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INTRODUCCION: IMPORTANCIA PRACTICA DE SU CONOCIMIENTO

El nefroma mesoblastico congénito es un tumor descrito por pri-
mera vez por BoLanpa, BroucH e Izant ' en 1967 en un trabajo cuyo
subtitulo, a nuestro juicio muy acertado, es “Un informe de 8 casos y

. . . . »

su relacién o parentesco (relationship) con el tumor de Wilms”.

Se observa en el recién nacido y en los primeros meses de la vida.®*

Ha sido desde el punto de vista histopatologico considerado como
adenofibroma, fibrosarcoma congénito, leiomioma (Zuckerman) **, rab-
domioma, hamartoma leiomatoso (Kay* y WiGEr **), tumores mesen-
quimales (BEckwiTH) 7, etc...

La imgortancia de este tumor, que indudablemente en muchos
casos ha sido considerado como un tumor de Wirms, radica en los si-
guientes puntos:

1.° Es localmente invasor, pero no provoca metdstasis.

°Sesién dedicada a Comunicaciones libres.

°® Hay que advertir que la denominacion de nefroma mesoblistico ya fue

adoptada por CuLp dy HarT™mAH '¥ en un trabajo que se refiere a los nefromas em-
brionarios de los adultos originados en el cortex. La denominacion de tumor de
Wilms a estos casos, la consideran inadecuada.
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2. Al parecer, cura con una simple nefrectomia.

3.2 No son necesarias la radioterapia y la actinomicina, terapéuti-
cas ambas no carentes de acciones secundarias nocivas.

Segin Boranpe y colaboradores ', las radiaciones pueden provocar
escoliosis, nefritis, gastroenteritis, anemia, e incrementar el peligro de
aparicion, pasado cierto tiempo, de una leucemia o de otro proceso neo-
plasico. Ricamonp y DoucaLr ** comprobaron en la literatura complica-
ciones en 5 de los 7 casos irradiados: una muerte por necrosis del intes-
tino y 4 escoliosis de intensidad variable.

La actinomicina —como la quimioterapia en general— puede tener
un efecto inmunodepresor o provocar una leucopenia. En un caso de
BoLaNDE y col., la actinomicina favoreci6 la aparicion de una infeccion
mortal por pseudomonas. En un caso de Kay y col. ® —Hamartoma de
tipo leiomatoso en un nifio de 3 semanas—, después de la administra-
cion de Actinomicina iniciada el dia antes de la intervencion, aparecie-
ron hemorragias gastrointestinales y 3 dias después hemorragias gene-
ralizadas con plaquetopenia. Muerte a los 10 dias de la intervencion.
Younc y WiLLiams ** mencionaron otro caso de muerte en un lactante,
debida a la actinomicina. Ricamoxp y DoucaLr * resaltan que en 9
casos en que se empled la actinomicina y la radioterapia, 3 murieron a
consecuencia del tratamiento y 4 sufrieron una deformidad permanente.

Por otra %Jarte, la histopatologia sugiere que ni la radioterapia ni la
actinomicina han de tener accién alguna sobre el tumor y son segin
BeckwiTH ' mds nocivas que éste. :

Es evidente que tanto la actinomicina como la radioterapia han in-
fluido, junto con el diagnéstico més precoz y la ligadura previa del
pediculo renal al efectuar la nefrectomia, en la mejoria en el prondstico
del tumor de Wilms, pero indudablemente que han dado lugar a alte-
raciones secundarias mds 0 menos graves a juzgar por las publicaciones,
en las cuales, por otra parte, no tenemos la certeza de que alteracioncs,
especialmente las menos graves, no hayan sido silenciadas. Sin embargo,
en una publicacién reciente se trata ampliamente el problema de las
complicaciones provocadas por el tratamiento. Cassapy y col. '* (1973)
en 156 tumores de Wilms han constatado 3 muertes por neumonitis y/o
insuficiencia pulmonar debida a la radioterapia y la actinomicina. Un
caso murié a consecuencia de la irradiaciéon y neumonitis viral. Dos por
una varicela o sepsis bacteriana, 2 6 3 semanas después de la adminis-
tracién de actinomicina y otros 2 murieron por diversas complicaciones
en relacién con la terapéutica. En estos casos no existian recidivas o
metastasis al examen necrépsico.

Quince pacientes no curados de su tumor de Wilms, a juzgar por la
necropsia, murieron a consecuencia de complicaciones provocadas por el
tratamiento: 9 neumonias por irradiaciéon, una hemorragia intracraneal
coincidiendo con una plaquetopenia acentuada (4.000), 3 casos de ne-
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fritis, 3 casos de obstruccion intestinal debida a adherencias, una hepa-
titis grave y un caso de graves anormalidades intestinales, hematoma
hepatico, absceso subfrénico y sepsis.

En los casos no fallecidos ¢l tubo digestivo era el mas afectado.
16 pacientes tuvieron 21 crisis de obstruccion intestinal y hubo que
efectuar 20 intervenciones. Las complicaciones pulmonares eran las se-
gundas en frecuencia, luego la hepatitis, nefritis con hipertension, peri-
carditis u otras infecciones.

La ignorancia, atin bastante extendida, en la existencia del seudo-
tumor de Wilms, lo pone de manifiesto el trabajo, por otra parte mag-
nifico, de ScawirzLEIN y Truckensropt *° (1972), titulado “Frecuencias
y clinica de los tumores malignos de origen prenatal en la regién abdo-
minal”. En él cita que Bacuman y KrSLL * reunieron en 1969 datos de
110 observaciones de tumor de Wilms en todo el mundo: 10 en fetos,
52 en recién nacidos y 48 lactantes de 3 a 10 semanas. Ni la mas minima
referencia al nefroblastoma mesoblastico o seudo-tumor de Wilms, el
cual es propio del recién nacido.

