30

E ’ '.) Check for updates

Revista Peruana de Urologia PERMANYER

CASO CLINICO

Nefroma mesoblastico congénito: reporte de dos casos

Congenital mesoblastic nephroma: report of two cases

Carlos M. Milla-Mendoza* y José Zorrilla-Osorio

Departamento de Urologia Pediatrica, Instituto Nacional de Salud del Nifio, Lima, Pert

Resumen

Introduccion: Los nefromas mesobldsticos congénitos (NMC) son tumores renales raros que afectan principalmente a
lactantes menores de 6 meses, en general con buen prondstico. Caso clinico: Presentamos dos casos de NMC con hema-
turia y masa abdominal como manifestaciones clinicas iniciales. El primero es un lactante de 2 meses que desarrolld hiper-
tension arterial durante la hospitalizacion, mientras que el segundo paciente, de 6 meses, presentd taquicardia
posoperatoria. Ambos fueron tratados con nefrectomia radical, encontrdndose margenes libres de neoplasia. El analisis
histopatoldgico revelé un NMC mixto en el rifion izquierdo del primer paciente y un NMC celular en el rifion derecho del
segundo. Ambos fueron dados de alta sin complicaciones y continian en seguimiento. Conclusiones: Los NMC son neo-
plasias de baja malignidad, con un excelente prondstico tras la nefrectomia, pero requieren un seguimiento estrecho para
controlar las posibles recurrencias y complicaciones cardiovasculares, en especial en las variantes celulares y mixtas.
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Abstract

Introduction: Congenital mesoblastic nephromas (CMN) are rare renal tumors that primarily affect infants under 6 months
of age, typically with a favorable prognosis. Clinical case: We present two clinical cases of CMN with hematuria and abdo-
minal mass as initial clinical manifestations. The first case involves a 2-month-old infant who developed arterial hypertension
during hospitalization, while the second patient, a 6-month-old, presented with postoperative tachycardia. Both underwent
radical nephrectomy, with tumor-free surgical margins. Histopathological analysis revealed a mixed-type CMN in the left
kidney of the first patient and a cellular-type CMN in the right kidney of the second infant. Both patients were discharged
without complications and remain under follow-up. Conclusions: CMN are low-grade malignant neoplasms with an excellent
prognosis following nephrectomy. However, close follow-up is essential to monitor for recurrence and cardiovascular compli-
cations, particularly in the cellular and mixed variants.
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Introduccion

El nefroma mesoblastico congénito (NMC) es un
tumor sdlido con bajo potencial de malignidad que
representa el 3-4% de los tumores renales pediatri-
cos'?. Su diagndstico ocurre principalmente en neo-
natos y lactantes menores de 6 meses, aunque es
raro, con una incidencia de 8 por millén de recién
nacidos®. Se distinguen tres subtipos histoldgicos:
clasico, celular y mixto; el clasico es de mejor
prondstico®.

La mayoria de los diagndsticos se realizan antes del
primer afio de vida, en general por una masa abdomi-
nal palpable. En algunos casos, los padres reportan
hematuria 0 se detecta la masa en ecografias prena-
tales, junto con posibles manifestaciones de metasta-
sis, como hidrocefalia. Estos tumores pueden asociarse
con sindromes paraneoplasicos, expresados clinica-
mente como hipertension arterial e hipercalcemia, y
generar inestabilidad cardiovascular®.

Presentamos dos casos de NMC tratados con nefrec-
tomia radical en el Instituto Nacional de Salud del Nifio
de Lima, Peru, con el objetivo de discutir la presenta-
cion clinica, el tratamiento quirurgico y el seguimiento
necesario para estos casos infrecuentes.

