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Introduccién

La pielonefritis xatogranulomatosa (PXG) es unalamfcion cronica del rifidn
caracterizada por destruccion y sustitucion de axénmuima por tejido granulomatoso
cardado de células espumosas. Fue descrita pognarivez en 1916 por Schlagenhaufer y
reportada en nifios solo hasta 1963 por Avnet ydEniberg. A la fecha se han reportado
en la literatura alrededor de 300 casos de losesual afio 2007 121 correspondian a la
edad pediatrica (1-5, 6). EIl grupo etareo prinoigate afectado en la mayoria de los
reportes obedece a mujeres en edad media, sin gonbarcreciente nimero de casos
pediatricos han sido reportados concluyéndose stzerara enfermedad puede ocurrir en
todas las edades. Aun asi continua siendo extreneada rara en lactantes menores de 1
afo pese a lo cual deberia ser considerada demtimsdliagndsticos diferenciales cuando
se comprueba la presencia de masa renal con o relitiagis asociado a factores
predisponentes, sintomas constitucionales, anemidgyn grado de elevacion de los
marcadores de respuesta inflamatoria sistémica, (8;49). Dado que el proceso
inflamatorio puede extenderse mas alla del riidmycorrecto diagnostico preoperatorio
permitiria planear el mejor abordaje quirdrgico, especial si de consideran técnicas
laparoscopicas en busqueda de una reduccion ddicacipnes intra y post operatorias (1,
3,6, 8).

Reportamos el caso de un lactante masculino dendsss de edad, previamente sano con
evidencia clinica e imagenoldgica de una masa lundemecha a quien se realiza
nefrectomia total ipsilateral y en quien se condirpor hallazgos histopatoldgicos PXG con
extenso compromiso a los tejidos blandos periresnal

Caso clinico A la exploracién fisica se encuentra en
Lactante masculino de 2 meses sin adecuado estado nutricional, con
antecedentes patologicos personales 0 constantes vitales normales y masa de 9
familiares, llevado por su madre al cm de diametro no dolorosa y bien
servicio de salud tras identificar masa en delimitada en region lumbar derecha. Los
region lumbar derecha sin otra andlisis de laboratorio  mostraron
sintomatologia asociada. leucocitosis y neutrofilia, anemia
normocitica normocrémica, elevacion de



PCR y trombocitopenia leve. Por lo
demas se encontraron tiempos de
coagulacion, nitrdgeno ureico, creatinina
y electrolitos normales.

El uroanalisis fue compatible con
infeccion pero no mostré hematuria ni
proteinuria 'y el urocultivo reveld

crecimiento de méas de 100.000 UFC de
Staphylococcus aureus

La ecografia renal y de vias urinarias
mostré un aumento global del rifién
derecho y la presencia de una masa
dependiente del mismo. Luego, la
tomografia contrastada de abdomen
confirmo la presencia de una masa renal
derecha con diametros mayores de 7x5x7
cm, que se extendia mas alla de la capsula
comprometiendo tejidos blandos
adyacentes, sin calcificaciones y en cuyo
interior se observaban imagenes quisticas
relacionadas con necrosis (Fig 1y 2).
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Fig 1. TC de abdomen contrastado reconstruccion
coronal La flecha sefiala una masa renal derecha
que se extiende més alld de la cépsula
comprometiendo los tejidos blandos perirrenales

Fig 2. TC de abdomen con contraste, cortes
transversales. La flecha muestra imagenes
quisticas relacionadas con necrosis.

Dentro de los diagnésticos diferenciales
preoperatorios se consideraron tumor de
Wilms, nefroblastoma, tumor rabdoide

teratoide y neuroblastoma.

Es llevado posteriormente a nefrectomia
total mas vaciamiento retroperitoneal
encontrandose masa con areas de necrosis
e infiltrativa a pared muscular abdominal
posterior, diafragma y psoas iliaco
derecho. Se obtiene cultivo de liquido
peritoneal el cual reportBtaphylococcus
aureus meticilinoresistente y
posteriormente se confirma por hallazgos
histopatologicos diagnostico de
pielonefritis xantogranulomatosa con
extenso compromiso perirrenal (Fig 3).

La evolucion postoperatoria fue favorable
y se obtuvo luego Gamagrafia renal que
mostré  rifidn  Unico izquierdo  sin

alteraciones. Asi mismo se solicitaron
pruebas de funciébn renal de control
encontrandose dentro de limites normales.



Fig 3.
flecha negra representa el parénquima
renal conservado y la fecha blanca el
tejido comprometido

Cortes histologicos donde la

Discusién

La PXG es considerada como una forma
atipica de pielonefritis cronica y se

calcula que constituye entre el 0.6 y 1.4%
de todos los casos de pielonefritis

documentada histolégicamente (2, 7).

Sin embargo, en algunas series de casos
se ha estimado que la PXG es la
responsable del 18% de nefrectomias
hechas por estadios finales de

pielonefritis, tal como lo sefiala Korkes y

cols quienes la documentaron en el
19.2% de 214 nefrectomias durante un
periodo de 11 afios (1).

