Historia Clinica:

Una nifia de 9 afios de la raza negra, fue llevada a hospital Jackson Memoria en Miami por tener una masa
abdominal grande. La paciente no tenia dolor, hipertension, hematuria ni ninglin sintoma sugestivo de tumor renal,
pero a examen fisico se le detecté una tumoracién en € rifion izquierdo. Una tomografia computarizada demostro
gue el tumor estaba localizado en € polo inferior del rifion izquierdo y un ultrasonido abdominal descartd invasion
de la vena cava inferior. La paciente fue sometida a una laparotomia exploratoria y se le practicd una nefrectomia
izquierda. El rifién estaba distorsionado, pesaba 1,340 gramos, media 18 x 13 x 10.5 cm. y tenia una masa bien
circunscrita amarilla-crema con &reas de necrosis en € polo inferior de 13.8 x 11.5 x 9.9 cm. La consulta
intraoperatoria demostrd un tumor de células azules pequefias con pocas mitosis sugestivo de un tumor de Wilms de
histol ogia favorable con un patrén nodular y blastematoso. Durante lalaparotomia, € cirujano pediétrico encontré un
tumor en la cabeza del pancreas y otras varias lesiones en e cuerpo y la cola de mismo y envid una biopsia en
consulta intraoperatoria que fue diagnosticada como un posible tumor endocrino de islotes de Langerhans. EI tumor
estaba compuesto de éreas papilares y otras similares a islotes. Posteriormente se hicieron tinciones de
inmunohistoquimica para somatostatina, glucagoén, gastring, insulina y cromogranina y todas fueron negativas. El
hecho de que habia varios nddul os en € pancreas desperto la sospecha de una de las neoplasias endocrinas mulltiples,
pero la asociacion de tumor de Wilms con los otros tumores, no aparecid en la literatura. La nifia recibio
guimioterapia la cual fue tolerada con algunos vomitos. La paciente fue seguida por un oncologo pediétrico el cua
decidi6 un tratamiento conservador dadas las condiciones sociales de lafamiliay lasimplicaciones de dgjar alanifia
diabética de por vida. Al cabo de dos afios se encontrd que el tumor pancreético habia continuado creciendo. Se le
explicé alamadre lanecesidad de un tratamiento més radical y la paciente fue sometida a una pancreatectomiatotal .
El tumor erasimilar en histologiaal original, pero habia crecido a8 x 5 x 5 cmy se encontraron metastasisen 5 de 7
ganglios linféticos. La paciente toler6 bien el procedimiento, luego fue referida a una endocrinéloga pediétrica y
desde entonces ha sido tratada con insulina'y enzimas pancredticas para la digestion. Mas tarde se detect6 que la
adolescente (ahora con 15 afios) tenia niveles muy altos de hemoglobina glicosilada, a pesar de traer unas cifras
aceptables en su archivo persona a venir a la consulta. Se le volvié a explicar la importancia de mantener cifras
adecuadas de glucosa en sangre. Al cabo de unos meses, la paciente se presenté nuevamente a hospital quejandose
de dolor precordial con sensacion de opresion, con irradiacion a brazo derecho y palpitaciones, pero sin faltade aire.
El examen fisico revelé una presion arteria de 162/102 mm Hg, frecuencia cardiaca de 137/minuto y un soplo
sistdlico de 3/6. El resto del examen fisico fue negativo. Las enzimas cardiacas fueron normales y d
electrocardiograma demostro hipertrofia del ventriculo izquierdo y taquicardia sinusal. La paciente fue admitida para
estudiar la hipertension. Un andlisis de orina de 24 horas mostré elevacion de epinefrina, norepinefrinay dopamina.
La resonancia magnética nuclear revelé una lesion de 4 cm en e lecho rena izquierdo. Las posibilidades de una
recurrencia del tumor de Wilms o de un feocromocitoma fueron consideradas. Se le practico otra laparotomiay se
extirp6 un tumor de 3.8 cm y varios ganglios linféticos. Hasta el momento la paciente esta en condiciones estables
aunque con hiperglicemia de 265 mg/dl y hemoglobina glicosilada de > 18.9 % (normal: 4.8-6.4.) Unarevisién de la
literatura medica no revel ningln reporte de la asociacion de estos 3 tumores en un mismo paciente. Se discutira la
predisposicion geneticaal cancer y agunos de los sindromes asociados.
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