médica o por un familiar, asi
como de manera incidental durante procedimientos
terapéuticos o diagnésticos.'* Existe un evidente desafio en
la distincién entre masas benignas o tumores malignos con
imagenes, determinante en la prioridad del manejo."'>1°
Ademas, hay muy poca informacién referente al estudio
imagenolégico en esa poblacién>'’ lo que conlleva a
establecer la relacion clinica e imagenolégica en el abordaje
de esas entidades. El gold standard en el diagnéstico definitivo
es el estudio anatomopatoldgico de la masa renal.’

Presentacion De Caso

Adolescente de 17 afios de edad, quien ingresa al servicio de
Urologia en nuestro hospital, con cuadro de 8 dias de evolucion,
caracterizado por dolor en flanco izquierdo de intensidad
moderada asociado a hematuria macroscopica, la cual se
encontraba en estudios ambulatorios, sin sintomas urinarios
irritativos, sin fiebre, sin pérdida de peso. Trae reporte de
ecografia renal y vias urinarias donde se encuentra
reportado rifién izquierdo aumentado de tamafio por masa
sélida que compromete el rifién descrito, ademas litiasis renal
izquierda e hidronefrosis grado II ipsilateral. La paciente
presenta antecedente de sindrome anémico desde su nifiez y
hospitalizacién 1 afio atras debido a cuadro caracterizado por
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hematuria macroscépica monosintomatica, sin seguimiento.
Al examen fisico, se encuentra estable en sus signos vitales,
sin distermia, eutréfica, sensacion de masa palpable en flanco
izquierdo no dolorosa, sin irritacién peritoneal, pufiopercusion
bilateral negativa. Uroandlisis muestra microhematuria y,
hemograma con hemoglobina normal, sin cambios en otras
lineas celulares. Imagenes tomograficas simple y contrastada
muestran lesién tipo masa hiperdensa heterogénea (~Fig. 1a
y 1b. TAC contrastado de tumor renal. Corte axial), con
contornos lobulados, de aspecto neoplasico, localizada en los
dos tercios superiores del rifién izquierdo, con calcificaciones
gruesas en su interior, didmetros mayores de 144 x 82 x 82
milimetros (=Fig. 1c y 1d. TAC contrastado de tumor renal.
Plano coronal). La vena esplénica se encuentra comprimida y
disminuida de calibre por efecto de masa, no se aprecia invasién
del seno renal izquierdo ni adenopatias retroperitoneales,
las demas estructuras abdominales son de aspecto usual
(=Fig. 1a-d. TAC contrastado de tumor renal. Corte axial y
plano coronal). Se considera como primera posibilidad
carcinoma de células renales, se administra manejo
sintomatico y se programa nefrectomia radical izquierda, la
cual se realiza de manera electiva a los 3 meses siguientes de la
primera hospitalizacién. Mediante incisién subcostal izquierda
se identifica masa dependiente de tercio medio y superior del
rifién izquierdo, con didmetro mayor aproximado de 15
centimetros que distorsiona el parénquima renal, bien

Fig. 1
Plano coronal. (d) TAC contrastado de tumor renal. Plano coronal.
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demarcada, aspecto amarillento, no infiltrativo, el espécimen
es enviado a patologia. La paciente egresa en buenas
condiciones, con manejo adecuado de dolor y, hasta el
momento, ha presentado evoluciéon favorable en su
seguimiento postoperatorio (primer afio).

Anatomopatologia

Rifién izquierdo con superficie deformada por masa de
aproximadamente 14 x 7 x 8 centimetros que involucra
polo superior e hilio vascular con dilatacién secundaria de
cdlices. Al corte, se evidencia masa bien delimitada con
dimensiones 10.5 x 9.5 x 9 centimetros, de aspecto
expansivo, homogéneo, carnoso y color pardo claro. Al
estudio bajo microscopia de luz, se evidencia neoplasia
delimitada de aspecto embrionario con células pequefias
monomorficas apifiadas en conformacién de pseudottbulos
y algunas estructuras ramificadas, nucléolo inconspicuo, no
mitosis ni necrosis, se observan calcificaciones tipo
psammoma. Se considera espécimen compatible con AM, y
se solicita estudio inmunohistoquimico para diferenciar con
otras entidades de aspecto embrionario.

