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Nefroma Mesoblastico Congénito.
Resultados a largo plazo

Dves. V. Guiérrez, . Preto, P Zubizarrta, Guillermo Gallo

Senvicios de Cirugia General, Oncologia y Anatomia Patologica. Hospital . Garrahan. Buenos Aires, Argentina,

£l Nefroma Mesoblstico Congénito (NMC) aunque de rara presentacion, es el tumor renal so-

Resumen .. s recuente en neonatos y iros menores de 3 meses.Se observa predominantemente en
recién nacidos de término. En la mayoria de los casos se diagnostica en los primeros meses de vi-

da,

cientes con NMC i o primaria. Se edad media

al momento de Ia cirugia, de 39 dias. Un paciente tenia dlagnom(o prenatal. e estadificaron Iuega de fa ciru-

gen de seguridad, no se requrrr6 tratamiento adicional. El rango de seguimiento fue de 13 arios 9 meses, a 3
aios 6 meses, no detectandose en este periodo recurrencia del tumor.

Palabras Clave: Tumor renal - Nefrectomia - Nefroma Mesobldstico

Congenital mesobiastc nephrom (CUN) although rae, s the most frequent ol idney
Summary 3 months of age. full
term babies, ither during the first months of age or during pmnal‘al life. We present the long
term follow up of patients with CMN in whom a primary nephrectomy was performed. Eight patients with a
mean age of 39 days were operated on. Only one had prenatal diagnosis. Post operatory staging revealed that
six patients were in Stage |, and two patients were in Stage Il After a complete surgical resection, no further
treatment was applied. In the long term follow up (range, 3 years to 13 years) no recurrence has been detect-
ed.

Index words: Renal Tumors - Mesoblastic Nephroma - Nephrectomy.

O nefroma mesoblstico congénito (NMC) ainda que raro, é o tumor renal sdlido mais fre-

ReSUMO _ente em neonatos e criangas menores que 3 meses. Encontra-se predominantemente em
recém-nascidos a termo.Na maioria dos casos ¢ diagnosticado nos primeiros meses de vida,
sua d fodo pré-natal. I
bmetidos a nefr ér

no momento da operagao, de 39 dias. Um paciente tinha diagndtico pré-natal. Seis pacientes eram do estadio
I e dois do estadio I, no momento da operagao. Apds uma completa exciso cirirgica, com adequada margem
de seguranga, nao necessitaram de tratamento adicional. O seguimento variou de 3 anos e 6 meses a 13 anos e
9 meses, ndo ocorrendo recidiva tumoral nesse periodo.

Palavras-chave: Tumor renal - Nefrectomia- Nefroma Mesoblastico.
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El Nefroma Mesoblastico
Congénito (NM) es un tu-
mor de rara presentacién; sin
embargo, es el tumor renal solido mas frecuente en
neonat

Introduccion

Todos fueron intervenidos al momento del diagndstico,
realizandose la nefrectomia primaria en los 8 casos.
La estadificacion postquirirgica mostrd 6 pacientes
en estadio |y dos en estadio .

dominantemente en recién nacidos de término, con

ecograficas del tumor fueron de

una masa sélida, ubicada en la fosa renal, compri-

yoria de los casos se descubre durante los primeros
meses de vida, pero es posible su deteccion durante
el periodo prenatal.

Dentro de las clasificaciones histologicas vigentes, el
NMC se ubica como un tumor de bajo riesgo. La ne-
frectomia primaria es el tratamiento de eleccion, in-
cluso el Gnico, en la gran mayoria de los casos.
Realizamos un estudio descriptivo retrospectivo del
seguimiento a largo plazo, de los pacientes interveni-
dos con NMC.

Materaly método. el perodocomprenddoen
tre octubre de 1988
de 1998, fueron interveni-
dos 8 pacientes con diagnéstico de Nefroma Mesoblasti-
<o Congeénito. Se analiz6 la edad, sexo, antecedentes,
presentacén dlinicay ratamiento de los pacientes.
Todos los nifos fueron evaluados mediante ecografia
abdominal, radiografia de térax y tomografia axial
computada (TAC) de abdomen. Fueron estadificados
segin el protocolo de la Sociedad Internacional de
Oncologia Pediatrica (SIOP 2001) y su seguimiento
luego de operados se realiz6 por consultorios externos
de dirugia, oncologia y nefrologia a todos los nifos,
mediante ultrasonografia y estudios de funcién renal.

ipsilateral, , homoge-
neay de moderada a alta ecogenicidad.

