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Expresion de virus de Epstein Barr
(EBV) como factor prondstico en
linfomas no Hodgkin B (LNH-B)
pediatricos y su correlaciéon con
marcadores de apoptosis y prolife-
racion celular

Chabay P, De Matteo E, Cambra P,
Lara J, Lorenzetti M, Acosta Haab G,
Preciado MV

Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez,
Buenos Aires, Argentina

La mayoria de los LNH pediatricos
derivan de linfocitos B (LNH-B),
siendo los mas frecuentes el linfoma
de Burkitt (LB) (43%), el linfoma
difuso a grandes células B (LDGCB)
(13%) y el linfoma linfoblastico (7%).
La expresion de EBV y de marcadores
de apoptosis se ha asociado al pronds-
tico en adultos. Objetivo: analizar la
expresion de Bax, Bel2, Ki67, caspasa
3 activa (casp-3a) y EBV en LNH-B
pediatricos. Métodos: se estudiaron
40 LNH-B,23 LBy 17 LDGCB (edad
1-16 afios; mediana 7; M:F 5:3). Sobre
cortes de biopsias fijadas en formol e
incluidas en parafina se realizé inmu-
nohistoquimica para Ki67, casp-3a,
Bax y Bcl2, e hibridizacion in situ para
EBERs. Los resultados se expresaron
como (N° de células positivas/campo /
N°de células totales/campo) en 100x.
Resultados: se encontrd expresion de
Ki 67, casp-3a, Bax y Bcl2 en 39/40
(97,5%), 34/40 (85%), 37/40 (92,5%)

y 13/40 (32,5%) de los casos, respec-
tivamente. La cuantificacion celular
fue: Ki67 1 a 97,6% (mediana 55),
casp-3a 0 a 15% (mediana 1,75), Bax
0 a99,1% (mediana 9,65) y Bcl2 0 a
70.6 % (mediana 0). Hubo correla-
cion significativa entre Bax /casp-3a
(r=0,4504, p=0,0035). Ninguno de los
marcadores celulares se asoci6 a me-
nor sobrevida libre de eventos (SLE)
(p<0,05), usando las medianas como
valor de corte. Se encontrd expresion
de EBV en 16/40 (40%) casos (8/23
LB, 35%; 8/17 LDGCB, 47%). El
EBYV no se asocid significativamente
con los otros marcadores celulares
(p<0,05), sin embargo, si se correla-
ciond con una menor SLE (p=0,0155).
Conclusiones: se observo un alto ni-
vel de proliferacion que podria gatillar
la apoptosis en LNH-B pediatricos.
El EBV podria ser un cofactor en la
linfomagénesis en LNH-B pediatricos
y podria ser utilizado como factor
prondstico ya que se asocia a una
menor SLE.

Sindrome nefrotico congénito. Pre-
sentacién de 5 casos

De Matteo E, Granda C, Oviedo G,
Vallejos G, Lago N

Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez,
Buenos Aires, Argentina

El SNC se define por proteinuria
severa con clinica de sindrome nefro-

tico, que se presenta en los primeros
3 meses de vida. La histopatologia
renal varia de acuerdo a la severidad y
duracion de la enfermedad, mostrando
glomérulos normales, fetales o escle-
rosados, con alteraciones tubulares
microquisticas. Objetivo: presentar
5 casos de SNC diagnosticados me-
diante puncién bidpsica renal (PBR),
nefrectomia y microscopia electroni-
ca, evaluando presentacion clinica,
laboratorio, imagenes, histologia y
evolucion. Material y métodos: sc
realizo un analisis retrospectivo de 5
nifios con SNC entre los afios 1995
y 2008. Se estudiaron 5 PBR y 2
piezas de nefrectomia con técnicas
histolégicas de rutina, microscopia
optica de alta resolucion (MOAR) y
microscopia electronica (ME), eva-
luandose distintos signos histoldgicos.
Resultados: sexo femenino: 3/5. Edad
mediana al diagndstico: 2 meses.
Antecedentes perinatoldgicos: pre-
maturez 1/5, embarazo gemelar 1/5,
placenta con peso mayor al 25% 1/5,
proteinuria: 2,3 a 3 gr/lt. Ecografia:
riflones agrandados, hipoecoicos, sin
diferenciaciéon cortico-medular. La
histologia renal mostré presencia de
glomérulos fetales con cuboidizacién
e hipertrofia epitelial, formas quisticas
y proliferacion mesangial en todos los
casos. En 3/5 casos la esclerosis me-
sangial y de la capsula de Bowman fue
mayor, hallandose ademas semilunas

* El contenido cientifico y editorial de estos resumenes no es responsabilidad de Patologia Revista Latinoamericana.

Patologia Revista latinoamericana Volumen 48, nim 1, enero-marzo, 2010

47



Resumenes

fibroepiteliales y fibrosas. Los tibulos
presentaron predominio de atrofia con
dilatacion quistica focal de tibulos
proximales, siendo mayor ésta, en las
piezas de nefrectomia que en las PBR.
El intersticio mostré en todos los casos
fibrosis moderada a severa e intensa
inflamaciéon mononuclear. Se realizo
diagnostico histologico de esclerosis
mesangial difusa en 3/5 y SNC de tipo
Finlandés en 2, con confirmacion ge-
nética en un caso (mutacion en el gen
de la nefrina NPHS1). EEMOAR y la
ME mostraron podocitos cuboidales
con transformacion microvellositaria
y extensa fusidn, variable incremento
de la matriz y celularidad mesan-
gial, adelgazamiento y laminacién
segmentarios de la membrana basal,
colapso capilar y esclerosis, tibulos
con focos de atrofia y vacuolizacion
citoplasmatica. Conclusiones: la
biopsia renal es la herramienta de
mayor peso diagndstico en el SNC,
destacandose la dilatacion tubular
quistica, los glomérulos fetales y la
esclerosis mesangial, como los sig-
nos mas especificos. El diagnostico
temprano evita el uso inadecuado de
corticoides.

Enfermedad hepatica autoinmune
en pediatria: correlacion clinico-
histolégica

De Matteo E, Caceres J, Galoppo M,
Lezama C, Pedreira A, Giacove G,
Eiselle G y Galoppo C

Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez,
Buenos Aires, Argentina

La enfermedad hepatica autoinmune
(EHA) es un desorden progresivo
bien definido. En pediatria se des-
criben dos grandes grupos: Hepatitis
Autoimmune (HAI) y Colangitis es-
clerosante autoinmune (CEA), ésta

con colangiografia patologica. Ob-
jetivo: evaluar las caracteristicas
clinicas, bioquimicas e histologicas
enfatizando el dafio de conductos bi-
liares, en EHA en nifios. Material y
métodos: de un total de 132 pacientes
con EHA se realizaron, entre el 2004
y 2009, 51 colangiografias transvesi-
culares. En 22 se diagnostico CEA 'y
en 29 HAI. Se analizaron parametros
bioquimicos (GGT, ALT, FAL, au-
toanticuerpos), imagenes y respuesta
al tratamiento inmunosupresor y con
Acido Ursodesoxicolico. En la biopsia
hepatica realizada al momento de la
colangiografia se evalud el indice de
actividad inflamatoria y estadio de
fibrosis, segun el indice de Knodell
modificado y se gradud el dafio de
los conductos biliares en leve, mo-
derado y severo, en base a 10 signos
histologicos: macrocariosis, picnosis,
vacuolas, pérdida de orientacidn
nuclear, hiperplasia, proliferaciéon
ductal, exocitosis, ductopenia, fibrosis
periductal y dafio de membrana basal
(que define la colangitis destructiva,
de la no destructiva). Resultados:
el 79,3% de HAl y 63,63% de CEA
fueron nifias. La mediana de edad al
diagnéstico fue de 10 aflos y 8 meses
en HAI y 9 afios y 9 meses en CEA.
Laboratorio: mediana para TGO/TGP
en HAI: 696 y 523 Ul/lt y en CEA:
448 y 394 Ul/It GGT elevada con
X en HAIL: 148U/t y 223 Ul/lt en
CEA. 50/51 nifios FAN y/o ASMA
(+). Se hizo diagndstico histologico
de hepatitis crénica severa en 18/29
HAI, moderada en 10/29 y leve en un
caso. Las CEA fueron interpretadas
previo al informe de la colangiogra-
fia, en 19/22 como hepatitis cronica
severa con fibrosis en estadios 4 y 5.
De las HAI 16/29 presentaron dafio
leve y moderado de conductos bilia-

res y 13/29 dafio severo: 9 colangitis
destructivas y 4 no destructivas. De
las CEA 9/22 presentaron dafio leve-
moderado y 13/22 dafio severo que
incluia 8/11colangitis destructivas,
4/11 no destructivas y un caso con
fibrosis y proliferacion. Se observd
respuesta total al tratamiento en 20/29
HAI (68,96 %), parcial en 3/29 (10,34
%) y sin respuesta en 6/29 (20,68 %).
En las CEA hubo respuesta total en
17/22 (77,27%) y sin respuesta en
5/22 (22,72 %). Conclusiones: /) la
biopsia hepatica en nifios no permite
diferenciar el dafio ductal de la CEA,
del visto en la HAI, pero los valores
de FAL y GGT son mas elevados en
la CEA. 2) La EHA combina signos
histolégicos de CEA y HAI, y am-
bas progresan, sin Tratamiento, a la
cirrosis. 3) El 40% de los casos con
colangiografia patoldgica no presenta
dafio severo de pequefios conductos.
4) No se observo ductopenia en
CEA, a diferencia de lo descripto en
adultos.

Tumor neuroectodérmico primitivo
primario renal pedidtrico: presen-
tacion de cuatro casos

Garcia Tascon G, Galluzzo L, Lezca-
no H, Zubizarreta P. Diez B, Arakaki
N, Sevilever G, Lopez J, de Davila
MTG.

Hospital Nacional de Pediatria JP Ga-
rrahan. Instituto Fleni, Buenos Aires,
Argentina

Introduccion: el tumor neuroec-
todérmico primitivo (PNET) de
localizacién renal es poco frecuente.
Fue reconocido por Stout en 1918.
Suele presentarse en nifios y adultos
jovenes. Debe ser distinguido de otras
neoplasias renales mas frecuentes,
de las que difiere en prondstico y
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tratamiento, como el nefroblastoma,
sarcoma renal de células claras, tumor
rabdoide y neuroblastoma, entre otros.
Presentamos cuatro casos de PNET re-
nal primario en la poblacién pediatrica
del Hospital de Pediatria J.P. Garra-
han y el Instituto FLENI, de Buenos
Aires, Argentina. Casos clinicos y
macroscopia: Caso 1: varén de 14
afios con tumor de polo inferior renal
derecho, homogéneo, hiperecogénico
de 4,5x5x5cm. Metastasis pulmonares
y Oseas. Nefrectomia: tumor so6lido
blanco amarillento, duro-elastico y
con un area nodular de 2 cm de dia-
metro, osificada. Caso 2: varon de 12
aflos, con trasplante de médula 6sea
por LLA de alto riesgo, con tumor
solido, heterogéneo, polilobulado, con
calcificaciones, en fosa renal y flanco
izquierdo, con metastasis pulmonares.
Nefrectomia con formacién tumoral
de 7x5.5x4 cm en polo superior, par-
duzca, lobulada. Caso 3: nifia de 9
aflos con tumor en polo renal izquier-
do de 14x8x14 cm, con calcificaciones
y trombo en VCI, que infiltraba el
pediculo esplénico, pancreas, cara
posterior de estdmago y llegaba hasta
el hilio hepatico. Caso 4: varén de
9 afios con tumor renal izquierdo a
nivel del polo superior. Sin metastasis
evidentes. Nefrectomia con céapsula
rota y tumor de 13x8x7 cm, con areas
quisticas de hasta 4 cm. Microscopia:
proliferacion de células pequeiias,
redondas y azules con nucleo re-
dondeado, de cromatina granular
y nucléolo puntiforme, con escaso
citoplasma y escasas mitosis, que se
disponian en nidos, cordones y l6bulos
cohesivos, con aislada formacion de
rosetas, presencia focal de elementos
fusiformes, sectores de necrosis y
calcificacion. La inmunohistoquimica
fue positiva para CD99 (membrana),

sinaptofisina y vimentina, y negativa
para AE1-AE3, MYF4 y WT-1 entre
otros. Se demostro la traslocacion
(11:22) por técnica de FISH en todos
los casos. Conclusiones: en nuestra
casuistica 3 pacientes fueron varones
y 1 mujer, de edades entre 9 y 14 afios
(media: 11). La evolucioén fue agresi-
va, coincidiendo con la relatada en la
literatura, con metastasis tempranas y
muerte en 2/4 casos (16 y 28 meses,
casos 1 y 3 respectivamente). El caso
2 lleva 18 meses de seguimiento, sin
enfermedad evidente. El caso 4 es de
reciente diagndstico y se encuentra
realizando tratamiento.

Meduloepitelioma periférico. Un
raro tumor pediatrico. Presentacion
de un caso

Garcia Tascon G, Galluzzo L, Balba-
rrey Z, Sandrone S, Rosé A, Lubieniecki
FE de Davila MTG

Servicio de Patologia, Hospital Nacio-
nal de Pediatria Dr. Prof. JP Garrahan,
Buenos Aires, Argentina

Objetivo: el meduloepitelioma es una
neoplasia embrionaria, cuya caracte-
ristica es la formacion de estructuras
tubulares que remedan el tubo neural
primitivo. La localizacion cerebral
y ocular es relativamente frecuente,
a diferencia del denominado medu-
loepitelioma periférico (MP), que
constituye una verdadera rareza.
La localizacién suele ser presacra y
pelviana. El MP se presenta preferen-
temente en la infancia sin predileccion
de sexo, y se han referido casos con-
génitos y en adolescentes. La finalidad
de esta presentacién es comunicar
nuestro Unico caso de localizacidén
pelviana. Material y métodos: se
presentan los hallazgos de 2 biopsias
de un nifio de 8 afios que concurrid

en enero de 2009, con historia de
dolor abdominal, identificandose por
TAC una masa de 14x8x8 cm, que
se extendia desde la region pelviana
retrovesical al periné, con necrosis
y calcificaciones. Habia metastasis
nodulares pulmonares bilaterales y he-
paticas, la mayor de 19x11x11 cm. Se
estudiaron dos biopsias quirdrgicas,
pre y postquimioterapia. Resultados:
la primera muestra estaba constituida
por una proliferaciéon de cordones,
papilas y tubulos con epitelio seu-
doestratificado, simil tubo neural, con
membrana basal y apical PAS positi-
va, estroma conectivo laxo con areas
hialinizadas y aislados focos solidos,
entremezclados de células pequefias
y redondas, con tendencia a confor-
mar rosetas. La inmunohistoquimica
(IHQ) mostro positividad difusa para
Vimentina, focal para GFAP y Nesti-
na, negatividad para queratinas, EMA,
sinaptofisina, alfa-feto proteina,
PLAP, WT-1, CEAy CDX2. E1 Ki-67
fue positivo en mas del 50%. La mues-
tra postratamiento presentd, ademas,
rosetas de tipo ependimoblasticas
y ependimarias, formacion focal de
glia y calcificacion. IHQ: Vimentina,
Sinaptofisina y GFAP positivas. Ki-67
del 15%. Discusion y conclusiones:
El MP es una neoplasia maligna de
alto grado (grado IV de OMS), con
muy aislados casos reportados. El
tratamiento de eleccidn es quirtrgico,
ya que son poco radio y quimiosen-
sibles. En nuestro caso la lesion fue
irresecable, con progresion de las
lesiones pulmonares y refractariedad
al tratamiento. El paciente inicio
cuidados paliativos. En el MP se ha
descrito positividad para Vimentina
y Nestina. Esta Gltima se expresa mas
tempranamente, en células progeni-
toras neuroectodérmicas, durante un
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breve periodo de tiempo, inactivando-
se cuando la célula se diferencia. Otras
proteinas como NF, GFAP y NSE
aparecen mas tardiamente, a medida
que las células van madurando y sélo
se reconoce positividad focal en las
neoplasias que presentan fendmenos
de diferenciacion. En ninguno de los
casos publicados se reconocieron
estructuras derivadas de otras hojas
embrionarias, que indujeran a pensar
en un teratoma ni elementos diagnos-
ticos de tumor germinal.