Inmunohistoquimica

En nuestro estudio de patologia, se decide realizar el analisis
con inmunohistoquimica de un bloque celular, obteniéndose
positividad para marcadores AE1/AE3, Vimentina, WTI1,

DFOV400.4

(a) TAC contrastado de tumor renal. Corte axial. (b) TAC contrastado de tumor renal. Corte axial. (c) TAC contrastado de tumor renal.
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CD57 y de manera focal para CK7. El indice de proliferacién
(Ki67) fue bajo con 2%. Hubo resultados negativos en el
estudio con CD99, EMA, sinaptofisina, cromogranina y Flil.
Resultados que son compatibles con Adenoma metanéfrico,
lo que descarta el cuadro sospechado inicialmente de CCR.

Discusion
Las neoplasias renales en la poblacién pediatricay adolescente
son raras.? Existe una clara prevalencia del TW en poblacién
infantil menor de 15 afios, con pico de presentacién antes de
los 5 afios. En el otro extremo, se encuentra la poblacién adulta,
con diagnéstico mas frecuente de CCR.'®'® No obstante, en
poblacion adolescente existe una escasa informacién
epidemiolégica que permita definir un predominio
neoplasico, por lo que en estudios retrospectivos se han
realizado andlisis de series de caso, como el caso de
Grabowski y colaboradores, quienes mediante el uso del
California Cancer Registry realizaron un estudio que arrojo
como resultado la existencia de una “transiciéon” durante la
adolescencia desde el tumor mas prevalente de la infancia
(TW) hacia el mas diagnosticado en adultos (CCR). El autor
concluye, que ante el caso de un tumor renal en paciente entre
los 11 y los 20 afios de edad, la probabilidad mas alta es que se
trate de uno de los dos mencionados.> No obstante, se ha visto
que hasta el 10-30% de las masas renales son benignas al
momento de la cirugial.20 De ahi, la importancia del reporte de
nuevos casos que ante la escasa frecuencia y los datos
disponibles limitados, ofrecen la oportunidad de conocer
mejor la historia natural de la enfermedad, mejorando las
intervenciones y calidad de terapéutica.?! Un ejemplo, es cémo
en el estudio del TW, al evidenciar la ausencia de gran
inestabilidad genética como otros canceres, ha permitido
estudiar alteraciones presentes en su citohistopatologia y su
rol en el desarrollo del cancer, permitiendo la sobrevida mayor
del 85% que actualmente se tiene para esa neoplasia renal.??
El Adenoma Metanéfrico (AM), es una entidad rara, con
curso benigno atribuido, "% que puede originarse de
cualquier parte del rifiéon, predominantemente en la
corteza. Representa aproximadamente el 0,2% de los
tumores epiteliales renales en adultos, y no existen datos
para adolescentes.?® Se ha documentado un amplio rango de
edades de presentacién que van desde los 15 meses de vida
hasta los 83 afios,?’~%° con mayor frecuencia entre la quinta y
sexta década de la vida, sin diferencia racial.?' Presenta
predominio femenino 2:1.2"?* Es una condicién poco
comin en adolescentes que se cree puede estar
relacionada con el TW3? por remembranza de los tibulos
metanéfricos del rifién fetal,® no obstante de histogénesis
adn desconocida, por lo que atin algunos lo plantean como un
extremo de mayor diferenciacion del TW.2? Existen
aproximadamente 100 casos descritos en la literatura.' La
primera descripcién fue realizada por Brisigotti en 1992,
luego complementada por Mostofi y col., en 1988,3233 no
obstante existen datos que Bove y col. fue quien realiza la
primera descripcién en un raro caso bilateral en 1979.%
Desde la Clasificacibn de los Tumores Renales de la
Organizacién Mundial de la Salud en 2004, se clasifica
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como una entidad distinta con caracteristicas patolégicas,
morfogenéticas y de comportamiento biolégico tnico, que
ademads, forma parte de la familia de tumores metanéfricos
junto al adenofibroma metanéfrico (AFM) y al tumor
estromal metanéfrico (TEM).34-36

Su hallazgo es incidental en el 40% al 60% de los casos.?' Su
presentacién puede ser asintomdtica o con manifestaciones
leves. Dentro de los sintomas descritos mas prevalentes, se
encuentran el dolor en flanco o abdominal (22%), masa
palpable abdominal (10%-15%), hematuria macroscépica
(10%-27%),2"37 es la neoplasia que posee la relacién con el
mas alto valor de asociacién a policitemia (12%),21 eso al
parecer relacionado con la mayor producciéon de
eritropoyetina (EPO) o una sustancia similar a la EPO y
algunas interleucinas tales como IL6, IL8 y GM-CSF que
favorecen la eritrogénesis,>®*? ademds puede relacionarse a
otros sintomas paraneoplasicos tales como hipertension,
disuria, fiebre, astenia, hipercalcemia.?’#! Existe un caso con
quiluria.*?

