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La nefroblastomatosis es una alteración de la nefrogénesis que se
define como la persistencia de blastema metanéfrico en la infancia. La
asociación de estos focos de tejido fetal con el tumor de Wilms se en-
cuentra ampliamente documentada en la literatura. En la actualidad
disponemos de numerosas técnicas de imagen que van a permitir el
diagnóstico y seguimiento de esta entidad, especialmente en los prime-
ros años de vida, cuando el riesgo de malignización es mayor.
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Nephroblastomatosis vs Wilms’
tumor: a case report

Nephroblastomatosis is an abnormality of nephrogenesis and has
been defined as the persistence of metanephric blastema into infancy.
The association of these foci of fetal tissue with Wilms’ tumor has be-
en repeatedly documented in the literature. Numerous imaging modali-
ties currently enable the detection of nephroblastomatosis and follow-
up of patients to detect neoplastic change, which is especially
indicated during infancy and early childhood, when the likelihood of
Wilms’ tumor developing is highest.
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INTRODUCCIÓN

La nefroblastomatosis es la presencia de parénquima renal
embrionario (blastema metanéfrico) a partir de las 36 semanas
de gestación, cuando la nefrogénesis normalmente ha
terminado1. La persistencia del blastema metanéfrico puede dar
lugar a un tumor maligno, estando ampliamente aceptado que la
nefroblastomatosis es una lesión precursora del tumor de
Wilms2. Por lo tanto, es muy importante conocer el aspecto ra-
diológico de esta entidad y los datos que nos pueden sugerir su
malignización1,2.

Presentamos un caso de nefroblastomatosis que asociaba fo-
cos de tumor de Wilms de forma bilateral.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Presentamos el caso de un niño de dos años, fruto de una ges-
tación bien controlada y con un desarrollo psicomotor normal.
La familia consulta en otro centro por presentar episodios de ac-
cesos de tos con pausa final y coloración subcianótica de predo-
minio nocturno. No se observa ninguna patología respiratoria,
pero a la palpación se detecta la presencia de una masa en ambos
flancos, hallazgo que es confirmado con una ecografía. A peti-
ción de la familia del paciente, este es trasladado a nuestro hos-
pital.

En la ecografía practicada (fig. 1) se constata un aumento de
tamaño de ambos riñones, condicionado por la presencia de múl-
tiples imágenes nodulares hipoecogénicas, de distribución pe-
riférica, conservando la morfología reniforme. Existe dilatación
de algunos de los cálices. En el riñón derecho se observan tam-
bién zonas redondeadas ecogénicas, sugestivas de la presencia
de grasa. La vascularización hiliar se encuentra conservada en
ambos riñones.

En la tomografía computarizada (TC) abdominal se aprecia
una correcta excreción del contraste por parte de ambos riñones,
que están muy aumentados de tamaño (140 mm) y distorsionados
por la presencia en el parénquima de múltiples nódulos de densi-
dad uniforme, con distribución periférica. Dichos nódulos no
captan contraste. En el riñón derecho existe un nódulo de mayor
tamaño de distintas características con densidad grasa (fig. 2). No
se visualizan calcificaciones ni signos de necrosis tumoral.

La resonancia magnética (RM) muestra unos riñones muy au-
mentados de tamaño, con múltiples masas renales bilaterales
multinodulares, que afectan preferentemente al córtex. La ma-
yoría de las masas presentan una señal isointensa con el músculo
en T1, discretamente hiperintensa en T2 y no aumentan de inten-
sidad tras la administración de contraste (fig. 3). Existe dilata-
ción de cálices y algún área de características quísticas en la pe-
riferia, así como alguna zona grasa, que se suprime en la
secuencia FATSAT (fig. 4).

Al paciente se le realiza una punción-biposia guiada por eco-
grafía de uno de los nódulos del riñón izquierdo, siendo diagnosti-
cado de nefroblastomatosis. Posteriormente se le coloca un acceso
vascular permanente tipo Porth-a-cath y se inicia el tratamiento
con quimioterapia, empleando vincristina y actinomicina, con
buena tolerancia.

