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Resumen

Recién nacido masculino de 37 semanas de gestacion, con diagnostico ecosonografico prenatal de hidronefrosis. A la
exploracion fisica se palpa masa abdominal en flanco derecho. El ultrasonido y la tomografia axial computarizada reportan
tumoracion dependiente de rifion derecho. Se realizd nefrectomia y estudio anatomopatoldgico de la muestra
diagnosticandose nefroma mesoblastico congénito. La evolucion fue favorable sin presentar evidencias de recidiva local ni
metastasis luego de 6 meses de seguimiento. Hacemos énfasis en la importancia del diagnostico prenatal asi como en el
examen fisico exhaustivo después del nacimiento, lo que en el presente caso nos permitié6 ofrecer un procedimiento
quirurgico que evito posibles complicaciones.

El nefroma mesoblastico congénito (NMC), también conocido como hamartoma leiomiomatoso o mesenquimal, es el
tumor renal mas frecuente del neonato. Corresponde al 2.8% de todos los tumores renales en pacientes pediatricos. La edad
media al momento del diagndstico es de dos meses. Su comportamiento clinico es benigno, pero tiene una tendencia a
infiltrar la capsula renal, generando un 20% de recidivas locales. El tratamiento es quirtrgico incluyendo la reseccién de un
claro margen de tejido perirrenal.

Palabras clave: hamartoma leiomiomatoso, hamartoma mesenquimal, hamartoma renal fetal, nefroma mesobldstico, neoplasia renal
congénita.

Mesoblastic nephroma: a case report in a newborn
Abstract

Male newborn, 37 weeks gestational age, in who prenatal diagnosis of hydronephrosis was established through sonogram.
Physical examination shows abdominal mass in right flank. Sonogram and CAT scan showed right kidney tumor. A
nephrectomy was performed and congenital mesoblasticnephroma diagnosed through anatomopathological study. The
patient showed good progress, and did not present evidence of local or metastatic recurrence after a 6 month follow — up. We
underline the importance of prenatal diagnosis and a through physical examination, which in this case allowed the patient the
possibility of a single surgical procedure with any added treatment. Congenital Mesoblastic Nephroma (CMN) is the most
common diagnosed tumor in newborns. It represents 28% of all renal tumors in children. The mean age of diagnosis is 2
months. CMN behaves as a benign tumor, but has a tendency to infiltrate renal capsule, which can lead to a 20% of cases of local
recurrence. Treatment is surgical, and includes a wide margin of pre renal resection.
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Presentaciondel caso

Recién nacido masculino producto de la tercera gestacion,
madre de 21 afios Gesta 2, Cesareal, que curso con control
prenatal durante el embarazo, a las 36 semanas de gestacion
(SDG) se reporta en estudio de ultrasonografia (USG)
diagnostico de hidronefrosis fetal. Se decide la interrupcién
del embarazo via abdominal sin complicaciones, obteniendo
producto unico vivo, valorado con Apgar de 8-9, Capurro 37
SDG, a la exploracion fisica se encuentra masa abdominal
palpable de aproximadamente 4 cm en hipocondrio derecho,
no mévil, bien delimitada, no desplazable.

Se inicia protocolo de estudio realizando USG a las 48
horas de vida, que reporta riiidon derecho con dimensiones 54
x 51 x 49 mm, con crecimiento difuso, involucrando la fascia
de Gerota con ecos mixtos, no se diferencia dela médula, en
borde postero-externo se observan varias imagenes anecoicas,
que a la aplicacion de color Doppler se observa ausencia de
flujo, asimismo a nivel parenquimatoso se observa aumento
de la vascularidad, impresion diagnostica de Nefroma
Mesoblastico vs. Displasia renal multiquistica. Los examenes
de laboratorio se encontraron dentro de parametros normales
alolargo de suevolucion.

Se le realiz6 una Tomografia Axial Computarizada (TAC)
donde se evidencia al rifién derecho con la presencia de una
masa con densidad de tejidos blandos que mide 52 x 40 mm en
sus ejes mayores, desplazando medialmente al sistema
pielocalicial, hay discreto realce del parénquima habitual del
rinén que demuestra pérdida de la relacion cortico medular.
Reportando impresion diagnodstica de: Masa renal derecha a
considerar la posibilidad de NMC vs. Tumor de Wilms
(Imagen 1).

Se decide intervencion quirurgica mediante lumbotomia
lateral derecha, se encuentra tumor dependiente de rifidén
derecho de 6 x 7 cm del cual solo se conserva el 20%, por lo
que se decide realizar nefroureterotomia como
procedimiento quirtrgico, sin incidentes ni accidentes
durante la cirugia. Posterior a 5 dias de manejo postquirurgico
se decide egreso hospitalario, asi como vigilancia
ambulatoria.

