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PIELONEFRITIS XANTOGRANULOMATOSA EN PEDIATRIA.
PRESENTACION DE 1 CASO

Hospital Pedidtrico Docente “Pedro Borrés Astorga”

Da. Juan M. Dfaz Rey*, Dn. Sengio Ontega Megrin**, Dr. Juan
J. Rfos Rodnfguez*** y Dn. Dimas Pendn Rodrniquez****

Se presenta 1 case de pielonefritis xantogranulomatesa. Se
nevisa La Literatura sobre esta entidad., Se .infemma que

su patogenia penmanece oscura, peno, en general, s¢ acepta
su asoclacibn con La infeceibn urninania y altimamente se s2-
inala La posibilidad we un déficit {nmunitanic cefulan iy de
ta quimiotaxis polimonfonuclearn. Se seiala que a medida qu?
se acunuban-casos pedifitnicos se obseavan algunas particu-
Lanidades de este grupo efarnio, como una magor frecuencda
de La §orma nodulan con adidn funcionante y La menox ghe-
cuencia de La asociacibn con obstreeidn y Litias(s, Se
expresa que Los exdmenes complementarios mds @tiles som ef
wrognama excrefor, el ecograma y fa arntenicgrafia; el trata-
miento es quindingico, con curacién, y se¢ seilala {a pesibiti-
dad de cinugla conservadora en La fomma nedulatr con el ni-
jiin guncionante,

INTRODUCCION

Esta enfermedad fue descrita por primcra vez por
Schfagenhanfer en 1916, 7% Oatenlind, en 1944, propone ol
nombre de pielonefritis xantogranulomatosa.’ """ y a partir
de entonces es el nombre mds usado para csta cnfermedad que
recibfa distintas denominaciones. Fuc considerada exclusi-
va del adulto hasta el _aiio 1963, en que sc notificd el pri-
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mer caso en Pediatrfa,® cuando habfa ya 35 adultos notifica-
dos.’ Los casos de este Gltimo grupo son mayores de 20 afios
y con maxima frecuencia en la cuarta y quinta décadas.>’'’’?®
Se considera alin una enfermedad renal rara, mis infrecuente
todavia en edad pediftrica.? En cuba, los primeros informes
en adultos pertenecen a Paramio et al,? y Gémez Areces et
al.’ El primer caso pediftrico cubano, un nific de sdlo 1 ano
de eddd, fue notificado por Acosia Tieles en 1968 y es pro-
bablemente, el mis pequefio conocido.’

Patogenia

Aln no estd plenamente aclarada la etiopatogenia de esta
enfermedad. Se han emitido varias opiniones; de las mas
aceptadas se citan, primeramente, las gue la relacionan con
infeceidn utinaria a distintos gérmenes, a veces relaciona-
dos con factores obstructivos (c8lculos, estenosis) vy que
conducen a la destruccidn histica, a la liberacidn de 1ipi=-
dos y a la respuesta histiocitaria; otras teorias la rela-
cionan con un trastornc metabdlico de los lipidos, asocia-
do con una infiltracidn inflamatoria; se¢ suponen, ademas
trastornos de la irrigaci8n sanguinea y linfatica.?’>'7? Mas
recientemente se ha considerado un mecanismo inmunitaric con
unz deficiente respuesta celular transitoria, ademas de la
depresidn de la guimiotaxis polimorfonuclear, sobre la base
del estudioc de una paciente pedidtrica y de adultos inmuno-
suprimidos por transplante o carcinoma renales.!®

Anatomia Patologia

Rifién tumoral, nodular o difuso; color-amarillo palido
y consistencia el3stica; puede invadir la c8@psula y los te-
jidos vecinos. Al corte presenta trayectos fibrosos e infla-
matorios con nddulos amarillos desde unos milimetros hasta
centimetros de diametro. En la histologia se observa un in=
filtrado inflamatorio granulomatoso con linfocitos, células
plasmaticas, macrbSfagos y fibroblastos: grandes histiocitos
cargados de lipidos, con niicleo pequefio y citoplasma claro,

espumosc; puede cavitarse y contener material purulen-
t°'21315r?