Casos clinicos
Paciente 1

Lactante de sexo femenino, menor de 2 meses,
procedente de Lima. Madre de 22 afos sin antece-
dentes relevantes ni complicaciones gestacionales.
Nacida de parto eutécico con Apgar 9/10, y peso y
talla adecuados. Acudié a emergencia del hospital
con 2 horas de enfermedad por vomito lacteo y ras-
gos de sangre en la parte anterior del pafal. En la
exploracion fisica se evidencié palidez y una masa
indurada, no dolorosa, en el flanco izquierdo que
cruzaba la linea media (Fig. 1A), y peloteo renal.
Laboratorio: leucocitos 11.630 cel/ul, linfocitos 66%,
hemoglobina 12,8 g/dl, urea 12 mg/dl y creatinina
0,36 mg/dl. Uroandlisis: leucocitos 5-10 por campo,
hematies 3-5 por campo, pH 5, eritrocitos 3+ y este-
rasa leucocitaria 2+. Urocultivo: negativo para
gérmenes.

El estudio ecografico abdominal evidencié una
extensa lesion sélida en el rifion izquierdo de 86 x 44
x 81 mm de diametro (163 ml), con multiples cambios
quisticos necrdticos en su interior. En la tomografia
computarizada abdominal (Fig. 1B) se visualizd una

Figura 1. A: tumoracion renal izquierda con evidencia de
necrosis focal correspondiente al primer caso
presentado. B: tumoracion renal derecha heterogénea
que sobrepasa la linea media en el segundo caso
presentado.

masa sdlida en el rifndn izquierdo, sin ruptura capsular.
Adicionalmente, en el estudio tomogréfico de térax se
hallaron lesiones sugestivas de proceso inflamatorio
parenquimal incipiente y bula subpleural en el seg-
mento superior del I6bulo derecho. Ganglio en la region
axilar derecha de 0,6 x 0,6 cm en sus diametros mayo-
res, de aspecto inespecifico. Durante su hospitaliza-
cion presentd episodios de deposiciones con moco y
hematuria que remitieron espontdneamente, ademas
de mediciones de presién arterial de 115/80 mmHg, por
encima del percentil 95, e hipertensién renal secunda-
ria, tratada con amlodipino.

Se practico nefrectomia radical izquierda con hallaz-
gos de tumor sélido de 15 x 10 cm aproximadamente,
con pediculo vascular con una vena, dos arterias y una
arteria polar, un uréter, adenopatias perihiliares y
paraadrticos de 1 cm. El resultado de la biopsia detalla
NMC de tipo mixto, con invasion del seno renal, sin
restos nefrogénicos, invasion linfovascular, vascular y
ureteral libre, estadio COG Il. Inmunohistoquimica:
CD34, ciclina D1, actina, CD99 y P53 negativos, y Ki
67 1% (Figs. 2 A-C).

La paciente permanecié hospitalizada 28 dias. El
diagnostico de egreso fue NMC izquierdo e hiperten-
sion arterial secundaria; tratamiento de cefalexina,
amlodipino y paracetamol condicional. Durante sus
evaluaciones posteriores por nefrologia mantiene una
funcion renal conservada y continda con tratamiento
antihipertensivo. Oncologia realizé control tomogréfico
de térax y abdomen, sin encontrar indicios de tumor.
La paciente, actualmente de 5 meses, se encuentra
con buena evolucién clinica.
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Figura 2. A: alta celularidad con células que presentan nlicleos vesiculosos y area de necrosis a la izquierda de la
imagen. B: tumor compuesto por numerosos fasciculos de células fusiformes. C: glomérulo atrapado en la lesion.
D: tejido tumoral con alta celularidad. E: células tumorales con citoplasma escaso, nicleos vesiculosos ovalados y
nucléolos poco visibles. F: interfase entre el tumor (parte inferior) y el rifion normal (parte superior).

Paciente 2

Lactante de sexo femenino, de 6 meses, procedente
de Lima. Madre de 29 afios sin antecedentes relevan-
tes. Nacié por cesarea a término (40 semanas). Acude
al hospital por presentar hematuria macroscépica de
10 dias de evolucién. La ecografia muestra un tumor
renal derecho de aspecto mixto, de 99 x 72 mm, en el
rindn derecho, con escaso realce al estudio Doppler.
Laboratorio: leucocitos 13.600 cel/ul, linfocitos 51%,
hemoglobina control postransfusién 15.8 g/dl, urea
13 mg/dl, creatinina 0,34 mg/dl; uroandlisis dentro de
parametros normales. En la tomografia computarizada
abdominal completa se visualiza una masa heterogé-
nea en el rifidn derecho, de bordes definidos y consis-
tencia mixta, captadora de contraste, de 70 x 61 x
101 mm, que condiciona desplazamiento del espacio
perirrenal posterior. Inicialmente se sospechd tumor de
Wilms.