Se envia pieza macroscopica (Imagen 3a y b) a estudio
histopatoldgico donde se identifica: tejido renal del cual se
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Imagen 1. a: TAC simple de abdomen, en su corte axial donde se aprecia una
tumoracion renal. b: TAC con reconstruccion multiplanar lateral. Masa que
presenta reforzamiento discreto del parénquima habitual del rifon
demostrando perdida de la relacion cortico-medular. Se observa invasion del
hemiabdomen derecho desde la region dorsal a la ventral y de la region
subdiafragmatica hastala cresta iliaca.
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Imagen 2. Recién nacido en quirdfano para realizacion de lumbotomia.
Paciente en decubito lateral izquierdo

desarrolla tumor dependiente de células intersticiales;
constituido por células fusiformes con apariencia de
fibroblastos de nucleo alargado entre las cuales hay tubulos y
glomérulos aislados de aspecto normal. Diagnostico
definitivo de Nefroma mesobastico congénito (Imagen 3c).

Discusion

Los tumores abdominales en nifios son un grupo de
entidades que tienen diferente naturaleza. Seguin su origen,
pueden estar localizadas en cualquiera de las divisiones
anatémicas del abdomen."” El nefroma mesoblastico
congénito también conocido como hamartoma
leiomiomatoso, hamartoma renal, hamartoma renal
mesenquimal, hamartoma mesenquimal fetal o hamartoma
renal fetal, es una neoplasia clinica y patologicamente
separable del tumor de Wilms (TW). **

EI NMC fue establecido como un tumor renal en 1967 por
Bolande, previo a este reporte era considerado como una
variante del TW, ya que desde el punto de vista clinico resulta
indistinguible.” * Se estima que ocurre en 1 de cada 500,000
nacidos y corresponde al 2.8% de las neoplasias renales
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Imagen 3. a: Pieza macroscépica de tumoracion renal b: NMC
macroscopico. Tumor alargado que abarca el 20% de rifién derecho. Masa
solida de 6 x 7 cm dependiente de rifion derecho, bien definida, homogénea,
no encapsulada y de color marron. c: Tejido renal del cual se desarrolla tumor
dependiente de células intersticiales. Constituido por células fusiformes con
apariencia de fibroblastos de nucleo alargada entre las cuales hay tubulos y
glomérulos aislados de aspecto normal.
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pediatricas.® Cuando existe un tumor intrarrenal en el feto o
neonato, es altamente probable que se trate de un NMC, ya
que los TW son raros en esta etapa de la vida.

EI NMC es una neoplasia renal congénita detectada antes
de los 6 meses de edad, aunque se han descrito casos en
adultos."*”® Se presenta como una masa intraabdominal,
ocasionalmente relacionado con parto prematuro y
polihidramnios, aunque recientemente se publicé por Kim
C.H. et al, un caso con oligohidramnios.”*" El NMC atun
siendo una patologia rara constituye el tumor intrarrenal mas
comun que se observa en el neonato con una edad media de
presentaciéon de 2.2 meses, en el 25% de los casos el
diagnéstico se realiza en los primeros 3 dias posnatales.’’

La presentacion clinica mas habitual es una masa renal
detectada a la exploracion, también esta descrito hematuria,
vomitos, hipertensidén, fallo cardiaco y coagulacién
intravascular diseminada.”" Afecta mas frecuentemente el
rifidon derecho y todos son unilaterales, el 20% presentan
quistes o areas multiquisticas. El diagnostico de NMC puede
realizarse en el feto debido al uso rutinario del ultrasonido
obstétrico, aunque los reportes a nivel mundial son escasos. "

En edad postnatal, el diagndstico se realiza con pruebas de
imagen en los seis primeros meses de vida, donde la imagen
ecografica es diferente al tumor de Wilms.'*" El tratamiento
es quirtirgico mediante la nefrectomia.”® Howell e al. en una
revision de 51 casos del National Wilms Tumor Study,
observaron excelente sobrevida y una tasa libre de recaida del
98%; sefialan que la cirugia por si sola produce excelentes
resultados y que la recurrencia es rara atin después de ruptura
del tumor o en lesiones invasivas.” Aunque se considera una
lesion benigna, se han descrito recurrencias locales e incluso
metastasis a distancia (pulmon y cerebro) principalmente en
aquellos casos que son considerados como NMC atipicos o
celulares, por su friabilidad esta extremadamente propenso a
ruptura, en cuyo caso puede llevar a recurrencia con necrosis,
hemorragia y/o hipercelulares.” En la actualidad se
considera el tumor renal congénito mads frecuente, de
comportamiento benigno y pronodstico excelente debido a su
buena sobrevida postnefrectomia y en la mayoria de los casos
el tratamiento quirtirgico puede ser suficiente.