Coriocarcinoma intraplacentario
del segundo trimestre: presentacion
de un caso

Mazzitelli N, Barrio MG, Acosta Haab
G, Lowenstein R.

Laboratorio de Patologia y Clinica y
Maternidad Suizo Argentina, Buenos
Aires, Argentina

Introduccion: el coriocarcinoma
(CC) es una neoplasia trofoblastica
altamente maligna, que puede surgir
de cualquier evento gestacional. Se-
gun la literatura, la mitad de los casos
son precedidos de embarazos molares.
Raramente la lesion puede originarse
en una placenta normal en desarrollo.
Objetivo: presentar un caso de CC
intraplacentario, diagnosticado a las
23 semanas de gestacion, debido a la
baja frecuencia de esta situacion y a la
relevancia del diagndstico temprano,
para el tratamiento. Presentacion del
caso: paciente con antecedentes de
G1 Cly sindrome antifosfolipidico
(anticoagulante lupico positivo), por
lo cual recibia medicacion. A las 20
semanas de EG consulté por metro-
rragia abundante observandose, por
ultrasonografia, un foco de desprendi-
miento placentario. A las 48 hs, en una
ecografia de control, se reconocié una

imagen ecogénica nodular, heterogé-
nea, de 60 x 49 mm, con vasos en su
interior, adyacente al cuello uterino.
Continudé con metrorragia intermi-
tente, luego con metrorragia masiva y
trabajo de parto, por lo que se decidid
realizar cesarea. Nace un RN de 23
semanas y 480 g, que fallecio horas
después. Se realizd alumbramiento
incompleto con legrado del nodulo
descrito ecograficamente. Evoluciono
con intenso sangrado puerperal, por
lo que se realiz6 embolizacion de
arterias uterinas y, ante la sospecha
de enfermedad trofoblastica se soli-
citd dosaje de HCG en sangre, cuyo
resultado arrojo, posteriormente, titu-
los elevados. Anatomia patolégica:
placenta de caracteristicas macrosco-
picas dentro de lo normal para la EG.
Por separado: fragmento nodular de
tejido amarronado, hemotragico, de 6
x 4.5 cm. Histologicamente el nddulo
mostrd abundante material hematico,
material necroético y escaso tejido
neoplasico, formado por células de
tipo citotrofoblastico, de trofoblasto
intermedio y sinciciotrofoblastico,
formando un patrén bifasico, con
presencia de abundantes mitosis. La
placenta mostr6 que en un foco mar-
ginal, las vellosidades normales se
continuaban con el CC de las cuales
impresionaba surgir. En el espacio
intervelloso se observaron algunos
nodulos tumorales aislados. No se
hallararon otras patologias asocia-
das. Se realizaron técnicas de THQ,
observandose positividad para HCG,
Ki67,CDI10, y CK. Se realiz¢ estadi-
ficacion de enfermedad trofoblastica
gestacional (FIGO) presentando un
estadio III con metéstasis pulmonares.
Se procedio a tratamiento quimiotera-
pico. Conclusiones: pese a su extrema
infrecuencia, el CC puede observarse

en placentas de embarazos normales
del segundo trimestre; es importante
un muestreo adecuado ya que pueden
ser lesiones muy pequefias, similares a
infartos o hematomas placentarios. El
diagndstico y el tratamiento correcto
y precoz permiten una alta tasa de
curacion.

Diagndstico prenatal de cardio-
patias congénitas: experiencia del
trabajo multidisciplinario de la
Unidad Maternofetal Clinica Col-
sanitas, Bogota, Colombia
Quintero E, Buritica C, Beltran G,
Herrera M, Rebolledo M

Clinica Universitaria, Colombia,
Colombia

Objetivos: el avance en el diagndstico
por imagenes en el periodo prenatal
ha permitido la detecciéon temprana
de cardiopatias congénitas con alta
precision. Estas imagenes permiten
una visualizacién morfolégica preci-
sa de las anormalidades, lo que hace
posible un diagndstico especifico con
su pronostico respectivo. Esto ha lle-
vado a que se cuestione el papel del
estudio anatomopatologico de estos
especimenes. Sin embargo la corre-
lacion clinico-patologica sirve como
un pilar fundamental en la evaluacion
de la calidad de la atencion y practi-
ca medica. Materiales y métodos:
se revisaron los casos de estudios
anatomopatoldgicos de autopsias y
fetos con diagndstico de cardiopatia
congénita de la base de datos del de-
partamento de patologia de la Clinica
Universitaria Colombia durante los
afios 2007 a 2009. Esta informacion
se cruzo con la base de datos de las
pacientes para evaluar el diagndstico
clinico y las imagenes diagnosticas.
Resultados: en el periodo en cues-
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tion se realizaron 150 estudios de
fetos. Se observaron malformaciones
cardiacas en 20 (13%). La mitad de
estos tenian diagndstico prenatal.
Los hallazgos del estudio anatomo-
patoldgico de los especimenes se
correlacionaron positivamente con el
diagnostico prenatal en un porcentaje
alto de casos. Las imagenes diagnosti-
cas fueron utiles en la diseccion de los
especimenes. Sin embargo, el estudio
anatomopatoldgico revelo otras anor-
malidades asociadas no detectadas
por los estudios de imagenes. Otros
hallazgos, ademas de los descritos en
el diagndstico prenatal, incluyeron
casos de: vena cava izquierda persis-
tente, subclavia derecha aberrante,
y comunicacion interauricular, junto
a malformaciones en otros érganos.
El informe anatomopatologico fue
util para el trabajo multidisciplinario
del equipo de salud. Conclusion:
La patologia prenatal juega un papel
fundamental en la era de la medicina
moderna. El trabajo multidisciplinario
de las unidades maternofetales exige
un alto control de calidad por las
implicaciones que derivan del diag-
nostico. El estudio anatomopatoldgico
continua siendo indispensable y no
sustituible.

Bandas feto-fetales: evidencias a
favor de un origen intrinseco de la
secuencia de bandas amnidticas
Mazzitelli N, Vauthay L, Rittler M
Unidad Patologia y Seccion Genética
Médica, HMI R Sarda. Departamen-
to de Biologia Celular, Histologia,
Embriologia y Genética, 1* Unidad
Académica, Facultad de Medicina
Buenos Aires, Argentina

Introduccion: la secuencia de bandas
amniodticas (SBA) es una entidad con

gran variabilidad clinica, que va desde
lesiones leves, hasta defectos graves
incompatibles con la sobrevida. Es
frecuente la presencia de cordones
fibrosos y adherencias, sobre todo
en las extremidades. La patogenia
de la SBA es clasicamente conside-
rada como extrinseca, por el efecto
disruptivo de bandas a partir de una
ruptura del amnios. No obstante, la
presencia ocasional de defectos no
claramente relacionados con bandas,
crea dudas acerca de esa patogenia.
Entre estos defectos se describen
estructuras cutaneas pediculadas de
localizacion, extension y composicion
variables. Estos signos cutaneos son
considerados de origen intrinseco y
sugestivos de resultar del homologo
humano de la mutacion “Desorga-
nizacion” (Ds) descripta en el raton.
Objetivo: describir 2 pacientes con
bandas feto-fetales histologicamente
mixtas, y, a través de ellos, sugerir
un origen intrinseco de la anomalia.
Casos clinicos: 1. Feto masculino de
29 semanas de EG, no macerado. Al
examen mostro exencefalia, ausencia
de ojos y nariz, y labio superior con
eversion del paladar. Se observo una
banda tisular que se extendia desde la
axila hasta las membranas encefalicas.
El examen microscopico mostro una
progresiva transformacion desde el
extremo axilar, constituido por piel
conservada, hasta formar una mono-
capa de células cubicas en el extremo
encefalico. La dermis mostrd una
paulatina pérdida de anexos cutaneos
y condensacién del tejido conectivo,
quedando constituida, en el extremo
cefélico, por tejido conectivo denso
(histologicamente mixtas). Al examen
interno se observé aumento del peso
timico. La placenta no presentd signos
de SBA.

2. Feto femenino de 26 semanas de
EG, macerado. Presentd encefalocele
fronto-parietal izquierdo, fisura atipica
lateral izquierda con paladar hendido
y ausencia de parpado izquierdo. Ha-
bia una banda tisular que se extendia
desde axila hasta el encéfalo; también
pterigium en codo y ausencia e hipo-
plasia de 4 dedos de mano izquierda.
En el antebrazo derecho habia un
apéndice cutaneo de 4 cm. El muslo
izquierdo era mas corto. Internamente
se observo hipoplasia adrenal bilateral
y leve aumento del peso del timo.
El examen histologico de la brida
axila-encéfalo mostro caracteristicas
similares a las descriptas en el caso
anterior. El apéndice cutdneo presen-
taba sectores de piel normal y otros de
tejido conectivo denso. El encéfalo se
hallaba revestido por tejido conectivo
denso sobre el cual asentaba un epi-
telio ctibico simple orientado hacia
la cavidad amnidtica. La placenta
mostroé ausencia de epitelio amnid-
tico y corion nodoso. Conclusiones:
se presentan 2 casos con probable
superposicion de mecanismos malfor-
mativos extrinsecos e intrinsecos. Los
hallazgos amplian el espectro de las
manifestaciones cutaneas descriptas
en casos de SBA. Esto representaria
un paso hacia el mejor conocimiento
de una entidad clinica relativamente
frecuente, mal delineada y de etiopa-
togenia poco clara.

Hallazgos de autopsia en un recién
nacido con un diagnoéstico infre-
cuente: aneuploidia variegada en
mosaico

Mazzitelli N, Furforo L, Biscochea D,
Hernandorena C, Rittler M

Unidad Patologia y Seccion Genética
Médica, Hospital Materno Infantil Ra-
moén Sardd, Buenos Aires, Argentina
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Introduccion: el sindrome de aneu-
ploidia variada en mosaico (AVM)
consiste en la presencia de multiples
trisomias y monosomias, en general
asociadas a un fenotipo clinico ca-
racterizado por microcefalia, retardo
del crecimiento, retardo mental,
anomalias menores, baja mortalidad
perinatal y riesgo aumentado de
neoplasias. Su etiologia seria una
mutacion autosomica recesiva en el
gen BUBI1B que codifica para una
proteina fundamental en el mante-
nimiento de la estabilidad del huso
mitdtico. Objetivo: presentar, debido
a su escasa frecuencia y diferente pre-
sentacion clinica, a un RN fallecido al
nacimiento con multiples dismorfias,
malformaciones internas y diagnosti-
co citogenético de AVM, describiendo
los hallazgos anatomopatoldgicos
de la autopsia y discutir las posibles
causas de las diferencias con otros
casos de la literatura. Caso clinico:
nifla producto del primer embarazo
de una pareja joven no con-sanguinea,
sin antecedentes familiares relevantes,
con sospecha de craneosinostosis por
ecografia prenatal. Al examen fisico
presentd microcefalia con craneo
braqui-turrricéfalo, sinostosis coronal
y lambdoidea, microftalmia bilateral,
opacidad corneal, microtia y signos
de virilizacion de genitales externos.
En la autopsia se observaron ademas
multiples depresiones redondeadas en
la cara interna de la calota, hipoplasia
de 16bulos frontales, hipoplasia pul-
monar, estrechez laringea, hiperplasia
adrenal cortical difusa y aumento
de las células productoras de ACTH
en hipofisis (por IHQ). La placenta
mostrd inmadurez vellosa difusa y
villitis cronica multifocal con ve-
llosidades avasculares. El estudio
citogenético en sangre periférica re-

velo el siguiente cariotipo: 47,XX, +
19[421/46,X,i(X)(q10)[1]/48,XX, + 8,
+19[11/48,XX, + 18, + 19[1]/45,XX,
-8[1] /46,XX[54], y en cartilago: 47,
XX, +19[3]/47,XX,+21[1]/46,XX[96
]. Conclusiones: se observaron algu-
nos hallazgos concordantes con los
descriptos en la literatura, tales como
microcefalia, dismorfias faciales, res-
triccion del crecimiento intrauterino y
opacidad corneal; otros, mencionados
raramente, como estrechez laringea
y otros, propios de este caso, como
hiperplasia adrenal y craneosinos-
tosis. La alta frecuencia de células
aneuploides indica un probable origen
precoz de esta anomalia y este hecho,
ademas del predominio de trisomia 19,
no observados en otros casos, podrian
explicar las diferencias clinicas y la
muerte temprana de nuestra paciente.
El hallazgo de una aneuploidia en mo-
saico, seria indicacion para descartar
la presencia de otras aneuploidias, es
decir del sindrome AVM, cuyo diag-
noéstico es de relevancia, por el alto
riesgo de recurrencia que implica.

