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NEFROBLASTOMATOSIS BILATERAL.
PRESENTACION DE 1 CASO
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Dr. Luis Bastiagn Manso® v Dr. Alvaro Agliero Digz**

Bastidan Manso, L.; A. Agiiero Dfaz: Nefroblastomatosis bilateral. Presentacion de | caso.

Se presenta un caso de nefroblastomatosis difusa diagnosticada por estudio necropsico. Se revisa la
literatura sobre los aspectos anatomoclinicos principales de esta entidad cuya diferenciacion defini-
tiva con ¢l tumor de Wilms sélo puede realizarse por biopsia, la cual a su vez determina ¢l tratamiento
Sptimo de esta enfermedad renal.

INTRODUCCION

La nefroblastomatosis’ es una enfermedad del rifién cuya naturaleza exacta resuita

incierta, si bien algunos autores la consideran una neoplasia.* La lesion histoldgica prin-
cipal consiste en una proliferacion subcapsular difusa del epitelio metanéfrice primitive
parecido al componente epitelial del tumor de Wilms ¥ que :se traduce macroscopicamente
por agrandamiento de ambos riflones con exageracion de sus lobulaciones fetales y al
corte por una corteza reemplazada por una masa de tejido blanquecino firme, no encap-
sulada, de contorno lobulado; la cual comprime al resto del parénquima renal.”

PRESENTACION DEL CASO

Historia clfnica: 226900. Primigesta de 16 aflos que ingresa por dolores en bajo vientre v reflere
una edad gestacional de 33 semanas.

Al realizar el examen fisico se comprueba una altura uterina de 33 em, un cuello distensible a
2 em y una dindmica efectiva. Es enviada a preparto con ¢l diagnodstico de una amenaza de parto pre-
término; evolutivamente se realiza tacto vaginal y se encuentra gran separacion de las suturas craneales
lo cual se corrobora por estudio radiogrifico. A las 16 horas de su ingreso pare, s¢ aprecia un liguido
moderamente meconial en ese momento. El recién nacido pesé 3 550 g, depremido, Apgar 1/1 y al
examen fisico presentaba separacion de los huesos del crineo, ausencia de pliegues plantares y 2 tumo-
raciones en ambos flancos. Fallece a los 35 minutos, a pesar de las medidas de reanimacion.

El hibito externo no pudo analizarse durante la necropsia y por ¢l examen de las visceras el deta-
lle morfolégico mds relevante se encontraba en los rifiones, los cuales estaban aumentados de volumen,
con un aspecto cercbriforme de su superficie externa debido a la exageracion de las lobulaciones fetas
les (figura 1) y al corte presentaban un ensanchamiento evidente de la corteza, si bien no podia defi-
nirse la presencia de una masa tumoral (figura 2). Microscépicamente existia una proliferacion epite-
lial de células inmaduras nefroblisticas con formacién ocasional de glomérulos y tubulis (figura 3) la
cual se extendia desde la corteza y se entremezclaba con el parénquima renal normal sin que existieran
elementos mesenquimatosos como células musculares y cartilago.
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Figara 1. Rifones agrandados con
exageracion de sus lobulaciones fera
fes.

Figura 2. Af cowere aorhos presentan fo
cOrleza ensancitada.

Figura 3. Glomeralos v twbulis forma
dos par diferenciaeian de las odlielas
intadtras nefroblasticas,



COMENTARIO

La persistencia anormal de nddulos del blastema renal metanéfrico en la zona subcap-
sular del rifidn como hallazgo casi siempre microscdpico v bilateral en menores de 4 meses
de edad se denomina blastema nodular renal® v cuando estos nodules proliferan, conflu-
yen y reemplazan la corteza renal, constituyen la nefroblastomatosis difusa. % Esta asocia-
cién tan estrecha ha determinado la nomenclatura del complejo blastema nodular renal-
nefroblastomatosis, ?

En este recién nacido, fallecido por una asfixia grave se encuentra como hallazgo
necropsico, un agrandamiento bilateral de los rifiones con un aspecto extérno semejante
al descrito en la nefroblastomatosis, sin embargo, al corte de estos rifiones no se observod
ninguna masa tumoral blanquecina difusa en la corteza renal, pero se apreciaba ensancha-
da; posiblemente nuestro caso ejemplifica la progresion, demostrada por biopsia?"" de la
proliferacion del blastema nodular renal a una nefroblastomatosis difusa.

Se discute la relacion del complejo blastema nodular-nefroblastomatosis como lesion
precursora del tumor de Wilms,”" * resulta indiscutible la asociacion de estas 3 entida-
des®’? con trastornos teratoldgicos como ¢l sindrome de Beckwith v la trisomia 188710
entre otros!!* 12 lo cual sustenta la hipétesis de una patogenia comun de indole oncogé-
nica y teratogénica para estos procesos;'’ '° probablemente en este fallecido estuvieron
presentes anomalias congénitas externas las cuales no fueron detalladas en la historia
clinica ni pudieron ser descritas en el habito externo del estudio necropsico, por lo cual
ne puede afirmarse la asociacion de la enfermedad renal encontrada a un sindrome de los
registrados en la literatura® "' 1*1? EI diagnostico de esta entidad es por biopsia®’® o a
través del estudio necrépsico” si bien se describen alteraciones sutiles radiograficas!®
y por la arteriografias‘ 1% que ayudan a su diferenciacion con el tumor de Wilms.

El tratamiento para algunos autores” consiste exclusivamente en la quimioterapia y
otros anaden la radi:::vtt;-.r»:«ll.':ria.:E El seguimiento con biopsia es mandatorio para corroborar
su regresion después de la terapéutica empleada y para descartar su discutida transforma-
cidn en un tumor de Wilms, sobre todo en los pacientes a los cuales se administre radiote-

rapia.2

SUMMARY

Bastidn Manso, L.. A. Agiero Diaz: Bifateral nephroblastamatosis. Presemiation of a vase.

A case of diffuse nephroblastomatosis diagnosed by necropsic study is presented. The literature on
main anatomoclinical aspects of this entity is reviewed. The definitive differentiation of this disease
with Wilm's tumor only can be determined by biopsy, which in its turn determines optimal treatment
for this renal discase.

* #
RESUME
Bastiin Manso L., A. Agiiero Diaz: Néphroblastomatose bilarérale. A propos f un cas.

Il est présenté un cas de néphroblastomatose diffuse diagnostiquee a partir de I'"¢tude nécropsiyue. Une
revue ¢st faite de la littérature concernant les principaux aspects anatomo-cliniques de cetis entite,
dont la différentiation définitive avee la tumeunr de Willms ne peut se réaliser que par la biopsie, qui
détermine en méme temps le traitement optimal de cette maladie rénale.
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