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Resumen

Los pacientes portadores de trasplantes tienen un riesgo supe-
rior al resto de la poblacién de padecer neoplasias. En el caso
de los trasplantados renales éste es aln mayor, pues, ademés de
tomar una medicacién inmunodepresora, en muchas ocasiones
han estado expuestos durante largos periodos de tiempo a téc-
nicas de didlisis, con el consiguiente riesgo de haber desarro-
llado enfermedad renal quistica adquirida. Se expone el caso
de una nifa de 6 afios portadora de un trasplante renal normo-
funcionante desde los 2 afios, que acude a urgencias por pre-
sentar un cuadro de dolor abdominal, diagnosticada finalmente
de un tumor de Wilms en el rifién nativo izquierdo. Se incide
sobre la utilidad de la ecografia en este tipo de pacientes (hay
protocolos que recomiendan su realizacién periédica como mé-
todo de cribado de procesos neoplasicos) y sobre la importan-
cia de reconocer determinados sindromes o condiciones pre-
disponentes al desarrollo de tumores en este grupo de
pacientes, que modificaran la actitud terapéutica.
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Abstract

Title: Wilms' tumor in a renal transplant patient

Organ transplant recipients are at high risk of developing
tumors. In the case of kidney transplantation, the risk is even
higher because, in addition to the immunosuppressive therapy,
many of these patients have undergone long periods of dialysis
and, thus, have developed acquired renal cystic disease. We
report the case of a 6-year-old girl who had received a renal
transplant at the age of 2, with normal function. She was brought
to the emergency service of our hospital with abdominal pain,
and was diagnosed as having Wilms’ tumor in her left native
kidney. We stress the usefulness of ultrasonography in these
patients (some protocols recommend it be performed periodica-
lly as a screening test to detect neoplasms) and the importance
of identifying certain syndromes or conditions that predispose
to the development of malignancies in this group of patients, a
circumstance that may affect the therapeutic approach.
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Introduccion

Los pacientes trasplantados receptores de rifiones tienen un
elevado riesgo de desarrollar neoplasias, con una prevalencia
aproximada del 6%'. Si bien parece deberse a los efectos de
una pérdida de inmunovigilancia como consecuencia de la me-
dicacién inmunodepresora, podria explicarse en parte por un
posible mecanismo carcinogénico directo de este grupo tera-
péutico®. En la edad pediatrica, la mitad de dichas neoplasias
son procesos linfoproliferativos, generalmente relacionados
con la primoinfeccion por el virus de Epstein-Barr (VEB)S. El
diagnéstico previo al trasplante de ciertas entidades que pre-
disponen al desarrollo de procesos neopldsicos puede modifi-
car la actitud terapéutica.

Caso clinico

Nifia de 6,5 afios de edad, portadora de un trasplante renal
normofuncionante desde los 2 afios y 8 meses, en tratamiento
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inmunosupresor con micofenolato mofetilo, tacrolimus y pred-
nisona, que acude a urgencias por presentar desde 3 dias antes
dolor en el hipocondrio izquierdo, definido como pinchazos, que
aumenta con los movimientos y cede con reposo. Afebril, sin
otra sintomatologfa acompafante.

Antecedentes personales

Insuficiencia renal terminal secundaria a hialinosis segmenta-
ria y focal, que tras la dialisis peritoneal ambulatoria y hemo-
dialisis precisé un trasplante renal de cadaver. Ingresé poste-
riormente en 2 ocasiones debido a una sepsis por Pseudomonas
aeruginosa (3 meses postrasplante) e infeccion por Citomega-
lovirus (9 meses postrasplante).

Exploracion

Peso: 15,2 kg (<p3). Temperatura axilar de 36,6 °C. Buen estado
general. Palidez mucocutanea. Abdomen blando, en el que se pal-
pa una masa dura y dolorosa, bien delimitada, de unos 4 cm, bajo
el reborde costal izquierdo, localizada en el hipocondrio y vacio
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ipsolaterales. No adenopatias ni hepatosplenomegalia. Desarrollo
puberal en estadio | segun la escala de Tanner.

Pruebas complementarias

Hemograma: hemoglobina (Hb) 9,2 g/dL; VCM 85,2 fl; HCM
28 pg; CHCM 32,9 g/dL; hematocrito 27,9%; leucocitos 13.600 (G
73,8%; L 16,4%; M 9,4%); plaquetas 360.000; VSG 72 mm/h.
Bioquimica: LDH 1.420 U/L; resto en limites normales. Siste-
matico de orina: Hb*. Ecografia abdominal: masa redondeada
bien delimitada de 10,9 X 9,5 X 8,7 cm, con contorno nitido e
hipoecoico, y contenido heterogéneo con pequefias areas ane-
coicas, en relacion con el rifién izquierdo, que apenas se vis-
lumbra. No sobrepasa la linea media y esta muy vascularizada.
Sin hallazgos valorables en el injerto renal. Acidos homovani-
lico y vanilmandélico urinarios negativos.

