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INTRODUCCION

El nefroma mesoblastico congénito (NMC), evitar la transeccion de lenguas del tumor que
también conocido como hamartoma leiomiomatoso invaden los tejidos perirrenalesy el uso adicional de
(1,2), hamartomarenal (3), hamartomarenal mesen- quimioterapia con actinomicina D mas vincristina
quimal (4), hamartoma mesenquimal fetal (5) o por 6 meses, cuando el tumor recurre o es raramente
hamartoma renal fetal (6), es una neoplasia clinicay celular en infantes mayores de 3 meses. Amplias
patolégicamente separable del tumor de Wilms series (9,14,16,17) confirman la existencia del
convencional (5,7-10). Es el tumor renal mas espectro sefialado por Beckwith (13), y reconocen
frecuente enrecién nacidos y uno de los mas comunesun subtipo més agresivo: el nefroma mesoblastico
en infantes (7,11,12). Se ha asociado con muy buen congénito “variedad celular” o atipico (NMA), con
prondstico debido a su buena sobrevida posne- evidencia de recurrencia local (17,18) y metastasis
frectomia, y en la mayoria de los casos la sola a distancia (19,21).

cirugia puede ser curativa (2,7-9,12-14). Desde su Desde el punto de vista clinico y anatomo-
descripcion se sugirié que el tumor podria no ser patologico, es posible distinguir este subtipo del
enteramente benigno, debido a su patrén infiltrativo nefroma mesobléstico congénito tipico; sin embargo,
dentro del rifdn y, en algunos casos, alainvasion de garrantes y col. (22) sefialan que es imposible,
tejidos perirrenales (7). Series extensas (2,8) con sopre bases clinicas, predecir cual tumor se
excelentes resultados, llegaron a concluir que la comportara mas agresivamente y cual podria recurrir
nefrectomia por si sola podria ser curativa, hasta o dar metastasis; concluyen que la determinacion
que en 1973, Joshiy col. (15) publicaron el primer ge| contenido celular de DNA por citometria de
caso de nefroma mesoblastico congénico con fjyjo podria ser de utilidad en la seleccion de
recurrencia. Posteriormente, Beckwith (13) postula pacientes que necesitaran tratamiento adicional.
con respecto al NMC vy lesiones relacionadas, la Acosta y col. (23), explican el valor prondstico de

existencia de un espectro patoldgico con el sarcoma esta técnica en el carcinoma indiferenciado de
maligno de células fusiformes en un extremo y el ijroides.

nefroma mesoblastico congénito en el otro, y una
serie de lesiones intermedia (“zona gris”) de
significado biolégico no determinado. También
establecio ciertas caracteristicas, las cuales podrian
indicar la necesidad de tratamiento adicional después
de cirugia. Howelly col. (12), en unarevision de 51
casos deNational Wilms’ Tumor Studyencuentran
excelentg sobrevida y una tgsa I|brg de recaida del lactante de 5 meses de edad (no publicado).
98%; sefialan que la cirugia por si sola produce

excelentes resultados, y que la recurrencia es rara _ NUE€Stro proposito es describir los hallazgos
aun después de ruptura del tumor o en lesiones C€!inicos y patolégicos de un caso de NMC en edad
invasivas. No obstante, recomiendan la prudente N€onatal, conjuntamente con el caso presentado por

excisién del tumor con margenes adecuados para 1'€i0 Padillayy col.

En nuestro pais, Bruni Celli (24) en 1965, en una
revision de 2 600 tumores renales, encuentra 17
fiboromas y un fibrosarcoma, llama la atencién sobre
lo extraordinariamente raro de la presentacion de
ese tipo de neoplasias. Trejo Padillay col. en 1978,
presentaron en el VI Congreso Nacional de Pediatria,
un caso de nefroma mesoblastico congénito en un
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Descripcion de los casos
Caso N°1

Lactante masculino de 5 meses de edad, quien un
mes antes de su ingreso presenté infeccion urinaria
la cual fue tratada. Debido a persistencia de fiebre e
hiporexia, consulté de nuevo y, al examen fisico se
palpa tumor abdominal por lo cual es referido al
Hospital de Nifios “JM de los Rios” para su estudio
y tratamiento. A su ingreso: regulares condiciones
generales, déficit ponderal moderado, pero: 5400 g;
temperatura 38,5°C, palido, adenopatias cervicales
laterales, axilares e inguinales de tamafio variable,

metastasis.

