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3Qué se sabe del tema que trata este estudio? 3Qué aporta este estudio a lo ya conocido?
En este caso, los datos de la investigacién indican una presentacién Los ensayos permitieron analizar una enfermedad cuya prevalencia
inusual del nefroma quistico, teniendo en cuenta que la mayoria es ain poco conocida y requiere mds investigacion, asi como me-
de los casos no presentan sintomas y, por lo tanto, se diagnostican jorar el diagnostico diferencial para una mejor toma de decisiones.
incidentalmente.

Resumen Palabras clave:

El nefroma quistico es un tumor renal benigno raro, de etiologia incierta. En nifios puede manifes-
tarse como una masa abdominal palpable, hematuria e infecciones urinarias recurrentes. Eximenes
de imagen como ultrasonografia y tomografia computadorizada ayudan en el diagndstico, sin embar-
g0, la confirmacion se realiza mediante el estudio anatomopatolégico. El tratamiento es quirdrgico,
pudiendo ser nefrectomia parcial o total, con buen diagnéstico. Objetivo: Describir un caso raro de
nefroma quistico pedidtrico, sus manifestaciones clinicas, aspectos radiolégicos e histopatolégicos,
asi como tratamiento y su evolucién. Caso Clinico: Preescolar, sexo masculino, con historia clinica
de infecciones urinarias de repeticién en el primer afio de vida. A los 2 afos y 8 meses, presentd
nodulacién en hipocondrio derecho con dolor local a la palpacién, asociado a molestias districas y
hematuria. La ecografia mostr6 un rifién derecho aumentado de volumen por formacién quistica
multiseptada. La tomografia computadorizada demostré formacioén expansiva quistica multiocula-
da en el rindén derecho. A los 2 aios y 10 meses, realiz nefrectomia parcial derecha para exéresis y
estudio anatomopatoldgico, compatible con nefroma quistico. Evolucion6 con regresion de la hema-
turia y de los episodios recurrentes de infecciones urinarias, manteniendo funcién renal preservada.
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Actualmente, con 4 afios y 6 meses, asintomdtico. Conclusiones: El nefroma quistico es una entidad
rara, en general de buen pronoéstico. La asociacién de hallazgos clinicos, imdgenes radioldgicas y es-
tudio anatomopatoldgico son fundamentales para el establecimiento diagnéstico y mejor definicién
de la conducta terapéutica.

Abstract

Cystic nephroma is a rare benign renal tumor of uncertain etiology. In children, it can manifest as a
palpable abdominal mass, hematuria, and recurrent urinary infections. Imaging tests such as ultra-
sound and computed tomography assist in the diagnosis, but confirmation is made through anato-
mopathological study. Treatment is surgical and may be partial or total nephrectomy, with a good
prognosis. Objective: To report a rare case of pediatric cystic nephroma, its clinical manifestations,
radiological and histopathological aspects, as well as the treatment used and its evolution. Clinical
Case: Pre-school, male, with a history of recurrent urinary infections in the first year of life. At 2 years
and 8 months, he presented nodulation in the right hypochondrium with local pain on palpation,
associated with urinary disorders and hematuria. An ultrasonography showing enlarged right kidney
due to multiseptated cystic formation. Computed tomography showing multiloculated cystic expan-
sive formation in the right kidney. At 2 years and 10 months, he underwent partial right nephrec-
tomy for excision and anatomopathological study, which was compatible with Cystic Nephroma. He
evolved with regression of hematuria and recurrent episodes of urinary infections, maintaining renal
function preserved. Currently, at 4 years and 6 months, asymptomatic. Conclusions: Cystic nephro-
ma is a rare entity, generally with a good prognosis. The association of clinical findings, radiological
images, and anatomopathological study are fundamental for the establishment of diagnosis and a
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better definition of therapeutic conduct.

Introducciéon

El nefroma quistico es un tumor renal benigno,
poco frecuente y de etiologia incierta, descrito por pri-
mera vez en 1892 por Edmunds en una joven de 18
afios'. Entre las neoplasias renales, su prevalencia es
aun indefinida, estimdndose entre el 2 y el 4%?. Se trata
de una condicién caracterizada por pequefios quistes
multiples, separados por septos y contenidos en un
Unico quiste, con una cdpsula bien definida que lo se-
para del parénquima renal subyacente’.