€l tratamiento post nefrectomia depende de la estir-
pe tumoral (Tabla 1) y de a estadificacion postquirdr-
gica (Tabla 2). Al confimar NMC, estadios 1y I, la con
ducta seguida fue continuar bajo observacion diinica
¥ control mediante métodos por imagenes. No hubo.
casos de NMC estadio Il 6 IV.

Luego de un rango de seguimiento de 13 anos y 9
meses a 3 afos y 6 meses, no se detectd recurrencia
tumoral.

Todos se encuentran actualmente bajo protocolo de se-
quimiento de pacientes monorrenos, controlados por el
senico de nefrologia con la funcion renal conservada.

E1 NMC es el tumor selido de
presentacion més frecuente
en los lactantes y posible de
diagnosticar en el periodo prenatal'>. Fue descripto
por primera vez en 1967, por Robert Bolande*, Den-
tr0 del amplio espectro de tumores renales, Bolande
describi6 una entidad totalmente distinguible en su
morfologia y en sus caracteristicas clinicas, del clsico
tumor de Wilms, EI NMIC se compone principalmente
de derivados mesenquimaticos, mientras que el ne-
frobasto,derva de estrucuras eptlles

Discusion

Resultados perter

al sexo femenino (62,5%). €I
rango de edad de los nifios
en los que se realizé diagnéstico postnatal, oscild en-
tre 5y 330 dias, (media de 39 dias).

En s6lo un paciente, el diagndstico fue sospechado
durante el periodo prenatal (a las 32 semanas de

descripion, el NMC se con-
sideraba una variante del tumor de Wilms, sin ser di-

® Tumores de bajo.

* Nefroma Mesoblastico Congénito

« Nefroblastoma quistico parcialmente diferenciado
& Tumores de riesgo intermedio

. ya que en el o smplsic
detecté renal, 5

niarts i & e ke e
3l ciars dia de Wi « Nefroblastoma con anaplasia difusa
La manifestacion clinica principal fue el hallazgo de o sarcoma dle célules claras de rifon

masa sbdominal pelpabl, signo observado en
100% de los nifos. Asimismo, he

« Tumor Rabdoide de rifn

Hlazgo de masa abdominal palpable. se acompand de
hipertension arterial

Tabla 1: Clasificacion de tumores renales post nefrec-
tomia primaria. De acuerdo a su gravedad. (Protocolo
$IOP 2001)
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ferenciado del mismo, o bien era histolégicamente
interpretado como fibrosarcoma congénito, hamar-
toma renal congénito, o hamartoma leiomiomatoide.
Durante su investigacion, este ti-

innecesarias consecuencias de los efectos adversos de
la radioterapia (escoliosis, nefritis, gastroenteritis, ane-
mia y riesgo aumentado de segundo tumor), o el in-

po histolégico de tumor renal en ocho casos, de los
cuales, siete, fueron diagnosticados durante el periodo
neonatal,y el caso restante a los tres meses de vida. En
os ocho casos mencionados, se efectio nefrectomia,
con excelentes resultados de sobrevida. La conclusién
del trabajo fue que la nefrectomia era el procedimiento
de eleccion ante un NMC, evitando de este modo las

Estadio |
1. Tumor limitado al rinén. La cépsula o pseudo
il puede sstar nfitrada pero o sobrepasa

o it T cotplfamante reecs
Margenes libres de tum

2.5 s i ot o et
 dentra Gl uréte, pero 1o nvede S pared.

3. No se produce ruptura tumoral intra operatoria,
i se efectdo biopsia previa

 Estadio Il

1. Tumorque e extiends s alls el ingn,pusde

seca

que puede invadir seno renal, nédulos

regionales, vena renal, uréter, etc, pero
¢

3. Tumor que invade vena cava pero es resecado en
otalidad.
S

:do en su totalidad, que se extiende
e

s en los margenes de

nER R

7. Tumor al cual se le practico previamente biopsia
quirirgica indsional

® Estadio IV

IR i i e s
oy

inglios que exceden la regién

e

® Estadio v
Este estadio fue incorporado para tumor de Wilms
bilateral. No existen descripciones de NMC en
‘ambos rifones

