CASO CLINICO

Nefroma Mesoblastico Celular Congénito

CELLULAR CONGENITAL MESOBLASTIC NEPHROMA

Dr. Carlos Sanchez!, Dr. Bryam Guerra?

Servicio de Infantes A, Departamento de Pediatria, Hospital Roosevelt.

Presentacion de caso

Datos Generales: masculino, 20 dias de edad con fecha de nacimiento 31 de marzo de 2016 Originario
de Santa Lucia, Quiché. Fecha de Ingreso: 22 de abril de 2016

Motivo de Consulta: Referido para estudio de distensiéon abdominal y vémitos.

Historia de la Enfermedad Actual: Madre refiere que recién nacido es producto de parto por cesarea
por antecedente de cesdrea anterior, ninguna complicaciéon perinatal. Defeca meconio espeso al
nacer, al tercer dia de vida inicia con distensiéon abdominal, vomitos de aspecto biliar.

Consulté a Centro de Salud donde le prescribieron antibidticos por infeccion. Madre indica que
presenta vomitos biliares después de mamar, que en ocasiones son de aspecto lacteo; la distensién
abdominal ha persistido pero defeca adecuadamente. Consulta a clinica privada donde realizan USG
encontrando masa sugestiva de nefroblastoma por lo que lo refieren para su estudio.

Antecedentes:

- Maternos: madre de 22 afios, gravida 2, cesareas 2, hijos vivos 2, no antecedentes de abortos.

- Prenatal: parto por cesdrea, indicada por cesarea anterior, atendido por médico en Hospital
Regional de Quiché, llanto espontaneo con peso al nacer 7 1b 14 oz.

- Alimentado con lactancia materna exclusiva.

- Niega antecedentes familiares, y complicaciones en embarazo y parto.

- Vacunacioén: al nacer BCG, Hepatitis B.

Perfil Social: cuentan con todos los servicios basicos en hogar, vivienda con 5 ambientes, conviven 4
personas, no mascotas.

Revision por Sistemas: niega otra sintomatologia.

Examen fisico

Signos Vitales: FC: 140 lpm, FR: 36 rpm, Temperatura 37°C, P/A 96/60. Antropometria: Peso 3.7 kg,
Talla 57 cm, CC 37cm

Adecuaciones: P/T: <3 T/E: 0 a2

1 Pediatra, Jefe de Servicio del Departamento de Pediatria.
2 pediatra.
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Alerta, afebril, deshidratado, mucosas semihumedad, abdomen globoso, distendido, circunferencia
abdominal 38.5 cm, presencia de ruidos gastrointestinales, se palpa masa en cuadrante superior
derecho de 9x4 cm, con matidez a la percusion.

Laboratorios
WBC 11.9 K/ul MCV 94 Fl
Neutrofilos % 22.2 MCH 33.6 Pg
Linfocitos % 63.3 PLT 559 K/ul
Linfocitos 7.59 mm3 TP 11
Monocitos % 11.4 TPT 24.8
Monocitos 1.3 INR 1.03
Hb 13.1 g/dl
Ht 36.9%
Glucosa 67.9 Na 144 TGO 31
BUN 10.3 K 4.84 TGP 9.7
Creatinina 0.41 Ca 10.5 GGT 109
BB total 5.23 P 6.07 LDH 540
BB directa 0.4 Ac. drico 2.9 FA 142
BB 4.78 Amilasa 7 Proteinas 5.7
indirecta
CPK 82 Lipasa 11 Albumina 4.0
pH 7.47 s02 91.5
pCO2 21.6 Sodio 140
p02 52.3 Potasio 3.7
HCO3 19.1 Calcio 1.12
EB -5.8 Cloro 101
Lactato 5.1

Estudio de imagenes

USG Abdomen: (23/4/16, 12:45)
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Pancreas no evaluable al momento del estudio. Se evidencia masa heterogénea de componentes
so6lidos y quisticos de forma redondeada, bordes regulares, lisos y definidos, de gran tamafio,
midiendo aproximadamente 103x80x77mm, con volumen de 338 cc, localizada a nivel de CSD y CID,
causando comprension de érganos adyacentes, la cual no presenta captacidn tras la aplicacién de
Doppler color. Dicha masa respeta aparentemente los segmentos hepaticos II, 111, IVa, IVb, VI y VII]I,
sin embargo, no presenta una adecuada interfase con el higado en sus segmentos V y VI, por lo que
no se descarta que se origine a partir de dicho érgano. El rifién derecho se es evaluable al momento
del estudio, por lo que no es posible excluir que la masa sea de origen renal; se sugiere correlacionar
conT.

Seguimiento

- 24/4/16 a 18:00 Ingresa a Infantes.

- 25/4/16 Se inicia dieta en servicio a base de lactancia materna y se solicitan estudios: PCR: 0.80,
- Urocultivo: esteril.