Tipicamente la PXG se ha clasificado con
base en la extension del compromiso
parenquimatoso renal siendo asi, focal o
difusa y se calcula que aproximadamente
el 90% de los casos corresponden a esta
altima (3). Aunque, la enfermedad focal
es reportada mas frecuentemente en nifios
gue en adultos (6).

La etiologia es incierta pero se han
propuesto 6 factores predisponentes:
Obstruccién urinaria, infeccion de tracto
urinario  (ITU), anormalidades del

metabolismo de los lipidos, obstruccion
linfatica, alteracion de la funcién de los

linfocitos y oclusiones vasculares (2, 4,
5). En el 2007, Bartoli y cols analizaron
la expresion tisular de la proteina
monocitica quimiotaxica-1 (MCP-1) y del
factor de crecimiento epidérmico (EGF)
en niflos con obstruccién de la unién
ureteropélvica no complicada (UPJO) e
ITU recidivante nefrectomizados por
escasa funcion renal y en los que se
corrobor6 diagnostico de PXG por

andlisis histolégico de las biopsias
obtenidas intraopertatoriamente.
Concluyeron que la infeccibn y la

obstruccion influencian la expresion de
MCP-1 lo cual favorece la quimiotaxis de
monocitos que a su vez entran al espacio
intersticial y se convierten en una fuente
de citoquinas y factores de crecimiento
que originan y mantienen la activacion
de células residentes. Simultdneamente
revelaron una significativa reduccion de
la expresion de EGF en pacientes con
PXG comparado con las biopsias de
control. Reduccibn que no fue
significativa con lo observada en los
casos de UPJO no complicada. Esto
altimo puede contribuir al rapido
descenso de la funcion renal por
induccion de atrofia tubular teniendo en
cuenta que el EGF es un factor trofico
poderoso para las células tubulares, que
influye en su proliferacion celular durante
la vida fetal e inhibe sus procesos
apoptoticos (2).

Los hallazgos en el laboratorio e
imagenologicos no son faciles de
interpretar, por lo tanto hacer un
diagndstico prequirargico no es sencillo
siendo comuUnmente subdiagnosticada
debido a la similitud con otras patologias
como pielonefritis, tumor de Wilms,
tuberculosis, absceso perinéfricos vy
carcinoma de células renales (1, 3, 6, 8).
El grupo etareo principalmente afectado
en la mayoria de los reportes obedece a
mujeres en edad media, sin embargo un



creciente niumero de casos pediatricos han
sido reportados si dejar de ser
extremadamente rara en lactantes
menores de 1 afo (1, 3, 4, 8, 9).

Zia-ul-Miraj y cols reportaron en el 2000
el caso de un nifio de 2 meses con masa
renal derecha con adherencias firmes al
colon, duodeno y pared abdominal
posterior que hicieron dificil su
extraccion quirdrgica y cuyo examen
histol6gico demostré PXG (9).

Mas recientemente Jei-Wen-Chang y cols
describieron en el 2004 un lactante de 2
meses con sintomas constitucionales,
hipertension arterial, ITU y masa renal
derecha detectada por ecografia cuyos
diagndsticos diferenciales fueron tumor
de Wilms, riién multiquistico, absceso
renal y nefroma mesoblastico. Sin
embargo los hallazgos histopatologicos
post-operatorios llevaron al diagnostico
de PXG (8).

La mayoria de las veces es unilateral,

hasta el 2007 se habian reportado tan sélo
13 casos de PXG bilateral de los cuales 9
casos tenian compromiso difuso y 5

focal. Posterior a esto Kun-Hung Tsai en

el 2008 reportd un nuevo caso de PXG

bilateral difusa en una mujer de 47 afos

(10).

Korkes y cols demostraron que 35 de 41
casos analizados correspondian al género
femenino, sin embargo en otras series de
casos de pacientes pediatricos se encontrd
una predileccion por el sexo distinta. Por
ejemplo, Quinn y cols demostraron que
esta entidad afecta a ambos géneros de
forma similar en un grupo de 31 pacientes
y por su parte Samuel y cols en un grupo
de 19 nifios observo una predileccion por
el sexo masculino (1, 7, 11).

Los sintomas son frecuentemente
inespecificos, sin embargo con alguna
frecuencia puede presentarse fiebre,
pérdida de peso, anorexia, malestar, dolor
abdominal en los flancos o masa palpable.
Los sintomas urinarios bajos son poco
comunes Y la hipertension se encuentra en
menos de la mitad de los pacientes (3, 8).
El cultivo positivo se ha reportado en 50
al 70% de los casos, las bacterias mas
comunmente aisladas soBscherichia
coli y Proteus mirabilisen un 59 a 95%.
Otros gérmenes aislados son
Staphylococcus aureu$seudomonasy
enterococos. En algunos pacientes es
posible encontrar crecimiento bacteriano
mixto como lo demostro Quinn en su
estudio. Aunque los cultivos de orina
pueden ser negativos cuando el paciente
es visto por primera vez, los cultivos del
tejido renal son frecuentemente positivos
para estos patdgenos. Los cultivos de
orina estériles pueden estar atribuidos a
obstruccion del tracto urinario que impide
la contaminacion de la orina que alcanza
la vejiga o al uso de tratamiento
antibiotico dado al paciente antes de la
admision (1, 3, 8, 11).

