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RESUMEN

Introducción. Los tumores renales son raros en niños menores
de 6 meses, siendo el nefroma mesoblástico congénito el más frecuen-
te en este grupo de edad. Presentamos 4 casos tratados en nuestro hos-
pital en los últimos años. 

Material y métodos. Analizamos la edad, sexo, forma de presen-
tación así como el diagnóstico y tratamiento de los 4 casos, revisando
la literatura.

Resultados. La edad de presentación osciló entre 0-6 meses. En nues-
tra serie el sexo que predominó fue el femenino. La clínica ha sido de masa
abdominal en todos los casos, asociando hipertensión arterial en 2 de ellos.
La ecografía ha sido el método de sospecha diagnóstica, en 2 de ellos de
forma prenatal. El diagnóstico se completó con resonancia magnética. El
tratamiento fue quirúrgico realizándose cirugía abierta en 3 casos y ciru-
gía laparoscópica en el restante. La evolución ha sido favorable.

Conclusión. La baja frecuencia de este tumor limita la experiencia
en el diagnóstico y tratamiento.

El tratamiento estándar es la nefrectomía radical con márgenes
libres. La terapia coadyuvante en enfermedad recurrente puede ser con-
siderada aunque existen pocos estudios. La cirugía laparoscópica comien-
za a constituir una alternativa al tratamiento clásico de estos tumores,
ya que permite la extirpación con buenos márgenes de seguridad. 
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SURGICAL TREATMENT OF CONGENITAL MESOBLASTIC NEPHROMA

ABSTRACT

Background. Renal tumors are rare in infants less than 6 months
of age, being congenital mesoblastic nephroma the most frecuent in this
age group. We reported 4 cases treated in our hospital in the last years. 

Methods. We analyze age, sex, the clinical presentation as well as
diagnosis and treatment.

Results. Range of age at diagnosis was 0-6 months. In our study
the predominant sex was female. Clinical presentation was abdominal
mass in all of cases with hypertension (HTA) in two of them. Scan ultra-
sound has been the method of dignostic, that was completed with Mag-
netic Resonance Imaging (MRI). The tretament was open surgery in
three cases and laparoscopic on the last. All patients are alive with no
evidence of disease.

Conclusions. Low frecuency of this tumor limit the experience on
diagnostic and treatment. Standard treatment is nephroureterectomy rad-
ical with free margins. Adjuvant therapy should be considered in recur-
rent disease although exists few studies. Laparoscopic surgery should
be an alternative to clasical treatment since permits excision with good
security margins.

KEY WORDS: Congenital mesoblastic nephroma; Renal mass;, Renal
tumor.

INTRODUCCIÓN

El nefroma mesoblástico congénito es un tumor renal
benigno que fue descrito como una entidad única por Bolan-
de en 1967(1).

Supone el 5% de todos los tumores renales pediátricos,
siendo el tumor renal más frecuente en niños menores de 6
meses, seguido por el tumor de Wilms en el primer año de
vida. La edad promedio de diagnóstico es 2,2 meses, aun-
que se han descrito casos en adultos(6,13). 

Clínicamente se manifiesta como masa abdominal palpa-
ble. Otras formas de presentación son hematuria, vómitos,
hipercalcemia o hipertensión en aquellos casos que asocien
síndromes paraneoplásicos(2,3). También se han encontrado
asociaciones con prematuridad y polihidramnios(4).

Afecta más frecuentemente al riñón derecho y todos son
unilaterales. 

Aunque es una neoplasia benigna, ocasionalmente tiene
recidiva local o metástasis a distancia, sobre todo en los NMC
celulares o atípicos(5).

El diagnóstico de sospecha se realiza por pruebas de ima-
gen, siendo la ecografía la primera prueba diagnóstica. El tra-
tamiento de este tumor es quirúrgico.

MATERIAL Y MÉTODOS

Presentamos 4 casos tratados en nuestro hospital en los
últimos 5 años. Hemos analizado los siguientes parámetros:
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edad, sexo, forma de presentación, diagnóstico y tratamien-
to revisando la literatura.

RESULTADOS (Tabla I)

La edad osciló entre 0 y 6 meses. De los 4 pacientes tra-
tados 3 eran niñas (75%) y 1 niño.

Clínicamente, se manifestaron como masa abdominal
en todos ellos, asociando hipertensión arterial en 2 casos.

En 2 pacientes se detectó una masa abdominal en la eco-
grafía prenatal en asociación con polihidramnios materno
(Figs. 1 y 2). El diagnóstico se completó con resonancia mag-
nética. 

El riñón afectado fue el derecho en todos los pacientes.
El tratamiento fue quirúrgico en el 100%, realizándose

nefroureterectomía radical en 3 casos por cirugía abierta y en
el último por cirugía laparoscópica (Figs. 3 y 4).

La anatomía patológica describió 3 casos de NMC varian-
te celular y uno de variante clásica.