A los dos meses de comenzar el tratamiento se realiza una
ecografía (fig. 5) y una RM de control que muestra una disminu-
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ción del tamaño de todos los nódulos, excepto el localizado en el
polo superior del riñón derecho, que es el de mayor tamaño y
contiene áreas de grasa. Se procede posteriormente a la interven-
ción quirúrgica, resecándose los tres nódulos de mayor tamaño
(uno en polo inferior del riñón izquierdo y dos en polo superior
del riñón derecho), que desde el punto de vista anatomopatológi-
co corresponden todos ellos a tumor de Wilms. Ante los hallaz-
gos de tumor de Wilms bilateral se completa el tratamiento de
quimioterapia asociando sucesivamente actinomicina D y doxo-

rrubicina, etopóxido y carboplatino, y ciclofosfamida, con una
tolerancia y evolución satisfactorias, habiendo desaparecido los
nódulos en los últimos controles realizados con ecografía y RM.

Fig. 1.—Ecografía renal. (A) Corte longitudinal del riñón izquierdo. Hipoecogenicidad subcortical relacionada con nefroblastomatosis, con área de
parénquima renal respetado en situación central. (B) Corte longitudinal del riñón derecho. Lesiones hipoecoicas subcorticales que condicionan un 

aumento del tamaño renal. Se visualiza asimismo la imagen ecogénica correspondiente a grasa y la dilatación de un cáliz.

A B

Fig. 2.—Imagen coronal de tomografía computarizada con contraste,
donde se aprecia una distorsión de ambos riñones por la presencia de
múltiples masas intrarrenales, polilobuladas, algunas con grasa. No se 

observa captación de contraste por parte de ninguna de las lesiones.

Fig. 3.—Estudio de resonancia magnética. Imagen coronal potenciada
en T2, en la que se observan masas renales bilaterales discretamente hi-

perintensas con algún pequeño quiste en la periferia.
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DISCUSIÓN

Para entender la nefroblastomatosis es útil revisar el desarrollo
normal del riñón, que tiene lugar como resultado de la interac-
ción de la yema ureteral y el blastema metanéfrico2. Dicho blas-
tema induce a la yema ureteral a ramificarse para dar lugar al
sistema colector del riñón, mientras que la yema ureteral condi-
ciona que el blastema metanéfrico origine los elementos epitelia-
les y estromales del riñón. Por lo tanto, las nefronas se originan
del blastema metanéfrico. Las regiones periféricas del riñón son
las primeras en formarse y las nefronas yuxtamedulares, las últi-
mas3.

La nefrogénesis está completa a las 34-36 semanas de gesta-
ción. Normalmente, a partir de entonces, no quedan restos de
blastema metanéfrico. Sin embargo, se han encontrado restos
microscópicos de blastema en el 1% de las autopsias realizados
en niños3.

Los restos nefrogénicos se clasifican desde el punto de vista
histológico en cuatro grupos: latente, esclerosante, hiperplásico
y neoplásico. Las formas latente y esclerosante son generalmen-
te microscópicas y no se considera que tengan capacidad de ma-
lignización. Por el contrario, las formas hiperplásica y neoplási-
ca son macroscópicas y se visualizan como pequeños nódulos
rodeados por parénquima sano1,4.

La nefroblastomatosis se puede clasificar en perilobar e intra-
lobar, en función de la localización y de los síndromes asocia-
dos. En la forma perilobar, los restos de blastema se sitúan en la
cortical o en las columnas de Bertin. Se asocia con el síndrome
de Beckwith-Wiedemann y hemihipertrofia, síndrome de Perl-
man (visceromegalia, gigantismo, criptorquidia, polihidramnios,
facies característica), y con la trisomía 18. La degeneración ma-
ligna en tumor de Wilms es más frecuente en los pacientes con el
síndrome de Beckwith-Wiedemann y hemihipertrofia, ocurriendo
aproximadamente en el 3% de los casos1. Los restos nefrogéni-
cos intralobares se consideran menos frecuentes que los perilo-
bares, pero presentan una mayor asociación con la degeneración
en tumor de Wilms. Esta forma se encuentra en el 78% de los

pacientes con síndrome de Drash y prácticamente en el 100% de
los pacientes con aniridia esporádica y también se observa en
asociación con el síndrome WAGR (tumor de Wilms, aniridia,
anomalías genitales y retraso mental)1.