Los hallazgos de laboratorio cominmente
incluyen anemia normocitica
hipocromica, leucocitosis e incremento de
los reactantes de fase aguda. El parcial de
orina por su parte puede revelar piuria,
hematuria o proteinuria (3, 6-8).

La apariencia macroscopica de la PXG
incluye un aumento del tamafio renal con
un engrosamiento capsular, noédulos,
necrosis central, dilatacion de la pelvis
renal con calculos, detritus o liquido
purulento en su interior. Los hallazgos
microscopicos incluyen in infiltrado

inflamatorio celular mixto agudo vy

cronico con células multinucleadas
gigantes y macréfagos cargados de
lipidos (5).



La radiografia del abdomen puede revelar
presencia de calculos del tracto urinario
en 70-79% de los pacientes. Los
hallazgos tipicos de la TAC incluyen
aumento global del riiébn con areas
redondeadas de baja atenuacion
reemplazando completamente el
parénquima renal. Esto se interpreta como
dilatacion de calices o areas focales de
destruccion llenas de pus o detritus
(“Signo de Huella de 0s0”). Este estudio
imagenologico es mas sensible en la
demostracion de lesiones intrarrenales
incluyendo calculos en el sistema colector
renal, ausencia de excrecion del medio de
contraste, areas esféricas organizadas en
un patron hidronefrético con atenuacion
mayor que la de la orina y extension
perirenal.

La Cistouretrografia se requiere no
solamente para la evaluacion de
anomalias congénitas asociadas con el
rifidn involucrado, sino también para
descartar la presencia de anomalias
simultaneas del rifibn opuesto. La
Resonancia Nuclear Magnética no aporta
mayores hallazgos radiolégicos pero
puede ayudar a la planeaciéon del
tratamiento quirargico.

La pielografia intravenosa se utiliza para
el diagndstico ya que muestra no solo la
morfologia sino la funcion renal
permitiendo observar ademas la presencia
de célculos coraliformes. Sin embargo, la
gamagrafia es mejor en lactantes menores
ya que la calidad de imagen de la
pielografia no es buena debido a la
inmadurez de la funcién glomerular a esta
edad (5, 6, 8).

Tradicionalmente el tratamientode

eleccibn es la administracion de
antibioticos seguido de una nefrectomia
parcial o total, esta Ultima en especial en
casos de compromiso difuso, aunque
varios autores recomiendan preservar

parte del parénquima renal sobre todo en
casos pediatricos (6, 8).

Las complicaciones a largo plazo

principalmente reportadas corresponden a
hipertension, bacteriuria persistente y

amiloidosis renal (8). Sin embargo una

vez hecho el diagnostico y la reseccion
quirargica el pronostico es excelente

aunado a que el riesgo de recurrencia es
practicamente nulo (5, 6).

Nuestro caso es interesante pues
corresponde a un paciente con PXG cuya
edad no corresponde a la edad media de
presentacion reportado por la literatura, lo
gue apoya la hipoétesis de Jei-Wen-Chan y
cols del inicio de los eventos
fisiopatoldgicos desencadenantes desde el
periodo prenatal. En este caso no se
encontré urolitiasis pero se documento
ITU como factor predisponente y la
manifestacion clinica relevante fue la
presencia de una masa palpable en
ausencia de otros sintomas reportados en
otras series tales como perdida de peso,
anorexia, fiebre, irritabilidad y hematuria.
Por otra parte los hallazgos de laboratorio
e imagenologia son paralelos a lo descrito
previamente y confirmaron la presencia
de un patdégeno frecuentemente asociado
a esta patologi&faphylococcus aurelus

Al igual que en otras series de casos en
este, no se considero PXG dentro de los
diagndsticos diferenciales preoperatorios.
El creciente numero de casos reportados
nos lleva a concluir la importancia de
considerar este tipo de diagnostico en el
contexto de un lactante con masa renal,
factores de riesgo predisponentes (ITU y
obstruccion), sintomas constitucionales y
algun de elevacion de los marcadores de
respuesta inflamatoria sistémica. Ya que
el abordaje estandar para la nefrectomia
es a través de una incisién lumbar y en
PXG una incision antero-lateral
transperitoneal es preferible, pues esta



puede ayudar en la diseccion de grandes Agradecimientos

vasos y organos perinéfricos adherentes, Luz A Moreno MD, Departamento
minimizando la diseminacion de liquido  Radiologia Clinica Infantil Colsubsidio
infectado al peritoneo y la frecuencia de

otras complicaciones post-operatorias.
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