Con una distribucién bimodal, afecta principal-
mente a nifos menores de 4 afos, siendo el 75% va-
rones y mayoritariamente a mujeres (87%) mayores
de 30 afos, con una proporcién de 8:1 respecto a los
varones™. Actualmente, los nefromas quisticos pe-
didtricos y en adultos se consideran entidades com-
pletamente diferentes, con caracteristicas morfold-
gicas, histolégicas, inmunohistoquimicas y genéticas
distintas®.

Desde el punto de vista genético, la relacion entre el
nefroma quistico y otros tumores con la mutacién del
gen DICERI estd bien establecida, con una alta preva-
lencia (86%) de dichas mutaciones en los casos pedia-
tricos, en comparacién con aproximadamente el 10%
de los nefromas en adultos™'.

El diagnéstico del nefroma quistico se basa en las
manifestaciones clinicas y estudios radiolégicos y ana-

tomopatolégicos. En los nilos menores de 10 afos,
suele presentarse como una masa abdominal palpable
o en los costados. Después de esta edad, puede mani-
festarse por dolor abdominal o detectarse en estudios
radiolégicos. La hematuria y las infecciones urinarias
pueden presentarse en todos los grupos de edad’. Entre
los estudios radiolégicos de diagndstico que se pueden
utilizar estan la radiografia simple, la ecografia, la to-
mografia computarizada (TC) y la resonancia mag-
nética (RM). En el estudio anatomopatoldgico, este
presenta un aspecto macroscopico caracteristico (apa-
riencia de “panal”), e histologia variable’.

Es importante realizar el diagnéstico diferencial
del nefroma quistico con otras masas renales pedia-
tricas, como el tumor de Wilms, que representa el
6% de los cénceres infantiles®. La busqueda de un
diagnéstico diferencial correcto aumenta la precisién
diagnoéstica al descartar otras hipdtesis, evitando asi
procedimientos terapéuticos innecesarios®. Sin em-
bargo, cabe mencionar que la imagen preoperatoria
y el examen macroscépico no son completamente fia-
bles para diferenciarlo de una neoplasia, por lo que el
tratamiento quirdrgico electivo (nefrectomia parcial
o total) con andlisis histolégico es el método de con-
firmacién diagndstica®'®.

Dado el cardcter inusual de la patologia, los esca-
sos estudios y el limitado ndmero de casos descritos
en la literatura, el interés por estudiar y describir este
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caso se hace imperativo y justificado. Por lo tanto, este
articulo tiene como objetivo reportar un caso pediatri-
co de nefroma quistico, sus manifestaciones clinicas,
aspectos radioldgicos e histopatolégicos, asi como el
tratamiento utilizado y su evolucién clinica, haciendo
hincapié en la importancia del diagnéstico diferencial
con otras masas renales, para definir el mejor enfoque
terapéutico.
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Figura 1. Ecografia abdominal: formaciéon quistica multilocular (linea ama-
rilla), mide 7,29x7,17cm, vejiga con paredes engrosadas y sin evidencia de
hidronefrosis.
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Figura 2. Urografia por tomografia computarizada: formacion
expansiva quistica multilocular (asterisco amarillo) que compro-
mete el rifdn derecho, mide 8,6x6,4cm en sus ejes mayores, con-
centrando y eliminando el medio de contraste de forma simétrica
y satisfactoria, sin signos de litiasis o hidronefrosis.
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Caso Clinico

Var6n en edad preescolar, nacido por parto nor-
mal, a término (39 semanas y 4 dias), Apgar 9/9, Peri-
metro ceflico 34 cm (Z = 0: adecuado para la edad),
Peso 2972 g (-2 < Z < 0: adecuado para la edad), Lon-
gitud 51 cm (0 < Z < 2: adecuado para la edad). Perio-
do prenatal, peri-parto y neonatal inmediato sin com-
plicaciones. Durante el primer afio de vida, present6
3 episodios de infeccién urinaria (ITU), tratados con
cefalosporina de primera generacion (cefalexina).

A los 2 anos y 8 meses de edad, fue derivado a la
consulta externa de Nefrologia Pedidtrica del Hospital
Universitdrio Onofre Lopes (HUOL) debido a una no-
dulacién en el hipocondrio derecho de 1 mes de evolu-
cién, asociada a dolor local a la palpacion, con aumento
gradual de tamafio. Orina de color naranjo (consideran-
do una posible hematuria macroscépica) y olor fuerte,
con esfuerzo miccional y flujo de orina intermitente.
Examen fisico general normal. Peso 12,8 Kg (-2 < Z <
0: adecuado para la edad), Altura 92,5 cm (-2 < Z < 0:
adecuado para la edad), IMC 14,8 (-2 < Z < 0: adecuado
para la edad). Presién arterial normal 80 x 60 mmHg
(valor medio 0 - 4 afos: 85 x 60 mmHg). Masa abdo-
minal palpable en el hipocondrio derecho a 6 cm del re-
borde costal, de forma redonda y superficie irregular. El
paciente presenté andlisis de orina alterado (EAS), con
20 eritrocitos por campo de alto poder (valor normal: <
3-5 RBC/HPF) y urocultivo negativo. La ecografia ab-
dominal mostré rifién derecho de tamafio aumentado
a causa de formacién quistica multilocular (7,29 x 7,17
cm), de etiologia no definida y vejiga con paredes engro-
sadas, sin evidencia de hidronefrosis (figura 1).