Para la delimitaciéon temporal de los tumores de origen prenatal aceptan
ScawrTzZLEIN y TruckensropT, las normas propuestas en el tumor de Wilms, por
Bacuman y KroLL ® (1968): se consideran como seguramente prenatales los tumo-
res que se descubren en los 14 primeros dias de la vida: cuando el diagnéstico se
efectiia en la 3.%-12.* semanas de vida se calificarian como probablemente prena-
tales (a lo que anadimos nosotros que sea cual fuere la edad en que se descubran,
todos son, al menos desde el punto de vista histolégico, congénitos).

En resumen, la importancia del nefroma mesoblastico congénito,
embrioma renal benigno o seudotumor de Wilms reside:

1.° Es.propio del recién nacido y de los primeros meses de vida;
2.° Ha sido considerado en la mayoria de los casos un tumor de Wilms,
con el que existe indudablemente un parentesco; 3.° Es localmente in-
vasor, pero no provoca metastasis; 4.° Al parecer, cura con una simple
nefrectomia, y 5.° No son necesarias la radioterapia y la actinomicina,
terapéuticas ambas no carentes de acciones secundarias nocivas (son
segin BEckwiTH * mas nocivas que el propio tumor).

FRECUENCIA

PoTTER ** muestra en su libro, en el apartado referente al tumor
de Wilms, un caso fermado por tejido conectivo e islotes de rifiéon nor-
mal. Cree que seria mejor considerar este caso como fibroma. Wicer **
ha descrito detalladamente los hallazgos en 28 de 33 casos de hamar-
tomas fetales revisados. Favara ** y col. describieron 8 tumores renales
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en el recién nacido, 3 de los cuales correspondian a la variedad mesen-
quimal benigna (*). Hamanka™ y col. extirpan un voluminoso fibroma en
un recién nacido; encuentran en la literatura 33 casos, 4 de los cuales
eran ninos. En su caso existian formaciones tubulares y glomerulares.
BoLANDE y col. "' encontraron 8 casos de nefroma mesoblastico en el
estudio retrospectivo de 57 tumores de Wilms. De 12 descubiertos en
el primer ano de la vida, 7 eran nefromas mesoblasticos. En realidad, de
sus 8 casos, 7 correspondian a recién nacidos y uno a los 3 meses de edad.

Lanpine e Isachs ** han encontrado este mismo tipo de tumor en
unos pocos casos de su serie (no precisan cuantos ni el namero total de
casos observados).

Jornston ** ha observado un caso. Weisman y Cooper ** describen
otro en 1970 y consideran su caso como el 34 de la literatura. Ricamonp
v Doucarr * describen 4 casos mds y revisan 28 casos de tumores re-
nales neonatales, clasificados con diversas denominaciones; a pesar de
que en ellos hay algin caso de muerte, nunca se observo una recidiva
o una metastasis. WricaT *¢ (1970) observé un tumor de Wilms en un
recién nacido. El tumor estaba formado por tejido mesenquimatoso den-
<0, estructuras tubulares maduras y focos de cartilago.

Boepan RM.D. y col. * (1973) en el Instituto de Patologia de Wash-
ington de las Fuerzas Armadas efecttian un estudio desde el punto de
vista clinico y anatomopatol6gico de 20 casos de hamartoma leiomatoso
(un ntimero de ellos, dificil de precisar porque no consta el nombre del
autor, publicados anteriormente, al menos tenemos la’ certeza de ello
en el caso de Kay y col. 7 y el de D VriEs ™).

Dieciséis pacientes vivos y una observacion de autopsia fueron remi-
tidos con el diagné t'co inicial de tumor de Wilms o sarcoma y diagnosti-
cados ulteriormente de hamatoma. Afiaden 3 casos que tenian el mismo
cuadro histolégico y no fueron enviados con el diagnéstico de tumor ma-
ligno. (El ntimero total de casos no intervenidos y autopsiados es de
cuatro).

En 1973, Boranpe '' " recopila 48 casos de tumores que debian
identificarse con el nefroma congénito mesobléstico; la mayoria de ellos
calificados con otras denominaciones. El primer caso descrito data de
1921 y fue pblicado por Kastxer en 1921 como sarcoma fusocelular.
Se trataba de un recién nacido muerto. No incluye en su recopilacion
el caso publicado por Crorer y col. '* en 1965 como tumor de Wilms
en un recién nacido. En la intervencién no encontraron ganglios infar-

(°*) Llaman la atencién que en 4 de sus casos (2 mesobldsticos y 2 mixtos)
existia hidroamnios no asociado a otras malformaciones o factores maternos o pla-
centarios. S6lo han encontrado en la literatura el caso de HarTeENsTEIN *° bis (]€49)
con hidroamnios en un tumor de Wilms en un recién nacido.
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Fig. 1. — Tumor renal derecho. El interés de este caso reside en su indiscutible

bilateralidad —aunque clinicamente tardé 15 meses en manifestarse después de

la intervenciéon en forma de recidiva en el otro lado—. Las zonas examinadas en

el tumor extirpado, de aspecto benigno, hicicron emitir el diagnostico de adenoma

disontogenético; la preparacién de la derecha efectuada después de la recidiva

demuestra la malignidad del proceso. (Tomado de «Tumores abdominales en la
infanciar, de L. GUBERN SALisacHs y A. MarQuits GUBERN.)

