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CASO CLINICO

Nefroma mesoblastico congeénito.

Variante multiquistica

Dres. AnTonio L usTemsera 1, CarMEN GuTiErrez 2, MAaRINA Cacalani 3, FeLipe Scivort #

Resumen

Summary

Se presenta un caso de Nefroma Mesoblastico
Congénito (NMC) en un paciente de un afio y cinco
meses de edad que ingresa por un cuadro diarreico
agudo, constatandose en el examen médico una
tumoracién abdominal. La ecografia y la tomografia
computada de aparato urinario evidenciaron proceso
expansivo renal multiquistico derecho.

Se realizé nefrectomia diagnosticandose, por el
estudio anatomopatolégico, nefroma mesoblastico
congénito, variante celular a forma multiquistica.

La evolucién fue favorable no presentando evidencias
de recidiva local ni metastasis luego de dos afos y
cuatro meses de seguimiento.

Se destaca la importancia del examen fisico exhaustivo
durante los controles pediatricos periédicos, lo que
permite un diagnoéstico temprano de las masas
abdominales en el nifio.

Palabras clave: NEFROMA MESOBLASTICO-congénito
NEOPLASMAS RENALES

We report a case of congenital mesoblastic nephroma
(CMN) in a 17 months old boy who was attended for an
acute diarrhea. The abdominal tumor was found during
rutine phisical examination of the child. The
ultrasonography and computed tomography performed
showed a multicystic tumor of the right kidney. The
patient underwent surgery for excition of the tumor.

The pathologic report of the specimen was CMN
cellular variant, multicystic type. The postoperative
course was uneventfull. The patient had no evidence of
recurrent desease at 2 years and 4 months of surgery.
We emphasize the value of the complete phisical
examination performed by the pediatrician for the
diagnosis of abdominal tumors in children.

Key words: NEPHROMA, MESOBLASTIC-congenital
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Introduccion

El nefromamesobl astico congénito (NM C) fue descrip-
to como unaentidad clinico-patol 6gica diferente del tu-
mor de Wilms por Bolande en el afio 1967 . Las for-
mas quisticas fueron ya reconocidas en las primeras
descripciones @, Es un tumor poco frecuente, con pre-
dileccion por los primeros meses de vida, € 90% se
diagnostican antes del primer afio de vida, con uname-
diade edad de dos meses ©. Si consideramos |os tumo-
resrenales, el NMC es &l tumor renal mas frecuente en
el fetoy en el recién nacido, ocupando €l segundo lugar
dentro de los tumores sélidos del recién nacido después
del teratoma sacrocoxigeo. Una forma de presentacion
es como hidrops fetal, siendo frecuente el antecedente
de polihidramnios . La hipertension hiperreninémica,
lahipercalcemiay lafalla cardiaca por shunt arteriove-
NOSO Son otras asoci aciones reconoci das.

El NMC se encuentra entre los tumores congénitos
gue con mayor frecuencia se diagnostican por ecografia
obstétrica®. Enlamayor parte de |0s casos es unaneo-
plasia benigna. Raramente presenta recurrencia local o
metéstasis a distancia.

Presentamosel caso deun nifiodeunafioy cinco me-
ses, en € que se hizo diagnéstico debido al hallazgo de
una masa abdominal en el flanco derecho.

Se destacalaimportancia de realizar diagnéstico en
la etapa prenatal de NMC porque éste puede provocar
complicacionesqueponenenriesgolavidadel feto o del
neonato.

Observacion clinica

Nifio de un afio y cinco meses, sin antecedentes familia-
res a destacar, primera gestacion, embarazo de capta-
cion tardia (cuarto mes), ocho controles, una ecografia
obstétricanormal, bien tolerado. Parto eutdcico vaginal
alas40 semanas. Peso al nacer 3.750 g, longitud 51 cm,
perimetro craneano 37 cm, vigoroso, sin patologia peri-
natal. Buen crecimiento y desarrollo. Incompletamente
inmunizado. Antecedentes personales patoldgicos:
bronquiolitis alos cinco meses, crisis broncobstructiva
alos siete y nueve meses.