Teratoma congénito de la cavidad
oral (epignatus). Presentacion de
un caso

Maglio S, Colli S, Doglio G, Cie-
chomski J, Enfedaqule C

Hospital de Nifios Dr. Ricardo Gutié-
rrez, Buenos Aires, Argentina

Introduccién: el epignatus es un
tumor raro, usualmente benigno.
Su incidencia estimada es de 1 en
35,000 a 200,000 nacidos vivos,
constituyendo menos del 2% de los
teratomas congénitos. La alta mor-
talidad de esta patologia en nifios no
tratados se debe a la obstrucciéon de
la via aérea superior al momento del
nacimiento. Objetivo: presentar un

caso de teratoma oral congénito con
buena evolucién post tratamiento.
Material y métodos: nifio nacido de
término por parto vaginal con peso
adecuado para su edad gestacional.
Apgar 8/9. Es derivado a las pocas
horas de vida por presentar una tumo-
racion intraoral. La tomografia axial
computada reveld una masa pedicu-
lada con densidad de partes blandas,
con areas calcificadas, adherida al
paladar blando, sin compromiso 6seo
y sin relacidén con sistema nervioso
central. Ademas, se observo estenosis
de coanas secundaria a compresion
extrinseca y luxacién de ambos con-
dilos del maxilar inferior. Alfa-feto
proteina: 610,23 ng/ml. A los cinco
dias de vida se realiz6 la extirpacion
quirargica completa de la lesion con
buena evolucion. Debido al defecto
témporomandibular asociado, el nifio
se alimentara por gastrostomia hasta
nueva cirugia reconstructiva. Resul-
tados: macroscopia: masa tumoral
lobulada de 6x5x3cm parcialmente
cubierta por piel con pelos. La su-
perficie de corte era heterogénea con
areas solidas y otras duro-pétreas,
y presencia de cavidades quisticas
con contenido gelatinoso. Micros-
copia: presencia de multiples tejidos
maduros, derivados de las tres capas
germinales, dispuestos en forma
desorganizada: epitelio respiratorio,
digestivo, piel y anexos, tejido adi-
poso, déseo, cartilaginoso, nervioso
y muscular. Conclusién: el teratoma
congénito de la cavidad oral puede
poner en riesgo la vida del neonato
por asfixia post parto. En nuestro pa-
ciente, el buen APGAR al nacimiento
y la ausencia de malformaciones dseas
y de sistema nervioso permitieron la
extirpacion completa de la lesion y su
buena evolucion.
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Hemangioendotelioma kaposiforme
(HK) congénito. A propésito de un
caso de autopsia

Cambra P. Colli S, De Matteo E, Ma-
glio S, Silva M

Hospital de Nifios Dr Ricardo Gutie-
rrez, Buenos Aires, Argentina

Introduccion: el HK es una neoplasia
vascular extremadamente rara que
afecta casi exclusivamente a niflos
y adolescentes jovenes. Se localiza
frecuentemente en extremidades y es
excepcional en cabeza y cuello. Son
localmente agresivos y su mortalidad
se relaciona con la invasion de érganos
vitales y/o coagulopatia por consumo
(sindrome de Kasabach-Merritt). Ob-
jetivos: presentar un caso de autopsia
neonatal, con HK cervicotoracico.
Material y métodos: Caso clinico: RN
de término con peso adecuado para la
edad gestacional, con tumoracién vas-
cular cervical congénita, que fallece a
los 22 dias de vida por insuficiencia
respiratoria y coagulopatia por con-
sumo. Se tomaron muestras de tejidos
que fueron fijados en formol al 10%
e incluidos en parafina y coloreados
con H/E, tricrémico, PAS y técnicas
de inmunohistoquimica (vimentina,
CD34, GLUT1). Resultados: la autop-
sia reveld una masa tumoral cervical
derecha de 10x7x7 cm. que rodeaba
e infiltraba 6rganos del cuello. La
histologia mostrd una proliferacion
tumoral vascular con patrén de creci-
miento lobular compuesto por nédulos
irregulares constituidos por espacios
vasculares revestidos por células en-
doteliales prominentes, que en sectores
adoptan disposicion fusocelular. Con
PAS se visualizaron globulos hialinos
positivos en el citoplasma de algunas
células. En la periferia de la lesion se
reconocieron grandes vasos de tipo

linfatico dilatados. La proliferacion
infiltraba la lengua, glandula salival,
pardtida, musculos esqueléticos del
cuello, faringe, laringe y tiroides.
La inmunomarcacion mostrd positi-
vidad, tanto en paredes vasculares,
como en el componente fusocelular
para vimentina y CD34; GLUT1 fue
negativo. Conclusion: el HK debe ser
considerado dentro de los diagndsticos
diferenciales de las neoplasias vascula-
res de la infancia. EI comportamiento
agresivo de esta entidad observada en
nuestro paciente se relaciond con su
atipica localizacion cervicotoracica,
el compromiso infiltrativo de la via
aérea y el desarrollo de coagulopatia
por consumo.

Hipoplasia suprarrenal congénita.
Presentacion de un caso asociado a
muerte neonatal

Hernandorena C, Mazzitelli N
Unidad Patologia, Hospital Materno
Infantil Ramoén Sarda, Buenos Aires,
Argentina

Introduccion: la hipoplasia su-
prarrenal congénita (HSC) es de
presentacidn poco frecuente, con una
incidencia calculada de 1:12500 na-
cidos vivos. Se han descripto formas
con herencia ligada al cromosoma X
y autosdmica recesiva o esporadica.
En la forma ligada al cromosoma X,
se han aislado varias mutaciones del
gen DAX 1 (dosage-sensitive sex
reversal). Ambas formas diferirian
en el aspecto histologico de las supra-
rrenales. Clinicamente, se manifiesta
con signos de hipoadrenocorticismo,
que van desde colapso circulatorio, en
el periodo neonatal, hasta hipogona-
dismo hipogonadotréfico, durante la
pubertad. Objetivo: describir un caso
de HSC asociada a muerte neonatal.

Caso clinico: recién nacido masculino
de 40 SEG y peso adecuado (3,750
kg), producto de embarazo controlado.
Apgar 9/10. Madre de 21 afios, G2,
aborto espontaneo 1. A las 16 h de
vida es traido a la UTIN en paro car-
diorrespiratorio irreversible. Examen
macroscopico: RN masculino, sin
malformaciones externas. A nivel in-
terno, escaso liquido sero-hematico en
cavidad pericardica, petequias en sero-
sas, suprarrenales pequefias adosadas
a la cara inferior del diafragma (peso
combinado 0,53 g; normal: 10.2 +/- 1.9
g) y marcado edema cerebral (peso
610 g, normal: 439 +/- 24). Examen
histopatologico: adrenales marcada-
mente adelgazadas, hipotroficas, con
corteza fetal casi totalmente involuti-
va. La corteza definitiva o adulta esta
constituida por una capa glomerular
engrosada, que ocupa casi todo el
espesor cortical, con escasa formacion
de fascicular y reticular. Se observan
signos de hipoxia aguda: necrosis de
islotes de Langerhans, petequias en
las serosas y marcado edema cerebral.
La hipofisis presenta tamafio y celu-
laridad dentro de limites normales.
Diagnéstico: HSC. Conclusiones:
- La HSC hereditaria o esporadica
puede provocar la muerte en el periodo
neonatal. Los nifios con esta afeccion
suelen ser neonatos de término, con
peso adecuado. - Al ser una afeccion
con gran variabilidad fenotipica, su
diagndstico es fundamental para de-
tectar casos clinicamente silentes en
hermanos portadores. - El estudio de
necropsia constituye una herramienta
de importancia en casos de muerte
neonatal inesperada.

Carcinoma neuroendécrino bien
diferenciado (carcinoide) hepatico
primario (CNHP)
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Drut R, Pollono D, Altamirano E
Hospital de Nifios Superiora Sor Ma-
ria Ludovica, La Plata, Argentina

Objetivo: presentar el caso de un
paciente pediatrico con CNHP . Ma-
terial y métodos: paciente de 12 afios
con adelgazamiento, astenia, dolor
abdominal, paciente esta vivo y bien
a 8 afios de la cirugia. Resultados:
Macroscopia. Tumor hepatico derecho
de 8x6.5x4 cmy 105 gr- de color par-
do con areas congestivas. Apéndice
cecal sin alteraciones. Microscopia.
Neoplasia constituida por células de
nucleo redondo a ovalado, regulares,
con citoplasma eosinéfilo palido,
con aisladas mitosis, y dispuestas en
playas o nidos amplios, focalmente
en cordones ondulados, separadas
por delgados septos conectivos con
vasos. Las células fueron positivas
para cromogranina y enolasa neuronal
especifica y negativas para queratina,
vimentina, desmina y serotonina.
El apéndice cecal y la muestra de
pancreas no revelaron alteraciones.
El diagnostico definitivo fue carci-
noma neuroendocrino de bajo grado
(carcinoide) hepatico. Conclusiones:
El CNHP es inusual en pacientes
pediatricos. A la fecha solo hay 6
casos publicados. Debe considerarse
esta posibilidad diagnoéstica ante una
neoplasia de células pequeiias en este
organo, pero también realizar una in-
vestigacion exhaustiva para descartar
un origen extrahepatico. Esto ultimo
es muy importante ya que los tumores
carcinoides que no se originan en el
apéndice cecal presentan mayores po-
sibilidades de recurrir y metastatizar.

Complexo de microgastria—reducio
de membros: relato de caso com
acometimento grave de membros

inferiores e defeito de fechamento
de tubo neural

Novaes H, Dock DCA, Villar MAM,
Portela WS, Curvo CT, Gardel MA,
Llerena Jr JC, Avvad-Portari E
Departamentos de Anatomia Patolo-
gica e Genética. Instituto Fernandes
Figueira (IFF), FIOCRUZ, Brasil

Objetivo: relatar um caso de micro-
gastria-defeito de redug¢@o de membros
com fenotipo grave, nascido no Insti-
tuto Fernandes Figueira - FIOCRUZ
e registrado no Estudo Colaborativo
Latino-Americano de Malformagdes
Congénitas (ECLAMC). O estudo
foi realizado através de informagdes
obtidas da necropsia de natimorto
com 40 semanas de idade gestacional,
pesando 1540 g, e medindo 23 cm de
comprimento ¢ 32 cm de perimetro
cefalico. Apresentou encefalocele
occipital, iniencefalia, arrinencefalia,
hipertelorismo ocular, microftalmia,
microretrognatismo, microstomia,
fenda de palato posterior, orelhas
de implantagdo baixa, lordose acen-
tuada, encurtamento de antebragos,
implantacdo andmala de polegares,
sindactilia 2°/3°/4° quirodactilos a
direita e 4°/5° a esquerda, agenesia
total de membros inferiores ¢ de ge-
nitalia externa. Internamente, havia
cardiopatia congénita representada
por comunicag¢do interatrial, persi-
téncia de canal arterial, coarctagdo de
aorta, hipoplasia pulmonar, atresia de
reto, microgastria com hipertrofia de
piloro, rins de forma andmala, utero
didelfo, agenesia de uretra, vagina
e bago. A microgastria associada a
reducdo de membros é um complexo
raro, normalmente relacionado a aco-
metimento de membros superiores,
de etiologia desconhecida e, possi-
velmente, relacionada a ocorréncia

esporadica. Stewart, em 2002, relatou
um caso de microgastria com amelia
total em uma crianca de 3 anos, apos
revisdo de 15 casos prévios nos quais
amelia em sua forma extrema estava
ausente. Nosso caso se destaca pelo
acometimento mais grave de mem-
bros inferiores. O achado de defeito
do tubo neural ndo tem sido relatado
como parte deste complexo malfor-
mativo, o que pode contribuir para
expandir seu fendtipo.

Histiocitoma fibroso angiomatoide
sin el componente angiomatoide:
reporte de un caso

Rojas C, Neville H, Goldberg J, Ro-
driguez M

Jackson Memorial Hospital, Universi-
dad de Miami, Estados Unidos

Objetivo: el histiocitoma fibroso
angiomatoide (HFA) es una neoplasia
poco comun de tejidos blandos, que
ocurre mas frecuentemente en las
extremidades de nifios y adolescentes.
El proposito de esta presentacion, es
alertar sobre la importancia de incluir
como diagndstico diferencial el HFA
sin el componente angiomatoide en
prolieraciones subcutaneas caracte-
rizadas por fasciculos y bandas de
células fusiformes con infiltracion
periférica de linfocitos y células
plasmaticas. Material y métodos: la
lesidn fue analizada con hematoxilina
y eosina. Se empled inmunohistoqui-
mica para CD99, bcl-2, queratina,
vimentina y CD68. Se enviaron lami-
nas al laboratorio de Citogenética para
confirmar la translocacion t(X:18).
Resultados: nifia de 5 afios con lesion
tumoral en el brazo derecho que fue
creciendo lentamente en el curso de 2
afios. La lesion erade 1.5x 1.0 x 0.2
cm, ovoide, lobulada y firme, y fue
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resecada. El estudio intraoperatorio
por congelacion demostrd numerosos
linfocitos. Histologicamente, la masa
estaba compuesta por una prolifera-
cion de células fusiformes colocadas
en fasciculos cortos, con un compo-
nente linfocitico prominente hacia
la periferia. Las células neoplasicas
resultaron positivas para EMA, CD99
y bcl-2. Basados en los hallazgos mi-
croscopicos y la inmunoreactividad,
la lesion fue diagnosticada como un
sarcoma sinovial monofésico en un
ganglio linfatico. Estudios posterio-
res, no encontraron el tumor primario
y los resultados de citogenética no
demostraron las alteraciones cromoso-
micas asociadas al sarcoma sinovial.
El caso fue revisado por un experto
en tumores pediatricos y se amplid
el panel de inmunohistoquimica. Las
células fueron positivas para Vimen-
tina, CD68 y, focalmente, para CD99.
Basado en los nuevos hallazgos, la
lesién fue diagnosticada como un
HFA sin el componente angiomatoide.
Conclusiones: el HFA tipico es una
lesidén circunscrita, con fasciculos
cortos de células fusiformes, con un
infiltrado de linfocitos abundantes
en la periferia y caracterizado por
cavidades quisticas llenas de sangre.
Este tipo de lesion puede llegar a ser
mal diagnosticada, primero, porque
son poco comunes; segundo, porque
las caracteristicas de éstos, tales
como la banda fibrosa y el infiltrado
prominente de linfocitos pueden ser
no identificados, y tercero, el HFA
no tiene una translocacién genética
caracteristica. Este caso presentd una
dificultad particular, dado que no tenia
los espacios quisticos con sangre. Es
importante establecer el diagnostico
correcto para evitar tratamientos
riesgosos e innecesarios. Por otro

lado, a pesar de ser una lesioén indo-
lente, tiene potencial de recurrencia
y metastasis.