Es un tumor de tamafio variable, unilateral (aunque se han
descrito casos de presentacion bilateral),®*>**  sélido,
homogéneo, con o sin cdpsula fibrosa. Con presencia de
calcificaciones en aproximadamente el 20% de los casos.'®
No posee lateralidad predominante.37 En el estudio
macroscépico generalmente se aprecia una lesién café-
amarillenta, homogénea, con diferenciacién del parénquima
renal normal bien delimitado, puede contener areas de
hemorragia, necrosis o degeneracién quistica, igualmente
puede presentar calcificaciones multifocales.

Radiolégicamente el AM es de compleja distincién al pCCR o
aTW.>* Con muy pocos rasgos caracteristicos identificados de
esa entidad, dado que la mayoria de reportes disponibles estan
en el area de patologia y pocos hallazgos radiol6gicos se han
publicado,>” lo que limita la precision diagnéstica
preoperatoria. En el estudio con ecografia pueden
observarse lesiones hiperecoicas,zs'?‘z'45 isoecoicas® o
hipoecoicas.33'47 En tomografia (TAC) se observan lesiones
sélidas, bien circunscritas, unilaterales, homogéneas, sin
evidencia de metastasis, con menor realce o igual densidad
al parénquima adyacente, posteriormente con Ia
administracién del contraste se observa hipodenso en todas
las fases, e incluso se ha mencionado la caracteristica de “realce
lento progresivo”?>484° dado la composicién de la masa con
menor densidad de microvasculatura (MVD). Del mismo
modo, se ha descrito la presentaciéon como lesién hiperdensa
atribuido al alto ratio ndcleo-citoplasma caracteristico en la
histologia de ese tumor.*® En estudios con doppler se ha
observado que esas lesiones suelen ser hipovascularizadas.'>
En ocasiones, se puede demostrar una imagen de masa
hiperdensa, con leve realce con el material de contraste,
pero hipodensa respecto al tejido renal adyacente.”® La
dificultad diagnéstica con las imdagenes resulta de Ia
similitud que pueden compartir con el TW y el pCCR: una
imagen con leve hiperatenuacion en la tomografia sin
contraste, y posterior a su administracion, un realce leve,
pero que continua siendo menor comparado con el tejido
renal adyacente®® Zhu y colaboradores proponen una
descripcién del AM como una lesién solitaria, pobremente
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circunscrita, isodensa®> o hipodensa, con realce menor a la
corteza renal y a la médula en todas las fases.”® Existen pocos
estudios en resonancia magnética disponibles que reportan
hipointensidad en Ty T2, incluso post contraste, explicado por
la composicién del tumor y su hipovascularidad.*®

Histolégicamente, el AM se reporta como células pequefias
monomoérficas en configuracion tubular o algunas
conformaciones glomeruloides,>® cuboides o columnares.’!
Por lo general, no presenta encapsulamiento. Suelen
encontrarse calcificaciones o cuerpos de psammoma y una
menor tasa mitética comparada con el CCR tipo papilar® o el
TW. Las células pueden distribuirse en diferentes patrones
(papilar, tubular, acinar o glomerular), siendo el tubular el mas
frecuentemente identificado en adolescentes.'>? Presentan
ntcleo redondo u oval, formacién de proyecciones papilares
conocidas como cuerpos glomeruloides, escaso citoplasma,
estroma escaso o hialino, puede visualizarse degeneracién
quistica y formacién de cuerpos de psamomma, con figuras
mitéticas raras o nulas.”’