Consultaen €l Hospital Regional de Salto por enfer-
medad diarreica aguda, constatandose al examen fisico
la presencia de una tumoracion en flanco derecho.

La ecografia abdomina muestra sustitucion del pa-
réngquima renal por proceso expansivo multiquistico,
quistes de diametro variable, didmetro transversal de
114 mm, por 92 mm, presentando las caracteristicas de
nefroma quistico multilocular. Sederivaa Centro Hos-
pitalario PereiraRossell (CHPR) paracompletar valora-
ciony tratamiento.

Examen fisico a su ingreso: peso 13.150 g (P95), ta-

[1a80 cm (P40), PC 49 cm (P80), reactivo, bien hidrata-
doy perfundido, palidez cutaneo mucosa. A nivel abdo-
minal: tumoracién en flanco derecho cuyo limite supe-
rior sepierdebajo el rebordecostal, poloinferior netore-
dondeado anivel deflanco derecho a2 cm decrestailia-
caanterosuperior, superficielisa, consistenciafirme, in-
dolora.

Pleuropulmonar: sin sindrome funcional respirato-
rio. Cardiovascular: ritmo regular 100 cpm, no soplos,
pulsosfemorales presentesy simétricos, presion arterial
100/60 mmHg (<P20), no edema de miembros inferio-
res, no ingurgitacion yugular ni reflujo hepatoyugular.

Tomografia abdominal evidenciaimagenes compa-
tibles con nefroma quistico multilocular (figura 1).

Centellograma con DM SA: rifion derecho con evi-
denciacentell ogréficade un extenso proceso sustitutivo
gue involucralos dostercios superiores del paréngquima
renal, con unafuncién renal diferencial de 68% para el
rifidn izquierdoy 32% parad rifion derecho. Hemogra-
ma: glébulos blancos 14 300, linfocitos 53%, glébulos
rojos 4.820.000, hemoglobina 9,5 g/dl, hematocrito
30,4%, volumen corpuscular medio 63 fl, plaguetas
587.000 el ementos/mm?. L &mina: anisocitosis, microci-
tosis, hipocromia.

Azoemia 0,22 mg/dl, Creatininemia 0,57 mg/dl.

lonograma: sodio 143,9 megy/l, potasio 3,96 meg/l,
calcio 1,24 meg/l.

Examen de orina: aspecto turbio, vogel 2, densidad
1020, reaccién &cida, albimina 0,28 g/l, hemoglobina
+++, sedimento abundantes hematies. Urocultivo esté-
ril.

Cistoureterografia miccional retrégrada normal.

Durante su internacion presenté controles vitales y
cifras tensionales normales.

Serealiz6 nefrectomiaderecha, con buenaevolucion
postoperatoria.

Informe anatomopatolégico: nefroma mesobléstico
congénitovariantece ular aformamultiquistica(figura2).

Actualmente a dos afios y cuatro meses de segui-
miento hatenido unabuenaevol ucion, controlandoseen
policlinicade nefrologiadel CHPR. Recibe tratamiento
de nefroproteccion con inhibidores de laenzimade con-
version de la angiotensina (enal april).

Ultima ecografia de control informa hipertrofia
compensadorarenal izquierda secundariaasu nefrecto-
mia.

Tomografia de abdomen y pelvis sin evidencia de
metéstasis.

Discusion

En laactualidad, con el uso de laecografia obstétricael
diagndstico prenatal del NMC es realizado con mayor
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Figura 2. A. Foto macroscopica de la pieza quirdrgica resecada. Se observa tumoracion renal constituida por
multiples cavidades quisticas de tamarfos variables. B. Foto histolégica. Se observa neoformacion con los
caracteres de un nefroma mesoblastico congénito variante celular. Se reconoce el revestimiento epitelial cuboideo
bajo del quiste y el tejido tumoral del septo que separa las cavidades quisticas (H-E 200x). C. Foto histoldgica a

mayor aumento (H-E 300x).