Estudio de la amplificaciéon del gen
del factor de crecimiento epidérmi-
co (EGFR), por hibridacién in situ
fluorescente (FISH), en gliomas de
alto grado de tronco y tilamo en
pediatria

Sandrone S*, Lopez J* Diaz D¥,
Alderete D**, Taratuto A*, de Davila
MTG * Lubieniecki F*

Servicio de Patologia®* y Oncolo-
gia**. Hospital de Pediatria Prof. Dr.
JP Garrahan, CABA, Buenos Aires,
Argentina

Objetivos: actualmente se considera
que el EGFR desempefia un importan-
te papel en la biologia de los gliomas.
Agentes terapéuticos que interfieren
con las sefiales del EGFR estan sien-
do evaluados en ensayos clinicos.
La mayoria de los estudios relatados
son en adultos. La utilidad de estos
blancos terapéuticos en niflos es alin
discutida. La disponibilidad de mate-
rial de tumores de tronco y talamo en
pediatria es escasa. Nuestro objetivo
es evaluar la amplificacion del gen
del EGFR en gliomas de alto grado
de tronco y tdlamo y considerar su rol
como parte del esquema terapéutico.
Material y métodos: se revisaron
45 casos de gliomas de alto grado
(astrocitomas anaplasicos -AA-y
glioblastomas -GBM-) localizados
en tronco y/o talamo diagnosticados
entre 1997 y 2009. Se aplicd la clasi-
ficacion actual de la OMS. Del total
fueron seleccionados 41 casos para
estudio de amplificacion del EGFR
por técnica de FISH en bloques de pa-
rafina y 4 desestimados por el tamafio
de la muestra.

Se considerd positivo a la presencia de
una relacion de sefiales rojas (relacio-
nada al nimero de copias del EGFR)
sobre verdes (regidon centromérica
del cromosoma 7), igual o mayor
a 2, en mas de 10 % de las células
analizadas. Resultados: de los 41
casos seleccionados para FISH, 39
resultaron evaluables y 2 no reactivos.
De acuerdo al material evaluado, 23
fueron GBM y 16 AA. E1 61% (n=24)
correspondio a tronco y el resto a
talamo (39 %, n=15). Se observd
amplificacion de EGFR en 2 casos de
39 (5,12%) (un AA y un GBM) ambos
localizados en talamo, representando
13,3 % para esta localizacion (2 de
15). Conclusiones: las neoplasias de
tronco encefalico y tdlamo son un de-
safio para la patologia y la oncologia
pediatrica y, a pesar del desarrollo
de nuevos esquemas de tratamiento,
no se han logrado buenos resultados
terapéuticos. La escasa disponibilidad
de muestras para estudios genético-
moleculares que correlacionen con
la evolucion, sobrevida y respuesta
al tratamiento, es una dificultad adi-
cional. Consideramos que contamos
con un numero apreciable de casos,
aunque aun insuficiente para inferir
acerca de la posible utilidad de drogas
dirigidas. Estos resultados difieren
a las observaciones realizadas en
adultos y sugiere vias diferentes en
la tumorogénesis de los gliomas en
nifios.

Compromiso intracerebral por tu-
mor miofibroblastico inflamatorio
en dos casos pediatricos
Lubieniecki F, Sandrone S, Lopez J,
Diaz D, Gonzalez Ramos J, Davila
MTG

Hospital de Pediatria Dr. Prof JP Ga-
rrahan, Buenos Aires, Argentina
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Objetivo: presentar 2 casos de
afectacion cerebral por tumor mio-
fibroblastico inflamatorio (TMI) y
discutir los hallazgos clinico-pato-
logicos y moleculares. Material y
métodos: se estudiaron 2 pacientes
con lesiones cerebrales nodulares,
correspondientes al 0,09% (2/2046) de
los tumores cerebrales estudiados en
el servicio de patologia, en los tltimos
20 afios. Se efectuaron técnicas de
rutina, panel de inmunohistoquimica y
deteccidn de translocacion (2:5) ALK
por FISH. Resultados: Caso 1: nifio
de 2 afios y 5 meses que presentd una
convulsion. La RNM evidencio mul-
tiples nodulos cortico-subcorticales
con edema periférico, interpretados
como abscesos. Antecedente de neu-
monectomia derecha 1 afio antes con
diagnostico de TMI, que comprometia
la auricula derecha. Se efectuaron
4 cirugias de las masas cerebrales,
que aumentaron en nimero y tamafio
en los estudios consecutivos. Caso
2: nifio de 4 afios con convulsiones
focales de 1 mes de evolucion. TAC:
lesion hiperdensa parietal izquierda
con refuerzo post contraste y edema
perilesional e imagen calcica en hilio
pulmonar izquierdo. Antecedente
familiar de TBC. Se sospechd tuber-
culoma y se efectud reseccion del
nédulo cerebral, que resulté un TMI.
Luego se resecd la masa hiliar con
similar diagndstico. Los multiples
nodulos cerebrales de ambos casos
presentaron las mismas caracteristicas
macro y microscopicas. El patron de
crecimiento fue infiltrativo con nidos
remanentes de parénquima cerebral
entremezclados. La proliferacion evi-
dencié un componente fusocelular con
areas hipocelulares hialinas e infiltrado
inflamatorio mixto variable segun los
sectores. La inmunomarcacion (IHQ)

fue positiva para vimentina, actina y
focal para desmina. La expresion del
ALK por IHQ fue positiva en una de
las lesiones de cerebro y negativa en
ambos casos de pulmoén. El estudio
de la t(2;5) por FISH fue positiva en
ambos casos en cerebro y solo uno de
pulmoén. Conclusién: la afectacion
cerebral en esta patologia ya sea en
forma sincronica o metacronica ha
sido escasamente relatada. Esta forma
de presentacion y la deteccion del
rearreglo del gen ALK, sustentarian la
hipotesis de la naturaleza neoplasica
de esta entidad.

Tumor papilar de la region pineal
(TPRP). Hallazgos clinico-pato-
légicos y evolucion de tres casos
pediatricos

Lubieniecki F, Sandrone S, Alderete
D, Taratuto AL

Hospital Nacional de Pediatria Dr.
Prof. JP Garrahan, Buenos Aires,
Argentina

Objetivo: el TPRP ha sido reconoci-
do como entidad e incorporado a la
clasificacion WHO 2007, con grado
II-I1I. Es considerado un tumor raro,
principalmente descripto en adultos
con pronostico incierto. Reportamos
los hallazgos clinico-patolégicos y
evolucioén de 3 pacientes pediatricos.
Material y métodos: se revisaron
3 casos correspondientes al 5.5%
(3/57) de los tumores pineales estu-
diados entre 1988-2008. Resultado:
Caso 1: nifia de 4 afios con cefalea y
estrabismo de 5 meses de evolucion.
Imagenes: proceso expansivo pineal
e hidrocefalia evolutiva. Primera
biopsia (2002): escaso tumor papilar
con leve y escasa positividad con
GFAP que dificulté el diagnostico de
ependimoma papilar. Exéresis subto-

tal y radioterapia. En el 2007, recaida
local con reseccion de la metastasis
(MTS) occipital en otra institucion,
radiocirugia del remanente tumoral
y quimioterapia. En el 2009, con
progresion de las lesiones, se realizd
una 3era cirugia de la MTS en nuestro
hospital. Se diagnosticé TPRP. La le-
sion pineal se halla en progresion, con
quimioterapia (QMT). Caso 2: nifio
de 12 afios con hipertension endocra-
neana (HTE) y trastornos visuales.
En el 2003, 3er ventriculostomia:
citologia con células neoplasicas, in-
suficiente para determinar estirpe. Se
efectud radioterapia local. En 1 2006,
recidiva y metastasis en angulo pon-
tocerebeloso y 4toV. Reseccion pineal
con diagnoéstico de TPRP y posterior
radiocirugia. Presenta progresion de la
lesidn pineal, con QMT. Caso 3: nifia
de 8 afios con temblor fino desde los 6
afios e HTE. RMN: proceso expansivo
pineal. Exéresis en 1999: pineoci-
toma papilar. A los 2 afios recidiva
con aspecto quistico y realce anular.
Segunda biopsia con diagnostico de
TPRP. Recibid radioterapia y presenta
convulsiones desde ese momento. La
revision de estos tumores evidencio
aspecto epitelial con areas papilares y
solidas, pseudorosetas perivasculares
y aisladas rosetas, necrosis focal y
mitosis. IHQ: Vim + en 3/3 casos,
GFAP + focal en 1/3, Syn + débil y
focal en 2/3, CKAE1AE3 + intensa 'y
difusa 3/3, CK18 +difusaen 2/2, S100
+ focal en 2/2. NF y EMA negativos
(3/3).Ki67 fue de 5 (caso 2), 7 (caso 3)
y 15% (caso 1). Conclusion: ¢l TPRP
ha sido previamente interpretado
como ependimoma papilar, pineoci-
toma papilar o papiloma del plexo
coroides. La morfologia papilar, la
positividad para vimentina y queratina
y solo focal para GFAP y/o Syn avalan
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este diagndstico. La evolucidn es atin
incierta, con progresion local y aisla-
dos casos con diseminacion por LCR,
como en nuestros casos, sugiriendo
naturaleza maligna y necesidad de
radioterapia adyuvante. Esta entidad
debe ser considerada en el diagndstico
diferencial de los tumores pineales
aun en nifos.

Ausencia de la expresiéon de HER
2 neu por inmunohistoquimica en
osteosarcomas pediatricos

Lépez J, Lubieniecki F, Pozzo N, Rose
A, Cacciavillano W, Scopinaro M,
Davila MTG de

Hospital Nacional de Pediatria Prof.
Dr. Juan P Garrahan, Buenos Aires,
Argentina

Objetivo: Investigar la expresion de
la proteina del oncogén HER-2/neu,
p 185 KD c-erb-2 por inmunohisto-
quimica (IHQ) en muestras tisulares
de pacientes pediatricos con osteo-
sarcoma. Material y métodos: se
seleccionaron 25 tacos de parafina
de 23 pacientes pediatricos con os-
teosarcoma, tratados en el Hospital
Garrahan desde noviembre del 2001
a noviembre de 2008: 11 correspon-
dieron a tumor primario (8 casos
pretratamiento y 3 postratamiento) y
14 a metastasis pulmonares. El analisis
inmunohistoquimico fue realizado por
dos patdlogos en forma independiente.
Se utilizé6 Dako’S Hercep Test Stai-
ning considerandose positividad de
membrana con el siguiente score: 0y
1+ (negativo), 2+ (positividad débil),
3+ (positividad intensa). Se utilizaron
controles positivos en cada caso. Se
evalué ademads tincién citoplasmati-
ca basada en el score de Gorlik: se
considera positivo en mas del 25% de
las células. Se gradua la intensidad en

+, ++, +++. Resultados: la mediana
de edad fue de: 12.6 afios (2,4-16), la
relacion vardn/ mujer fue de: 14/9. La
localizacion mas frecuente del tumor
primario fue el fémur. Ninguno de los
25 casos correspondientes a tumores
primarios (pre y postratamiento) y
metastasis pulmonares, evidencio
positividad de membrana para p185
KD c-erb-2 por inmunohistoquimica.
Solamente en un caso se observo tin-
cion focal y débil citoplasmatica; fue
considerado negativo. Conclusiones:
se ha descrito que la expresion de p
185 KD c-erb-2 se asocia con progre-
sion clinica adversa y su incidencia es
controvertida. De acuerdo con algunas
series y en discordancia con otras no
pudimos demostrar la expresion de
la proteina por inmunohistoquimica.
Podria explicarse en parte por las
caracteristicas del material ya que
la mayoria de las muestras fueron
decalcificadas. Futuros estudios con
técnicas de biologia molecular para
deteccion de la proteina del encogen
HER 2 neu podrian confirmar los
resultados obtenidos por inmunohis-
toquimica.

Tumores del estroma gastrointesti-
nal (GIST) en pediatria correlacion
clinico- patolégica y estudio mo-
lecular

Galluzzo L, Lopez J, Camarero S,
Labraga Maria, Lezcano H, de Dd-
vila MTG

Hospital Nacional de Pediatria Prof.
Dr Juan P Garrahan, Buenos Aires,
Argentina

Introduccion: solo el 1.4 al 2.7%
de los tumores del estroma gastroin-
testinal (GIST) se presenta en nifios
y adolescentes y esporadicamente
han sido descriptos en neonatos y

primera infancia. Estas neoplasias se
caracterizan mayoritariamente por
la expresion de CD117 (c- Kit), su
origen en las células intersticiales de
Cajal o sus precursoras y la presencia
de mutaciones que involucran a los
genes KIT o PDGFRA que codifican
receptores de tirosin kinasa (RTK).
Material y método: se realiz6 una
busqueda en los archivos del servicio
de patologia (1987 a la actualidad) de
casos diagnosticados como tumores
mesenquimaticos gastrointestinales.
Se seleccionaron inicialmente 10
casos, de los cuales se incluyeron
solamente aquellos en los que se
contaba con el taco de parafina (n=4).
Se realizé inmunohistoquimica (IHQ)
para detecciéon de CD117, CD34,
actina musculo liso (AML), desmina,
S100y Ki67. Se enviaron las muestras
al Laboratory of Oregon Health and
Science, Portland (Oregon, USA)
para la busqueda de mutaciones en
genes KIT (exones 9, 11, 13y 17) y
PDGFRA (exones 12, 14 y 18), me-
diante DHPLC (Denaturating High
Pressure Liquid Chromatography) y
secuenciacion directa. Resultados:
los casos correspondieron a 2 nifias
y 2 nifios. El rango etario fue de 5 a
168 meses. Dos se localizaron en es-
tomago y dos en yeyuno. Los tamafios
oscilaron entre 0.5 y 8 cm. El patron
histologico fue fusocelular en 2, epi-
telioide en 1 y mixto en el restante. Se
observo positividad difusa para CD34
en 3 casos y focal en 1; positividad
para AML en todos los casos; positi-
vidad focal para Desmina s6loen 1y
negatividad en todos para S100. Dos
de las muestras expresaron positividad
para CD117. La busqueda de las mu-
taciones en RTK fue negativa en las
4 muestras. El diagnostico de GIST
se realizé en base a la expresion del
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CD117 en dos pacientes. En los casos
restantes la ausencia de CD117 y de
las mutaciones investigadas no per-
mitio arribar a este diagndstico. Uno
de los casos fue considerado de bajo
riesgo y el otro de riesgo intermedio.
Un paciente presentd posteriormente
un condroma pulmonar. Ningin pa-
ciente recibio tratamiento médico.
Todos se encuentran vivos y sin en-
fermedad con un seguimiento entre 2
y 19 afios. Conclusiones: a pesar de la
baja incidencia de GIST en pediatria,
la literatura describe predominio en
nifias, localizacion gastrica y patron
histologico epitelioide. Se resalta ade-
mas, a la anemia crénica como signo
clinico preponderante. El hallazgo
de las mutaciones identificadas en
adultos es inusual. Sin embargo, se
postula que la utilizacion de inhibido-
res de RTK podria ser beneficiosa en
pediatria. Nuestros casos enfatizan la
rareza de esta entidad y destacan las
caracteristicas clinico-patologicas y
los hallazgos moleculares.