Tabla 2: Criterios de Estadificacion Postquirirgica
segdin SIOP 2001

En 1973, Beckwith evalda el NMC, al encontrar casos
de recurrencia tumoral luego de efectuada la nefrec-
tomia primaria. Describiendo un espectro histopato-
ogico diferente, al que denomina NMC tipo celular.
Existen dos variantes de Nefroma Mesoblastico Con-
geénito: NMC clasico y el NMC tipo celular. Se observa
‘macroscopicamente al NMC, como una masa ovoidey
uniforme de color amarillo grsiceo, pslida, homogé-
nea, de superfice trabeculada y firme, que remeda
las fibras uterinas en color y consistencia que alarga y
distorsiona al rinén. Ambos subtipos de NMC, son de.
bordes poco netos, y tienden a desarrollar un crec-
miento infilrativo dentro de los senos renales y hacia
Ia grasa perirrenal*,

€n la microscopia no se observaron lobulaciones, he-
morragia, ni necrosis, se compone predominante-
mente por fibras en un estroma mesenquimatico. Los

células tumorales son alargadas en forma de huso, el
niicleo tiene forma de cigarillo, el citoplasma es eo-
sincfilo y finamente fibrilar. I pleomorfismo nuclear
y la actividad mitstica no son predominantes en la va-
riedad clésica. En el NMC existen focos de tabulos in-
maduros quisticos y displasicos. EI tumor no posee
capsula como en el tumor de Wilms y sus rami
nes infiltran la superficie renal, principalmente a ni-
vel del

n ocasiones, existe evidencia de inva-
sion de la grasa perirrenal. La invasion ureteral o de
la vena renal, generalmente no es observada'”.

£l NMC tipo celular presenta un incremento en la ce-
lularidad, y nimero de mitosis, demostrando caracte-
icas similares al sarcoma, con densos paquetes de
células fusiformes dispuestas en laminas sobre un
fondo mixoide. Presenta, ademas, focos de hemorra-
gia, necrosis y areas quisticas”.

Esta distincion histopatologica, no tiene implicancia
en la terapéutica ni en el prondstico. En diferentes es-
tudios realizados, no se encontraron
disticamente significativas, entre un subtipo y otro,

rencias esta-

con respecto a la incidencia de recurrencia tumoral, la
cual s6lo se asocia a la positividad del margen incisio-
nal de la reseccion quirdrgica’. Siguiendo las reco-
mendaciones de los protocolos de la Sociedad Inter-
nacional de Oncologia Pediatrica (SIOP)**y los proto-
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colos del grupo del National Wilms Tumor Study
nwrsy:

te técnicas de ctogenética molecula, o que sugiere

mor renal, debe ser sometido a nefrectomia primari
La recurrencia local del NMC luego de nefrectomia
primaria con aparente reseccién completa es aproxi-
madamente del 4%. En la mayoria de l0s casos (95%),
las recurrencias fueron observadas en el primer aio
de realizada la nefrectomia primaria, y son pasibles
de ser tratadas satisfactoriamente, mediante nueva
exéresis quirirgica”

Un margen de seguridad positivo para tumor, en la
pieza quirirgica, es el nico factor estadisticamente
significativo predictor de recurrencia. Una completa
exéresis quirirgica con adecuado margen de seguri-
dad, no requiere tratamiento adicional en el NNC.

La presencia de margen positivo obliga a la temprana
reexploracion para la enfermedad residual y el uso de
quimioterapia para los restos microsc6picos o ruptura
tumoral®,

Eltratamiento de la recurrencia tumoral del NMIC requie-
e una agresiva reseccién quirtigica y quimioterapia,

En el caso de recurrencia de NMC tipo celular, se re-
comienda el uso de agentes usados

tumo-
res pediatricos. Se trata de una translocacion t (12,15)
(p13;q15) resultando una fusién entre el gen ETV6 de
la banda 13, del brazo corto del cromosoma 12, con
el gen NTRK3 de la banda 15, del brazo largo del cro-
mosoma 15"

Los resultados de nuestra serie, luego de un segui-
miento a largo plazo de los ocho pacientes operados.
sin recurrencia local ni afeccion a distancia, permiten
afirmar que el NMC estadio | Il con reseccion <o
pleta tumoral, con adecuado margen de seguridad,
no requiere tratamiento adicional.
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