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Nefroma mesoblástico congénito variante celular en recién nacido

Resumen:

Introducción: Los tumores renales pediátricos son entidades poco comunes en lactantes mayores y menores. 
El tumor Wilms es el más común y corresponde al 85% de neoplasias renales infantiles, seguida del nefroma 
mesoblástico en un 5%, el sarcoma de células claras en un 4%, el tumor rabdoide en un 2% y otros tumores 
aún más raros que comprenden otro 2%. Sin embargo, cada uno de estos tumores tienen una edad de pre- 
valencia que permite realizar un diagnóstico diferencial adecuado, como el tumor Wilms, el cual es más común 
entre los 2 a 4 años de edad.

El nefroma mesoblástico congénito se lo ha encasillado dentro de las neoplasias renales poco comunes en 
la edad pediátrica, pero es el más común de todos los tumores renales pediátricos antes del primer año de 
vida. La ecografía y la tomografía computarizada son los dos estudios de imagen más utilizados para la ca- 
racterización y seguimiento de este tumor, siendo un desafío diagnóstico por su similitud con otras neoplasias 
renales pediátricas.

Caso Clínico: Presentamos el caso de un paciente masculino de 2 meses de edad que acude al servicio de 
emergencia del Hospital Baca Ortiz por vómitos postprandiales y masa abdominal palpable. Se realizaron 
estudios de imagen (ecografía y tomografía computarizada) donde los resultados fueron sospechosos de ne-
froma mesoblástico congénito, los mismos que fueron corroborados posteriormente por histopatología tras la 
realización de nefrectomía radical derecha. La evolución fue favorable sin evidencia de recidivas locales a los 
3 meses postquirúrgico.

Abstract

Introduction: Pediatric kidney tumors are rare entities in older and younger infants. The Wilms tumor is the 
most common and accounts for 85% of childhood kidney tumors, followed by mesoblastic nephroma 5%, clear 
cell sarcoma 4%, rhabdoid tumor by 2% and other more rare tumors They comprise a further 2%. However, 
each of these tumors have an age of prevalence that allows to perform a correct differential diagnosis; such as 
Wilms tumor, which is more common among the 2 to 4 years of age.

The congenital mesoblastic nephroma has pigeonholed within rare renal neoplasms in the pediatric age group, 
but is the most common of all pediatric kidney tumors prior to the first year of life. Ultrasound and CT are two 
imaging studies used for the characterization and monitoring of this tumor, still a diagnostic challenge because 
of its similarity with other paediatric renal neoplasms.

Case report: We present the case of a 2 months old male patient who goes to the Hospital Baca Ortiz emer-
gency department because of postprandial vomiting and a palpable abdominal mass. Imaging studies (US 
and CT) were done with results suspicious of congenital mesoblastic nephroma, which were subsequently 
confirmed by histopathology after radical right nephrectomy. The evolution was favorable without evidence of 
local recurrence at 3 postoperative months.
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Introducción 

El Nefroma Mesoblástico Congénito (NMC) fue des- 
crito por primera vez por Bolande et al en 1967, donde 
se hizo una diferenciación con el tumor del Wilms1, 2.

Es el tumor renal de origen mesenquimal más fre-
cuente en el recién nacido, con una media de pre-
sentación a los 2 meses de vida, diagnosticándose 
el 90% de casos durante el primer año de vida3-5. Su 
incidencia es de 8/1000000 menores de 15 años.

Existe una predilección por el sexo masculino con 

una relación hombre: mujer 1.5:1 y la unilateralidad, 
siendo el riñón derecho el más afectado1-8.

El NMC también es diagnosticado en el último trimes- 
tre de embarazo en un 15%9,12-16.

Se asocia a polihidramnios en una 70% de casos 
y parto prematuro a las 34 semanas aproximada-
mente5,17.