Caso N° 2

Neonato femenino, producto de embarazo no
controlado, de 3 750 g, obtenido por cesarea por
desproporcion feto pélvicay sufrimiento fetal agudo.
Al nacer, buenas condiciones generales, a término.
Se palp6é masa abdominal, dura, movil, localizada
en flanco derecho. Desde las 5 horas de vida presento
sindrome de dificultad respiratoria por edema
pulmonar, que amerité oxigeno durantre tres dias,
con fraccién inspirada de oxigeno maxima de 60%.

higado discretamente aumentado de tamafio y se g|ecosonograma demostrd rifion derecho aumentado

palpa un tumor redondo, duro, de 8 x 6 cm, no
doloroso, fijo y con contacto lumbar, que ocupa
hipocondrio, flanco y parte de lafosa iliaca derecha.
Los resultados paraclinicos a su ingreso revelaron:
anemia moderada, leucocitos e hipoproteinemia con
relacion albimina/globulina invertida. La radio-
grafia simple de abdomen muestra una masa tumoral
y aumento del tamafio del rifién derecho. La urografia
de eliminacioén revel6 el rifion derecho con el polo
inferior deformado, pelvis y célices dilatados y
desplazamiento posterior y medial del uréter.

Alos 7 dias de su ingreso se practicé laparotomia
transversa supraumbilical, y se localiza tumor de 9
X 6 cmen polo inferior de rifdn derecho. Se sospechd,
macroscopicamente, tumor de Wilms y se decidié la
nefrectomia derecha con ureterectomia parcial. Ese
mismo dia recibid la primera dosis de actinomicina
D.

La anatomia patoldgica report6 rifidn derecho de
350 g de peso, con dimensiones de 9 x 6 x 6 cm,
constituido casi en su totalidad por una masa tu-
moral bien delimitada, localizada hacia el polo infe-
rior, sélida, de color blanco amarillenta, con zonas
de necrosis y hemorragia reciente. Microscopica-
mente, informan sustitucién casitotal del parénquima
renal por un tejido mal delimitado y constituido por
células fusiformes de citoplama escaso, granular y
mal definido; nucleos ovoides, vesiculosos en areas
con escasas figuras de mitosis tipicas. Focos de
eritropoyesis, necrosis y hemorragias recientes. Su
aspecto corresponde a un nefroma mesoblastico
congénito.

En las primeras 24 horas fue necesaria la
reintervencion por signos de hemorragia interna. Se
ligé vaso sangrante en epiplén. La evolucién
posoperatoria fue satisfactoria, egresé a las dos
semanas de la intervencién y en los controles
realizados no se diagnosticod recurrencia, ni
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de tamafio (4,7 x 4,2 x 2, 1 cm), con imagen eco
mixta de 2,5 x 2,5 cm localizada en polo inferior,
con areas hipoecoicas y septos en su interior, de
bordes bien delimitados, sin dilatacion de pelvis, ni
calices renales. Glandula suprarrenal normal. La
radiografia simple de abdomen mostré rechazo del
angulo hepatico del colon hacia abajo, y la urografia
de eliminacion una deformidad del céaliz medio y
ausencia de eliminacion del contraste en el céliz
inferior del rifidn derecho. La cistografia miccional
resulté normaly el estudio de perfusiony cintilogra-
ma renal, con prueba de excrecién con furosemida,
mostré menor captacion del contraste en el cuerpoy
polo inferior del rifibn derecho, con una fase vascu-
lar normal y prolongacién del transito renal y de la
fase excretora, con buena respuesta a la inyeccién
del diurético, es decir, se obtuvo una curva con
patrén obstructivo del rifnén derecho.

A los 42 dias de edad se realiz6 lumbotomia
derecha: se observo en el polo inferior del rifidn
derecho, tumor de 3 cm de diametro color blanco,
duro, que a la diseccién sangraba facilmente por
abundante vascularizacién. Se practicé nefrectomia,
ureterectomiay adrenalectomia derecha, con exéresis
amplia de lagrasaperirrenal. Laanatomia patoldgica
revelo: rifidbn derecho de 5,1 x 4 x 2,5 cm, superficie
externa lobulada, con céapsula presente y tejido
adiposo. Se aprecia tumor en el polo inferior que
invade la capsula. Arteriay venarenales muy cortas
de 3 mm cada una. Al corte se aprecia un tumor
ovalado, sélido, blanquecino, fasciculado, de bordes
poco definidos, que mide 3x 2,6 x 2,5 cm, localizado
en polo inferior y tercio medio renal, que comprime
la pelvis. Microscépicamente, el tumor esté consti-
tuido de haces entrelazados de células fusiformes,
entremezclados con estructuras glomeruloides y
tubulares, con escaso nimero de mitosis (0-2 mito-
sis por 10 campos 40X); no se observa pleomorfismo,
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hacia la periferia el tumor invade el perénquima
sano (Figura 1). Grasa perirrenal, glandula
suprarrenal derecha y uréter derecho libres de tu-
mor. Diagnéstico anatomo-patolégico: nefroma
mesoblastico congénito. Altercer dia posoperatorio,
deterioro clinico con signos de sepsis y meningitis.
Cultivos de sangre y liquido cefalorraquideo
resultaron positivos para enterococo. Egresa a los

dos meses de vida y en los controles posoperatorios

3 afios después, no hay recurrencia, ni metastasis.