Tumor miofibroblastico inflamatorio
de pulmon en pacientes pediatricos:
deteccion de rearreglos del gen ALK
y correlacion clinico-patolégica
Siminovich M, Lépez J, Diaz D,
Nastasi C, Horacio Lezcano, Laura
Galluzzo, MTG de Davila

Hospital de Pediatria Prof. Dr. Juan P
Garahan, Argentina

Introduccién: el tumor miofibroblas-
tico inflamatorio (TMI) originalmente
descripto en pulmén como seudotu-
mor inflamatorio por Umikar e Iverson
en 1954, es una proliferacion consti-
tuida por células miofibroblasticas y
elementos inflamatorios en diversa
proporcion. Es la lesién tumoral mas
frecuente en la edad pediatrica luego

de las metastasis. Los rearreglos del
gen ALK localizado en 2p23 se hallan
implicados en la etiopatogenia, con
mayor incidencia en nifios y adultos
jovenes. Material y método: se eva-
luaron retrospectivamente 8 pacientes
con TMI de pulmén diagnosticados
entre 1987-2009. A las técnicas de
rutina, e inmunohistoquimica (IHQ)
se agreg6 la deteccidon de expresion
de proteina ALK y del rearreglo
genético t (2,5) por FISH en cortes
histologicos utilizando sonda ADN
locus especifico para dicha region.
Se considero positiva la presencia de
sefales de ruptura en mas del 10% de
las células evaluadas. Resultados:
cinco casos correspondieron a sexo
masculino con una edad mediana de
6 afios (rango: 1 a 10). Predomino la
afectacion de 16bulo superior. La mi-
tad de los casos fueron asintomaticos
(hallazgo radioldgico) y los restantes
presentaron sintomas sistémicos y /o
respiratorios. Todos los pacientes se
encuentran vivos, con un seguimiento
entre 2y 109 meses. Dos pacientes
tuvieron compromiso del SNC. Todas
las muestras de pulmén y una de las
dos provenientes de SNC fueron
ALK negativas. La t (2;5) resultd
positiva en un solo caso de pulmén y
en los dos de SNC. Conclusiones: el
TMI de localizacion pulmonar en los
nifios es un diagndstico a considerar,
en una imagen radioldgica persis-
tente o signos clinicos sugestivos de
masa. La deteccion de anomalias
clonales ubica a esta entidad dentro
de las neoplasias. Nuestro estudio
evaluo solo un numero limitado de
casos pero, los resultados predomi-
nantemente negativos del FISH y la
IHQ, discrepan con la literatura. La
presencia del rearreglo cromosémico
en los dos casos con compromiso

del SNC, podria vincularse con un
comportamiento agresivo. Dada las
diversas posibilidades evolutivas seria
de utilidad complementar el diagnosti-
co con estudios de biologia molecular
lo que podria contribuir a predecir el
curso de la enfermedad.

Evaluacién de factores prondstico
en tumor de Wilms

De Matteo E, Silva M, Lorenzetti M,
Acosta Haab G, Garcia Lombardi M,
Cores M, Lago N

Hospital de Nifios Ricardo Gutierrez.
Gema Biotech S.A. Buenos Aires,
Argentina

El nefroblastoma (TW) es el tumor
renal y uno de los tumores solidos
mas frecuentes en nifos. La presencia
o no de anaplasia permite clasificar-
los en: histologia desfavorable (HD)
o favorable (HF). La quimioterapia
preoperatoria ha contribuido a alcan-
zar una sobrevida mayor al 80% a los
cinco afios. Objetivo: evaluar en un
grupo de TW la expresion de P53,
Bcel2, Ki67, WT1 y CD117 y correla-
cionarla con la histologia, evolucion,
recurrencia local (RL) y metéstasis
(MTS). Material y métodos: de un
total de 45 TW con seguimiento mayor
a 2 afios, se estudiaron 34 casos con
muestras de tejido tumoral viable (se
descartaron las formas necroticas). Se
realizo tipificacion histologica. Para
la realizacion de inmunohistoquimica
se construyeron 4 bloques de tissue
microarray (TMA) con cilindros de
1,5 mm separados por 100 micras de
distancia. Las zonas seleccionadas,
que incluian los tres componentes
del tumor: blastema, epitelio y me-
sénquima, fueron sembradas por
duplicado utilizando un equipo ma-
nual Beecher®. Se realizo marcacion
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con los siguientes anticuerpos: P53
(sobreexpresion: mas del 30% de las
células), Bcl2, Ki67, WT1 y CD117.
Se utilizo para el analisis estadistico el
test de Fisher con 2 colas e intervalos
de confianza del 95%. Resultados:
poblacién: edad de presentacion:
4 meses a 6 aflos (mediana 2 afios
y 2 meses), sexo masculino 20/34
(58.8%); fallecidos 6/34 (17.6%); me-
tastasis o recurrencias locales en 11/34
(32.35%); HF: 32/34 (94%), HD 2 ca-
sos; P53 +en 5/34 (15%); en relacion
aHF o HD p=10.276 y MTS/RL p =
1. Bcl2 + en 28/34 (82.35%), con HF
27(61%); p=1y enrelacion a MTS/
RL p=0.719. Ki67 > 20% de células
positivas (0-40%) en 13/34 (38.2%);
con HF 12/34 (35%) p =1, en relacién
a MTS/RLp=0.65. WT1 +en 21/34
(62%), 8/21 con MTS/RL (24%); p
= 0.465. E1 CD117 fue negativo en
todos los casos. Conclusiones: 1) no
se encontrd asociacion significativa
entre los marcadores evaluados y el
subtipo histolégico o la presencia de
MTS, RL, o ambas. 2) Dos de los cua-
tro casos con sobre-expresion de P53
¢ HF evolucionaron con MTS, lo que,
a pesar del bajo nimero de pacientes
estudiados, hace presumir una evolu-
cion mas agresiva, independiente del
subtipo histolégico.

Presentacion de un caso de
enteropatia por inclusion de mi-
crovellosidades

Olaya N, Montoya J, Wilches A,
Rolddan M

Universidad de Antioquia, Hospital
San Vicente de Paul, Colombia

Introduccion: la enfermedad por
inclusion de microvellosidades (EIM)
es una rara alteracion de causa des-
conocida que se caracteriza por una

diarrea alto débito e intratable. Se
desconoce la prevalencia en nuestro
medio. Objetivos: presentamos el
caso de un niflo de 2 meses, perma-
nentemente internado por diarrea
persistente, requiriendo nutricidon
parenteral. Métodos y resultados:
paciente albino, natural del oriente
de la provincia de Antioquia conocida
por la alta frecuencia de albinismo.
Las pruebas microbioldgicas fueron
negativas. Se excluy6 una inmu-
nodeficiencia primaria. La biopsia
de duodeno mostro atrofia total de
vellosidades y aumento del nimero
de linfocitos intraepiteliales (20/100
células). Al practicar histoquimica
(PAS), inmunohistoquimica (CD10)
y microscopia electrénica se encon-
traron inclusiones en el borde apical
de los enterocitos, caracteristicos de la
EIM. Por secuenciacion se hallo una
mutacién de Myo5B, gen importante
para el funcionamiento de vesiculas,
y que también ha sido asociado con
trastornos de la pigmentacion y EIM.
Conclusiones: este es el primer caso
de EIM relatado en Colombia. Resulta
de valor explorar la importancia en el
medio de dicha alteracidon y su relacion
con otras alteraciones genéticas.

Receptores de estrégenos y recepto-
res de progesterona en el estroma de
la displasia renal quistica

De Leon Bojorge B, Caro Sanchez C,
Lino Silva S, Farfan Morales E
Instituto Nacional de Pediatria (INP)
Meéxico

Objetivo: determinar y cuantificar la
presencia de receptores de estrogenos
(RE) y receptores de progesterona
(RP), en el estroma denso que rodea
al componente epitelial de la displasia
quistica renal en nifios. Se ha infor-

mado la presencia de RE y RP en el
estroma de lesiones quisticas renales
secundarias a obstruccion en adultos
y se la ha considerado una metaplasia
de las células intersticiales renales.
Recientemente se ha informado la
presencia de RE y RP en el estroma
de tipo ovarico, en hidronefrosis de
adultos y en 4 casos de displasia renal
(entre 3 y 53 afios de edad), con po-
sitividad focal e intensa en el epitelio
de los tibulos displasicos. Nos parecid
interesante investigar la presencia de
RE y RP en la displasia renal quistica
en nifios. Material y métodos: sc
revisaron de 1998 a 2008 para re-
copilar los casos con diagnostico de
displasia quistica renal y con bloques
de parafina disponibles para realizar
tinciones de inmunohistoquimica con
anticuerpos para RE y RP. Se cuanti-
ficd la intensidad de la positividad de
cada uno entre 1 a 3+, y la cantidad
de las células positivas en porcentaje
de la siguiente forma: <10%; entre 10-
25%; 25-50%; 50 a 75% y 75-100%.
También se realizaron tinciones de
vimentina y actina Resultados: se
encontraron 20 casos con displasia
renal, 9 nifias y 11 nifios. Las edades
oscilaron entre 3 dias y 9 afios con
edad promedio de 18 meses; 17 fueron
menores de 3 afios, y hubo dos recién
nacidos, de 3 y 20 dias, respectiva-
mente. El estroma, en todos los casos,
fue positivo para vimentina y actina.
Veinte casos (100%) fueron positivos
para RE: un caso con <10%; un caso
con 10-25%; tres casos con 25 a 50%;
12 casos con 50 a 75% y 3 casos con
75 a 100%. Un recién nacido con
positividad de 90% e intensidad de
+++; y el otro recién nacido con po-
sitividad de 40%, e intensidad de 1+.
En cuanto a la intensidad de la tincidn,
seis casos con 1+; 6 casos 2+y 8 casos
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con 3+. Seis casos fueron positivos
para RP (33,3%): dos casos <10%;
tres casos con 10-50% y un caso con
>50%. La intensidad de la tincion: 5
casos 1+, y un caso 2+. Solamente
uno de los recién nacidos fue positivo
para RP en 10% con intensidad de +.
Muy ocasionalmente se encontraron
células tubulares positivas para RE.
Conclusiones: todos los casos de dis-
plasia renal quistica mostraron RE en
estroma, que semeja ovario, en todas
las edades de los nifios y una tercera
parte de las displasias renales mostrd
RP; no hubo positividad signiticativa
para RE o de RP en el epitelio de los
tubulos displasicos.

Gastritis cronica con cuerpos de
Russell asociada a Helicobacter
pylori, en un paciente con sindrome
de Peutz Jeghers

Valdovinos Zaputovich B.M, Sdssari
Sandoval M.G, Drut R, Rojo MC
Hospital Juan Pablo II, Facultad de
Medicina UNNE. Hospital Sor Ludo-
vica, La Plata, Argentina

Introduccion: el sindrome de Peutz
Jeghers es un raro desorden genético,
autosomico dominante, caracteriza-
do por la presencia de polipos en el
tracto gastrointestinal y numerosas
lesiones pigmentadas en piel y
mucosas. La “gastritis de Russell”
se caracteriza por el hallazgo en
la lamina propia de acimulos de
células plasmaticas con inclusiones
citoplasmaticas eosinofilicas, que
desplazan el nacleo a la periferia,
llamadas cuerpos de Russell, que
contienen inmunoglobulinas. Mate-
riales y métodos: paciente femenina
de 14 afios de edad que se presentd a
la consulta por reiterados episodios
de dolor epigastrico y vomitos bilio-

sos. Tenia diagnostico de Sindrome
de Peutz Jeghers desde los 2 afios
con tratamiento médico irregular.
Se le realizo endoscopia, hallandose
un “tumor polipoide” gastrico y un
polipo colonico. Las biopsias toma-
das durante el procedimiento fueron
procesadas por técnicas habituales
Resultados: microscopia: se observo
mucosa gastrica tapizada por epitelio
cilindrico simple alto con aislados
elementos celulares inflamatorios
intraepiteliales. En la superficie, en
forma irregular y en parches, en el
moco, habia microorganismos com-
patibles con Helicobacter pylori. La
lamina propia se mostrd ensanchada,
edematizada y con vasocongestion,
con presencia de infiltrados infla-
matorios mixtos, acompafiados por
acumulos de células de citoplasma
vacuolado con desplazamiento del
nucleo a la parte periférica de la
misma (aspecto en “anillo de sello”),
con inclusiones citoplasmaticas
eosinofilicas (cuerpos de Russell)
conservando el monomorfismo. Se
interpreté como una gastritis croni-
ca con cuerpos de Russell asociada
a Helicobacter pylori (Gastritis de
Russell). En el examen histolégico
el pélipo colénico demostrd ser un
polipo hamartomatoso tipo Peutz
Jeghers. Conclusion: la gastritis
de Russell parece ser una forma
especial de respuesta inflamatoria
de la mucosa estomacal, de etiolo-
gia incierta. En la mayoria de los
casos reportados, incluido éste, se
ha demostrado la presencia de H.
pylori; pero debe recordarse, que
los aislados casos en donde no se
hallo este germen presentaron mi-
croscopia similar. Otra asociacion
ha sido la infeccidon por HIV, pero
no presentaron una microscopia que

pudiera diferenciarlos del resto de
los casos.

