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Nefroma mesoblastico congénito

Congenital mesoblastic nephroma
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RESUMEN

Introduccion: El nefroma mesoblastico congénito
(NMC) (hamartoma leiomiomatoso o mesenquimal) es una
neoplasia renal congénita. Se diagnostica en los seis prime-
ros meses de vida. Su comportamiento clinico es benigno y
el tratamiento es quirurgico. Paciente y métodos: Describi-
mos el caso de un paciente de una semana de edad que pre-
senta una masa renal. En la ecografia es solida y sustituye al
rifion. E1 TAC muestra una lesién con margenes mal delimi-
tados y la estructura heterogénea. Macroscopicamente en la
pieza quirtrgica se identificaba una masa intrarrenal bien
delimitada, solida, homogénea, blanquecina y con aspecto
fasciculado. Microscopicamente se observa una neoforma-
ciébn compuesta por una poblacion mondtona de células
fusiformes dispuestas en haces entrelazados. La lesion care-
ce de capsula y en la interfase con el parénquima renal nor-
mal hay células tumorales que rodean a los tibulos y a los
glomérulos. Conclusiones: La edad en el momento del
diagnostico y la correcta extirpacion del rifidn son los dos
factores pronosticos mas relevantes.

Palabras clave: Nefroma mesoblastico, hamartoma
mesenquimal, hamartoma leiomiomatoso, rifion.

SUMMARY

Introduction: Congenital mesoblastic nephroma
(CMN) (leiomomatous or mesenchymal hamartoma) is a
benign congenital renal neoplasm. This tumor is usually
diagnosed along the first six months of life and surgery is
current treatment. Patient and methods: A one week of life
patient with a renal mass is reported. Ultrasonographically,
the mass appearance was solid and replaces the kidney.
Computerized tomography (CT) showed a lesion with irre-
gular margins and heterogeneous structure. Grossly, a well
delimited intrarenal mass, white, solid, homogeneus and
fasciculated was identified. Microscopically, the tumor was
composed by a monotonous population of fusiform cells
showing an interlacing fasciculated pattern. The mass lacks
capsule and the interphase with normal renal parenchyma
showed spindle cells surrounding renal tubuli and glomeru-
la. Conclusions: Best prognostic factors are the adequate
extirpation and age at the diagnosis.
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INTRODUCCION

El nefroma mesoblastico congénito (NMC), hamarto-
ma renal fetal, hamartoma leiomiomatoso o mesenqui-
mal es un tumor renal raro (1), aunque es el mas fre-
cuente en el recién nacido (2), seguido en frecuencia por
el tumor de Wilms en el primer afio de vida (3), se han
publicado casos en adultos (4, 5). La presentacion clini-
ca mas habitual es la de masa renal detectada en la explo-
racion, también estan descritas hematuria, vomitos,
hipertension pulmonar y fallo cardiaco (6, 7). Afecta mas
frecuente el rifion derecho y todos son unilaterales. El
20% presentan quistes o areas multiquisticas. Las calci-
ficaciones son raras. El diagnostico se realiza por prue-
bas de imagen en los seis primeros meses de vida (la eco-
grafia es caracteristicamente diferente al tumor de
Wilms). El tratamiento es la nefrectomia. Aunque se con-
sidera una lesion benigna, se han descrito recurrencias
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locales e incluso metéstasis a distancia (pulmén y cere-
bro) principalmente en aquellos casos que son conside-
rados como NMC atipicos o celulares (con necrosis,
hemorragia y/o hipercelulares) (6,8).

Se ha asociado a polihidramnios y a prematuridad
(3). También ha sido descrito en relacion con hemihi-
pertrofia y sindrome de Wiedeman Beckwith, sugirien-
do asi una posible relacion patogenética con el tumor de
Wilms (3).

En la actualidad se considera el tumor renal congéni-
to mas frecuente, de comportamiento benigno y pronds-
tico excelente (7,9).

MATERIAL Y METODOS

Se trata de un paciente de una semana de edad, nor-
mosoémico y con buen estado general. Presenta una masa
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Fig. 1: Nefroma mesoblastico. Pieza macroscopica. Masa renal bien
delimitada, de consistencia elastica y aspecto fasciculado.

renal que en la ecografia es sdlida, sustituye el rifion
derecho, mide 7 X 4,5 cm y no muestra calcificaciones.
En el TAC la lesion tiene margenes mal delimitados y la
estructura es heterogénea. No se evidencian adenopatias,
lesiones hepaticas ni nodulos pulmonares.

RESULTADOS

Macroscopicamente la pieza quirdrgica pesaba 98
gramos y media 6,5 X 5 X 5,3 cm de diametros mayores.