Cuadro Clinico

En el adulto, en general, se describe un cuadro clinico
dado por fFiebre prolongada, tcma del estade general (ano-
rexia, p&rdida de peso y astenia), delor en el dngulo cos-
tovertebral y el flanco, distensidn abdominal, hepatomega-
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lia, anemia hipocrfnica y a veces se palpa un tumor abdomi-
nal, Generalmente es una majer de mediana edad con antece=
dentes de infeccidn urinaria recurrente en la que se eviden-
cia un rifdn excluido con un tumor difuso, con obstruccidn
y litiasis, !’27778

El nifio comparte ese cuadro clinico pere a medida
que se fueron informando m3s cagos pedifitricos se sefalaron
particularidades pediftricas,"’®’!? basadas cobre todo en
una mayor incidencia de la forma nodular, con la toma de un
solo polo renal ¥y con un rifidn funcionante, sin obstruccidn
ni litiasis. Roussef et af.,® recopilaron 54 casos notifi~-
cados desde 1263 hasta 19280, donde 18 casos pertenecen a la
forma localizada y dan fundamento a este hecho.

35

Diagnastico

Del anilisis de los casos notificados se concluye lo
dificil del diagndstico clinico de certeza, el cual se rea-
liza por las piezas necrSpsicas o quirfirgicas.!’® ® En los
casos con el cuadro clinico descrito se presentan 2 posibi-
lidades: la de un rifdn excluido con la toma difusa, vy la
de forma nodular con rifidn funcionante. En ambos se planlea
el diagndstico diferencial con otros procesos renales: tu=
mor de Wilms, abscesos, hidronefrosis, quistes, tuberculo-
sis y actinomicosis.

De los exfmenes complementarios que estéin indicados cn
estos casos, sc han sefalado como mas OGtiles: el urograma
excretor, el ecogqrama y la arteriografia gque delimita un
tumor avascular sin necformacidn.

Tratamiento

Es siempre guiriirgico. Se ha sehalado la frecucncia
con que &ste ha sido precedido de radiacifén y guimiotera-
pia,” y se llama la atencidn de que en la forma nodular
de un sole polo con rifidn funcionante, puede rcalizarse
una cirugia conservativa.'’®

Presentacitn del caso

Historia clinica nimerc 739004, paciente G.E.M., de
la raza mestiza, del sexo masculino, a la edad de 2 aios
v 10 meses, y con aparente estado de buena salud (s8lo as-
ma ligera), comienza un cuadro de fiebre, que asciende
hasta 39 °C, acompanado de manifestaciones respiratorias,
dadas por tos con expectoracidn blanguecina, Por no mejo-
rar este cuadro con el tratamiento utilizado que incluye

339



cloranfenicol parenteral, y por toma del estado gencral con
astenia, anorexia y p&Erdida de aproximacdamente 4 kg de peso,
con instalacidn de una ancmia de 8,5 § % de hemoglobina, in-
gresa en nuestro hospital. Al realizarle ol examen figico
llama la atenciBn la toma del estado general, com gran aste-
hia o postracidn; aparte de este hocho sélo pudo precisarse
un higado que rebasa 3 ¢m el RCD, ¢l reborde costal derecho,
liro, de consistencia normal, y ligera distension abdominal
con sensibilidad dolorosa en ¢l hipocondrin v ¢l Flanco de-
rechos,

Exémenes complementarios. Loucograma con 19 000 leucocitos

y 77 segmentados, critroscdimentaciSn: 142 mM, scdimento uri-
nario con ligera leucocituria y cilindros hialinos ¥ granu-
losos, 3 urocultivos nugativos, medulocultive y 2 hemocultbi-
vos en acm@ febril negativos, medulograma con hiperplasia y
desviacibn izquierda del sistema granulopoydtico v ligero
aumento de c@lulas plasmaticas. Ultrasonido abdominal: ri-
Adn derecho aumentade de tamafio gue presenta una nodulacidn
en su cara anterior, tercio medio gque mide 53 por 32 M con
ligera dilatacién de los cilices. Urograma descendente: au-
mento de valumen en ¢l rindn derccho con signos de Compre-—
8idn y distorsidn del gruno calicial inferior v pelvis
{figqura 1}; cl urfter ligeramente desplazade hacia adentro.
rortografia: desplazamiconlo de las arterias con zopa avascu-
lar en la regidn central ¢ inferior del rindn derccho
(figuras 2 v 3}. Estudio cvitoldgice de erina: ¢flulas do as-
pecto histiocitico de gran volumen y alteraciones de atipi-
cidad nuclear.