Fig. 2. — A. Microfotografia a pequeno aumento que muestra una imagen de
tipo adenocarcinomatoso. B. Imagen a pequefio aumento de la zona poliquistica
renal. De «Tumores abdominales en la infancia».
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tados en la region de la vena cava. Las microfotografias que muestran
corresponden a un nefroma mesoblastico congénito (°).

Uno de nosotros (L. GUBERN SALISACHS) en 56 tumores renales (4 de
los cuales eran rifiones multiquisticos) sélo tenemos el caso de este tra-
bajo, calificado como nefroma mesoblastico. Tenemos varios con diag-
nosticos que indudablemente se identifican con el Wilms (3 tumores
mixtos, un epitelio sarcoma, un rabdiomiosarcoma y un sarcoma renal),
pero tenemos ademas un carcinoma, un adenocarcinoma con zonas poli-
quisticas, uno diagnosticado erréneamente de adenoma, una leucosis y
un neurocitoma (figs. 1 y 2). Véase el cuadro I.

Debemos recordar:

1.°° Que no es excepcional la existencia de elementos nerviosos en

- s el tumor de Wilms. Copiamos de una monografia escrita por uno de
~ =inosotros (.L.G.S.), en colaboracion con A. MarQuEs Gueero. “Segin
Masson *°, el tumor se origina en el mesénquima mesoectodérmico, del
= cual procede el primitivo neuroectodermo y el mesénquima nefrogeno.
# Esta hipétesis vendria confirmada por la existencia de elementos neuro-
epitcliides (ArManDO TAvARES) y por el caso publicado por SANcuez Lu-
cas, Garcia TorneL y DarcaLro * de simpatonefroma indiferenciado”.
Debemos advertir, sin embargo, que en las células de los tumores
neuroectodérmicos (neuroblastomas) se comprueba al microscopio elec-
tronico abundantes granulos de secrecion (TEANENBAUN) *, que no se
observan en el tumor de Wilms.
2.° Que el aspecto adenocarcinomatoso puede ser- debido a una
proliferacion exclusiva de elementos epiteliales en el tumor de Wilms
(PayaN y col.) *2.
3.°" Que los quistes multiloculares del rifién pueden plantear difi-
cultades diagnésticas pre y peroperatorias con el tumor de Wilms. La
densidad del tejido conjuntivo es variable en estos casos y de aspecto
mas mesenquimatosos alrededor de los quistes. En este tejido se en-
cuentran algunas formaciones tubulares atréficas (Prevor y col.) *. En
estos tumores no debe efectuarse la nefrectomia, sino la simple extir-
pacion, al parecer facil de la zona quistica.
Prevor y col. * insisten en que la sintomatologia clinica, las ima-
genes 1'adi0]631:jricas y el aspecto operatorio inducen al diagnéstico de un
tumor de Wilms. Consideran muy util la angiografia que muestra una

(°) Tampoco incluye Boranpe. adrede, dos casos bilaterales. Uno de Coxs-
TANCE '? bis v otro personal, con diferenciacién rabdomocitica y el caso de Texc
y col. de fibromatosis congénita con fibroma renal. En cambio cita que CHaT-
TEN 19 bis ha descrito una forma de tumor de Wilms benigno, andlogo al nefroma
mesoblastico congénito, pero diferenciindose de ¢l por la preponderancia del cle-
mento epitelial —quistes y tibulos bien diferenciados— con exclusién de loc ele-
mentos conjuntivos.
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extensa zona inferior avascular, que evoca mas la existencia de una am-
putacion cupuliforme regular de tipo quistico que no un nefroblastoma
incluso necrosado. Aunque estos tumores no corresponden al nefroma
mesoblastico, no puede negarse que son embriones o tumores disonto-
genéticos que merecen el calificativo de pseudo Wilms, porque facil-
mente se confunde con éste.

A continuacion vamos a resumir la historia del caso observado por
nosotros: “

Caso: Luis, edad 14 meses, ingreso: 7-XI-73,

Antecedentes: Estando previamente bien, hace 8 dias notan la presencia de
una tumoracién en hemiabdomen izquierdo.

El estado general estaba conservado.

Exploracién: Buen estado general. — Peso 8.790 gr. — Tensién 10/7. —
Afebril,

Toérax: Auscultacién normal,

Abdomen: Tumoracién en flanco izquierdo.

No sobrepasa la linea media abdominal.

Su consistencia es dura y de tamafio como una naranja algo alargada en sen-
tido longitudinal.

Higado: 1 través.

S.N.: Normal,

O.R.L.: Rinofaringitis. _

Andlisis de entrada: Albiimina = indicios: Sedimento = Células de descama-
cién “epitelial. Leucocitos 4-5 x campo. Hematies = 3-4 x campo. No han visto
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Fig. 3. — Tras la inyeccién del material de contraste en una vena del pie derecho
se obtuvieron radiografiag anteroposterior y lateral en ripida sucesion, demostrin-
dose que la vena cava inferior no esti obstruida ni desplazada (Dr. Ramos).

cristales ni cilindros. Flora banal. Hto. = 36 %, Plaquetas = 390.000 mmec. Gru-
po = II-A. Rh = positivo (+ D). T. de coagulacion = 2 m. 46 s. T. de san-
gria = 1 m. 55 5. T. de protombina = 76 %. Sodio = 133,5 mEq/]. Potasio = 4.85.
Cloro = 118.3.