frecuencia. La ecografia permite descubrir unatumora-
cion sdlida dentro del rifién, con ecos de bajo nivel y
concéntricos, 1o que se ha llamado “signo del anillo”.
En un elevado porcentaje de casoslapresenciade NMC
seasociacon polihidramnios. Esimportante el diagnés-
tico prenatal de NMC, ya que éste puede provocar com-
plicaciones que pueden poner en riesgo lavidadel feto
o del neonato. Delascomplicacionesreportadasenlali-
teratura médica, destacamos la hemorragia tumoral de-
bidaalaobstruccion del retorno venoso renal por el cre-
cimiento del tumor; pudiendo llegar a comprimir los

grandes vasos abdominales, con posibilidad de insufi-
ciencia circulatoria periférica secundaria ®.

Cuando se sospechael diagnésticodeNMC, sereco-
miendatrasladar alamadre aun centro de cuidados peri-
natales que cuente con el equipo médico y los medios
adecuados parallevar adel ante unaobservacion estricta,
y en caso de presentarse alguna de las complicaciones
planteadas poder atenderlas en forma adecuada.

El control del polihidramnios es esencial paraevitar
€l parto de pretérmino. Si bien se haplanteado quelain-
dometacina podriareducir laliberacién de orina su uso
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escontrovertido por laposibilidad de cierreintrauterino
del conducto arterial. El parto vaginal debe ser conside-
rado inicialmente pero si se constatan elementos de su-
frimiento fetal debe realizarse una cesérea ©.

Nuestro paciente tuvo ocho controles prenatales, se
realizd una ecografia obstétrica que fue normal segin
relato materno, (no contamos con informe escrito).

Durante su primer afio de vida concurrié acontroles
pediatricos en forma regular, no constatandose la pre-
senciadeateracionesanivel abdominal, siendo que co-
mo citdbamos anteriormente en el 90% de los casos €l
diagndstico de NMC se redliza antes del primer afio de
vida con una media de edad de dos meses ©.

Dado el tamafio delatumoraciéna momento derea-
lizar el diagnéstico, inferimosqueel mismoserealizden
forma tardia evidenciando unafalla en la atencion pri-
maria.

Hacemos hincapiéen el examenfisico exhaustivoen
los controles pediétricos, o que permite un diagndstico
temprano de las masas abdominales en €l nifio.

Unavez constatadalatumoracion abdominal anivel
de flanco derecho se realiz6 una ecografia, que eviden-
cio sustitucion del parénquimarenal por proceso expan-
sivo multiquistico.

Por laedad del pacientey con el informe ecografico
el primer planteo diagndstico fue de nefroma quistico.

Otros planteos diagndsticos frente a un proceso ex-
pansivo renal multiquistico son: sarcomadecélulascla-
rasaformamultiquistica, tumor de Wilms (nefroblasto-
ma) y mas algjado displasiarenal quistica

Unavez redlizadalaanatomiapatol 6gicaseinforma
queel proceso tumoral corresponde aun nefromameso-
blastico congénito variante celular aforma multiquisti-
ca

El nefroma mesoblastico congénito es la neoplasia
renal mas coman en neonatosy en lactantes menores de
3 mesesdevida®.

Desde el punto de vista andtomo-patol 6gico se dis-
tinguen dossubtipos®: el clasicoy el celular. Lavarian-
teclasica en el examen macroscopi co esunatumoracion
voluminosa, de consistencia firme, de limites infiltran-
tes, quealainspeccion ocular tieneel aspectodeunleio-
mioma uterino. En la microscopia se observan células
alargadas (miofibroblastos) que infiltran € parénquima
renal circundante atrapando tubulosy glomérulos en su
crecimiento. Esta caracterizada por baja celularidad,
predominio de matriz y ausencia de atipias. Lavariante
celular en €l examen macroscopico es una tumoracion
de menor consistencia, con areas quisticasy con bordes
mas circunscritos. En la histologia estd caracterizado
por una ata celularidad, elevada relacion nicleo/cito-
plasmética, frecuentes mitosis, atipias nuclearesy areas
de necrosis.