Encefalitis granulomatosa amibiana
en un nifio inmunocompetente
Pefia Zepeda C, Bravo Oro A, Falcon
Escobedo R, Zapata Urquieta AM,
Tello Zavala MC

Hospital Central Dr. Ignacio Morones
Prieto, San Luis Potosi, México

Objetivo: presentar un caso de in-
feccion parasitaria poco habitual en
pediatria. La infeccion del sistema
nervioso central por amibas de vida
libre es un evento inusual, con 344
casos reportados a la fecha. Se reco-
nocen cuatro sindromes clinicos: 1)
meningoencefalitis amibiana prima-
ria (PAM), 2) encefalitis amibiana
granulomatosa (GAE), 3) enfermedad
amibiana granulomatosa diseminada,
4) queratitis amibiana. Por ser un pro-
tozoario de vida libre, no se conocen
vectores, no hay huéspedes definitivos
ni relacion con las condiciones higié-
nicas. Caso clinico: paciente de sexo
masculino, de 4 afios 6 meses de edad,
de medio socioecondémico bajo. Sin
antecedentes familiares ni personales
patolégicos de importancia. Inicio su
padecimiento con mareo, vomito de
contenido gastrico y cefalea universal
tipo opresivo, de moderada a severa
intensidad. Diez dias después, presen-
td ptosis izquierda y referia diplopia;
posteriormente comenzd con dolor
abdominal tipo cdlico, persistiendo
con vomitos y cefaleas y dificultad
para la deambulacion. Ingresé quin-
ce dias después, en estado de alerta,
orientado, cooperante con el inte-
rrogatorio. Al examen: Glasgow 15,
ptosis izquierda, pupilas con discreta
anisocoria a expensas de midriasis
derecha, con adecuada respuesta a
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la Iuz. Nistagmus horizontal. Movi-
mientos oculares con dificultad para
la abduccion y elevacion. Fondo de
ojo normal. Fuerza disminuida 4/5
en extremidades izquierdas. Tono y
sensibilidad conservados. Reflejos
disminuidos +/+++ en extremidades
inferiores, normales en extremidades
superiores. Se realizo tomografia de
craneo (simple y con contraste), en-
contrandose tumoracion ligeramente
hiperdensa, que refuerza ligeramente
al medio de contraste. No hidrocefalia.
Se realiza intervencion quirurgica y
toma de biopsia con reseccion parcial
de la tumoracion, la cual se encontrd
dependiente de cerebelo. Biopsia de
reseccion de tumoracion con amibas
de vida libre. Conclusiones: la GAE
puede presentarse como una lesion
intracerebral aguda o subaguda, con
datos de focalizacion y debe ser
diferenciada de infecciones micobac-
terianas y fungicas.

Hamartoma nasal condromesen-
quimal: presentacion y reporte de
un caso

Jaramillo LE,* M Quintero CE,*
Marrugo G,** Navarro A***

* Departamento de Patologia

* Otorrinolaringdlogo

** Residente III otorrinolaringologia
Hospital Universitario Pediatrico de
la Misericordia, Bogota, Colombia.
Universidad Nacional

Relato del caso: Lactante femenina
de 8 meses con proptosis y epifora
izquierda desde los 2 meses de edad.
Los estudios de imagenes (TAC y
RMN) mostraron una gran masa que
comprometia la fosa nasal y el seno
etmoidal izquierdos y se extendia has-
ta la fosa cerebral anterior. Se realizd
reseccidn quirurgica endoscopica. Re-

sultados: para estudio, se recibieron
multiples fragmentos de tejido blando
amarillo y rosado con areas gelati-
nosas, que pesaron 5 gr. El examen
microscopico mostrd una prolifera-
cion celular mesenquimal, mezcla de
células fusiformes, en areas con patréon
“estoriforme”, colageno denso, islotes
de cartilago y trabéculas de hueso in-
maduro. La inmunomarcacién mostro
reactividad del estroma para actina,
vimentina y proteina S100. El indice
de proliferaciéon celular (Ki67) fue
menor del 1%. Las células de la lesion
fueron negativas para Leu 7, desmina,
sinaptofisina, CD99, citoqueratina y
EMA. Se establecio el diagndstico de
hamartoma condromesenquimatico.

Discusion: el hamartoma condrome-
senquimatico de la cavidad nasal es un
tumor infrecuente, descrito predomi-
nantemente en nifios, especialmente
en menores de un afio, con relacidén
hombre: mujer de 3:1. Se manifiesta
generalmente con dificultad respira-
toria, edema facial localizado, masa
y/o obstruccion nasal y menos fre-
cuentemente proptosis y alteracion del
movimiento ocular. La RNM muestra
una masa densa con o sin calcificacio-
nes en nariz, que puede extenderse a
senos maxilares y etmoidales e incluso
erosionar la fosa craneal, imagen que
fue observada en nuestro paciente.
Clinicamente, el diagndstico diferen-
cial debe hacerse con otras lesiones
benignas de la zona, como encefalo-
cele, glioma nasal, quiste del conducto
nasolacrimal, pélipos o angiofibroma
nasofaringeo y neoplasias malignas
como rabdomiosarcoma, linfoma,
PNET y neuroblastoma, entre otros.
La edad y las imagenes pueden ayu-
dar en esta aproximacion. Aunque
son tumores benignos, pueden ser
localmente agresivos y mostrar una

imagen radiologica destructiva, por
lo que su mayor importancia radica en
distinguirlos de neoplasias malignas,
para evitar manejos inadecuados o
exagerados. El tratamiento de eleccion
es la resecciéon quirurgica completa.
No se recomienda ninguna terapia
complementaria. Las recurrencias
se asocian a reseccion incompleta o
tumor residual microscopico. No se
han reportado casos de transformacion
maligna.

Tumor esclerosante bilateral de ova-
rio en una adolescente de 12 afios.
Reporte de un caso

Jaramillo LE, Quintero CE, Murcia S
Hospital Universitario Pediatrico de
la Misericordia, Departamento de
Patologia, Bogot4, Colombia

Objetivo: presentar un caso de tumor
estromal esclerosante bilateral de
ovario. Resumen de historia clini-
ca: Nifla de 12 afios, que ingresé por
aumento del perimetro abdominal. Al
examen se hallé una masa de 9 cm,
en hipocondrio y fosa iliaca derecha.
Se realizo reseccion quirargica de la
misma. Estudio patolégico: anexos
derechos de 246 g de peso. El ovario
estaba reemplazado por dos masas
lobuladas con superficie lisa de 6.5 y
5.8 cm en sus diametros mayores. Al
corte se vieron nodulos de diferentes
tamafios que mezclan colores blanco,
gris y violeta. Ambos nodulos tenian
estroma fibroso y multiples calcifica-
ciones; en la mas grande sobresalia
una zona pétrea, amarilla, de 4x4
cm. Se estudio, ademas, una cuiia del
ovario izquierdo. Histolégicamente
se reconocio una proliferacién me-
senquimal, con patrén pseudolobular
que combinaba células fusiformes y
redondeadas de aspecto epitelioide.
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La densidad celular era variable y
habia extensa esclerosis y calcifica-
ciones. En el conjunto, sobresalia un
patrén vascular de tipo hemangiope-
ricitoide. En la biopsia contralateral
la gonada estaba colapsada por una
proliferaciéon idéntica a la del ova-
rio derecho. La inmunomarcaciéon
fue positiva para actina de musculo
liso, inhibina y calretinina en varias
de las células neoplasicas. El CD34
resaltd el patrén vascular. Con estos
datos se establecio el diagndstico de
tumor estromal esclerosante bilateral
de ovario. Comentario: el tumor
esclerosante ovarico es una neopla-
sia estromal gonadal benigna, poco
frecuente, que ocurre generalmente
en mujeres jovenes. El 80% se diag-
nostican en las 3 primeras décadas
de la vida. Sin embargo, es raro que
se presente bilateralmente y en nifias
preptberes, como nuestro caso. Muy
frecuentemente es asintomatico aun-
que pueden manifestarse por masa y
dolor, o molestias asociadas y ocasio-
nalmente con clinica relacionada a la
produccion de estrogenos, menarquia
precoz o sangrados anormales. Gene-
ralmente la lesion es unilateral, firme,
blanquecina y puede tener necrosis y
degeneracion quistica. La presencia
de calcio esta descrita, pero no en la
magnitud que encontramos en este
caso. En el diagndstico histoldgico es
clasico el patréon pseudolobulado, la
variable densidad celular y el patron
vascular hemangiopericitoide. El tra-
tamiento es quirirgico.

Muerte en retinoblastoma: la pers-
pectiva desde la autopsia

Ovalle Quiiionez JM, Lopez Corella
E, Ridaura Sanz C

Instituto Nacional de Pediatria,
México

Objetivo: el nifio con retinoblastoma
puede morir por causas inherentes al
tumor (mayor agresividad, resisten-
cia al tratamiento), por retraso en el
diagnostico, por complicaciones del
tratamiento o por causas no relacio-
nadas. La autopsia puede disecar el
peso relativo de estos factores. Este
estudio tiene por objeto, determinar
las causas de muerte en nifios con re-
tinoblastoma que llegan a la autopsia,
las caracteristicas morfoldgicas del
tumor, su extension y evolucién, y
establecer las causas prevenibles que
condujeron a la muerte. Material: se
analizaron los 19 casos de retinoblas-
toma (5 nifias y 14 nifios), existentes
en el archivo de autopsias de nuestro
Instituto, de diciembre de 1971 a octu-
bre de 2009. Resultados: los casos se
distribuyeron a lo largo de las cuatro
décadas que abarco el estudio y co-
rresponden al 0,26% del total de 7164
autopsias realizadas en ese lapso. Seis
retinoblastomas fueron bilaterales y
13 unilaterales. En ninguno de ellos
se consignaba historia familiar. La
edad mediana de diagnostico fue 38
meses (16 a 72 meses). Solamente un
caso fallecid sin tratamiento en vida.
En los restantes, los pacientes habian
sido sometidos a enucleacién (1) o
exenteracion orbitaria (17), con qui-
mioterapia ulterior. En la autopsia se
encontrd extension extraocular de la
neoplasia en 18; 15 de ellos presenta-
ron invasion y metastasis en el sistema
nervioso central. En 4 casos hubo
diseminacion visceral: médula dsea
(2), ganglio linfatico (1), higado (2) y
huesos (2). La morfologia histologica
de la neoplasia se conservd en las
metastasis sin diferencias significati-
vas en su grado de diferenciacion. La
causa determinante de la muerte fue
la extension del tumor en 18 casos; un

paciente fallecié un afio después del
tratamiento por proceso séptico. No se
encontraron casos con segundas neo-
plasias en esta serie. Conclusiones: la
etapa clinica avanzada al momento del
diagndstico fue la situacion de riesgo
mas frecuente para el fallecimiento en
esta serie. El retinoblastoma conserva
su histomorfologia durante su evolu-
cion. La distribucion de metastasis en
el sistema nervioso central no guardo
una topografia especifica. A excepcion
de un caso, todos los demas pacientes
murieron por causas directamente re-
lacionadas con la lesion principal.

La biopsia pulmonar abierta en los
primeros dos afios de vida: un ana-
lisis histopatologico de 110 casos
Antunez Moncada HS, Lopez Corella
E, Ridaura Sanz C.

Instituto Nacional de Pediatria, México

Objetivo: la utilidad y la interpreta-
cion de la biopsia pulmonar en el nifio,
se han enriquecido en afios recientes,
al desarrollarse clasificaciones aplica-
bles a las enfermedades pediatricas,
que reconocen las diferencias con
las nosologias del adulto. Esto es
particularmente evidente en el nifio
pequeiflo, con la descripcidon de nue-
vas entidades y la reinterpretacion de
otras. El nuevo consenso al que se ha
llegado, obliga a revisar la experiencia
acumulada y reclasificarla de acuerdo
con el estado actual del conocimiento.
Material: se seleccionaron los casos
de biopsia pulmonar abierta practi-
cada en nifios, hasta los dos afios de
edad. El estudio comprendio los casos
recibidos entre 1/1971 y 12/ 2008.
Se reviso el material histologico y
se reclasificé de acuerdo al consenso
de los tres observadores, a través del
analisis de patrones tisulares y con
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referencia a las recomendaciones del
grupo chILD. Resultados: las 110
biopsias pulmonares se distribuyeron
a lo largo de las cuatro décadas estu-
diadas. La distribucidon por patrones
histopatoldgicos produjo 54 casos con
patron vascular, 29 casos con patron
difuso/intersticial, 17 casos con otras
patologias y 10 en que la histologia
fue normal o no diagndstica. El grupo
con patréon vascular incluyd 35 casos
con hipertrofia de la media y muscu-
larizacion de las arteriolas y en 12
casos habia cambios en la intima, 10
con proliferacion de la intima y dos
con fibrosis laminar de la misma. Los
29 casos con patron difuso/intersticial
incluyeron 12 casos de neumonia
cronica intersticial inespecifica, 3
casos de alveolitis alérgica y cinco
casos de dafio alveolar difuso/displa-
sia bronco pulmonar. Cuatro casos
fueron fuertemente sugestivos de
trastornos del surfactante, 3 de ellos
con lipoproteinosis alveolar pulmo-
nar y uno con neumonia intersticial
descamativa. Los 17 casos con otras
patologias incluyeron hemosiderosis,
neumonia lipoidea, procesos infeccio-
sos y neoplasias. Conclusiones: en
una revision retrospectiva emergen
casos, cuatro en esta serie, de dificil
ubicacion nosoldgica, en su momento,
y que en la actualidad pueden asignar-
se a posibles defectos de surfactante.
Llama la atencion, la alta frecuencia
de casos con patologia vascular. Esto
puede responder a sesgos en la toma
de decisiones en el manejo del pacien-
te, pero conviene tomar en cuenta, que
la mayoria de esta poblacion reside
a una altura moderadamente alta,
alrededor de 2000 m sobre el nivel
del mar y en esto puede subyacer la
respuesta del pulmdn, en maduracion,
a una diversidad de etiologias.

Lupus eritematoso sistémico. Ha-
llazgos en 44 autopsias

De Leon Bojorge B, Ridaura Sanz
C, Braun Roth G, Carrasco Daza
D, Rodriguez Jurado R, Jiménez
Romero Al

Instituto Nacional de Pediatria, México

Objetivo: describir las complicaciones
y posibles causas de muerte halladas
en autopsias de nifios y adolescen-
tes con lupus eritematoso sistémico
(LES). El manejo clinico ha incre-
mentado la sobrevida de LES a 90
y 95% en la mayoria de los centros
hospitalarios. Sin embargo, las causas
de muerte mas frecuentes, siguen sien-
do la infeccion y la actividad lupica,
frecuentemente manifestada como
nefropatia. Material y métodos: se
revisaron los protocolos de autopsia
desde 1971 a 2008 que tuvieran el
diagnoéstico de LES. Se encontraron
44 casos de los cuales se revisaron la
informacion clinica y los hallazgos
anatomopatoldgicos. Resultados:
de los 44 casos, 32 eran mujeres y
12 hombres; edad media al momen-
to de la defuncion: 13 afios (3 a 22
afios); 39 pacientes habian recibido
tratamiento inmunosupresor entre 1
a 120 meses; 5 estaban en estudio
de su padecimiento y sin tratamiento
previo. Se encontraron 37 casos con
nefropatia lupica (NL) clase IV, 3
con clase V, 2 con clase VI inactiva
con trasplante renal, 1 con clase Il y
1 con clase IV y V; 18 casos con NL
clase IV presentaron complicaciones
vasculares asociadas, como vasculitis
y/o vasculopatia grave coronaria, con
infartos miocardicos en 8 ¢ infartos
cerebrales en 10; de éstos pacientes, 4
tenian, ademas, el antecedente de sin-
drome antifosfolipidos secundario. En
24 casos se hallaron procesos infec-

ciosos: 10 con bronconeumonia, 6 con
septicemia y un caso con meningitis
fibrinopurulenta; 2 casos con tuber-
culosis (TB), uno de ellos sistémica
y otro caso con TB antigua cavitada
pulmonar residual tratada por 2 afios.
En 11 casos se reconocieron micosis:
4 con aspergillosis (3 de ellas graves,
una pulmonar y dos sistémicas, y otro
caso intracavitario pulmonar); 2 de
histoplasmosis sistémica; 2 de crip-
tococosis sistémica; 2 de candidiasis
(una peritoneal post-apendicectomia
y otra sistémica); y 2 de micosis pul-
monar (mucormicosis 1, blastomices
1). Los procesos virales fueron 7
casos, una neumonia por sarampion y
6 con citomegalovirus en pulmon. Se
presentaron 9 casos con pancreatitis
aguda necrotico-hemorragica, que
contribuy¢6 a la muerte. En 8 casos se
encontraron mas de 2 posibles causas
de muerte. Conclusiones: en contraste
con el curso relativamente menos
agresivo de los adultos con LES, en
nifios y adolescentes, se reconoce
un curso clinico con nefropatia mas
grave y complicaciones derivadas de
la actividad lapica y del tratamiento
inmunosupresor.