Examen radioldgico: Pielografia: La radiogratia simple del abdomen es nor-
mal. Tras la inyeccion del material de contraste en una vena del pie derecho se
obtuvieron radiograffas anteroposterior y lateral en rdpida sucesion, demostrando-
se que la vena cava inferior no esta obstruida ni desplazada (fig. 3). A los 2 minu-
tos se demuestra que el rinén derecho comienza a excretar el contraste, presen-
téndose una fase nefrogrifica normal y siendo la morfologia y posicién de éste nor-
mal. Los cdlices, pelvis. uréter derechos y la vejiga urinaria ‘son normales a través
de toda la exploracién (fig. 4 ABC). En la fosa renal izquierda se aprecia la pre-
sencia de una masa y un rifién no funcionante a pesar de haberse prolongado la
exploracion més de 20 horas (fig. 4 D).

Térax AP y lateral: Ambos pulmones estin bien aireados. El corazon es nor-
mal de tamaiio y forma., Los huesos y tejidos blandos son normales. No hay me-
tastasis.

Conclusién: La pielografia demuestra un riiion derecho normal y una masa
sin funcién renal en la izquierda. La vejiga urinaria es normal. La vena cava in-
ferior no esti desplazada ni obstruida. Creemos que se trata de un tumor de
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Fig. 4. — A. A los 20 minutos se observa la eliminacién de contraste por el riidn

derecho, eliminacién iniciada a los 2 minutos. B. Posicién lateral. C. Posicion obli-

cua. Los cidlices, pelvis, uréter derecho y la vejiga urinaria son normales a través

de todas las exploraciones. D. En al fosa renal i1zquierda se aprecia la presen-

cia de una masa y de un rifién no funcionante a pesar de haberse prolongado la
exploracion mas de 20 horas (Dr. Ramos).
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Wilms teniendo en cuenta la edad del nifio. La falta de funcién se deberia a en-
globamiento u obstrucciéon de la vena renal o del uréter (Dr. Ramos).

Evolucidén: Se administran los 4 dias antes de intervencién Dactinomicina D a
dosis de 15 microgramos por Kg. y dia E.V. y antibidticos dado catarro de vias
altas. W

Se efectiia intervencién extirpindose completamente tumoracién que englo-
baba rifién derecho. La tumoracién era muy dura. Pudo ligarse previamente el
pediculo renal. No se encontraron ganglios preadrticos (fig. 5 ABC). El postopera-
torio es excelente. Se produce sélo intensa ‘dermatitis en cuello y estomatitis que
se interpretd como efecto de Dactinomicina D, Se da de alta a los 15 dias de su
ingreso,

El dictamen anatomopatolégico fue el siguiente: Tumoracion parenquimatosa
grande, de 5 a 7 em. de didmelro, algo abollada. Al corte nacarada dura y fas-
ciculada.

Sin ninguna tendencia necrosante.

Histologicamente la constituye tejido conjuntivo fibroso sin ninguna anaplasia
en su fibroblastos. Aqui y alli observamos inclusiones tubulares de epitelio ctibico,
asimismo sin atipias. Corresponde a un fibroma medular (adenofibroma) renal iden-
tificable con el nefroma mesoblastico congénito descrito por Boraxpe y col. (Doc-
tor RuBio Roig). (fig. 6) (compérese con la fig. 7). Por ello, dada la benignidad no
se hizo radioterapia.

Diagndstico: Tumor renal. (Adenofibroma) (Nefroma mesoblistico congénito).

Llama la atencién en nuestro caso:

1.° La edad del nifio (14 meses). ’

2.° La ausencia completa de eliminacién del contraste en el rifion
tumoral.

3.° La situacion del uréter y de la pelvis en su porcion proximal.
La pelvis habia efectuado un giro de casi 90°, quedando situada a modo
de birrete del rifién. El uréter inicialmente ascendente se incurvaba ro-
deando la pelvis para hacerse descendente (fig. 5A). Es indudable que
el giro de la pelvis traccionaria el uréter hacia arriba, lo que probable-
mente explicaria la inclinacion de la vejiga de izquierda a derecha y
de arriba abajo (fig. 4 A).

ETIOPATOCRONIA Y ANATOMIA FUNCIONAL DEL, DESARROLLO

Creemos con BoLanpE y col. "' y BeckwitH 7 en la tesis unicista en
relacion con el tumor de Wilms, ya que en este tltimo se encuentran
con frecuencia zonas idénticas a las propias del nefroma mesoblastico.

El caricter de tumor mixto de ambos es evidente. En ambos existe
un componente epitelial (AxprEs y Martingz) !, aunque solo maligno
en el tumor de Wilms.