Pvoluecidn, Micntras sc cstudiaba ol caso sa- cnsayd oun
tratamiento con transfusidn sanguinea y antibifticos (genta-
micina sequida de fosfocina), llamd la alencifio gue la Eie-
bre desaparece cn lisis, tormina asf una curva febril do
2 mses de cvolucidn, con una recupcracidu simultduea de su
estade gencral: desaparccicron la astenia v 1a anorexia con
aumcnto de 1 kg de peso, lo que permitid la intervencidn
quirlirglea on mejores condiciones,

Cimain. Diagndstico preoperatorio: rumor renal di-rochee
OperaciGn: laparotomia, rindn derecho Famoral, wo guTstica;
se vealiza nefrectomia v Biopsia ganglionar.

Anafemia patoligi{eca. La clpsula renal se deaprende con
Facilidad, pero arrastrando fragmentos de la superFicie gue
en ol polo inferior presenta zonas de retraceidn de color
amartlio. Al realizar el corte se observaron lesiones cor-
ticomedul ares prominentes, de aspocto necribico v color
amarillentn, gue interesan el 50 % di- la picza {figura 4).
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Figura 1. Unograma
descendente: aumen-
to del volumen de
sombra en ed a{Adn
denecho. Distornsdiin
iy signos de compre-
si6n del grupe ca-
Cicial infexion o
medd{o.

Figura 2. Fase an-
terdal de acwleata-
fia: desplazamiente
if elengacién de Les
vases cotrespondden-
tes a €a arfendia po-
tarn (ngerdet con ze-
na avascufar hacia
La regién central

e {nfericr del ni-
inén deteche.
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Figura 3. Fase ne-
grogrifica de aon-
togrhagia: zona
avasculan en £a mi-
tad infernion y ex-
Lnema del nifdn
denecho compatible
con el proceso ex-
pansive.

Figura 4. P{eza
procedente de ne-
frectomia donde se
aprecia, en La su-
pengicie, zona de
des fruceidn del pa-
hénquima de aspec-
Lo supurative su-
bagudo. La Lesiéin
del tejido nenal
abanca aphox.ima-
damente ef 50 %
def dngano y La
apacfencia gue
ognece es seudo-
fumoral .



trado masivo de células de estinpe histiceditania carnjadas
de ghasa en su mayonia, Destruccldn parenquimatesa pen ef
proeeso Lnglamatonio. Su cardeten es evidentemente xanfo-
granulomatoso.

Figura 6, M{cro. Vista a magon aumento, Se¢ cbserva un glo-
mérulo viable en el centre, nedeade de wn (nfiltrade histic-
cltanio denso que da el aspecto xanfegranulomatese de la
entidad.
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Histologia: lesiones que interesan la totalidad del rifidn,
infartos isquémicos y destruccidn de pir@mides, con absce-
dacidn y presencia de infiltracifn histiocitaria y mononu-
clear denscintersticial (figuras 5 y 6).
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Figura 7. Estudio citoffgico. Extendido de onina realizado
previo a fa intervencibn quindirgica donde se observan con
el mayor aumenfo, ghupos de cllulas epitelinfes hipercro-
méticas de aspecto seudotomonal y abundantes cilindros gra~
nulosos, Esfe cuadre citolbgico suglere un proceso destruc-
Live renak con reacelbn atipica del epitelio tubular en ef
curnse de La pielonefritis xantogranulomatosa,