El mecanismo por el cual aumenta la cantidad de 
líquido amniótico es posiblemente a la compresión 
intestinal de la masa y por poliuria secundaria al au-
mento de la perfusión renal.17-20
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En neonatos y lactantes menores los síntomas suelen 
ser inespecíficos como vómitos, hiporexia, astenia, 
somnolencia sin embargo, la palpación de una masa 
abdominal (en casi el 90% de casos) así como signos 
de hipertensión, hipercalcemia o hematuria orientan 
al clínico a realizar la búsqueda de un tumor localiza-
do en la fosa renal o adyacente a la misma16-23.

La mayor parte de los síntomas son resultado de la 
compresión del tumor sobre el tejido renal sano.

La hipercalcemia está en relación con secreción para- 
neoplásica de PTH y prostaglandinas E2 que pueden 
desencadenar nefrocalcinosis en el riñón contralate- 
ral16. 

Se ha reconocido tres variantes o subtipos histológi-
cos: clásico, celular y mixto. La variante clásica o 
leiomiomatosa, que corresponde a un 24% de casos, 
es muy parecido a la fibromatosis infantil y posee ex-
celente pronóstico posterior al tratamiento quirúrgi-
co.4,19 

La variante celular o atípica, corresponde al 66% de 
casos de NMC y se caracteriza por tener un aspecto 
parecido al fibrosarcoma infantil con importante ac-
tividad mitótica.4,19

Además posee, al igual que el fibrosarcoma infantil, 
translocaciones complejas t(12; 15) (p13; q25) que 
producen un gen quimérico de fusión ETV6-NTRK3, 
que está ausente en CMN clásico y otros tumores re-
nales6, 7.

La importancia de esta alteración genética, es que 
esta proteína quimérica contribuye a la transfor-
mación de células normales a células cancerosas 
mediante la activación anormal de las vías de seña- 
lización del receptor tirosina quinasa.4,6,7,14

Además esta variante puede tener una conducta ma-
ligna a pesar del tratamiento quirúrgico, observán-
dose metástasis hepáticas, pulmonares o recurren-
cias locales, requiriendo quimioterapia adyuvante.

El pronóstico es bueno en estos pacientes con tasas 
de supervivencia libre de eventos a los cinco años 
del 94%, y con una tasa de supervivencia global del 

96% cuando se diagnostica en los primeros 7 meses 
de vida.1,3

El NMC se ha convertido en un reto para el radiólogo, 
debido a las características que comparte con otros 
tumores renales como el Tumor Wilms, sin embargo 
existen signos ecográficos y tomográficos que nos 
ayudan a identificar al NMC.

Cabe resaltar que dependiendo de la variante his-
tológica las características por imagen serán va-       
riables.

La nefrectomía total con resección ureteral es el tra- 
tamiento de elección.

Caso clinico:

Lactante menor de 2 meses y 9 días de edad, sexo 
masculino, mestizo, residente en Tumbaco (provincia 
Pichincha, cantón Quito), resultado de la tercera ges-
ta, no presenta antecedentes prenatales de impor-
tancia. Nacido a término, por cesárea electiva con un 
peso de 3770gr., y en buenas condiciones generales. 

Al noveno día de nacimiento presenta vómitos post-
prandiales de moderada cantidad, que fueron trata-
dos con simeticona por vía oral mejorando el cuadro. 

Dos días antes del ingreso a nuestra casa de salud, 
el paciente vuelve a presentar vómitos postprandiales 
en moderada a gran cantidad asociado a distensión 
abdominal.

Es valorado por médico particular quien palpa masa 
en flanco derecho y es remitido a esta casa de salud.

Dentro del examen físico realizado en el servicio de 
emergencia resalta la presencia de febrícula,  peso de 
3200gr., y abdomen distendido con palpación de una 
masa suave hacia el flanco derecho.