La presencia de restos nefrogénicos es típicamente asintomáti-
ca y suele ser un hallazgo casual, de forma que cuando se descu-
bre, en muchas ocasiones se asocia ya con el tumor de Wilms.
La nefroblastomatosis difusa se puede manifestar como una ma-
sa en el flanco uni o bilateral. El aumento de tamaño del riñón
puede ser palpable al nacimiento y generalmente es descubierto
en los primeros 12 meses de vida1.

Los focos microscópicos de nefroblastomatosis no son identi-
ficables mediante ninguna técnica de imagen. El aspecto de la
forma macroscópica varía en función del tipo de nefroblastoma-
tosis y de la modalidad de imagen utilizada2. 

En general, la ecogenicidad de la nefroblastomatosis es simi-
lar a la del parénquima renal, pero se han descrito casos con eco-
genicidad aumentada y disminuida3. En nuestro paciente, los nó-
dulos eran hipoecogénicos, excepto alguno que presentaba un
aumento de la ecogenicidad debido a la existencia de grasa. Asi-
mismo, pueden identificarse quistes de distintos tamaños1.

La TC con contraste puede demostrar depósitos de nefroblas-
tomatosis no visualizados con otras técnicas de imagen, como la
urografía y la ecografía. El realce suele ser escaso, heterogéneo
y de aspecto estriado5. En nuestro paciente no observamos
ningún tipo de realce.

Los restos nefrogénicos macroscópicos aislados (hiperplásicos
o neoplásicos) tienen por imagen una apariencia nodular; en la
ecografía se pueden manifestar anecoicos, hipo o hiperecoicos2.
En la TC y en la urografía excretora estos nódulos quedan menos
realzados que el parénquima adyacente y si son numerosos dan
un aspecto lobulado al riñón, simulando una lobulación fetal1,2.
La ecografía es menos sensible que la TC en el diagnóstico de la
nefroblastomatosis.

La RM pone de manifiesto los focos macroscópicos (más de
4 mm de diámetro). Estos focos aparecen hipointensos respecto
al parénquima renal en las secuencias potenciadas en T1 e isoin-
tensos o ligeramente hiperintensos en las secuencias potenciadas
en T26, como ocurría en nuestro paciente. En los estudios de RM

Fig. 4.—Imagen axial de resonancia magnética empleando una secuen-
cia de supresión grasa (FAT SAT). Los riñones aparecen muy aumenta-
dos de tamaño, con múltiples masas renales bilaterales multinodulares
en la periferia, dejando el sistema colector y una porción del parénqui-
ma renal respetado en situación central. En el riñón derecho se visualiza

una lesión con pérdida de la señal, lo que indica contenido graso.

Fig. 5.—Ecografía renal de control a los dos meses de comenzar el tra-
tamiento. Se trata de un corte longitudinal del riñón derecho, donde
puede apreciarse una disminución del tamaño de todos los nódulos, 

persistiendo la zona ecogénica correspondiente a grasa.
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con contraste, así como en la TC, los restos nefrogénicos tienden
a aparecer homogéneos, en contraposición con el tumor de
Wilms que se muestra más heterogéneo1,3,6.

Característicamente el tumor de Wilms se presenta como una
lesión fundamentalmente sólida y heterogénea, a menudo con
áreas de necrosis, hemorragia, calcificación, grasa e incluso for-
mación de quistes1. Es un tumor bien circunscrito que queda me-
nos realzado que el parénquima renal adyacente. En la RM se
manifiesta como una lesión hipointensa en T1 e hiperintensa en
T21, que puede producir una invasión vascular de la vena renal y
de la cava inferior.

En un paciente con nefroblastomatosis es importante controlar
radiológicamente las lesiones, siendo sospechosas de malignidad
aquellas lesiones heterogéneas, que aumentan de tamaño y ad-
quieren una configuración redondeada, como una masa, a dife-
rencia de los focos de nefroblastomatosis que tienen un aspecto
más ovoide o lenticular6. Ni la presencia de grasa ni las áreas
quísticas son indicativas de benignidad2. De hecho, en nuestro
paciente, el nódulo de mayor tamaño y de contenido graso pre-
sentaba focos de la variante teratoide del tumor de Wilms.

El tratamiento de los restos nefrogénicos es controvertido.
Hay autores que recomiendan la quimioterapia, mientras otros
consideran que es suficiente hacer controles radiológicos estre-
chos para excluir el desarrollo de un tumor de Wilms1, especial-
mente hasta los 7 años, cuando el riesgo disminuye.
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