Querubinismo. Cuatro casos ilus-
trativos

Lépez Corella E, Téllez Rodriguez J
Departamento de Patologia y Servicio
de Cirugia Maxilofacial, Instituto Na-
cional de Pediatria, México

Objetivo: el querubinismo es una
tumefaccion bilateral y progresiva de
los huesos maxilares. Generalmente
se hereda como una enfermedad au-
tosomica dominante, con penetrancia
variable. Si bien de obscura patogenia,
el defecto primario parece estar en una
alteracion en el desarrollo del germen
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dentario del segundo y tercer molar,
en cada lado. Aparece a la edad de 2
a 3 afios, progresa durante la nifiez y
suele abatir su crecimiento, y a me-
nudo regresar espontineamente en
la adolescencia. Presentamos cuatro
casos de querubinismo examinados en
nuestro Instituto, a lo largo de cuatro
décadas, con el objeto de ilustrar los
aspectos histologicos y de imagen,
en esta entidad poco frecuente, re-
conocida por los cirujanos de cabeza
y cuello, pero menos presente en la
experiencia del patologo. Material:
del archivo de Patologia Quirurgica
del Instituto Nacional de Pediatria, se
extrajeron los casos con diagnostico
de querubinismo. Se reviso la infor-
macion clinica, asi como el material
histologico y radioldgico de estos
casos. Resultados: entre 1970y 2008
inclusive, se encontraron cuatro casos
de querubinismo. Todos fueron nifios
varones con crecimiento progresivo
y no doloroso de mandibula, con
afeccion variable en maxilares supe-
riores. En dos de ellos, el crecimiento
maxilofacial fue notado a los 7-8 afios
y antes de los dos afios en otro. Se
desconoce este dato, en un caso. En
el de inicio mas joven, la progresion
del proceso se ha extendido hacia la
cavidad oral. La anatomia patologica
en el conjunto de los casos resumio
la diversidad de componentes de esta
lesidn: proliferacion fibroblastica con
células gigantes dispersas, focos de
hemorragia y hemosiderosis, aislado
tejido odontogénico inmaduro y la
caracteristica, aunque inconstante,
condensacion hialina perivascular.
También estuvo representada la hiper-
plasia reactiva de ganglios linfaticos
cervicales, frecuente en el querubinis-
mo, aunque de significado oscuro.

Conclusiones: el querubinismo no es

estrictamente una enfermedad quirtr-
gica. En los casos tipicos, la conducta
expectante es la mas prudente y se
acepta que la cirugia radical nunca
esta indicada. Sin embargo, estos
casos llegan a la biopsia y ocasional-
mente a cirugia de mayor envergadura.
Sobre todo en el primero de los casos,
el patélogo debe reconocer la entidad
y alertar al clinico sobre la naturaleza
peculiar de esta enfermedad.

Inmunoreactividad para CD56 y
tincion paranuclear de citoquerati-
nas (AE1/3, CAMS.2,y OSCAR) en
sarcoma indiferenciado (embriona-
rio) del higado

Pérez Gomez RM, Soria Céspedes D,
de Leon Bojorge B, Ortiz Hidalgo C
Centro Médico ABC e Instituto Na-
cional de Pediatria, México

Objetivo: describir la inmunoreac-
tividad para CD56 con patréon difuso
citoplasmico y membranoso, asi como
la tincidn paranuclear, semejante a un
punto con diversas citoqueratinas en el
sarcoma indiferenciado (embrionario)
del higado (SIEH). El patrén inmuno-
histoquimico (IHQ) en el SIEH no es
especifico ni diagnostico, mostrando
una diferenciacion divergente amplia,
ya que varios trabajos han demostrado
positividad para diversas queratinas,
vimentina, alfa-1 antitripsina, alfa-1
antiquimotripsina, y positividad va-
riable para desmina, actina-musculo
especifica, CD68 (KP-1) y lisozima.
Material y métodos: se procedid
a trabajar sobre material de 8 casos
SIEH, sobre los que se realizaron tin-
ciones de H y E y analisis IHQ para
CKAE1/3, CAMS5.2, OSCAR, CD56,
CD10, bcl2, antigeno hepatocito-espe-
cifico, vimentina, actina, miogenina,
sinaptofisina, WT1 y cromogranina A.

Resultados: de los 8 casos estudiados,
3 fueron niflas y 5 nifios, con edad
media de 9,3 afos. La IHQ mostro
tincidn difusa intensa, citoplasmica
y de membrana, para CD56, en todos
los casos. Se encontré también tincidén
multifocal citoplasmica, con patrén de
punto paranuclear, para CKAE1/3 y
CAMS5.2 en 7/8 casos y OSCAR en 6/8
casos; CD10 y bcl2 expresaron positi-
vidad intensa en 6/8 casos, con patron
multifocal membranoso intenso y
granular citopldsmico, respectivamen-
te. WT1 mostro tincion citoplasmica,
en todos los casos, con patrén de punto
paranuclear en 4. También se encontro
positividad focal para desmina con
patron de punto paranuclear en 7/8
casos. Vimentina fue positiva en todos
los casos, mientras que el resto de los
inmunorreactantes fueron negativos,
incluyendo el antigeno hepatocito-
especifico. Conclusiones: la tincion
de punto paranuclear citopldsmico
para las diferentes queratinas y la
positividad CD56 citoplasmica y de
membrana, aparentemente, no se han
descrito previamente en SIEH. Ambas
tinciones estuvieron presentes, tanto
en el componente pleomorfico de cé-
lulas fusiformes, como en las células
gigantes neoplasicas.

Hallazgos placentarios en casos de
paralisis cerebral

Gutiérrez C, Beltramo P, y Scavonne C
Hospital Pereira Rossell, Montevideo,
Uruguay

Introduccion: hay evidencias de que
un elevado numero de casos de para-
lisis cerebral (PC) se originan antes
de nacer. Existe interés en determinar
las causas que provocan esta grave
complicacion. Se han descripto varias
lesiones placentarias en estos pacien-
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tes. Objetivos: determinar cudl es la
realidad nacional en un grupo de pa-
cientes con PC nacidos en una misma
institucion. Material y métodos: se
estudiaron 39 placentas de pacientes
con PC que nacieron en el Hospital
Pereira Rossell. Se compararon los
hallazgos con un grupo control de
75 placentas correspondientes a em-
barazos de similar edad gestacional
que no desarrollaron PC. Se evalud
la duracion de la gestacion, peso al
nacer, peso placentario y alteraciones
macroscopicas e histoldgicas de la
placenta. Se investigd especialmente
la presencia de hematoma retropla-
centario (HRP), corioamnionitis
(CA), evidencias de bajo flujo san-
guineo utero-placentario (BFSUP),
meconio, respuesta eritroblastica fetal
(GRN) y vellosidades avasculares en
vasculopatia trombdtica fetal (VTF).
Se aplicaron pruebas de significacion
estadisticas basadas en el calculo
del valor p por el Test # de Student.
Resultados: en 3/39 pacientes el
peso al nacer fue £ 1000g. En 26/39
casos de PC fueron partos prematu-
ros. El peso placentario fue anormal
en 58,3% de los casos de PC (16.6%
chicas y 41.7% grandes); en los casos
controles fue anormal en 22.7% (9.4%
chicas y 13.3% grandes). Se constatd
CA en 53.8% de los casos PC. Entre
los prematuros con PC 19/26 tuvo CA
(73%) y respuesta fetal histologica en
35%. Entre los controles, 22% tuvo
CA; en prematuros controles en 30%
y respuesta fetal en 15%. Se constatd
asociacion de CA, HRP y prematurez
en 6 casos. Se observdo BFSUP en
15,4% de las PC y en 10% de los
controles. Se observd meconio en 14
casos PC (35%); fue evolucionado en
9. Entre los controles, el meconio se
vio en 8 casos (10%) y fue evolucio-

nado en 2. Se vio VTF en 5 casos PC
de término (38,4%) y en 1 caso control
(3.5%). Se vio GRN en 4 casos de PC
(10.2%) y en 1 caso control (1.3%).
Desde el punto de vista estadistico
fue relevante el hallazgo de: a. Pla-
centas grandes en nifios prematuros.
b. Meconio evolucionado. ¢. CA con
respuesta fetal histoldgica en nifios
prematuros. d. HRP parciales en
nifios prematuros con CA, con o sin
respuesta fetal histoldgica. e. VTF en
gestaciones de término. Conclusio-
nes: el estudio de la placenta aporta
elementos valiosos en los pacientes
con PC. Sus resultados deberian ser
integrados a las historias clinicas
pediatricas y ser considerados cuando
se evalua a los pacientes con PC y
encefalopatia neonatal.

Carcinomas en nifios. estudio cola-
borativo de Mesoamérica

Hospital Nacional de Ninos Costa
Rica, Hospital Infantil de México, Ins-
tituto Nacional de Pediatria México,
Hospital de Pediatria IMSS Meéxico,
Unidad de Oncologica Pedidtrica
Guatemala, Hospital Infantil de Ni-
caragua Pais: multicéntrico
Compiladora: Cecilia Ridaura

Introduccion: los carcinomas en
nifios son en general neoplasias muy
raras. Su frecuencia real puede estar
subestimada, ya que en las grandes
series de tumores malignos en los
nifios, los carcinomas sueclen estar
ubicados en diferentes categorias o
se incluyen junto a otras neoplasias
poco frecuentes. Se sabe que existen
diferencias geograficas en la prevalen-
cia de este tipo de neoplasias que son
explicadas por diferencias genéticas y
ambientales. Sin embargo, en muchas
poblaciones, debido al numero redu-

cido de casos, los factores de riesgo
no estan bien determinados. Por ello,
se requieren estudios multicéntricos
para colectar una serie grande de
casos y asi, conocer su epidemiolo-
gia. Justificacién: Mesoamérica esta
integrada por paises chicos, con poca
poblacidn, por lo que los datos de la
prevalencia de diferentes neoplasias
son escasos. La mayoria de los paises
mesoamericanos comparten muchas
caracteristicas raciales, demografi-
cas, sociales y climatoldgicas por lo
que podria considerarse como una
regidn bastante homogénea, en lo que
respecta a sus poblaciones y prevalen-
cia de enfermedades. Al conocer la
frecuencia acumulada de tipos de car-
cinomas en cada uno de estos paises,
se podrian definir sus caracteristicas
comunes o las diferencias, en caso de
que existieran y asi poder compararlas
con series internacionales. Objetivo:
determinar la ocurrencia, frecuencia 'y
tipos de carcinomas en el material de
los patdlogos pediatricos de la region
mesoamericana. Material y métodos:
se incluyeron todos los casos de carci-
nomas en menores de 18 afios de edad.
Se excluyeron los tumores germina-
les (v.gr. carcinoma embrionario),
los carcinomas neuroendocrinos y
los melanomas. Se clasificaron por
topografia y se determind su frecuen-
cia relativa, en relacion al total y al
numero de estudios quirdrgicos por
centro participante. Resultados: se
recolectd un total de 414 carcinomas
procedentes de Costa Rica, Guatema-
la, Nicaragua y México (3 hospitales).
Los mas frecuentes fueron de tiroides
(33%), higado (15.7%), nasofaringe
(14%), suprarrenal (8,9%), colon (6%)
y glandula salival (5.3%). Algunas
diferencias en las frecuencias rela-
tivas: se observé un predominio de
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carcinoma nasofaringeo en Costa Rica
(40%), una elevada proporcion de he-
patocarcinoma en Nicaragua (31.85)
y carcinomas de piel en Guatemala
(23%). Las diferencias regionales pue-
den explicarse por el nimero de casos
totales, el periodo de estudio y el tipo
de poblacién atendida. Sin embargo,
este primer acercamiento al estudio
de la frecuencia de carcinomas en los
nifios, puede revelar algunos factores
ambientales que es preciso confirmar
con estudios ulteriores.

Teratoma de localizacion orbitaria:
reporte de un caso

Osorio Anaya RK, Villanueva HA,
Fernandez Obregon H, Zuiiiga Ro-
mero ME

Hospital Nacional Luis N Saenz-Poli-
cia Nacional del Peru, Lima, Pera

Introduccion: la localizacion orbitaria
de los teratomas es extremadamente
rara, por lo que se considera de interés
la comunicacion de casos esporadicos.
Caso clinico: neonato producto de una
gestacion a término, con un embarazo
mal controlado pero bien tolerado. Al
examen, presenté una tumoracidon en
orbita izquierda, evidente como una
masa prominente y groseramente de-
formante, que tiene rapido crecimiento
en los primeros dias de vida. Se realiza-
ron examenes clinicos y radiologicos y
se decidid cirugia radical, a los 5 dias
de vida, con planteo de tumor limitado
ala orbita, sin componente intracranea-
no. Se realizo reseccion del contenido
orbitario que incluyo globo ocular y
la tumoracion, que en conjunto miden
6.9 x 6.5 cm. En una de las caras de la
tumoracion resecada se individualizd
la esclerdtica y el iris de color pardo.
La superficie de corte presentd areas
solidas y areas quisticas. El estudio

histolégico mostrd una neoformacion
constituida por derivados de las tres
lineas germinales, con diferenciacion
organoide. No se constataron elemen-
tos de otro tipo de tumor germinal, ni
evidencias de inmadurez. Diagnoéstico:
teratoma maduro. Conclusiones: el
teratoma es el tumor germinal mas
frecuente. En localizacion orbitaria
es extremadamente raro. No es posi-
ble determinar la incidencia de estos
tumores en la dOrbita, ya que las pu-
blicaciones son de casos esporadicos.
Desde el punto de vista clinico, el
teratoma orbitario plantea diagnosticos
diferenciales con otras lesiones que
pueden dar aspecto de tumoracion. A
modo de ejemplo: los meningoceles y
encefaloceles orbitarios, el glaucoma
congénito y hematomas retrobulba-
res, asi como otros tumores orbitarios
(rabdomiosarcoma, neuroblastoma,
neurofibroma, hemangioma, etc). Los
teratomas orbitarios no deben ser con-
fundidos con los mas frecuentes quistes
dermoides de la o6rbita. Se considera
que el tratamiento de eleccion es el
quirdrgico.