Figura 1. El tumor esta constituido de haces entrelazados
de células fusiformes, entremezclados con estructura
glomeruloides y tubulares, con escaso nimero de mitosis,
no se observa pleomorfismo (25 X).

DISCUSION

El término NMC fue propuesto por Bolande y
col. (7) para identificar un grupo particular de

al sarcoma de células fusiformes en el extremo
maligno, y entre ambos un grupo de lesiones
intermedias, entre las cuales se ubica el nefroma
mesoblastico “variante celular” o atipico. Basado
en su apariencia macro y microscoépica y en su
conducta biolégica, podemos distinguir al nefroma
mesoblastico tipico, del nefroma mesoblastico
“variante celular” o atipico.

Clinicamente (9,14), ambos se manifiestan de la
misma forma, el sintoma mas frecuente es la
presencia de una masa abdominal acompafiada o no
de hematuriay/o hipertensién; en nuestros dos casos
el unico sintoma fue la presencia de una masa ab-
dominal. Chany col. (14) han sefialado que el NMA
se presenta con mayor frecuencia en lactantes,
mientras que el NMC tipico es mas frecuente en
recién nacidos. Laurografia de eliminacion muestra
en ambos la presencia de una masa intrarrenal que
distorsiona el sistema pielocalicial (12,14), y el
ecosonograma reporta la presencia de un tumor re-
nal (12). Chan y col. (14), reportan hallazgos
ecograficos diferentes en las 2 variedades de NMC.
En el 80% de los casos de NMC, variedad tipica,
observaron una imagen ecogréafica caracteristica
denominada “signo del anillo”, la cual consiste en
una ecogenicidad concéntrica y un patrén de anillo
hipoecoico, imagen que pudimos observar en el
Unico caso al que practicamos ecosonografia renal
(Figura 2); mientras que en el NMC, variedad atipica,
destacan como patron ecografico, complejos
ecogeénicosy areas hipoecoicas con patrén no homo-
géneo. También se han reportado formas agudas de
presentacion con hemoperitoneo (18,32,33), y con
coagulacion intravascular deseminada (33,34).

Desde el punto de vista anatomopatologico,
existen diferencias en sus aspectos macroy microsco-

tumores renales en nifios, con caracteristicas clinicas Pico que permiten distinguir al nefroma mesoblastico

y morfolégicas diferentes al tumor de Wilms. Es el
tumor renal mas comun en la edad neonatal (11) y

uno de los mas frecuentes en infantes (7,12,25), su

aparicién en adultos es extremadamente rara (26-

congénito tipico del nefroma mesoblastico “variante
celular” o atipico (14,16,17).

El nefroma mesoblastico congénito tipico se
caracteriza macroscépicamente por un tumor de

29). Enla mayoria de los casos se logran excelentesaspecto fibromatoso, de consistencia firme, de color

resultados con la nefrectomia como unico tratamiento
(2,12,14). Se ha comprobado que no todos los NMC
tienen el mismo curso (16,17,30), existe un subtipo
mas agresivo, el denominado “variante celular” (16)

o nefroma mesobléastico atipico (17,31) con eviden-
cias de recurrencia local y metéstasis a distancia

(19-21). Se ha propuesto la existencia de un espectrotipo fibroma uterino.

amarillo palido, sin lobulaciones, necrosis, ni hemo-
rragias. Al corte, una masa ovoide no capsulada,
reemplaza parte del parénquima renal y se extiende
dentro de los tejidos renal normal y conectivo
perirrenal. La superficie de corte tiene una
consistenciafirme y una apariencia gris amarillenta,
No hay evidencia de

patolégico de lesiones (13), que ubica al nefroma reblandecimiento, hemorragia o necrosis. Microsco-
mesoblastico congénito tipico en el extremo benigno, picamente, el tumor estd compuesto de anchas
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Figura 2. Corte transversal de ecosonograma del rifion Figura 3. La células del tumor son elongadas y en forma
derecho donde se aprecia tumor con ecogenicidad de huso, con citoplasma eosinéfilo y fibrilar y ntcleos en
concéntrica y un patrén de anillo hipoecoico (signo del forma de cigarrillos, la cromatina nuclear es finamente
anillo). granular y los bordes celulares poco definidos (40 X).