Por otra parte, el Tumor de Wilms (TW), o nefroblastoma,
es considerada la malignidad renal pediatrica mas comun,
con una prevalencia entre 6% y 7% en menores a 20 afios,
con un pico de presentacién entre los 2 y los 5 afios de edad.
La mayoria de los casos son esporadicos, pero existe una clara
evidencia de asociacién con sindromes genéticos que
predisponen al desarrollo de TW, algunos de herencia
autosémica dominante, entre los que se pueden destacar:
sindrome WAGR (TW, aniridia, anomalias genitourinarias y
déficit cognitivo), sindrome Denys-Drash, sindrome de
sobrecrecimiento  (Overgrowth), aniridia esporadica,
hemihipertrofia aislada.°* Igualmente, se ha descrito
asociacién con mutaciones tipo del11p13 y mutaciones sin
sentido en WT1.">> Puede manifestarse con sintomas
caracteristicos de dolor abdominal, sensacién de masa,
distensién abdominal, asi como hipertensién arterial o
simplemente no generar sintomatologia. En imagenes es
descrito como masa intrarrenal, con ecogenicidad variable
debido a la presencia de calcificaciones, necrosis o
hemorragias dado su mayor crecimiento comparativo con
AM y CCR. Suele describirse como lesiéon hipodensa o
isodensa en el estudio tomografico simple, con poco o
variable realce con el medio de contraste. En el estudio
histopatolégico, se aprecia patrén embrionario trifasico
con componentes blastémicos, epiteliales y estromales.
Con dificil diferenciacién de otras entidades como el CCR
de histologia papilar o el adenoma metanéfrico cuando la
histologia del TW presenta predominio epitelial.’

Finalmente, el Carcinoma de células renales (CCR),
representa menos del 0,3% de los tumores en nifios, no
obstante es el mas comin en adultos y se ha documentado
en la literatura una elevacion directamente proporcional de su
incidencia a medida que incrementa la edad."*® Su pico de
incidencia se encuentra cercano a los 17 afios.? Entre el 0,4% y
el 1,3% delos CCRocurre en < 15 afios.’®~>8 En adultos, parece
preponderar en el sexo masculino. Sin embargo, en nifios y
adolescentes, esa relacién no queda clara.>® Existen unos
factores de riesgo descritos tales como el tabaquismo, la
obesidad, y algunos factores ocupacionales.®®

Santafé Galvis y col

El CCR es una tumoracién epitelial del tiibulo renal, y se ha
venido asociando con condiciones genéticas como el sindrome
de von Hippel-Lindau (VHL), la esclerosis tuberosa (ET),
enfermedades hereditarias del tipo carcinoma renal de
células claras familiar y carcinoma renal papilar familiar,
también se ha hallado como neoplasia en pacientes con
enfermedad renal terminal, enfermedad renal quistica,
hemoglobinopatias, receptores de trasplante renal e incluso
en algunos sobrevivientes a canceres como la leucemia,
tumores neuroectodérmicos supratentoriales, sindrome Birt-
Hogg-Dube, TW y neuroblastoma."®' Se han descrito
translocaciones a nivel de Xp11.2,62 que compromete a un
factor de transcripcion denominado TFE3, asi como 6p21,
donde se afecta otro gen regulador conocido como TFEB? La
presentacién en adolescentes puede debutar asintomatica
(hasta en el 12%), y se ha documentado que en adultos
jovenes y adolescentes, el CCR de tipo papilar es el mas
frecuente.' Se ha descrito una triada (Grawitz) que
comprende la presencia de dolor en flanco, masa palpable y
hematuria macroscépica indolora, empero mostrando una
baja incidencia.®® Aronson y colaboradores, en 1996
encontraron que sélo el 9% presentaban esa triada en un
andlisis retrospectivo de 22 pacientes.®* La diferenciacién
con otras neoplasias renales requiere de estudio
inmunohistoquimico, y las imagenes por tomografia
computarizada (TC) con frecuencia demuestran una masa
heterogénea, circunscrita o no, con menor densidad respecto
al tejido renal normal adyacente, con frecuencia de
calcificaciones hasta el 25% de los casos y de mayor tamafio
que el AM.®> Puede presentar invasién vascular, y se le puede
encontrar envuelta en una pseudocapsula que en ocasiones se
calcifica.”®" En MRI se observa baja sefial en Ty T2, dado a que
el pCCR posee menor MVD, asimismo, posterior al contraste, se
intensifica menos que el tejido renal adyacente.'® En la
literatura, el rasgo caracteristico del CCR en poblacién
adolescente es la mayor incidencia de compromiso nodular
linfatico regional al momento del diagnéstico. Por lo tanto,
algunos datos sugieren que la intervencién quirdrgica con
reseccion de ganglios linfaticos regionales debe ser un
abordaje de primera linea, asociado o no a la quimioterapia.’
Por eso, al momento del diagnéstico, puede encontrarse
diseminacion extrarrenal del tumor, con enfermedad
nodular regional que ha sido reportada en algunos casos de
RCC tipo papilar como AM dado su semejanza histolégica.>'