En los exámenes de laboratorio destacan una leuco- 
citosis con neutrofilia, aumento de la urea y creati-
nina, hipercalcemia, y un elemental y microscópico 
de orina infeccioso, con urocultivo positivo para S. 
Aureus resistente a betalactamasas.
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Se solicitó estudios de imagen los cuales de- 
mostraron:

Ecografía de Abdomen Superior: No se observa 
riñón en fosa renal derecha, en su lugar gran masa 
quística, heterogénea, tabicada, con vascularización, 
mide 11.6 x 7.9 x 6.2 cm sin observar un adecuado 
plano de clivaje con el hígado. Riñón izquierdo mues-
tra hiperecogenicidad de las pirámides sugestivo de 
nefrocalcinosis.(FIG. 1)

Tomografía computada contrastada de abdomen 
y pelvis: Proceso ocupativo-expansivo que se origina 
en el riñón derecho, de densidad heterogénea, mide 
11.4 x 6.8 x 7.9 cm, con áreas hipodensas y calcifi-
caciones periféricas, provocando desplazamiento 
craneal del hígado e izquierdo de las estructuras de 
la línea media. Con el uso de contraste endovenoso 
muestra escaso realce (FIG. 2).

El paciente es ingresado con diagnóstico de masa 
renal derecha sugestiva de NMC e infección de vías 
urinarias.

Recibió tratamiento antibiótico para su infección y   
luego de su recuperación fue sometido a nefrectomía 
radical derecha donde los principales hallazgos intra-
operatorios fueron: Presencia de una masa depen- 
diente del riñón derecho con componente quístico 
que mide 12 x 10 cm aproximadamente asociado a 
múltiples adherencias firmes al hígado, pared abdo- 
minal y demás órganos abdominales. (FIG. 3)

El diagnóstico histopatológico corroboró la sospecha 
diagnóstica: NMC subtipo celular.

Se complementó con estudio de inmunohistoquímica 
que fue realizado en otra institución pública donde se 
reporta: EMA negativo, ACTINA negativo, VIMENTI-
NA positiva, WT1 positiva y CD34 positivo, corrobo-
rando el diagnóstico final.

El paciente tuvo una evolución postquirúrgica favo- 
rable, no se observó complicaciones ni infecciones 
nosocomiales, por lo que fue dado de alta con con-
troles.

Figura 1: Ecografía de abdomen: A - B) Masa heterogénea localizada en fosa renal derecha con vascularidad central y       
periférica al Doppler color. No se observa parénquima renal sano. C-D) Riñón izquierdo que muestra aumento de tamaño 
e hiperecogenicidad de las pirámides.
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Discusión:

El NMC fue descrito por Bolande et al como un tumor 
de buen pronóstico que difiere tanto en característi-
cas clínicas e histopatológicas del tumor Wilms.1,2

Es un tumor conocido por afectar a recién nacidos y 
lactantes menores de un año, aunque se ha reportado 
casos en pacientes adultos y adolescentes con muy 
baja frecuencia.1

Dentro de los estudios de imagen, la ecografía es el 
primer método de ayuda diagnóstica para establecer 
la localización y, si es posible, el origen del tumor, 
además de ser un estudio rápido, barato y de fácil 
acceso. En las dos principales variantes histológicas 
(clásica y celular) los hallazgos por imagen suelen ser 
diferentes.2

En el NMC clásico, los tumores son unilaterales, hipo 
o hiperecogénicos, de menor tamaño que la variante 
celular, predominantemente sólidos y homogéneos 

que rodean el seno renal. Poseen el “signo del ani- 
llo” que corresponde a un patrón de anillos hipo e 
hiperecogénicos alrededor del tumor con captación 
Doppler color 2, 4, 5, 7, 10, 13-15, 17, 20. (Figura 3).

Figura 2: TC contrastada de abdomen y pelvis. A-B) axial. C) coronal. D) sagital. Gran masa heterogénea con componen-
te quístico y escaso realce a la administración del medio de contraste intravenoso ocupando la fosa renal derecha. Se 
observa tejido renal normal en la periferia del tumor así como calcificaciones. 