Evolucion

Se complet6 el estudio mediante tomografia computarizada, y
se realizé un tratamiento (segin el protocolo QT nephroblasto-
ma SIOP 93-01) con quimioterapia preoperatoria y reseccion
quirdrgica, con lo que se logré una remision completa. El diag-
néstico anatomopatolégico fue tumor de Wilms en el rifién
nativo izquierdo, en estadio |, y se extirpd posteriormente el
rifdn nativo derecho.

Discusion

Los pacientes postrasplantados renales tienen un riesgo entre
14y 500 veces superior al del resto de la poblacion de desarrollar
neoplasias’, y éstas tienen, ademas, un comportamiento bioldgi-
co mas agresivo®. En los nifios, aproximadamente el 50% de
estas neoplasias son procesos linfoproliferativos, que también
es el tipo méas frecuente cuando se desarrollan en los rifiones,
sobre todo en los nativos'®. Esta predileccion por los rifiones pro-
pios del paciente parece relacionarse con periodos prolongados
de tratamiento mediante didlisis, con el consiguiente riesgo de
desarrollar una enfermedad renal quistica adquirida'. Se ha
descrito la aparicién de otros tumores extrarrenales de novo,
como el cancer de piel, de labio, el disgerminoma abdominal o
el glioma del nervio 6ptico, y en el rifién, el linfoma, el carcino-
ma urotelial y, con una frecuencia muy inferior, el tumor de
Wilms”191213 como en el caso que presentamos. Si bien es cier-
to que el nefroblastoma es muy infrecuente en los nifios postras-
plantados, siempre debe formar parte del diagnéstico diferencial
de las masas abdominales, al tratarse del tumor renal méas fre-
cuente en lainfancia y el cuarto entre todas las neoplasias infan-
tiles. Este aumento en la incidencia de neoplasias parece deber-
se fundamentalmente a la medicacion inmunodepresora, por un
mecanismo de pérdida de la inmunovigilancia y, posiblemente,
por un efecto carcindgeno directo®. Algunos estudios realizados
en adultos han correlacionado mayor frecuencia e inferior inter-
valo de desarrollo de sarcoma de Kaposi y linfoma en pacientes
trasplantados cuyo régimen terapéutico incluia ciclosporina
AZ mientras que en pediatria atin no se han observado asocia-
ciones de este tipo. La mayor cantidad de tejido linfatico en ni-

fios y que la primoinfeccion por el VEB se produzca sobre todo en
esta edad explicarfan la mayor proporcion de tumores linfoproli-
ferativos en el grupo de pacientes pediétricos portadores de
trasplantes. El estudio multicéntrico llevado a cabo por el Grupo
de Trasplante del Norte de Italia sobre 493 trasplantes renales
en 454 nifios, hallé 10 tumores, 6 de ellos linfoproliferativos,
todos de células By con desarrollo de primoinfeccion por el VEB
una vez realizado el trasplante’. Aunque no ha sido demostrado,
la posibilidad de que la administracion de la hormona del creci-
miento (GH) en pacientes postrasplantados renales pediatricos
incremente el riesgo de padecer cancer renal, ha hecho que al-
gunos autores instauren el tratamiento de forma precoz en el
curso de la insuficiencia renal cronica, evitando asi su adminis-
tracion una vez realizado el trasplante'®.

Es muy importante el diagndstico previo al trasplante de cier-
tas entidades que suponen un mayor riesgo de desarrollo de
cancer, pues el régimen de inmunosupresion al que se veran
sometidos los pacientes facilitara su desarrollo™®. Asi, el reco-
nocimiento de ciertos sindromes, como el de Denys-Drash"
(nefropatia —especialmente esclerosis mesangial difusa—, seu-
dohermafroditismo masculino, disgenesia gonadal y tumor de
Wilms), el de Frasier' (fallo renal crénico, disgenesia gonadal
XY, disgerminoma o gonadoblastoma), el de Bloom (fallo de me-
dro, hipersensibilidad cutanea, inmunodeficiencia grave e ines-
tabilidad cromosémica que predispone al desarrollo de tumores
solidos y enfermedades hematoldgicas malignas), u otros mas
conocidos, como los sindromes de WAGR, Beckwith-Wiedeman,
Klippel-Trénaunay-Weber o Sotos, la anemia de Fanconi o cier-
tas condiciones, como aniridia, hemihipertrofia e hipercrecimien-
to, modificarian el planteamiento terapéutico; en el caso del
sindrome de Denys-Drash, se establece la indicacion de exéresis
de los rifiones nativos en el momento del trasplante. En nuestro
caso no fue posible descartar dicho sindrome, pues la sonda es-
pecifica no se encuentra disponible en la actualidad. Indepen-
dientemente de la existencia o no de los citados sindromes o las
condiciones predisponentes al desarrollo de neoplasias en los
nifios receptores de rifiones, parece totalmente justificada la
realizacién periddica de ecografias, tanto del trasplante como de
los rifiones nativos como método de cribado de procesos malig-
nos?, al ser una técnica diagndstica inocua, accesible y capaz de
aportar una informacién muy valiosa.
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