Porter ¥ considera el tumor de Wilms de origen mesodérmico a
Fartir del blastema metanéfrico en diferentes estadios del desarrollo em-
rrionario. En los primeros estudios de la enfermedad aparecen una am-
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Fig. 5. — A. Fotografia de la tumoracién con un catéter en el uréter. Se observa
que la pelvis habia efectuado un giro de casi 90°, quedando situada a modo de
birrete del rifiién. El uréter inicialmente ascendente se incurva rodeando la pelvis
para hacerse descendente. Ila tumoracién es parenquimatosa, grande, de 5 a 7 cen-
timetros de didmetro, algo abollada. B. Al corte es nacarada, dura y fasciculada.
Sin ninguna tendencia necrosante. C. Radiografia de la plaza. Se observan algu-
nas calcificaciones y la situacién superior de la pelvis. El uréter est4 artificialmente
colocado en sentido ascendente.
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plia variedad de tejidos conectivos, muscular, blando y estriado, grasa,
cartilago y elementos tubulares. Mas adelante aparecen estructuras mas
“maduras como tabulos y glomérulos. Segin Darceon 7, la teoria de
Consemn de restos celulares totipotentes es aplicable a este tumor, a lo
que anadiriamos nosotros que estos restos totipotentes (seria mas exacto
llamarlos multipotentes) existen en muchos casos y luego desaparecen.
En efecto se han encontrado en autopsias restos embrionarios en rinones
por otra parte normales; SYNDER y col.*!, BEckwiTH y PERRIN. Estas le-
siones microscopicas no han sido halladas en los rifiones adultos.

Fig. 6. — Tejido corjuntivo fibroso sin ninguna anaplasia en sus fibroblastos. Aqui
y alli se observan inclusiones tubulares de- epitelio ctibico asimismo sin atipia.
Corresponde a un fibroma medular -(adenofibroma) renal, identificable con el ne-
froma mesobldstico congénito descrito por BoLanpe y col. A. Gran aumento. Es-
tructura fibrosa fasciculada. En uno de los bordes aparece un epitelio ctibico de
un tibulo del tumor, B. Mediano aumento. Grupo de formaciones tubulares en
la matriz fibrosa del estroma. Algunos son de epitelio ciibico, otros con metapla-
sia escamosa y en fin masas cornificadas libres en el tejido. C. Gran aumento.
Matriz fibrosa del tumor con dos tubos. Uno de ellos con doble hilera epitelial
y el otro obliterado por proliferacién de su epitelio. D. Gran aumento. Visién de
un tibulo con metaplasia escamosa muy intensa y cuva luz es obliterada por una
masa cornea. -Reaccion polinuclear frente a esta masa cornificada

(Dr. Rueio Y Roig).
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Fig. 7. — Microfotografias a pequefio aumento de un tumor de Wilms. (Compi

rese con la fig. anterior.) Hemos escogido para comparar con el nefroma meso-

blistico congénito un tumor de Wilms tipo epiteliosarcoma, porque es el aspecto

maligno del adenofibroma observado por nosotros. Predominio epitelial en esta
zona y escasa cantidad de «blastema» intertubular (Dr. Rusio Roig).

Copiamos de Anprés y MARTINEZ ': “Es sabido que la diferencia-
cion del blastema renal se extiende a lo largo de toda la vida fetal y
durante un corto tiempo en el recién nacido. Asi que no es infrecuente
que se encuentren restos de blastema indiferenciado subcapsular en esta
primera fase de la vida extrauterina en rifiones normales”.

Bove y col. ' comprobaron en las autopsias de 8 lactantes multiples
pequeiios nédulos subcapsulares de tejido indiferenciado derivado del
blastema renal. Histologicamente eran gimilares al nefroblastoma (tu-
mor de Wilms), a pesar de que el caracter de las células era habitual-
mente indiferenciagas mas bien que propias del estroma o del epiteiio.
Los nodulos estaban asociados con anomalias congénitas mailtiples en
todos los casos y se encontraron en 5 de los 8 casos con el sindrome de
la trisomia 18. Dado que la incidencia y el tipo de anomalias congénitas
asociadas con la trisomia 18 y el tumor de Wilms difieren y el tumor
de Wilms es raro en los nifios con trisomia 18, se considera que el blas-
tema nodular no es un proceso neopldsico. Sin embargo, no puede des-
cartarse su posible transformacién neoplasica.

Segin Gros ** el embrioma renal maligno (tumor de Birch-Hirsch-
feld o de Wilms), “parece probable que se forme en la proximidad del
germen renal a partir de complejos tisulares pluripotentes del mesoder-
mo antes de que se haya establecido una diferenciacion de esta hoja
germinal en miotomo, esclerotomo y nefrotomo”. Sea esto cierto o la
aparicion del tumor tenga lugar en el blastema renal o nefrotomo in-
cluso cuando se inicia la formacién del metanefros, se explica perfecta-
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mente las caracteristicas histopatologicas porque las células durante el
desarrollo renal han conservado las potencialidades del mesodermo pri-
mitivo del que provienen (Nicop) *. En el nefroma mesoblastico parece
que la proliferacion mesenquimal es difusa en lugar de unicéntrica, con
lo que resulta que islotes de parénquima normal o displastico quedan
incluidos en el tumor. La mencionada proliferacion es fibroblastica o
muscular, o bien, como se ha comprobado con el ultramicroscopio, pue-
den coexistir ambos tipos celulares (Favara y Jomnson e Ito) *. La re-
lacion de las células con unos peculiares canales vasculares, que por
otra parte nunca invaden, ha inclinado a algunos autores a recomendar
la arteriografia, como diagnostico diferencial (Waisman y Cooper) **.
Segiin estos autores se ha efectuado en 2 casos y en uno de ellos era
diferente de la propia del tumor de Wilms.

