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     MOTIVO DE CONSULTA 

• Paciente RN sexo femenino, valorada por el Servicio de Cirugía 

Pediátrica por TUMORACIÓN RENAL izquierda. 

 

ANTECEDENTES 

• Embarazo controlado. Diagnóstico a las 28+4 s. 

• Ingreso materno por polihidramnios y rotura de bolsa. 

• Cesárea con Apgar 7/10. Neonatal inmediato normal salvo 

diagnóstico previo. 

 

 

 



• RMN control fetal 
   Polihidramnios 
 

• RMN RN previa a Cirugía 

   EXPLORACIONES         
COMPLEMENTARIAS 



    MACROSCÓPICO 

• Nefroureterectomía 

radical 8,5 x 6 x 5 cm. y 

162 g. 

 

• Masa tumoral 

sólida,microquística.   

 

• Riñón sustituído. 

Distorsión sistema 

pielocalicial. Respeta 

tejido perivisceral y g. 

suprarrenal y margen 

ureteral. 

 



Densidad celular variable. Patrón mixto: 
 
                                              

 
 
 
 
 
 

  MICROSCÓPICO 



Patrón fascicular ( clásico) 







Patrón celular Patrón celular 







• No se evidencia angioinvasión,  
     ni infiltración perineural. 
 
• No necrosis. 
 
• Tumor confinado dentro de cápsula 

renal, sin afectar tejido perivisceral, 
g.suprarrenal ni margen de resección 
ureteral. 



            IHQ 

Ki67 10-15%  zona fascicular Ki67 75%  zona celular 

 Actina ML (+) 



  WT1 nuclear (-) 

 CD34(-) 

 Desmina(-) 



Diagnóstico histopatológico: 

NEFROMA MESOBLÁSTICO 
CONGÉNITO de tipo MIXTO 

(clásico y celular). 





DEFINICIÓN 
• Hamartoma fetal mesenquimal o leiomiomatoso. 

• Tumor de origen mesenquimal. Estirpe fibroblástica/miofibroblastica. 

• 3% de todos los tumores renales pediátricos. 

 

EPIDEMIOLOGÍA 
• Raro. Neoplasia renal CONGÉNITA más frecuente ( T. Wilms en 2º lugar). 

• 90% dx 3 primeros meses de vida. Infrecuente después de los 6 meses. 

 

CLÍNICA 
• Detectado prenatalmente. Embarazos complicados (POLIHIDRAMNIOS), prematuridad. 

• Niño: masa palpable abdominal asintomática.  

 

 



 

MICROSCÓPICAMENTE 
Según el grado de celularidad y actividad mitótica. 3 subtipos:  

 

IHQ 

 

 

 

GENÉTICA Y MOLECULAR 

 

- Clásico (24%) 
- Celular (66%) 
- Mixto (10%)  

(+) 

• Actina ML 

• Vimentina 

(-) 

• Desmina 

• CD34 

• CK 

(-/+) 

• WTJ Pediatr Hematol 

Oncol 2008;30:768 

• INI1 

- Celular: trisomía 11 y translocación t(12;15) (p13;q25)  gen de fusión ETV6-NTRK3. 
                                        Am J Surg Pathol 2000;24:937, Am J Clin Pathol 2001;115:348, Mod Pathol 2000;13:29, Mod Pathol 2001;14:1246 

- Clásico y Mixto*: trisomía 11, duplicación del alelo paterno IGF2,  expresión IGF2 ARNm. 
                                   Resultados controvertidos. Genes Chromosomes Cancer 2007;46:929, Histopathology 2006;48:748 
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NMC TUMOR ESTROMAL 
METANÉFRICO 

NEFROBLASTOMA 
(T. WILMS) 

SARCOMA DE 
CÉLULAS CLARAS 

TUMOR RABDOIDE TUMOR MIXTO 
EPITELIAL Y 
ESTROMAL 

3% T.renales ped. 
93% congénitos, 
<3m 

 
2años. 

85% T.renales ped. 
↓7% congénitos 
>6 m, 2-3 años 

4% 
↓congénito,<6m 
2años 

2% 
↓congénito,<6m 
1año 

↑Adultos 53años, 
mujeres 
 

                               BENIGNO 
                            Resección qx 

                                              MALIGNO 
                                     Qx + QMT    ↑MTS, peor px 

         BENIGNO 

Estromal puro 
 

Estromal puro 
 
Bien delimitado 
Patrón nodular 

-Trifásico:epitelial,  
blastemal, estromal 
-Bifásico 
-Monofásico (Ej. 
Estromal puro) 
Bien delimitado 

 
 
 
Patrón infiltrativo 

 Bifásico 
 
 
Bien delimitado 
 

*Vasos capilares 
prominentes. 
*Nucléolo. 
*C.metaplásicos 
túbulos atrapados 

 

+ capas cebolla 
+ diferenciación 
heteróloga 
(cartílago, glía) 
+ angiodisplasia, 
HAYG 

Cambios postQMT 
Estroma fusocelular 
bien diferenciado 
+ necrosis, MO 
espumosos, células 
rabdoides. 

 Células claras 
*Patrón variable          
ej.fusocelular. 
Vasos chicken wire 
 

Células epiteliodes 
*Patrón variable          
ej.fusocelular. 
 no cohesivas 
inclusiones citopl. 
Nucléolos promin. 

Morfología similar 

Actina ML+T(12;15) 
CD34-  INI-/+ 
WT1-/+ citoplasma 

CD34+ WT1+ nuclear 
epitelial, blastemal 
WT1- estroma 

Actina ML- Vimentina, CK, 
EMA, Desmina + 
INI- 

IHQ similar 
RE y RP+ 



PRONÓSTICO 
• Naturaleza BENIGNA pero LOCALMENTE AGRESIVA. 

• Excelente( >95% supervivencia a los 5 años) curación tras resección qx COMPLETA. 

• Recurrencias (5-7%) en 12 meses siguientes qx  vigilancia estrecha. 

• Metástasis raras (pulmón, cerebro). 

 

 

 

 

 

 

TRATAMIENTO 
• Nefroureterectomía radical con márgenes amplios. 

• QMT si resección incompleta en niños > 3meses o si ruptura del tumor durante cirugía. 

 

FACTORES DE PEOR PX (predictores de recaída) 

  Principales: 

o Resección tumoral incompleta: estadío III, márgenes qx afectos. 
o Edad avanzada al dx ( > 3 meses). 

 

  Otros:  subtipo histológico (celular,mixto), presencia de translocación. 



     CONCLUSIONES 
• Los TUMORES RENALES PEDIÁTRICOS no son frecuentes. 

• La incidencia varía según la edad. 

• A veces comparten características clínicas e histopatológicas, es importante 

distinguirlos puesto que pronóstico y tratamiento son distintos. 

 

• EL NMC es el tumor renal congénito más frecuente. 

• Comportamiento benigno y pronóstico excelente tras extirpación qx completa. 

 

• Nuestro caso aun siendo un NMC de tipo mixto, presenta los principales  

factores de buen pronóstico. La niña tras 6 meses de seguimiento se encuentra 

asintomática y libre de enfermedad.  



Gracias 

estela.aguilar@salud.madrid.org 