- 26/4/2016: Resultado de AFP 888.14 (VR: 0-10.0 ng/mL).

- 28/4/2016: paciente es llevado a TAC abdominal.

Diagnostico: Masa Renal Derecha

- 3/5/15 Caso presentado a cirugia pediatrica.
- 6/5/2016 Registro Operatorio:
e Operacién practicada: LPE + nefrectomia derecha + drenaje de Jackson-pratt + CVC.
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e Hallazgos: Masa renal derecha de componente mixto de +/- 15x15 c¢m, no involucra higado ni
glandula suprarrenal. Resto de érganos intraabdominales normales, rifién izquierdo se palpa
y se observa de tamaifio y caracteristicas normales.

Macroscopica: En rifién derecho se aprecia tumoracién donde no se visualiza parénquima renal
normal, que mide 11 X 11 cm con un peso de 12 oz. El uréter de 7.5 X 0.5 cm. Al corte el parénquima
estd completamente sustituido por tumoracién blanquecina, homogénea, firme con areas de
hemorragia y necrosis. Hay areas de degeneracion quistica. Se realiza maultiples cortes por cada
centimetro y aparte corte de uréter.

ek}
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Microscopica: Los cortes histolégicos
corresponden a neoplasia de células fusiformes
marcadamente celulares con mitosis abundante
(de 3 a 5 mitosis por campo) hay focos de
necrosis y eritropoyesis extra medular. Se
observa areas de restos nefroblasticos sin
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Diagnostico

Nefroma Mesoblastico Celular Congénito.

6/5/2016, 15:11hrs: Paciente estable
e Signos vitales: FC: 132 lpm, FR: 22 rpm, Sat: 98-99% (con 02 50%), glasgow 15 puntos.

e Tratamiento con Cefazolina.

atipia. El uréter es de caracteristicas normales

sin infiltracién neoplasica.

Laboratorios:

WBC 13.9 K/ul Monocitos 1.04
Neutroéfilos % 76.9 Hb 13.8 g/dL
Neutrofilos 10.7 mm3 Ht 38.9 %
Linfocitos % 14.6 MCV 87 FI
Linfocitos 2.03 mm3 MCH 30.9 Pg
Monocitos % 1.04 PLT 455 K/ul

[ mg/dL | U/L
Glucosa 64 TGO 70.6
Creatinina 0.38 TGP 21.1
BUN 9.9 LDH 607
Acido urico 2.4 Amilasa 17
Sodio 142 Lipasa 30
Potasio 4.1 CPK 2333
Calcio 7.7 CK MB 128
Fosforo 4.3 FA 95

7/5/2016, 8:00hrs. Estable, afebril, con adecuado patron respiratorio, abdomen blando , con
ruidos presentes en frecuencia e intensidad normal, HOP limpia sin secreciones, resultados de
laboratorios los cuales electrolitos dentro de limites normales, con TFG 45.7, hemograma sin
alteraciones, llama la atencion CPK elevada 2333, por lo que se aumenta soluciones a

120cc/kg/dia, y se solicitara control en pm.

7/5/2016, 17:45hrs: Llamado a evaluar paciente que presenta cianosis y movimientos ténico
clénicos por lo que se toma GSV y GMT (LOW) se pasa carga de volumen a 20cc/kg y se indica
dextrosa 10%.

16:25 18:00 23:00 16.25 18:00 23:00
pH 7.31 A/7.31 7.36 Lactato 2.9 ---- ----
pCO2 34.3 23 35 s02 44 98 70
p02 25 128 62 Sodio 133 135 135
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HCO3 18 14.4 19.5 Potasio 6.9 5.5 4.5
EB -8 -12 -5 Calcio 1.04 1.2 0.8

Paciente fallece el 8/06/2016 ala 1:00 am luego de 3 paros cardio respiratorios.

El nefroma mesoblastico congénito (NMC), hamartoma renal fetal, hamartoma leiomiomatoso o
mesenquimal es un tumor renal raro, aunque es el mas frecuente en el recién nacido, seguido en
frecuencia por el tumor de Wilms en el primer afio de vida, se han publicado casos en adultos. La
presentacién clinica mas habitual es la de masa renal detectada en la exploracién, también estan
descritas hematuria, vémitos, hipertensiéon pulmonar y fallo cardiaco. Afecta mas frecuente el rifién
derecho y todos son unilaterales. El diagnostico se realiza por pruebas de imagen en los seis primeros
meses de vida. El tratamiento es la nefrectomia. Aunque se considera una lesién benigna, se han
descrito recurrencias locales e incluso metastasis a distancia. En la actualidad se considera el tumor
renal congénito mas frecuente, de comportamiento benigno y pronéstico excelente.
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