Lo anterior, aunado con el incompleto conocimiento
dilucidado de la historia natural o factores prondsticos en
canceres renales en adolescentes, el valor limitado de las
imagenes preoperatorias para un diagnostico definitivo, y la
necesidad del estudio inmunohistoquimico para determinar
el tipo de tumor, hace que la intervencién quirtrgica como
primera instancia se encuentre sustentado en la actuacién
frente a ese escenario,®® atin ante la posibilidad de un
cuadro benigno.? Se ha planteado estudio con biopsia por
aspirado de aguja fina guiado por imagenes, sin embargo, no
esta protocolizado ni se tiene un perfil de seguridad
conocido, y existe el riesgo de diseminacién o siembra
pasiva a nédulos perirrenales3-%7-8  Tampoco ha
mostrado buen rendimiento diagnéstico.%®
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Asi pues, en la evaluacién preoperatoria durante la practica
clinica de las masas renales en adolescente, el AM es de dificil
diferenciacion respecto a otros tumores malignos tales como
TW y pCCR. El método quirdrgico se convierte en la
herramienta a evaluar para el manejo de esos casos, dado
que el diagnéstico definitivo sera dado por la patologia de la
lesion, en asociacion con el estudio inmunohistoquimico. Esa
decisién puede encontrarse particularmente para esa entidad,
entre la reseccion mediante una técnica conservadora
(nefrectomia parcial, conservadora de nefronas, enucleacién
tumoral) o la nefrectomia radical (evaluando en casos
particulares la reseccion o estudio de ganglios perirrenales o
retroperitoneales), dependiente de la localizacion, el tamafio,
las caracteristicas imagenolégicas particulares destacadas de
lalesioény la capacidad del ur6logo. Lo mencionado, debe tener
en cuenta el impacto en la salud cardiovascular, en las
expectativas de recuperacion y el seguimiento esperado del
paciente.28 También se ha descrito el seguimiento y manejo
conservador, pero la mayoria de estudios no cuentan con
periodos de tiempo lo suficientemente largos para
establecer un lineamiento con seguridad.70 Adicionalmente,
existen reportes aislados donde se ha documentado Ia
capacidad de malignidad'® y metéstasis del AM.”"’2 Esos
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casos atipicos o con células carcinomatosas,”' 7> obligan a

replantearse el curso benigno del AM, que no puede ser visto
como una lesién absolutamente benigna per se; el pronéstico
debe basarse en el seguimiento cuidadoso y el tiempo desde la
identificacion de la lesién hasta su estudio para obtener un
diagndstico histol6gico, que permite actuar oportunamente
dado su desconocida histogénesis.3”4474

En ese orden de ideas, el uso de marcadores
inmunohistoquimicos resulta de notable ayuda y se convierten
en valiosas herramientas para lograr un diagndstico acertado.
Existe la descripcion inmunohistoquimica realizada para
diferenciar un AM de un CCR tipo papilar y del TW de
predominio epitelial,'*®® adaptada y configurada en el
presente documento como aporte para el estudio de esa
entidad (=Tabla 1. Marcadores en inmunohistoquimica
descritos en TW, CCR y AM). Kinney y col,, realiz6 un estudio
con 37 am (posteriormente reclasificados como pCCR), 13 pCCR y
20 TW donde plantea un patrén esperado para el AM asi: CK7
negativo, AMACR negativo, WT1 positivo y CD57 positivo,'?
asimismo plantean el FISH (Inmunohibridizacién in situ) como
adyuvante para evaluar caracteristicas que permiten descartar
patologias como pCCR cuando exista evidencia alteraciones
citogenéticas como ganancia o trisomia en cromosomas 7 y 17

Tabla 1 Marcadores en inmunohistoquimica descritos en TW, CCR y AM

Tumor de Wilms (TW)

Carcinoma de células renales
(CCR)

Adenoma metanéfrico (AM)

Epidemiologia |

- Prevalencia 6% a 7% en

- Prevalencia exacta en

- Prevalencia aproximada

(TAC contrastado)

estructuras circundantes. Igual
o menor densidad a tejido renal
normal. Calcificaciones, realce

en parches, invasion vascular y
sistema colector.

bien o mal circunscrita, menos
realce comparado con
parénquima adyacente.
Pseudocdpsula con o sin
calcificacién, invasion vascular.