El NMC es un tumor de origen mesenquimatoso que
constituye el tumor renal mas comun en el neonato. La edad
media de presentacién es de 2.2 meses afectando al sexo
masculino 1.8:1 respecto al femenino. En el 94% de los casos
esta presente una masa abdominal palpable y con los avances
en el diagnostico prenatal es posible detectar la tumoracién
antes denacer. "

En un estudio de Fung T.Y. et al, se reportd6 mediante un
analisis retrospectivo de una serie de casos que el 70% de los
pacientes presento6 polihidramnios, explicado por la presencia
de poliuria del feto, sin embargo, la causa de la excesiva
produccidn de orina fetal es desconocida; recientemente se ha
asociado con hipercalcemia fetal que persiste en el neonato y
que desaparece al remover el nefroma. "

En la descripcién inicial de Bolande caracteriza al NMC
como un tumor benigno, pero no encapsulado y generalmente
de gran tamano por lo que es propenso a invadir localmente
los tejidos perirenales, facilitando las posibilidades de ruptura
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(en un 20%). Por esta razon, aun cuando existen
controversias, la mayoria de los autores recomiendan la
resolucion del parto via cesarea para evitar la manipulaciéon y
el trauma del parto vaginal, incluso existen reportes
novedosos de manejos intrauterinos.” De los estudios
radioldgicos mas contribuyentes se encuentran el ultrasonido,
que reporta una lesion sélida dentro del rifién y la urografia
excretora que revela una tumoracién renal con deformacion
notable del sistema colector. En la mayoria de los casos no es
necesario realizar otros estudios pero de ser accesible, la TAC
y la Resonancia Magnética daran mayor informacién sobre
la relacion del tumor con el hilio renal y otras estructuras de la
region.

Es importante realizar el diagndstico prenatal del NMC ya
que puede provocar diversas complicaciones, entre ellas la
hemorragia tumoral debida a la obstruccion del retorno
venoso renal por el crecimiento del tumor, que
posteriormente comprimird grandes vasos abdominales, 1o
que conlleva a falla cardiaca grave, pudiendo agregarse
coagulacién intravascular diseminada que pondra en riesgo la
vida del feto o neonato."*

Un estudio de Malone et al.” reporta la hipertension arterial
como otra de las complicaciones importantes que pueden
presentar los pacientes con NMC, relacionandola a un
incremento de la renina producida por el tumor, no obstante,
después de la extirpacion del tumor, los niveles de renina y
presion arterial vuelven a la normalidad. Nuestro paciente no
presentd ninguna de las complicaciones mencionadas.

El Grupo Nacional para Estudio del Tumor de Wilms
recomienda como Unico tratamiento la nefrectomia radical
completa con bordes amplios de tejido sano como unico
tratamiento, con resultados excelentes de una supervivencia
del 98%. Estudios actuales, De Paepe M.E. et al. y Boithias C.
et al. han reportado tratamiento quirdrgico intrauterino,
incluso en pacientes que utilizaron técnica de reproduccion
asistida.” * Por otro lado, la quimioterapia debe reservarse a
los lactantes que tienen recurrencias locales secundarias a
enfermedad residual o en los casos de NMC atipico en el cual
se ha encontrado un componente sarcomatoso y se le ha
llamado 'Tumor de Bolande Maligno.®* No obstante,
recomiendan la prudente excisién del tumor con margenes
adecuados para evitar la transeccidn de lenguas del tumor que
invaden los tejidos perirrenales y el uso adicional de
quimioterapia con Actinomicina D mas Vincristina por 6
meses, cuando el tumor recurre o es raramente celular en
infantes mayores de 3 meses.

Desde el punto de vista clinico y anatomopatoldgico, J.C. et
al, sefialan que no es posible distinguir este subtipo de NMC
del atipico, ya que es imposible predecir sobre bases clinicas,
cual tumor se comportara mas agresivamente y cual podria
recurrir o dar metastasis; concluyen que la determinacion del
contenido celular de DNA por citometria de flujo podria ser
de utilidad en la selecciébn de pacientes que necesitaran
tratamiento adicional.” En la tltima revisién del NMC
atipico se describi6 una recurrencia del 18% encontrando
como factores predictivos margenes quirtirgicos positivos y
ruptura tumoral en cuyo caso se recomienda el uso de
Vincristina, Doxorubicina y Ciclofosfamida los cuales
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deberan usarse con una reduccion del 50% de la dosis total
para disminuir la morbilidad del tratamiento.>’

Conclusion

Como conclusion, queremos recalcar la importancia del
diagnostico prenatal que en el presente caso nos permitio la
ventaja de ofrecerle a este paciente un procedimiento
quirargico que evito la necesidad de posteriores tratamientos.
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