laminas entrelazadas de células de tejido conectivo nlcleos grandes hipercromaticos, fusiformes a
con numerosas hendiduras vasculares. Las célulasovales, con evidencia de atipia nuclear, el citoplasma
del tumor son elongadas y en forma de huso, con es escaso y pobremente delineado. La actividad
citoplasma ecosinoéfilo y fibrilar y nticleos en forma mitética es prominente con mas de 5 mitosis por 10
de cigarrillos (Figura 3). La cromatina nuclear es campos de alta resolucién. Estan presentes ligero
finamente granular y los bordes celulares poco pleomorfismo, necrosis y hemorragia.

fismo y actividad mitotica son raras. Dentro del misma lesién se habla de nefroma mesoblastico
tumor se aprecian nidos e islas de glomérulos y parcialmente celular o mixto (9,35).

tibulos anormales. También se pueden encontrar
nidos de cartilago y focos de actividad hematopoyé-
tica. Es un tumor predominantemente fibroblastico
que penetra el parénquima circundante y puede
invadir la capsula renal y la grasa perirrenal. No se
ha observado invasién vascular, ureteral, o
enfermedad metastasica.

La microscopia electronica (5,9,35) practicada a
ambos grupos, demuestra una Unica poblacion
celular, células mesenquimaticas en diferentes etapas
de maduracion, motivo por el cual ambos tipos de
tumores (NMC y NMA) deben ser considerados
como una lesion Unica, probablemente un tumor del
mesénquima secundario, tal como lo propuso Wigger

,E_| nefroma m,esiobléstico “variante cglular" 0 (5). De aceptar esta proposicion la presencia de
atipico, macroscopicamente se caracteriza por ser elementos epiteliales displasicos dentro del tumory
un tumor blando, carnoso, frecuentemente quistico, |5 formacion de elementos epiteliales de los cultivos
con areas macroscopicas de hemorragia y necrosis, de nefroma mesoblastico (36), quedarian sin explica-
con compromiso de estructuras adyacentes o hiliares, ¢cign. Estudios inmunohistoquimicos practicados por
ademas del tejido conectivo de otras estructuras Kymar y col. (37) orientan su origen en el blastema
perirrenales. Microscopicamente, se caracteriza por premetanéfrico, mientras que Nadasdy y col. (38),
ser un tumor compuesto de células elongadas opinan que podria originarse del mesénquima
fusiformes a ovales, apiladas estrechamente, con un nefrogénico no inducido; ademas, encontraron que
gran nimero de células por area de superficie y una |g5 nefromas mesoblasticos congénitos celulares,
relacion ndcleo-citoplasmatica aumentada. Las mostraron un mayor indice de proliferacion que la
células se disponen en laminas; no se encuentranyariante clasica, pero expresan no poder concluir
manojos orientados perpendicularmente. Las células que un alto indice de proliferacion en el tumor pueda
tumorales son grandes, fusiformes a ovales con ger considerado un marcador potencial de malig-
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nidad, puesto que la variante celular usualmente no
se comporta en una forma maligna.

El nefroma mesoblastico celular o atipico puede
tener hallazgos macroscoépicos y microscépicos que
son dificiles de distinguir de aquellos del sarcoma
renal de células claras (CCSK) (31,39). El hallazgo
mas importante para identificar al CCSK es la red
vascular arborizante prominente (17,39) y lo utilizan
como elemento que hace la distincién entre el CCSK
y el nefroma mesoblastico celular.

Desde el punto de vista genético, en los cultivos
celulares de NMC atipicos y mixtos, se han encon-
trado lineas celulares con cariotipo hiperdiploide
(51XY, 54XY) (35,40) con reordenacion del
cromosoma 11 a 11p15 (40), y en la hibridizacion
fluorescentein situ, Mascarello y col. (41) han
descrito correlacién entre el nefroma mesobléastico
celular y la presencia de trisomia 11. Pareciera que

se han reportado casos de NMC bilateral (45) y
anomalias asociadas en el 13,7%, principalmente de
origen genitourinario (12,14,22). Dey y col. (46)
han reportado el diagndstico preoperatorio de NMC
mediante citologia por aspiracion con aguja fina.