DISCUSION

Se presenta un caso de una entidad que, acorde con la
informaci®n internacional, tambidn es rara en nuestro medic,
dorde se han notificado 2 grupos de casos de adultos,z’s’s
v £3lo 2 casos anteriores a 8ste en Pediatrfa,’’® gue seria
el tercer caso de una entidad ya conocida desde el ano 1916.
La patogenia no estd aclarada, pero, en general, en los ca-—
sos nntificadnsi_haY una alta incidencia de infeccidn uri=-
naria asociada, 8730 10 cual no se cumplid en este caso,
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pero si llamd la atencidn la gran mejoria experimentada por
el enfermo lo gue coincide con la antibicticotarapia y an-
tes, con la nefrectomia. Otros aspectos scialados on la bi-
bliografila, referentes a la forma nodular, con consarvac .on
de 1a funcidn del rifén afectado,"’®’!° as? como la ausxencia
de chstruccitn y litiasis, ®''? gon mis frecuentes on ol ni=-
fio, y se correspondieron con las caracteristicas de cste
caso, en €l cual los eximenes complementarios mas (tilos
resultaron ser: €l urograma descendente, el ccoqgrama y 1a
artericgrafia, como se refiere también en la hibliogra-
£2a.9'% Bn este caso se realizaron citologfas urinarias a
sugerencia del doctor Juan J, Rfos, investigacibn cue fue
de gran utilidad, y gue no se ha encontrado on la biblio-
graffa vevisada, por lo gue serd motivo de una comunicac.dn
por dicho patdlego (figura 7). Se acepta gencralmentc la
dificultad del diagndstico clinico de este proceso, cuya
cexrteza se realiza por las piezas necrbpsicas o qui rilregi-
cas,s v es asi en nuestro caso. Por {iltimo sc ha llamado la
atencifn scbre la posibilidad de una cirugia congcrvadora
en la forma nodular,ﬁ lc que no fue posible on esle casc

Ageudecimlentos

A Los doctores Jorge Garcia y Arnaldo Pereira Gonzaloz
jefes de fos depantamentos de Radiofeagia de fos hespitales
pedidinicos Centno Habana y "Pedro BoxAda", xespect{vamen-
te, pon su intenfs en el estudio de esfe caso.

SUMMARY

Diaz Rey, J. et al.: Xanthoghanulomatous pyelenephtitis n
pediatiics. Preseniation of a case.

A case of xanthogranulomatous pyelonephritis is presented.
The literatura on this entity is reviewed. Tt is reported
that its etiopathogeny is stil unknown, but, in general, iks
association with urinary infection is accepted, and, rooen-
+ly, possibility of a deficit of cell immmity and polymor-
phonuclear chemotaxis is pointed out. As pediatric cases in=-
crease, some particularities of this age group are okservar,
such as higher fregquency of nocdular Form with functioning
kidney and lower freqguency of association with obstruction
“and lithiasis. Excretory urogram, echogram and artoriogria-
phy are the most useful complementary examinations. This
entity requires surgical treatment and possibilicy of consor-
vative surgery in the nodular form with functioning kidnoy
is peinted out.
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RESUME

Diaz Rey, J. et al.: Pyélondphnite xantogranulomateuse chez
tenfant. A prepes d'un cas.

On présente un cas de pyélonéphrite xantogranulomateuse et
on fait une revue de la litté&rature concernant cette entité.
Tl est constaté que son &tiopathogenesc n'est pas encore
bicn €lucidée, mais qu'en général 1l'on accepte son associa-
tion avec l'infection urinairc et, récemment, on signale la
possibilité de l'existence d'un dA@ficit immunitaire cellulai-
re et d'une chimictaxie polymorphonucléaire. A mesure gue
1l'on accumule des cas pédiatrigues, il est observé gquelgques
particularités de ce groupe d'Sgyc, dont une plus haute fré-
quence de la forme ncdulaire avec rein en fonctionnement et
une fréguence plus faible de 1'association avec 1'obstruc-
tion et la lithiase.” Les examens complémentaires les plus
utiles sont l'urcgramme excréteur, 1'échographie et l'arté-
riographie. Le traitement cst chirurgical, avec guérison du
malade. Il est signalé la possibilité d'une chirurgie con-
servatrice dans la forme nodulaire de la maladie avec rein
on fonctionnement.
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