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Resumen
En los niños, la nefroblastomatosis ocurre como resultado de la persistencia de blastema metanéfrico en el 
riñón. Este artículo presenta el caso de la presentación más rara de esta enfermedad, que es la universal, 
en un recién nacido que fallece por una nefropatía rápidamente progresiva. Los hallazgos imaginológicos 
son relevantes para el diagnóstico, la estatificación y la diferenciación de la enfermedad. Se compara con el 
tumor de Wilms y sus hallazgos en imágenes. La tomografía axial computarizada y la resonancia magnética 
tienen alta sensibilidad y pueden detectar lesiones tan pequeñas como de 5 mm, por lo cual es importante 
conocer las características de esta patología y su comportamiento en las diferentes modalidades de imágenes.

Summary
In children, nephroblastomatosis occurs as a result of persistent metanephric blastema in the kidney. This 
article presents the most unusual presentation of this disease, which is the universal, in a newborn who 
died of a rapidly progressive nephropathy. Imaging findings are relevant for the diagnosis, staging and 
differentiation of the disease. We compare it to Wilms tumor and its imaging findings. CT and magnetic 
resonance imaging have high sensitivity and can detect lesions as small as 5mm. For this reason, it is 
important to know the characteristics of this pathology and its behavior in different imaging modalities. 

Presentación de caso 
Recién nacido, de sexo masculino, con aumento 

del perímetro abdominal y dificultad respiratoria des-
de el nacimiento, APGAR bajo, por lo cual requirió 
ventilación mecánica e ingresó a UCI neonatal. Único 
antecedente de importancia durante el embarazo: 
oligoamnios severo. Paciente con deterioro clínico 
rápido, azoados elevados y anuria. Al examen físico se 
encontraron masas abdominales en las fosas renales, 
por lo cual se solicitaron estudios complementarios que 
muestran lo siguiente:

Rayos X
Radiografía simple de abdomen que muestra aumen-

to de la densidad en las fosas renales con desplazamiento 
medial de asas intestinales, por masas renales (figura 1).

Ecografía
La ecografía de abdomen muestra masas heterogé-

neas en las fosas renales, sugestivas de ser tejido renal 
de tamaño aumentado (figura 2).

Tomografía computarizada
Riñones de tamaño aumentado con parénquima hetero-

géneo y zonas de baja densidad en la médula renal (figura 3).

Resonancia magnética
Aumento en el tamaño renal, con señal heterogénea 

del parénquima y realce homogéneo (figura 4).

Se realiza biopsia renal. Se presenta una mala evo-
lución del paciente con falla multisistémica y fallece 
al cuarto día. El resultado de la patología post mórtem 
muestra nefroblastomatosis difusa.

Discusión 
Los restos nefrogénicos se encuentran accidental-

mente en cerca del 1 % de las autopsias en niños. De 
10.000 niños, aproximadamente 1 desarrolla un tumor 
de Wilms, mientras que de los pacientes con restos ne-
frogénicos, entre 12 y 33 % desarrollan este tumor. Esta 
condición puede asociarse a síndromes como Beckwith-
Wiedemann, hemihipertrofia y aniridia esporádica (1-5).
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Figura 1. Radiografía toracoabdominal que muestra aumento de la densidad en 
fosas renales con desplazamiento medial de asas intestinales, por masas renales.

Figura 2. Ecografía renal que muestra masas heterogéneas en las fosas renales. (a) 
Transverso, (b) longitudinal izquierdo. Sugiere tejido renal de tamaño aumentado.

Figura 3. Riñones de tamaño aumentado con parénquima de densidad predo-
minantemente baja; realce leve ante la administración de medio de contraste. 
(a) TAC simple, corte axial; (b) TAC, corte axial contrastado; (c) TAC contrastado, 
reconstrucción coronal; (d) TAC, reconstrucción sagital. Protocolo de abdomen 
con baja radiación
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Figura 4. Aumento en el tamaño 
renal, con señal heterogénea del 
parénquima, realce homogéneo 
con la aplicación de gadolinio. (a) 
Corte axial de T2 con saturación 
grasa, donde el parénquima renal 
presenta baja señal, con aumento 
simétrico del volumen renal. (b) 
Corte axial con información en T1 
con gadolinio, en el cual el realce 
es homogéneo. (c) Corte coronal 
con información en T2 con satura-
ción grasa, donde el parénquima 
renal es de baja señal homogé-
neamente. (d) Corte coronal con 
información en T1 con gadolinio. 
(e) Corte sagital con información 
en T2 con saturación grasa, donde 
el parénquima renal es de señal 
marcadamente baja.

Figura 5 (a y b). Paciente con 
tumor de Wilms. Corte axial de 
TC contrastado, que muestra 
aumento de ambos riñones, con 
gran masa bilateral, de densidad 
predominantemente baja y he-
terogénea, con realce del parén-
quima normal excluido hacia el 
aspecto posteromedial. 

El riñón se desarrolla a partir de pronefros, mesonefros y meta-
nefros, que originan la yema ureteral y el blastema metanefrogénico. 
La yema ureteral va a formar el uréter, la pelvis renal, los cálices y 
los tubos colectores. Del blastema metanefrogénico se originarán los 
túbulos contorneados distal y proximal, el asa de Henle y la cápsula de 
Bowman. El blastema tiene una actividad limitada principalmente a la 
periferia, y aproximadamente a las 28 semanas de gestación termina de 
formar las lobulaciones renales, que normalmente son 14. La nefrogé-

nesis es completada en el feto normal entre las 34 y las 36 semanas de 
gestación. En ese momento en un feto normal no hay remanentes del 
blastema metanéfrico (2,5-8).