El diagndstico prenatal y su seguimiento por
ecosonografia (34,47) permite detectar variaciones
en el tamafio del tumor causadas por hemorragias
intratumorales y planificar una estrategia de trata-
miento que lleve a un resultado satisfactorio. La
cesarea esta indicada para practicar cirugia de
urgencia, cuando hay sospechade rupturainminente,
0 existe hemorragia intratumoral con anemia.

El tratamiento del nefroma mesoblastico congé-
nito es quirdrgico, consiste en la nefrectomia radi-
cal y persigue como fin la extirpacién quirlrgica
completa de la lesion. La edad del paciente, el
aspecto macroscopico del tumor y la presencia o no

las alteraciones genéticas s6lo se presentan en lasde invasion de estructuras adyacentes, nos dara una

variedades celulares o mixtas del nefroma meso-
blastico congénito.

En lo que respecta a la determinacion del
contenido celular de ADN por citometria de flujo,

orientacion acerca de su histopatologia. Cuando el
paciente es un recién nacido y el aspecto de la lesion
es fibromatoso, debemos pensar se trata de un NMC
tipico, mientras que si el paciente es un lactante

en algunos tumores se ha demostrado una asociaciony/o la lesién presenta evidencia macroscépica de

entre el contenido celular de ADN y su compor-
tamiento bioldgico, y se ha observado que los tumores
diploides suelen tener un mejor comportamiento
biolégico y mejor sobrevida cuando se les compara
con los aneuploides (22,23). Schimidt y col. (42)
practicaron determinacién del contenido de ADN
celular por citometria de flujo a 13 casos de NMC
sin encontrar tumor aneuploide, motivo por el cual
lo ubican en el grupo de tumores de mas bajo riesgo.
Como en el tumor de Wilms se demostro correlacién
entre el contenido celular de ADN y el prondstico
(43), Barrantes y col. (22) investigaron la existencia
de diferencias en el contenido de ADN celular entre
el nefroma mesoblastico congénito tipico y el nefro-
ma mesoblastico congénito atipico, y observaron
ADN aneuploide solamente en la variedad celular y

mixta, mientras que todos los casos estudiados de completa.

NMC tipico fueron ADN diploide.

Una vez establecido el diagndstico de tumor
renal por medio de la urografia de eliminaciéon y
ecosonografia renal, la informacién preoperatoria
basica incluye la existencia de funcién renal en el

hemorragia y necrosis y, existe invasion de
estructuras adyacentes debemos pensar se trata de
un NMA. La principal complicacidon operatoria del
NMC es la extirpacion incompleta del tumor, debida
a: ruptura durante el acto quirdrgico, invasion
extrarrenal de 6rganos adyacentes y/o a invasion de
lavenarenal (12). De alli, la necesidad de extremar
los cuidados operatorios a fin de evitar la ruptura del
tumor, y en el caso de invasion intracava, debe
procederse a la extraccion del trombo intravascular,
tal como lo recomienda Wooddard (48). En el
NMA, durante el acto quirdrgico puede encontrarse
invasion de estructuras adyacentes (12,14,17),
motivo por el cual se ha recomendado el uso de
quimioterapia preoperatoria (49), con excelente
respuesta, que permite la reseccion quirdrgica
El uso de quimioterapia posoperatoria
(12-14,16-18), debe reservarse a pacientes mayores
de tres meses con reseccién incompleta, o con
invasion de tejidos adyacentesy con hallazgos macro
y microscopicos de NMA.

El seguimiento debe ser riguroso a corto y largo

lado opuesto, y la presencia de metastasis pulmonaresP!azo (18), buscar recurrencias (15,17), metastasis

o trombos en vena cava inferior, datos estos
proporcionados por la radiologia simple y la
ultrasonografia (44). Es importante observar en
forma atenta la urografia de eliminacién, puesto que

Gac Méd Caracas

pulmonares (19) y cerebrales (20,21). Las recu-

rrencias se presentan generalmente en el primer afio
de vida y las metastasis pulmonares son las mas
frecuentes (50).
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Independientemente de su tipo histolégico, el

pronéstico del NMC es bueno (9,12), lo importante
es determinar en los casos de NMA, quienes
requieren tratamiento adicional, porque aquellos
casos que reciben quimioterapia posoperatoria,
muestran excelente sobrevida sin presentar

recurrencias ni metastasis (17).

La citometria de

flujo podria ser una herramienta util en la seleccién

de

los pacientes que requieren gquimioterapia

posoperatoria; puesto que los tumores con un
contenido celular de DNA aneuploide, presentan
una conducta biolégica agresiva.

10.

11.
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