Clinica menores de 20 anos. adolescentes desconocida <0.2%
- Clara asociacion con (aprox. 0.4-1.3%). - Relacién hombre: mujer 1:2.
sindromes genéticos - Asociacién con sindromes. - Asintomatica.
predisponentes. | genéticos predisponentes. ¢ | - Policitemia (12%),
- Dolor o masa abdominal, - Asintomatica. hipertension, hematuria,
hipertension, distension. i - Triada de Grawitz (9%). masa palpable.
- Maligno. - Maligno. - Benigno*
Imagenes Gran masa intrarrenal, desplaza | Imagen grande heterogénea, Lesion hiper o isodensa, con

poco realce a la administracién
del medio de contraste, aun asi,
siendo menor comparado con el
tejido renal adyacente.

Anatomopatologia

Células pequefias hipercromicas
con nucléolo prominente,
escaso citoplasma, figuras
mitdticas frecuentes.
Componentes estromal,
blastémico y epitelial, en
diferentes grados.

Células monomorfas pequefias
con escaso citoplasma
eosinofilico, en distribucion de
tabulos, acinar, laminas o
estructura glomerular.

Células epiteliales pequenas
monomoérficas en patrén
tubular, acinar, glomeruloide o
papilar. Usualmente, no
pseudocapsula, presencia de
calcificaciones tipo psammoma
y baja tasa mitética.

Inmunohistoquimical]

WT1, CD56, CD57.
Negatividad para AET, desmina,
CK7.

CK7 (patrén difuso), AMACR,
TFE3, EMA.
Negatividad para WTT.

CD57 (difuso y fuerte), WT1,
proteina S100, AE1/AE3, CK7
(patrén focal).

Fuente: elaboracién propia.

T WAGR, Denys-Drash, Beckwith-Wiedemann, aniridia esporadica, hemihipertrofia aislada.
1 El curso asintomatico también ha sido descrito.
¢ von Hippel-Lindau, esclerosis tuberosa, carcinomas renales de tipo familiar. También en enfermedad renal crénica, enfermedad renal poliquistica,
anemia falciforme, receptores de trasplante renal, sobrevivientes de neoplasias tipo leucemia, PNET supratentoriales, sindrome Birt-Hogg-Dube, TW

y neuroblastoma.

“Reportes de enfermedad metastasica con pobre pronéstico.
[I Diferentes patrones de inmunohistoquimica descritos para algunos marcadores en la misma entidad.
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o monosomia del cromosoma Y, los cuales han sido hallazgos
consistentes exclusivos en pCCR, ausente en AM y TW.'>7> En
TW la btisqueda de otras alteraciones como pérdidade 11py 16q
o ganancia de 1q y 7q, permiten mejorar el rendimiento de esas
pruebas complementarias. La mayoria de neoplasias se logran
diagnosticar mediante el andlisis de la morfologia del tumor y
tinciones bésicas, no obstante existe un fenémeno de
solapamiento entre entidades benignas y malignas, y por esa
razén, el uso de inmunohistoquimica adicional es necesaria en
algunas ocasiones para mejorar el rendimiento diagnéstico.
Precisamente, nuevas moléculas se han usado para el estudio
en situaciones de particular complejidad como en Ia
diferenciacién de esas tres neoplasias renales: AMACR (enzima
mitocondrial y peroxisomal alfa metil CoA racemasa) positiva en
hasta un 96% de pCCR (menor prevalencia en otros
subtipos),”>’® mutaciones en exén 15 del gen BRAF (serina-
treonina que regula via de sefializacion MAPK) como V600E
(descrita en estudios hasta en el 90% de las muestras de AM),
V600D y K601L que generan pérdida del control de crecimiento
celular y senescencia, encontrando ademas una asociacién con
un patrén acinar histolégico y edad mayor de presentacién.””-’8
Se ha estudiado la presencia de mutaciones o aumento en
expresion de receptores de estrogenos o progesterona dado la
prevalencia mayor en mujeres, sin embargo, con resultados
negativos.28