Fig. 2: Aspecto microscopico mostrando una proliferacion mondtona
de células fusiformes entrelazadas.
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Se identificaba una masa intrarrenal, bien delimitada que,
desde el hilio, protruia hacia la pelvis y distorsionaba el
sistema pielocalicial, rechazando el parénquima renal
residual normal. La tumoracion era sdlida, homogénea,
blanquecina, con aspecto fasciculado, sin quistes, hemo-
rragia ni necrosis. Media 5,7 X 4,5 x 4,3 cm (fig. 1). Tras
la decapsulacion afectaba a la grasa perirrenal.
Microscopicamente se observa una masa que infiltra
el parénquima renal y forma nodulos separados de la
masa principal. Estd compuesto por una poblacion
mondétona de células fusiformes dispuestas en haces
entrelazados, con patrén fasciculado y ocasionales remo-
linos (fig. 2). La interfase entre la masa y el parénquima
renal normal no estad delimitada por una cépsula, rodean-
do las células tumorales a tubulos y glomérulos. La den-
sidad celular es moderada, con excepcionales mitosis
(fig. 3). Hay minimos focos de hemorragia. No hay
necrosis. Se observan pequefios islotes de cartilago hia-
lino, hematopoyesis extramedular y células que podrian
corresponder a rabdomioblastos (fig. 4). No hay infiltra-
cion de la pelvis ni del uréter, aunque si infiltra local-
mente la grasa perirrenal sin rebasar la capsula renal.
En el seguimiento superior a un afio el nifio se
encuentra asintomatico y libre de enfermedad.

DISCUSION

El NMC produce una masa renal con un incremento
en su peso y tamafio, con una media de 130 g (40-700) y
de 6 a 8 cm (6,9). Esta circunscrito (bien delimitado) y
tiene una superficie de corte firme, amarillo-grisacea,
arremolinada, con aspecto de leiomioma uterino (2,6).
Afecta macroscopicamente al parénquima renal (2).

En el estudio histologico el NMC presenta un patrén
de crecimiento fasciculado con haces entrelazados de
células fusiformes. Los haces celulares pueden rodear a
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Fig. 3: Detalle celular con nucleos «blandos», 01t0plasma eosindfilo y

ocasionales figuras de mitosis.



Fig. 4: Interfase entre lesion y parénquima renal normal, mostrando
también un islote de cartilago hialino.

tubulos y glomérulos, en la periferia tumoral resultado
de atrapamiento ya que el tumor carece de capsula (6).
La densidad celular es moderada, sin embargo hay casos
denominados NMC atipicos o celulares que pueden tener
hipercelularidad, mucha actividad mitdtica y focos de
necrosis o hemorragia (6).

Este subtipo (NMC atipico o celular) se ha asociado
a recurrencia local (7%), invasion del retroperitoneo e
incluso metastasis a distancia (pulmén o cerebro) (6,8).

El tratamiento del CMN es quirurgico (nefrectomia)
y no estan indicadas ni radioterapia ni quimioterapia. Su
comportamiento bioldgico es benigno en la mayor parte
de los casos (2,3,6,7), aunque estan descritas en la litera-
tura la recurrencia local, la invasion del retroperitoneo, e
incluso las metastasis a distancia (pulmén o cerebro)
siempre asociadas a los NMC atipicos o celulares (8).

La mayor parte de las caracteristicas microscopicas
descritas con valor prondstico en otros tumores, en el
CMN carecen de significacion. La presencia de focos de
cartilago hialino, hematopoyesis extramedular o presen-
cia de rabdomioblastos, asi como las mitosis ocasionales
o la extension extrarrenal son datos relativamente fre-
cuentes (en el 20% de los casos) (6). Se cree que la edad
en el momento del diagndstico y la correcta extirpacion
del rifidn son los factores pronodstico mas relevantes, de
mayor importancia incluso que las caracteristicas morfo-
logicas (2,9).

Nefroma mesoblastico congénito

Las células que constituyen estos tumores son de
caracteristicas similares a fibroblastos, miofibroblastos o
células musculares lisas. Contienen filamentos de vimen-
tina, fibronectina y a veces de actina, y carecen de cito-
queratinas. Presenta caracteristicas de mesénquima secun-
dario, en contraste con el mesénquima mesoblastico o pri-
mario, ya que no tiene la capacidad de formar estructuras
epiteliales (6). Las anomalias genéticas en el cromosoma
11 que caracterizan al tumor de Wilms (mesoblastico pri-
mario) han sido también asociadas al NMC (1,6,10,11).
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