La nefroblastomatosis fue descrita por primera vez en 1961, por 
Hou y Holman; se caracteriza por aumento del tamaño renal y lobula-
ciones en un infante prematuro (2,9,10). Es importante tener en cuenta 
que la nefroblastomatosis no es sinónimo de tumor de Wilms bilateral. 
Macroscópicamente se ven riñones de gran tamaño, lobulados, pero que 
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conservan su forma renal. Los cortes gruesos renales del parénquima 
revelan decoloración nodular y trabecular difusa. La organización 
piramidal está presente, pero sin una adecuada diferenciación corti-
comedular (2,6,9).

En 1990, Beckwith reclasificó la nefroblastomatosis basándose en 
la localización del remanente del blastema metanéfrico (mesénquima 
metanefrogénico) en relación con el lóbulo renal. Se hace referencia 
a restos del blastema metanéfrico cuando hay un foco anormal persis-
tente de células nefrogénicas, las cuales pueden inducir la formación 
del tumor de Wilms. La nefroblastomatosis involucra la presencia de 
restos metanéfricos difusos o multifocales (2).  Se clasifica en perilobar, 
intralobar, mixta y universal (7,8,10,11); esta última también se conoce 
como panlobar. Los restos del blastema metanéfrico son perilobares 
cuando son subcapsulares y/o centrales en las porciones de las columnas 
de Bertin en un riñón maduro; en general son bien circunscritos con 
escaso estroma y no encapsulados (2,8,12).

Los restos del blastema metanéfrico intralobar se originan por de-
fectos tempranos en el desarrollo, cuando no está diferenciada la yema 
ureteral del blastema dentro del lóbulo, por lo que estos restos quedan 
en el  interior del lóbulo y  no en la periferia, siendo mal definidos y 
con abundante estroma (1,2,13). 

No es una enfermedad común, los riñones son de mayor tamaño, 
el tejido renal está sustituido completamente por tejido nefrogénico, el 
sistema pielocalicial está presente y no hay hidronefrosis. Esta entidad 
es incompatible con la vida y está limitada al periodo neonatal (2,4).

La utilidad de la imagen en esta patología es diferenciar entre la ne-
froblastomatosis difusa y el tumor de Wilms, hacer tamizaje en pacientes 
con riesgo de nefroblastomatosis o tumor de Wilms, hacer evaluación 
prequirúrgica e indicación de quimioterapia previa a cirugía (1,4).

La ecografía muestra lesiones hipoecoicas homogéneas o isoecoi-
cas, y ocasionalmente se presentan hiperecoicas. Además, puede detec-
tar restos nefrogénicos muy pequeños (8 mm), aunque su sensibilidad 
es muy baja (2,14,15).

La resonancia y el TAC pueden detectar lesiones hasta de 5 mm 
(1,4). El TAC contrastado muestra un aumento difuso en el tamaño 
renal con deformidad del sistema pielocalicial y áreas que no realzan 
después de la administración de medio de contraste. Las arterias prin-
cipales renales son de características usuales, pero presentan estrechez 
intrarrenal, y ambas son masas hipovasculares (2,9,10). Entre los 
diagnósticos diferenciales se encuentran el linfoma y la enfermedad 
poliquística renal recesiva, que tienen apariencia similar, pero la edad 
de presentación es diferente.

En la RM se manifiestan como lesión de baja señal con información 
en T1, y con media o alta señal con información en T2, que pueden 
producir una invasión vascular de la vena renal y de la vena cava infe-
rior. El T1 con gadolinio es utilizado para detectar tejido anormal, ya 
que realza en esta fase. En el caso de nefroblastomatosis, este realce 
es homogéneo, a diferencia del tumor de Wilms, en el cual el realce es 
heterogéneo, con una sensibilidad del 67 % (4,10). Se debe informar 
la localización del tumor, su volumen, si hay infiltración de la cápsula 
o si hay perforación, ya que esta última tiene valor en la estadificación. 
Igualmente, es necesario identificar la grasa perirrenal que se puede 
ver como una baja señal en la grasa en un T1 o de alta señal en T2. 
Debe informarse si hay o no ganglios y la invasión de las estructuras 
vasculares (4).

El tumor de Wilms bilateral se presenta con aumento de volumen 
renal, que puede ser asimétrico; en la ecografía se ve una gran masa 
renal, de aspecto sólido, heterogénea, con zonas de hemorragia, necrosis 
y focos de grasa en su interior; las calcificaciones son infrecuentes. Este 
tipo de tumor tiene parénquima residual, que generalmente se ve como 
una banda hipoecoica que puede comprometer la vena renal y la cava.

En la TAC el tumor de Wilms se presenta con una masa renal 
heterogénea, de bordes bien definidos, con zonas interiores de baja 
densidad (el tumor es de baja densidad respecto al parénquima). A la 
administración de medio de contraste el realce tumoral es menor que 
el tejido renal

La resonancia magnética se muestra como una masa heterogénea y 
de baja señal con información en T1, en T2 es de alta señal.

En la literatura se cuenta con poca información sobre la nefro-
blastomatosis difusa, en general se limita a presentación de casos. El 
pronóstico de los pacientes es malo y se limita al periodo neonatal.
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