La paciente fue sometida a nefrectomia radical dere-
cha, encontrdandose una tumoracion de 12 x 8 cm,
adherida a la cara inferior del higado. El resultado
histopatolégico concluydé NMC de tipo celular, confi-
nado al parénquima renal, sin invasién linfovascular y
con ganglios linfaticos libres de neoplasia (Figs. 2 D-F).

El tiempo de hospitalizacién fue de 43 dias, siendo su
evolucion favorable. En controles posteriores no pre-
sent6 complicaciones y tuvo buena respuesta al segui-
miento. Fue evaluada por cardiologia por antecedente
de taquicardia poscirugia, la cual cedi6 en los siguien-
tes controles.

Discusion

El NMC es el tumor renal mas comdn en neonatos
y lactantes, representando el 75% de los casos en los
primeros 3 meses de vida, a diferencia del tumor de
Wilms, que es mas frecuente entre 1 y 4 afos®.
Nuestros dos casos fueron lactantes menores de 6
meses que presentaron masa abdominal y hematuria
franca.

La histopatologia del NMC esta bien caracterizada.
El subtipo celular muestra mayor celularidad, alto
indice mitético y mayor invasién, con areas de fibrosis,
hemorragia y necrosis, mientras que el tipo clasico es
mas circunscrito, con células fibroblasticas, depdsitos
de colageno y baja actividad mitdtica’.

La mayoria de los casos de NMC se manejan solo
con cirugia, con una tasa de supervivencia promedio
del 98%', tal como sucedié en nuestros dos casos
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reportados. La nefrectomia radical es el procedimiento
de eleccion y requiere una diseccion cuidadosa para
evitar la ruptura tumoral, lo que podria complicar el
cuadro®. Por ello, algunos autores desaconsejan la
biopsia guiada por imagen?. Asimismo, se debe elimi-
nar la grasa perirrenal para evitar la presencia de neo-
plasia residual.

Se deben tener en cuenta los riesgos quirlirgicos
producto de la nefrectomia radical en pacientes de
temprana edad, ya que se han reportado complicacio-
nes quirdrgicas en el 23% de los casos de NMC?2.
Ademas, hasta el 60% de los pacientes con tumores
renales congénitos pueden desarrollar hipertension
secundaria a hiperreninemia®. En este estudio, una
paciente presentd hipertensién arterial y la otra tuvo
taquicardia posquirdrgica, ambas con evolucién favo-
rable. Si bien ambos casos tuvieron una buena evolu-
cién cardioldgica, es importante alertar al equipo a
cargo de la operacion sobre este tipo de consideracio-
nes y potenciales complicaciones cardiovasculares.

Aunque raros, se han publicado casos de recurrencia
y metastasis a distancia en subtipos histoldgicos celu-
lares de NMC, principalmente en aquellos con marge-
nes quirdrgicos positivos, rotura tumoral intraoperatoria
o diagnostico tardio'®. Solo si se presenta recurrencia
se sugiere optar por el uso de quimioterapia adyuvante.
Debido al riesgo, aunque minimo, de recurrencia, se
recomienda un seguimiento clinico y ecogréfico estre-
cho, preferentemente cada 3 meses en los primeros 12
meses después de la cirugia primaria, y cada 6 meses
hasta los 24 meses'.

Conclusiones

El diagndstico diferencial de tumores renales en
pediatria incluye NMC, tumor de Wilms, sarcoma de
células claras y tumor rabdoide, entre otros. La rareza
del NMC vy su similitud con otros tumores dificultan el
diagndstico, por lo que debe considerarse ante la pre-
sencia de una masa renal en neonatos. Es un tumor de
bajo grado de malignidad, con excelente prondstico tras
la nefrectomia radical. El enfoque quirdrgico debe mini-
mizar las recurrencias y garantizar un seguimiento estre-
cho, en especial en las variantes celulares y mixtas.
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