Malformacién adenomatoide quisti-
ca tipo 0. A proposito de un caso
Rodriguez A, Gutiérrez C,' Moraes
MI

I Médica anatomopatdloga.

' Profesora agregada de Anatomia
Patologica (UDELAR). Médica Jefe
del Laboratorio de Patologia Pedia-
trica del Centro Hospitalario Pereira
Rossell.

! Profesor Adjunto de Neonatologia
(UDELAR).

Hospital Pereira Rossell, Montevideo,
Uruguay

Introduccion: el objetivo de ésta
presentacion es comunicar una pato-

logia excepcional, incompatible con
la vida, que se presenta en un recién
nacido. Caso clinico: recién nacido de
sexo masculino, producto de segunda
gesta, bien controlada y tolerada;
cesarea coordinada por prolongacién
del embarazo. Al nacimiento, presenta
hipotonia generalizada y cianosis.
APGAR 1/3. No se reconocen mal-
formaciones externas. Se reanima
y traslada a CTI donde se constata
cianosis generalizada, sin entrada de
aire bilateral. La frecuencia cardiaca
es de 20 por minuto. Se intuba y se
realiza reanimacidén farmacologica.
Se aumentan los parametros ventila-
torios, a pesar de lo cual permanece
con frecuencia cardiaca menor de
100 por minuto y la saturacidn es de
20%. Fallece a las 3 horas de vida. El
diagnostico clinico es de probable pa-
tologia cardio-respiratoria congénita.
Estudio necropsico: recién nacido
de 3060 g, sin anomalias externas del
desarrollo. Se constata una hipoplasia
pulmonar con un indice peso pulmonar
total/peso corporal total de 0.011. Los
pulmones estan aumentados de consis-
tencia y tienen aspecto granular. En la
histologia se observan estructuras de
tipo bronquial con glandulas, musculo
y gruesas placas de cartilago, asi como
abundante componente mesenquimal.
Se reconocen escasos elementos
del acino pulmonar en los sectores
periféricos. No se constataron otras
alteraciones en la autopsia. Diag-
nostico: malformacién adenomatoide
quistica (MAQ) tipo 0. Discusién: la
malformacion adenomatoide quistica
es la malformacion pulmonar mas
frecuente en series quirurgicas. Ini-
cialmente se describieron tres tipos
(1, 2 y 3). Luego se agregaron dos
tipos mas (0 y 4). La MAQ tipo 0 es
una entidad también conocida como
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displasia o agenesia acinar. Se trata
de una alteracion muy rara, que se
considera incompatible con la vida.
Se han descrito algunos casos aso-
ciados a patologia cardiovascular y a
hipoplasia dérmica.

Reporte de casos: glioblastoma
multiforme en nifios

Rodriguez A, Tlapanco H

Hospital de Pediatria, CMN SXXI,
IMSS, México

Introduccion: el glioblastoma multi-
forme (GM) es una neoplasia maligna
de origen astrocitico, grado IV de
acuerdo a la clasificacion de la OMS.
Se presenta tipicamente en adultos;
en jovenes se refiere una frecuencia
de 1 por millén y en nifios es aiun
mas raro. Puede originarse de un

(1) Expresion de virus de Epstein
Barr (EBV) como factor prondstico
en linfomas no Hodgkin B (LNH-B)
pediatricos y su correlacién con
marcadores de apoptosis y prolife-
racion celular

Chabay P, De Matteo E, Cambra P,
Lara J, Lorenzetti M, Acosta Haab G,
Preciado MV

Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez,
Buenos Aires, Argentina

(2) Sindrome nefroético congénito.
Presentacion de 5 casos

De Matteo E, Granda C, Oviedo G,
Vallejos G, Lago N

Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez,
Buenos Aires, Argentina

(3) Enfermedad hepatica autoin-
mune en pediatria: correlacion
clinico-histologica

astrocitoma de alto grado o de novo,
sin evidencia de lesion precursora.
Material: se revisaron los archivos
entre 1996 a junio del 2009 de todos
los tumores cerebrales y de estos se
seleccionaron aquellos que tuvieron
el diagnostico de GM. Se obtuvieron
datos de las hojas de registro como
edad, sexo y sitio de localizacion de
la lesion. Resultados: en el lapso de
8,5 afios se encontraron 450 casos de
neoplasias del SBC, 14 de los cuales
correspondieron a GM. Fue mas
frecuente entre 10 a 15 afios y en el
sexo masculino, con una relacion de
1.7:1. La localizacion mas frecuen-
te fue supratentorial, en el 1débulo
temporal (9 pacientes), mientras que
el tronco encefélico estuvo compro-
metido en 4 pacientes y un caso fue
intraventricular. Los cortes tefiidos
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De Matteo E, Cdceres J, Galoppo M,
Lezama C, Pedreira A, Giacove G,
Eiselle G, Galoppo C

Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez,
Buenos Aires, Argentina

(4) Tumor neuroectodérmico pri-
mitivo primario renal pediatrico:
presentacion de cuatro casos
Garcia Tascon G, Galluzzo L, Lezcano
H, Zubizarreta P, Diez B, Arakaki N,
Seviever G, Lopez J, de Davila MTG
Hospital Nacional de Pediatria JP Ga-
rrahan. Instituto Fleni, Buenos Aires,
Argentina

(5) Meduloepitelioma periférico. Un
raro tumor pediatrico. Presentacion
de un caso

Garcia Tascon G, Galluzzo L, Balba-
rrey Z, Sandrone S, Rosé A, Lubieniecki
F, de Davila MTG

con HE mostraron en cada uno de
los casos una lesion con incremento
en la celularidad, pleomorfismo nu-
clear, necrosis con seudoempalizada
y proliferacion endotelial vascular.
Discusion: el GM es una neoplasia ce-
rebral rara en la edad pediatrica. Junto
con los gliomas en la protuberancia
son neoplasias de dificil tratamiento.
A pesar de un enorme esfuerzo, la
mayoria de los nifios tienen un mal
prondstico y fallecen a los pocos afios
del diagnéstico de su enfermedad. Sus
rasgos histoldgicos son caracteristicos
y solo rara vez, cuando hay dificultad
diagnostica con alguna metastasis,
la inmunohistoquimica puede ser
util. Asi, que los cortes tefiidos con
hematoxilina y eosina, en biopsias
quirargicas siguen siendo lo mas util
para su diagnostico histopatoldgico.

Servicio de Patologia, Hospital Nacio-
nal de Pediatria Dr. Prof. JP Garrahan,
Buenos Aires, Argentina

(6) Coriocarcinoma intraplacentario
del segundo trimestre: presentacion
de un caso

Mazzitelli N, Barrio MG, Acosta Haab
G, Lowenstein R

Laboratorio de Patologia y Clinica y
Maternidad Suizo Argentina, Buenos
Aires, Argentina

(7) Diagnéstico prenatal de car-
diopatias congénitas: experiencia
del trabajo multidisciplinario de la
Unidad Maternofetal Clinica Col-
sanitas, Bogota, Colombia
Quintero E, Buritica C, Beltran G,
Herrera M, Rebolledo M

Clinica Universitaria Colombia, Co-
lombia
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(8) Bandas feto-fetales: evidencias a
favor de un origen intrinseco de la
secuencia de bandas amnioticas
Mazzitelli N, Vauthay L, Rittler M
Unidad Patologia y Seccion Genética
Meédica, HMI R Sarda. Departamen-
to de Biologia Celular, Histologia,
Embriologia y Genética, 1* Unidad
Académica, Facultad de Medicina,
Buenos Aires, Argentina

(9) Hallazgos de autopsia en un
recién nacido con un diagnéstico
infrecuente: aneuploidia variegada
en mosaico

Mazzitelli N, Furforo L, Biscochea D,
Hernandorena C, Rittler M

Unidad Patologia y Seccion Genética
Médica, Hospital Materno Infantil
Ramon Sarda, Buenos Aires, Ar-
gentina

(10) Teratoma congénito de la cavi-
dad oral (epignatus). Presentacion
de un caso

Maglio S, Colli S, Doglio G, Cie-
chomski J, Enfedaqule C

Hospital de Nifios Dr. Ricardo Gutié-
rrez, Buenos Aires, Argentina

(11) Hemangioendotelioma kaposi-
forme (HK) congénito. A propésito
de un caso de autopsia

Cambra P. Colli S, De Matteo E, Ma-
glio S, Silva M

Hospital de Nifios Dr. Ricardo Gutie-
rrez, Buenos Aires, Argentina

(12) Hipoplasia suprarrenal con-
génita. Presentacion de un caso
asociado a muerte neonatal
Hernandorena C, Mazzitelli N
Unidad Patologia Hospital Materno
Infantil Ramoén Sarda, Buenos Aires,
Argentina

(13) Carcinoma neuroendécrino
bien diferenciado (carcinoide) he-
patico primario (CNHP)

Drut R, Pollono D, Altamirano E
Hospital de Nifios Superiora Sor
Maria Ludovica, La Plata, Argen-
tina

(14) Complexo de microgastria
reducio de membros: relato de
caso com acometimento grave de
membros inferiores e defeito de
fechamento de tubo neural

Novaes H, Dock DCA, Villar MAM,
Portela WS, Curvo CT, Gardel MA,
Llerena Jr JC, Avvad-Portari E
Departamentos de Anatomia Patolo-
gica e Genética, Instituto Fernandes
Figueira (IFF), FIOCRUZ, Brasil

(15) Histiocitoma fibroso an-
giomatoide sin el componente
angiomatoide: reporte de un caso
Rojas C, Neville H, Goldberg J, Ro-
driguez M

Jackson Memorial Hospital, Universi-
dad de Miami, Estados Unidos

(16) Estudio de la amplificacién del
gen del factor de crecimiento epi-
dérmico (EGFR), por hibridacion in
situ fluorescente (FISH), en gliomas
de alto grado de tronco y talamo en
pediatria

Sandrone S,* Lopez J,* Diaz D,*
Alderete D, ** Taratuto A, * de Davila
MTG,* Lubieniecki F'*

Servicio de Patologia* y Oncolo-
gia**. Hospital de Pediatria Prof. Dr.
JP Garrahan, CABA, Buenos Aires,
Argentina

(17) Compromiso intracerebral por
tumor miofibroblastico inflamatorio
en dos casos pediatricos

Lubieniecki F, Sandrone S, Lopez J,
Diaz D, Gonzalez Ramos J, Davila
MTG

Hospital de Pediatria Dr. Prof J. P.
Garrahan, Buenos Aires, Argentina

(18) Tumor papilar de la regién
pineal (TPRP). Hallazgos clinico-
patolégicos y evolucion de tres casos
pediatricos

Lubieniecki F, Sandrone S, Alderete
D, Taratuto AL

Hospital Nacional de Pediatria Dr.
Prof. J.P. Garrahan, Buenos Aires,
Argentina

(19) Ausencia de la expresion de
HER 2 neu por inmunohistoquimica
en osteosarcomas pediatricos
Lépez J, Lubieniecki F, Pozzo N, Rose
A, Cacciavillano W, Scopinaro M,
Davila MTG de

Hospital Nacional de Pediatria Prof.
Dr. Juan P Garrahan, Buenos Aires,
Argentina

(20) Tumores del estroma gas-
trointestinal (GIST) en pediatria
correlacién clinico-patolégica y
estudio molecular

Galluzzo L, Lopez J, Camarero S,
Labraga Maria, Lezcano H y de Da-
vila MTG

Hospital Nacional de Pediatria Prof.
Dr Juan P Garrahan, Buenos Aires,
Argentina

(21) Tumor miofibroblastico infla-
matorio de pulmon en pacientes
pediatricos: deteccion de rearreglos
del gen ALK y correlacion clinico-
patologica

Siminovich M, Loépez J, Diaz D,
Nastasi C, Horacio Lezcano, Laura
Galluzzo, MTG de Davila
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Hospital de Pediatria Prof. Dr Juan P.
Garahan, Argentina

(22) Evaluacion de factores pronds-
tico en tumor de Wilms

De Matteo E, Silva M, Lorenzetti M,
Acosta Haab G, Garcia Lombardi M,
Cores M, Lago N

Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez,
Gema Biotech S.A., Buenos Aires,
Argentina

(23) Presentacion de un caso de
enteropatia por inclusion de micro-
vellosidades

Olaya N, Montoya J, Wilches A,
Rolddan M

Universidad de Antioquia, Hospital
San Vicente de Paul, Colombia

(24) Receptores de estrogenos y
receptores de progesterona en el
estroma de la displasia renal quis-
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De Leon Bojorge B, Caro Sanchez C,
Lino Silva S, Farfan Morales E
Instituto Nacional de Pediatria, México

(25) Gastritis crénica con cuerpos
de Russell asociada a Helicobacter
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de Peutz Jeghers

Valdovinos Zaputovich B.M, Sassari
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(26) Encefalitis granulomatosa
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Prieto, San Luis Potosi, México

(27) Hamartoma nasal condrome-
senquimal: presentacion y reporte
de un caso

Jaramillo LE, M Quintero CE, Marru-
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Departamento de Patologia, Hospital
Universitario Pediatrico de la Miseri-
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(28) Tumor esclerosante bilateral
de ovario en una adolescente de 12
afios. Reporte de un caso

Jaramillo LE, Quintero CE, Murcia S
Hospital Universitario Pediatrico de
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Patologia, Bogota, Colombia
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Instituto Nacional de Pediatria, México
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de Leon Bojorge B, Ortiz Hidalgo C
Centro Médico ABC e Instituto Na-
cional de Pediatria, México

(34) Hallazgos placentarios en casos
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Gutiérrez C, Beltramo P. Scavonne C
Hospital Pereira Rossell Montevideo,
Uruguay

(35) Carcinomas en nifios. Estudio
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Hospital Nacional de Nifios, Costa
Rica, Hospital Infantil de México,
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