La TC complementaria mostré formacién quistica
multilocular expansiva que afectaba al rifién derecho,
de 8,6 x 6,4 cm en sus ejes mayores; rifién izquierdo sin
anomalias morfolégicas, ambos rifones concentrando
y eliminando simétricamente y de forma satisfactoria el
medio de contraste, sin signos de litiasis o hidronefro-
sis (figura 2). El cintigrama renal estdtico con DMSA
Tc 99m mostrd funcién tubular renal conservada en
rifién izquierdo y moderadamente deprimida en rifién
derecho, junto a una extensa zona hipofuncional en
polo inferior derecho (probablemente zona quistica).
Rinén izquierdo normal (figura 3).

Alos 2 anos y 10 meses de edad, se realiz6 nefrec-
tomia parcial derecha y estudio anatomopatoldgico de
la lesion. Se observé masa ovalada, quistica y grisdcea,
de 7,5 x 7,0 x 5,0 cm, con cavidad multilocular com-
pleta de 5,0 x 4,0 cm, con contenido liquido citrino.
El examen microscépico mostré una lesién quistica
con septos fibrosos, asociada a un proceso inflamato-
rio mononuclear en la pared y en mayor medida a un
epitelio ctbico con aspecto en “tachuela” (figuras 4 y
5), compatible con Nefroma Quistico.
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En seguimiento con nefrologia pedidtrica, la eco-
grafia de vias urinarias mostré rifiones en posicién
normal con contornos regulares, rindén derecho (con
reseccion parcial previa) mds pequeno que el izquier-
do, sin evidencia de hidronefrosis, litiasis, quistes o
masas aisladas. Un afio después, el paciente no presen-
té nuevos episodios de ITU o hematuria. El paciente
mantuvo funcién renal normal, con urea 12 mg/dl (va-
lor de referencia 8-36 mg/dl) y creatinina 0,39 mg/dl
(valor de referencia 0,51-0,67 mg/dl). Peso actual 19,2
kg (0 < Z < 2: apropiado para la edad); altura 100 cm
(-2 < Z < 0: apropiado para la edad); e IMC 19,2 (so-
brepeso). Actualmente, a los 4 afos y 6 meses de edad,
permanece asintomdtico.

Discusion

Este articulo analiza el caso de un paciente varén,
menor de 5 afios, con una masa abdominal palpable y
dolorosa, asociada a hematuria e infecciones urinarias
recurrentes. En general, los sintomas como el dolor ab-
dominal y la hematuria son secundarios a la obstruc-
cién causada por la protrusiéon de uno o varios quistes
en la pelvis renal. En algunos casos, la hipertension ar-
terial puede producirse debido al tumor en si o por la
compresion del tejido renal subyacente®'?, lo que no se
observé en nuestro caso. La edad, el sexo y el cuadro
clinico que presentaba el paciente coinciden con la li-
teratura investigada.

La combinacién de los estudios radioldgicos, la
historia clinica y la exploracién fisica es importan-
te para la sospecha diagndstica y el seguimiento del
paciente. Una radiografia abdominal simple puede
mostrar una gran masa abdominal que desplaza las
asas intestinales adyacentes. La TC, por su parte, es el
método de eleccion para la evaluacién de este tumor,
mostrando una masa quistica multilocular con septos
delgados y calcificaciones periféricas y curvilineas®
(figura 2). Es importante senalar que otros métodos,
como la ecografia (figura 1) y la RM, también des-
criben imdgenes quisticas multiloculares, pero no las
diferencian con precisién de otras masas renales quis-
ticas complejas®.