Algunos tumores tienen un patrén histol 6gico com-
binado, lo que ha llevado a admitir la llamada variante
mixta del NMC.

El NMC multiquistico es una variante del nefroma
mesobl astico celular, descripto por primeravez en 1981
@ |_apresencia de quistes fueron yareconocidos en las
primeras publicaciones .

En lamayor parte de los casos el NMC es una neo-
plasia benigna. Raramente presenta recurrencialocal o
metéstasisadistancia(pulmén, corazén, cerebro, hueso,
higado). Se harelacionadolos casosderecidivaslocales
y de metastasis con lareseccion incompletadelalesion.
Por esarazon el examen minucioso delamargen quirdr-
gicaesun elementoimportanteparadecidir el usodetra-
tamiento complementario 9. En general este compor-
tamiento seve en lavariante celular o mixta, particular-
mente en pacientes mayores de tres meses de viday en
aquellos casos en los que lareseccion quirdrgicano fue
completa, por [o que esimportante un seguimiento cer-
cano de este paciente.

Durante el periodo neonatal 0 en los primeros meses
devida, el NMC se puede presentar como una masa ab-
domina asintomatica, menos frecuentemente con he-
maturia, hipertension, anemia, ictericia o vémitos .

Lahipertension arterial en nifioscon NMC esdebida
a un incremento de la renina producida por el tumor.
Luego delareseccion tumoral hay normalizacion delos
valores de reninaasi como descenso de la presion arte-
rial @9,

Actualmente se sabe, gracias alos avances en el co-
nocimiento delaontogénesis ded NMC, que lavariante
celular presenta la translocacion t(12;15) (pl3; g25),
gque tiene como resultado la fusion genética
E;rl\Z/)G-NTK R3 descrita en € fibrosarcoma infantil

Esta alteracion puede ponerse en evidencia por la
técnicade FISH en nlcleo eninterfase (13) o por latéc-
nica de reaccién en cadena de polimerasa revertida
(RT-PCR) en material incluido en parafina™. El NMC
clasico no tiene estatranslocacion. Con respecto alava-
riante mixta, se considera que agrupan mas de una enti-
dad genética, porque algunos presentan lafusién descri-
tay otros no la tienen *¥. Estos estudios vinculan a la
forma celular del NMC con €l fibrosarcomainfantil y a
laforma clésica con lafibromatosisinfantil. Ha habido
reportes de concomitanciaNM C celular con fibromato-
sis de partes blandas ™.

Se han reportado también aneuploidiasenlasvarian-
tescelular y mixtadel NMC en el cromososma 11 (tri y
tetrasomia), copias extras deloscromosomas 8y 17, asi
como trisomiadel cromosoma20y 22q, trisomiaparcial
delapartedistal del 11qy 1py monosomiadel cromoso-
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ma4 (4qter-4p15) ™. No se han constatado estas altera-
ciones en lavariante clésicadel NMC.

El uso de las técnicas de identificacion genética en
material incluido en parafinaconstituyeun valioso apor-
teparael diagnostico diferencial del NMC. Otrostumo-
res renales pueden causar problemas en el diagnostico
histol6gico 7.

El tratamiento de eleccidén en el NMC eslanefrecto-
mia, obteniéndose en general buenos resultados con un
elevado porcentaje de curacion. Larecurrenciao lapre-
sencia de metastasis a distancia son muy rarasy se han
visto en casosdevariante celular. En estos casos estain-
dicadalaterapiacoadyuvante aunquelos diferentes pro-
tocolosestén enrevision. Losavancesen el conocimien-
to de la ontogénesis del NMC seguramente aportaran
nuevas opciones terapéuticas “**Y. La ecografia es
usualmenteel estudio deeleccidn parael seguimientode
los pacientes que han sido nefrectomizados ¢,

En este pacientelos controles clinicos, ecogréficosy
tomograficos han sido normales luego de dos afios y
cuatro meses de seguimiento.

Destacamos laimportancia del control periddico de
estos paci entes sobretodo teniendo en cuentaquelafor-
ma celular tiene més riesgo de recidiva.
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