Conclusion

En conclusién, se puede denotar un avance significativo en las
Gltimas tres décadas respecto al estudio y reconocimiento de
los tumores renales en adolescentes, particularmente la
diferenciaciéon entre entidades que expresan un perfil
histopatolégico y fenotipico similar, con una probable
asociacion histogenética atn sin poder dilucidar, de valor en
el abordaje de esas entidades por las implicaciones en el
tratamiento y el pronéstico de esos pacientes. Se requiere un
estudio de buena calidad epidemiolégica y con una muestra
representativa de la poblacién propia para poder determinar
un protocolo certero y de sensibilidad que permita estudiar en
pacientes con masas renales la naturaleza benigna o maligna
de la lesién, asi como se debe reconocer la importancia de las
ayudas diagnésticas que permiten aproximarse al componente
histolégico como bien se veia en larevisién dado el reflejo en la
imagen radiolégica de la composicion tisular. Asimismo, la
inmunohistoquimica debe estar concomitante, debido a la
evidencia que soporta dichos hallazgos a su vez consistentes
con moléculas expresadas segdn el tipo histolégico, que
permiten determinar una orientacién e incluso culminan
comprobando la sospecha diagnéstica inicial. Nuevas
moléculas con mejor rendimiento en especificidad y
sensibilidad se requieren, dado que las actuales han
demostrado resultados variables (no obstante con buena
reproducibilidad) con planteamiento controversial, y como
se evidencia en la revision de la literatura, existe variabilidad
en “patrones esperados” de tincién en esos estudios para un
mismo tipo de cancer o masa renal. Cabe resaltar, que la mayor
fuente de informacién bibliografica cientifica que evidencia el
gran avance en esa area de la urologia, recae en las técnicas de
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inmunohistopatologia, aun no siendo un método para
diagnéstico concluyente, y asi pues, se recalca la necesidad
de instaurar un lineamiento para el abordaje imagenolégico
que permita compilar informacion til para el analisis en esos
escenarios o crear un estandar (que permita la particularidad
en los casos que lo requieran), el seguimiento necesario que
necesita el AM dado su comportamiento incierto, que aunque
usualmente benigno, no escapa a los individuales reportes de
capacidad metastasica e histologia mixta maligna. Ademas,
nos permitimos resaltar, la importancia que tiene la consejeria
genética en esos casos debido a las asociaciones claras con
translocaciones o mutaciones monogénicas, en diagnosticos
diferenciales del AM y el apoyo en estudios citogenéticos. De
igual forma, el llamado a cada urélogo o médico que se enfrente
a un posible Adenoma Metanéfrico, es evaluar
cuidadosamente el siguiente paso, dado que en ese tipo de
patologia lo deseable es la menor invasion y menor
compromiso de la funcién renal que puede acarrear demas
situaciones mérbidas, en el contexto de una entidad que ha
mostrado evidencia de poder ser manejada con la terapia mas
conservadora posible. No obstante, sin dejar las alertas, porque
como se evidencia es atn dificil la diferenciacién con 2
entidades de conocimiento cientifico por su capacidad
maligna. El acompafiamiento durante el manejo y el
seguimiento del paciente adolescente con neoplasia renal,
implica una serie de intervenciones y cambios inesperados,
por lo que se hace necesario un abordaje multidisciplinario en
esos casos. Los tumores renales en adolescentes son una
entidad de baja prevalencia, que pueden cursar
asintomaticos o dar muy pocas manifestaciones, el AM es de
curso benigno, raroy con sintomatologia que puede llegar a ser
orientadora, sin embargo, existe poca informacién en este
grupo etario; la extrapolaciéon de series de casos en nifios y
adultos requiere de mayor cautela y andlisis segin las
herramientas disponibles en cada institucién, dado que
puede presentarse un matiz de grises en las entidades de
ambos extremos delavida. Serequiere de alta sospecha clinica,
un examen fisico meticuloso y el apoyo en imagenes, realizar
una correlacién clinica e imagenoldgica. El estudio
histopatolégico determina el diagnéstico definitivo, sin
embargo, se debe tener en cuenta la existencia de entidades
indistinguibles dentro del espectro de las masas renales en
adolescentes, por lo que, la optimizacién del abordaje
diagndstico con el apoyo en la inmunohistoquimica y la
citogenética, es determinante en la terapéutica y
seguramente en el prondstico del paciente. Se hace
necesario la evaluacién del manejo conservador en esos
pacientes no obstante, debe hacerse, cuando se evalden
nuevas técnicas de deteccion temprana diagndstica que
disminuyan el riesgo de una intervencin subterapetica.
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