Figura 3: NMC. Pieza macroscópica.
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Este signo puede no estar presente en todos los casos 
pero si lo está es patognomónico de NMC clásico. En 
el NMC celular, se observan masas grandes, unila- 
terales, heterogéneas, predominantemente quísticas, 
con áreas de necrosis y sangrado; incluso pueden 
provocar hemoperitoneo por rotura intrabdominal7, 

13-15.

La tomografía computarizada es el método de elec-
ción para complementar a la ecografía, permitiendo 
definir detalles pequeños de la lesión. Los hallazgos 
tomográficos en el NMC clásico son una masa de 
márgenes lisos, homo-heterogénea, con un patrón 
de realce menor al del parénquima renal adyacente al 
uso del medio de contraste.

En la variante celular son masas grandes, hipoden-
sas, heterogéneas, con gran componente quístico, 
hemorragia, y con patrón de realce escaso al medio 
de contraste 2,4,7,10,13,14. 

Las calcificaciones son raras y pueden existir áreas 
focales de realce intenso en relación con los espa-
cios vasculares aumentados o las nefronas atrapadas 
dentro del tumor14,20. En ambos casos se puede ob-
servar extensión hacia la vena cava y vasos renales 
sin infiltrarlos13.

En comparación con los estudios tomográficos, los 
hallazgos en resonancia magnética realizados en e- 
tapa fetal y postnatal han sido variables e inconsis-
tentes en la literatura publicada13. Sin embargo, se ha 
descrito al NMC como una masa iso o hipointensa 
en imágenes ponderadas en T1 y luego de la admi-      
nistración de contraste, mientras que en imágenes en 
T2 se la puede observar hipo o hiperintensa respecto 
al parénquima renal adyacente13, 20.

En nuestro caso, se observó en los estudios de ima- 
gen realizados una masa grande con importante 
componente quístico y escaso realce, como reportó 
la literatura. Además se observó calcificaciones que 
en otras publicaciones eran raras, talvés debido a su 
condición hipercalcémica.

El diagnóstico por imagen dado al paciente, fue acer-
tado y además se corroboró que pertenecía a la va- 
riante celular que es la más común según la literatura.

El tratamiento quirúrgico es la nefroureterectomía con 
márgenes amplios, debido a las características infil-
trativas del tumor. En la gran mayoría de NMC varian- 

te clásica, la simple resección quirúrgica es curativa, 
sin embargo en la variante celular es importante los 
márgenes de seguridad y evitar una rotura intrabdo- 
minal del componente quístico del tumor ya que se 
han reportado casos de recidivas o metástasis por 
este motivo.

Conclusiones

Es de suma importancia conocer los principales tu-
mores que afectan a los pacientes pediátricos y cate-
gorizarlos según la edad de presentación para poder 
realizar un adecuado diagnóstico.

Además es necesario que los radiólogos que realizan 
estudios ecográficos obstétricos se familiaricen con 
el NMC, ya que su diagnóstico en el tercer trimestre 
del embarazo puede agilitar la cirugía y rápida recu-
peración del paciente.

La descripción en ecografía y tomografía del NMC, 
en la mayor parte de casos, es concordante con la re-
portada en la bibliografía dependiendo de sus varian- 
tes histológicas, por lo que el diagnóstico por imagen 
se convierte en una herramienta útil y de vital impor-
tancia para el diagnóstico inicial y la programación 
quirúrgica.

No se ha encontrado una ventaja de la resonancia 
magnética sobre la ecografía o tomografía compu-
tarizada en poder realizar un mejor diagnóstico del 
NMC, sin embargo nos puede ayudar a categorizar el 
tumor en la etapa intrauterina o cuando se sospeche 
de recaídas asociado a metástasis, que aunque sea 
visible en pocos casos, es importante su conocimien-
to.
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