DISCUSIÓN

El nefroma mesoblástico congénito (NMC) es un tumor
raro de la infancia que supone el 5% de todos los tumores
renales pediátricos y el 50% de los tumores sólidos en el perío-
do neonatal. El diagnóstico diferencial de masa sólida inclu-
ye el NMC, tumor de Wilms y otras lesiones menos frecuen-
tes como el tumor rabdoide, sarcoma de células claras...

Generalmente, es más frecuente en el sexo masculino; sin
embargo, en nuestra serie el 75% eran niñas. Este dato pue-
de no ser muy significativo ya que la serie es pequeña.

Como en todas las series, el lado que más frecuentemen-
te se afectó fue el derecho.

Tipicamente, los pacientes con NMC tienen clínica de
masa abdominal antes de los 3 primeros meses de vida; de
cualquier forma, estas lesiones pueden diagnosticarse prena-
talmente con la ecografía. Hasta el 40% de los NMC dec-
tectados prenatalmente pueden presentar polihidramnios(7).
En nuestra serie, la mitad de los pacientes tuvieron dignósti-
co prenatal. 
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Tabla I. Resultados de los pacientes con NMC

Edad al diagnóstico Sexo Clínica Lado Diagnóstico Tratamiento Histología

Caso 1 Prenatal Mujer Masa abdominal RD Eco Cx abierta NMC
RM variante clásica

Caso 2 Prenatal Mujer Masa abdominal RD Eco Cx abierta NMC
Taquicardia RM variante celular
HTA
Hipoglucemia

Caso 3 3 meses Varón Masa abdominal RD Eco Cx abierta NMC
HTA TAC variante celular

Caso 4 5 meses Mujer Masa abdominal RD Eco Cx laparoscópica NMC 
RM variante celular

Figura 1. Signo eco-
gráfico del anillo o halo
hipoecogénico típico
del NMC. Ecografía
del caso 1. Figura 2. Ecografía del caso 3 (múltiples quistes intratumorales).
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La asociación entre NMC e hipertensión arterial es bien
conocida(3,8). Se debe a una compresión tumoral sobre el parén-
quima renal sano. Dos de nuestros pacientes tuvieron HTA
que se normalizó tras la cirugía.

Histológicamente, se dividen en dos grupos: variante
típica o clásica y variante celular o atípica. La variante clá-
sica supone 1/3 de todos los NMC y tanto macro como
microscópicamente tiene la apariencia de un leiomioma ute-
rino. Macroscópicamente, es una masa sólida de color blan-
co amarillento con tractos fibrosos y que puede presentar
áreas quísticas. (Fig. 5) Microscópicamente es una prolife-
ración de células fusiformes alrededor de túbulos y glomé-
rulos (Fig. 6). En algunos casos podemos encontrar cartí-
lago y hematopoyesis extramedular. Su índice mitótico es
bajo. En contraste en la variante celular existe tanto un índi-
ce mitótico como de celularidad alto; hallazgos más típicos
de tumores malignos. Esto hace que esta variante tenga mayor
propensión a la recidiva local o a metastatizar(5,9). La anato-
mía patológica de nuestro estudio fue informada de varian-
te clásica en un caso y de variante celular en los otros 3

pacientes. Se ha encontrado en la variedad atípica la trans-
locación t(12;15) (p13;q25) que resulta en la fusión: ETV6-
NTRK3, la misma alteración que se detecta en fibrosarco-
mas infantiles, sugieriendo que pueden tratarse de una mis-
ma neoplasia. Esto nos hace pensar que tienen una misma
patogenia y que la variante celular del NMC podría respon-
der a la quimioterapia(9-11).

Algoritmos terapéuticos para lesiones del parénquima
renal, especialmente lesiones mixtas y quísticas, no están esta-
blecidos y el diagnóstico definitivo, con frecuencia, se hace
después de la cirugía y el examen histológico.

El tratamiento de este tumor es la cirugía radical
(nefroureterectomía) dejando márgenes libres(12). La ciru-
gía abierta ha sido el método tradicional. La laparoscopia
ofrece la ventaja de una mejor visión así como de una
menor estancia hospitalaria y morbilidad, permitiendo una
extirpación con buenos márgenes de seguridad. En casos
muy seleccionados, la laparoscopia debería ser la prime-
ra elección siempre que esta se haga en manos de ciruja-
nos expertos. 

Figura 5. Aspecto
macroscópico del
NMC.

Figura 3. Sección laparoscópica del ureter del caso 4. Figura 4. Introducción del tumor del caso 4 en una endobolsa.

Figura 6. Histología del NMC (células fusiformes rodeando los túmu-
los y glomérulos).
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En aquellos tumores inoperables o con recurrencia, la qui-
mioterapia pudiera tener algún beneficio, aunque existen pocos
estudios(9).

No hay criterios histológicos que se correlacionen con
el pronóstico y, al parecer, la edad (menor de 3 meses) y una
adecuada resección completa son los mejores indicadores pro-
nóstico.
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