El estudio anatomopatoldgico permite un diagnos-
tico seguro de nefroma quistico. Macroscépicamente,
se observa una masa circunscrita de quistes, con una
capsula fibrosa gruesa, de contenido liquido no comu-
nicante, separada por finos septos translicidos (aspec-
to de “panal”), siendo infrecuentes la calcificacion, la
hemorragia y la necrosis®. En la microscopia, presenta
un epitelio plano, con dreas de células cubicas eosiné-
filas proyectadas hacia el lumen con morfologia en “ta-
chuela”, que contiene tibulos maduros en sus septos
(figura 4).

CASO CLINICO

Figura 3. Cintigrama renal estatico con DMSA Tc 99m: funcién tubular
conservada en rinén izquierdo y moderadamente deprimida en el derecho,
con una extensa zona hipofuncional en el polo inferior del mismo que corres-
ponde a la zona quistica.
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Figura 4. Histopatologia de la masa tumoral en rindn derecho: revestimiento
epitelial ctbico y aspecto de “tachuela” (flecha amarilla). HE, 400x.

Figura 5. Anélisis histopatoldgico de la masa tumoral en
rindn derecho: lesién quistica con septos fibrosos (asterisco
amarillo). HE, 400x.
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El diagnéstico diferencial con otras masas renales
constituye un desafio ya que estos tumores presentan
caracteristicas radioldgicas diferentes y un prondstico
muy variable>'*. En este sentido, los tumores renales
malignos en pediatria son poco frecuentes, represen-
tando sélo el 2% del total de las neoplasias’®. Sin em-
bargo, siempre se debe sospechar del tumor de Wilms,
una neoplasia que suele afectar a nifos menores de 5
afios, apareciendo como una masa palpable que puede
estar asociada con hematuria y dolor abdominal, evo-
lucionando con un excelente prondstico en el 90% de
los casos®.

Existen diversos diagnésticos diferenciales posi-
bles, como el carcinoma de células renales, el sarcoma
de células claras, las variantes quisticas del nefroma
mesobldstico y la displasia renal multiquistica, princi-
palmente la forma segmentaria’. En la anatomopato-
logia, el epitelio en forma de “tachuela” con tubulos
maduros en sus septos, caracteristico del nefroma, es
un factor importante para diferenciarlo del nefroblas-
toma, el que contiene focos de células del blastema en
los septos. La sola consideracién de los aspectos clini-
cos y los estudios radioldgicos no permite distinguir
estas patologias entre si’. En este sentido, la diferencia-
cién con el carcinoma de células renales es la ausencia
de células claras proliferantes'®"’.

Otro método diferencial relevante es la pesquisa de
la mutacién del gen DICERI, una alteracién que tam-
bién ocurre en el sarcoma anaplasico del rifién que es
un tumor maligno extremadamente raro, con cerca de
25 casos reportados en la literatura y que puede apa-
recer en regiones renales donde preexistia un nefroma
quistico'®". Sin embargo, esa pesquisa no es rutinaria,
pues es un examen poco accesible, especialmente en el
sistema publico de salud. Por lo tanto, no fue realizado
en el caso estudiado.

Aunque Joshi y Beckwith han descrito los criterios
para el diagndstico del nefroma quistico, hasta la fecha
no existen directrices ni consenso sobre su tratamien-
to'. En general, la nefrectomia es el procedimiento de
eleccién ya que permite un diagnéstico definitivo con
analisis anatomopatoldgico y es también la terapia de-
finitiva. La nefrectomia parcial se realiza en tumores
pequeiios, generalmente por via laparoscopica'’; sin
embargo, cuando esto no es posible, se realiza nefrec-
tomia total®.
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Cuando el nefroma quistico es diagnosticado y tra-
tado adecuadamente, el prondstico es bueno, general-
mente sin afectacién del tejido renal subyacente®. El
paciente reportado tuvo un diagndstico y tratamiento
adecuados, evolucionando satisfactoriamente, con re-
gresion de la hematuria, episodios de infeccién urina-
ria y funcién renal preservada, lo que coincide con la
literatura, y presenté un excelente prondstico tras el
tratamiento quirtrgico.

Conclusiéon

El nefroma quistico pediatrico es una neoplasia be-
nigna con buen prondstico. La diferenciacién de otras
lesiones quisticas renales mediante estudios radiol6gi-
cos sigue siendo un reto. La combinacién de caracte-
risticas clinicas, bioquimicas e histoldgicas asociadas a
las caracteristicas radioldgicas es esencial para el diag-
noéstico, asi como para comprender mejor el compor-
tamiento de la lesién y definir el mejor tratamiento,
evitando asi intervenciones innecesarias. Al tratarse de
una patologia rara y poco estudiada, requiere mds in-
vestigacion.
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