Beckwith ” cree que algunas peculiaridades bioquimicas del medio
interno del feto, tal vez endocrinas, son capaces de favorecer la dife-
renciaciéon de un tumor renal incipiente en sentido fibromatoso o mio-
matoso, mientras la parte epitelial estdi muy poco afectado. Recordemos
que BoranpE y col. ' creen que es muy poslib]e que el tumor se inicie
con todas las caracteristicas propias de un Wilms, pero mas adelante
intervienen otros factores que suprimen el crecimiento y/o provocan la
maduracién del elemento epitelial. Ahora bien, estos tumores —que
BeckwiTH * denOITlil'la tumores 1'enales mesenquima]es— se encuentran
en los primeros meses de la vida y son benignos. Porque, aparte de nues-
tra observacion, en la cual el tumor fue descubierto a los 14 meses y
alguna otra de la literatura (BoepaN y col.), ¢no se encuéntran estas neo-
plasias tardiamente por haber sido inadvertidas en el recién nacido?
BeckwiTH 7 cree en la posibilidad de malignizacion del nefroblastoma
mesoblastico, ya que aspectos histopatologicos de éste se encuentran en
auténticos tumores de Wilms.

Por otra existe la posibilidad de maduracion o desaparicion de las
células embrionarias. La primera posibilidad se ha observado después
de la radioterapia, sin que el tumor dejase de ser maligno (Yavan y
col. #8, BannacaN y col.). La segunda posibilidad se fundamenta en la
desaparicion ya mencionada de las células embrionarias renales.

Podria, pues, aceptarse que un nefroma mesoblastico se convirtiera
en tumor de Wilms o éste, a su vez, se trasmutara en nefroma meso-
blastico, aunque ambas suposiciones no han podido ser demostradas.

Segtin BeckwiTH ’, la discusion en lo que se refiere a denominar
hamartomas o nefroblastomas a estos tumores no debe hacernos olvidar
su caracteristica fundamental, la curacién con la simple nefrectomia.

RECAPITULACION. PUNTOS DE INTERES
1.° Cada vez se tiende mds a creer que el nefroma mesobldstico
congénito es propio del recién nacido: incluso WicGer ** se plantea la
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pregunta si el tumor de Wilms congénito existe, puesto que todos los
casos de la literatura histolégicamente bien documentados correspon-
dian al embrioma benigno o nefroma mesoblastico. En la revisién de
5 instituciones con un porcentaje importante de tumores de Wilms, los
tinicos casos congénitos se demostr6 que eran nefromas mesobldsticos
(Rickuam y JonunsToNn *°, Boranpe y col. ', Wiccer **, RicHMOND y
Doucgavrr) **,

Por otra parte, varias estadisticas de gran ntimero de tumores de
Wilms no contienen ningin caso congénito o neonatal.

2.° El mejor prondstico del tumor de Wilms en el primer aiio de
la vida se explicaria por la existencia del N.M.C.

Sin embargo, Cassapy y col. ' (1973) en un trabajo en el que re-
visan 156 casos de tumor de Wilms, consideran que el mejor pronéstico
en la edad mencionada puede explicarse, en algunos casos, por la pre-
cocidad en el diagnostico.

Copiamos de una monografia de uno de nosotros (L.G.S.) publica-
da en colaboracién con A. MarquEs GUBERN **: “Hemos dicho que el
tiempo biologico del ser que sufre la neoplasia influye sobre el de las
propias células tumorales. A fin de cuentas es el enfermo quien propor-
ciona la intendencia necesaria para la nutricion de las céluias tumorales.
Aparte de las caracteristicas del tumor, esta intendencia serd mds activa
cuanto mds joven sea el sujeto, y es un hecho conocido que a igualdad
de condiciones una neoplasia es tanto mds maligna cuanto menor es la
edad. De acuerdo con esto, después del nacimiento, las neoplasias ten-
drian la mdxima malignidad, lo que estd en desacuerdo con lo que se
observa en la prdctica en el tumor de Wilms y en el neuroblastoma”...

...Todo ocurre como si en el primer afio de la vida los tumores de
Wilms y los neuroblastomas —que como hemos dicho representan de
un 80 a 90% de todos los tumores abdominales— conservasen mds las
caracteristicas propias de una deformidad congénita que las de un tu-
mor maligno, caracteristicas que parecen conservar aunque con tenden-
cia a menguar dentro del segundo aio. La actividad vital de esta edad,
que condiciona las caracteristicas del tiempo bioldgico, podrian quizd
explicarlo. En efecto, el metabolismo basal por unidad de peso alcanza
su valor mdximo inmediatamente después del nacimiento en los anima-
les que estdn en condiciones de valerse por si mismos al nacer, como,
por ejemplo, los pollitos. En cambio, en el hombre dicho valor mdximo
por unidad de peso no se alcanza hasta el afo de edad”.

Pirez y col. * (1973) en un estudio retrospectivo de 49 tumores de Wilms
resaltan que cuando existen elementos epiteliales bieu liicrenciados, debemos ase-
gurarnos de que no se trata del nefroma mesoblistico benigno (por otra parte no
observado en sus casos).
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3.° Segin Bovranpk '' ", es posible que el tumor de Wilms se’ ini-
cie solamente después del nacimiento, un clono o nido de células malig-
nas puede o no manifestarse morfolégicamente en el recién nacido. es
decir, el rifién aparece entonces como clinicamente normal.

Se de:zconoce si ello es debido a la accion de inductores embriona-
rios, factores metabolicos o inmunizantes, o si pueden estos factores
originarse en la madre, en la placenta o en el feto. BoLanpE ' " cree,
acertadamente, que las investigaciones scbre este hecho serian de gran
utilidad para el conocimiento de las neopla:ias al iniciarse la vida ex-
trauterina.

En un determinado momento de la vida postnatal —probablemente
después del 2.° 6 3. mes de edad— intervienen factores que permiten

Cuapro 11
DicTAMENES HISTOLOGICOS DE D6 TUMORES RENALES
Calificados como tumores de Wilms .. ... oo i v eer wee wve eee n 3T

Incluimos en ellos uno calificado por error como adenoma disontogené-
tico, error comprobado al revisar la pieza al aparecer un tumor renal
en el otro lado.

Con otras calificaciones que creemos corresponden al tumor de Wilms

Tumores mixtos. Uno de ellos con zonas rabdominblisticas
Epiteliosarcoma ...

Rabdomiosarcoma ... :

S ATCORIA TN sor s, e o Neprh Sl A S ot g J= T
Adenosarcoma ...

Adenomiosarcoma

Nefroblastoma

e e Bl e B R G S

Con cdlificaciones que no corresponden o parecen corresponder al
tumor de Wilms

Neurocitoma renal ... ...

Adenocarcinoma

Carcinoma

Leucosis ... el L e L N0 TPV MU (T TS

Rifiones multiquisticos unilaterales ... ... ... ... ... ... IR = T

Una hidronefrosis sospechada por la falta completa de eliminacién del
rinén tumoral ... ... ..

Netroma mesoblAsten 5 i bl e b o i e Bl it 1 10

M e e

—
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Cuapro III

CUADRO DE LAS DIFERENCIAS Y ANALOGIAS EN LA ANATOMIA FUNCIONAL DEL

DESARROLLO ENTRE EL TUMOR DE WILMS O EMBRIOMA MALIGNO Y EL NEFROMA

MESOBLASTICO BENIGNO

DIAGNOSTICO Y PRONOSTICO

Ebpap

Tusmor peE WILMS 0 EMBRIOMA MALIGNO

Se diagnostica habitualmente a partir de
los primeros meses y en especial el pri-
mer aiio de vida. El promedio de edad
en la que se efectiia el diagndstico es al-
rededor de los tres afios.

CARACTERISTICAS

Aspecto externo a veces lobulado.

Con frecuencia es mis o menos blando.
Lobulado al corte.

Areas de necrosis o hemorragia relativa-
mente frecuentes.

No existe una verdadera cdpsula, pero
si una reaccién fibrosa.

CARACTERISTICAS

Gran variedad de células mesodérmicas,
lo que explica las distintas denominacio-
nes, que en 1949 eran, segin CuLp y
Hart™mAN, de 53 (embrioma, disembrio-
ma, tumor mixto renal, sarcoma, rabdio-
sarcoma, adenosarcoma, ete.).

Elementos epiteliales malignos.

NEFROMA MESOBLASTICO O EMBRIOMA
BENIGNO LOCALMENTE INVASOR

Casi siempre en el recién nacido,

MACROSCOPICAS

No nos consta ningin caso en que fue-
ra externamente lobulado.

Al parecer siempre es duro al tacto.
Aspecto verticiliado o trabeculado.
Faltan.

En Augar de una reaccion fibrosa en los
limites del tumor hay tejido fibroso tu-
moral,

MICROSCOPICAS

Formado por células fusiformes con te-
jido conectivo y musculo liso. Pueden
existir focos de cartilago v tejido hema-
topoyético y nidos de glomérulos rena-
les y tubos. Estos ultimos representan
probablemente nefromas preexistentes:
con frecuencia los tibulos son cisticos vy
displasicos.

Nunca se comprueban eclementos epite-
liales malignos.
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Se explica la presencia de misculo, car-
tilago y hueso, porque als células fusi-
formes mefenquimatosas conservan su
potencialidad multiple.

L. GUBERN SALISACHS Y COL.

Su histopatologia la explica también’su
origen mesenquimatoso. Sin embargo,
pueden encontrarse en situacién extrarre-
nal, lo que, junto con su aspecto inma-
duro, indica que representan una parte
intrinseca del proceso neoplisico.

CoNDUCTA BIOLOGICA

Puede recidivar y especialmente dar lu-
gar a metdstasis preferentemente pulmo-
nares.

Es localmente invasor, pero no recidiva.

TRATAMIENTO

La sola extirpacion no es la conducta
recomendable. Debe utilizarse la actino-
micina D y la radioterapia. Esta tltima,
condicionada a las caracteristicas del caso
y especialmente la edad. En los meno-
res de un afo s6lo debe aplicarse radio-
terapia posoperatoria si el cirujano no ha
quedado satisfecho de la operaci6n (PE-
LLERIN),

Curacién con la simple extirpacién. La
radioterapia y la actinomicina D son ino-
perantes y nocivas (ambas son, segin
BECKWITH, mds nocivas que el mismo
tumor).

el desarrollo del tumor de Wilms. Antes del tiempo mencionado el
tumor intrarrenal puede regresar convirtiéndose en benigno. (Hecho co-
nocido en el neuroblastoma y teratoma sacrocoxigeo) *°.

4.° Podria también aceptarse, como cree BOLANDE '' ' y BECK-
wiTH " que estamos ante un tumor disontogenético, consecuencia de una
citodiferenciacion o maduracion de un tumor de Wilms.

En los cuadros 2 y 3 hemos intentado esquematizar, y en parte com-
plementar, algunos de los conceptos expuestos.

En relacién con el diagnostico, como ya hemos mencionado, Wars-

MAN y Cooper *

creen muy ttil la arteriografia para el diagnéstico de

estos tumores que califican de hamartomas. Se demuestra con ella la
existencia de unos canales vasculares tipicos, imagen completamente di-
tferente del tumor de Wilms (*).

(*) Recordaremos que Prevor y col.*’ consideran también la angiografia
como muy ttil para poder efectuar el diagnéstico diferencial de los quistes multi-
locululares con el tumor de Wilms.
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Segun ANnprEs y MARTINEZ ', parece cada vez mas claro que las
diferencias entre el tumor de Wilms y el nefroma mesoblastico congé-
nito son sobre todo clinicas: falta de metastasis e incidencia en el primer
ano de la vida. En el 2.° resaltan que nefroblastomas de histologia tipica
dificilmente metastizan por debajo del afio de edad (Bannacan y col. ®,
Favara y col.®). Sin embargo, dado que las metastasis son habitual-
mente pulmonares, su inexistencia en el recién nacido en auténticos
tumores de Wilms se explicaria por las caracteristicas de la circulacion
fetal (L. GuBeRrN SavLisacHs y A. MarQuits GUBERN *).

Se han encontrado tumores fifibromatosos en nifios mayorcitos de 3, 8, 11 y
15 afios. No se puede descartar el hecho de que estos tumores representan la evo-
lucién tardia de malformaciones mesobldsticas, ni tampoco la posibilidad de una
transformacién maligna de las mismas (Boranpe y col. ''). Segin estos autores el
nefroma mesobldstico no puede confundirse con los fibromas capsulares o medula-
res y los leiomas del adulto, puesto que estos tumores son pequeiios y uniforme-
mente fibrosos o mixomatosos sin encontrar en ellos tubulos renales cisticos, dis-
pldsicos o inmaduros (y a veces desorganizados).

BEckwiTH * tiene toda la razén cuando afirma que la identificacion
de los factores biolégicos que predisponen a las neoplasias hacia un
predominio mesenquimal y conducta Eenigna clinicamente benigna re-
presentaria un gran avance para comprender y controlar los nefroblas-
tomas de los ninos mayorcitos. Nefroblastomas que, no debemos olvi-
darlo, son histolégicamente congénitos y muchos de ellos hubieran po-
dido ser diagnosticados en el recién nacido si se hubiese explorado a
éste pensando en la posibilidad de un tumor inaparente **.

Seria muy ftil a nuestro juicio:

1.° La divulgacion del conocimiento del nefroma mesoblastico del
recién nacido. Segiin Bocpan y col. ?, el diagndstico del hamartoma renal
debe tenerse en consideracion en todos los casos menores de 2 afos.
Incluso afirman que el examen histologico es esencial antes de efectuar
una terapéutica definitiva, conducta que consideramos inoperante ex-
cepto en el recién nacido, en el cual el examen histologico del rifion
extirpado nos mostrard casi siempre que se trata de un embrioma be-
nigno, que no requiere ni quimioterapia pre y posoperatoria ni radiote-
rapia. (M4s vale administrar actinomicina D y radioterapia posoperatoria
en un nefroma mesobléistico que dejar de hacerlo en un tumor de Wilms,
excepto si se trata de un recién nacido).

2.° La revisién de todas las preparaciones de tumores de Wilms,
especialmente los intervenidos en periodo neonatal y en el primer afo
de vida, nosotros no hemos tenido suerte sobre este particular, pero hay
que tener en cuenta que no hemos operado nefroblastoma alguno en el
neonato y que no hemos podido revisar todas las preparaciones, aunque
si los dictdmenes anatomopatolégicos.
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3.% Si se revisaran todos los rifiones de cerdos sacrificados, espe-
cialmente de recién nacidos, quizas se encontrarian hallazgos de interés.
No ignoramos que esta proposicion parecerd utépica, pero no olvidemos
que el cerdo esta afecto, con cierta frecuencia, de tumor de Wilms.
Seglin FELpMAN ') es el tumor mas frecuente en el cerdo (54 en 86 tu-
mores), y en el pollo se han encontrado en el 9 por ciento de 55 tumores.
Por otra parte, los trabajos experimentales podrian algin dia aclararnos
problemas hoy oscuros. Recordaremos que, como mencionan ARIEL Yy
Pack *, Orcort ** comunic) la existencia de un nefroblastoma o tumor
de Wilms transmitible a una colonia de ratas blancas, y DURAN y REy-
NALS '? sugirié un origen viral de estos tumores en su trabajo acerca del
transplante en pollos de tumores linfoideos, nefromas embrionarios y
carcinomas. Finalmente citaremos como curiosidad que SCHLUMBER-
Ger ® ha observado un gran tumor rcnal en una especie de trucha
(Salmo gairdneri), que histologicamente se parecia mucho a los nefro-
blastomas de los mamiferos. Como que el rifién definitivo de los pece:
en el mesonefros, este tumor podria ser considerado como un mesofroma.

RESUMEN

Se insiste en la importancia del nefroma mesoblastico congénito
que presenta las siguientes caracteristicas: 1.° Es propio del recién na-
cido y de los primeros meses de vida. 2.° Ha sido considerado en la
mayorfa de los casos un tumor de Wilson, con el que existe indudable
parentesco. 3.° Es localmente invasor, pero no provoca metastasis. 4.° Al
parecer, cura con una simple nefrectomia, y 5.° No son necesarias la
radioterapia y la actinomicina, terapéuticas ambas no carentes de accio-
nes secundarias nocivas (son, segin BEckwiTH, mas nocivas que el propio
tumor).

Se resume la historia clinica del {inico caso con certeza observado
en un total de 56 tumores renales y se comenta la frecuencia, la etiopa-
tocronia y la anatomia funcional del desarrollo.
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