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RESUMEN

Se presenta el caso clinico de un pre-escolar masculino de 2 afios de edad, con antecedentes de infeccion urinaria a repeticion y fiebre
no cuantificada de varios dias de evolucion. Ingresa con temperatura de 38,5°C, aumento de volumen en region lumbar izquierda de 4
cms de diametro, blanda, no dolorosa, bordes no bien definidos, Se practican examenes complementarios concluyendo de que se trata
de patologia tumoral renal izquierda. Se realiz6 laparotomia, donde se evidencio rifion izquierdo con capsula lisa, adherida a la superficie
pequefios nodulos amarillentos, indurados en toda su extension a predominio del borde externo; se practicd nefrectomia izquierda.
Presento postoperatorio sin complicaciones, egresando en buenas condiciones generales con diagnostico anatomopatologico de
Pielonefritis Xantogranulomatosa.
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XANTOGRANULOMATOUS PYELONEPHRITIS IN CHILDREN
SUMMARY

We report the case of a 2 years old male infant, with a history of recurrent urinary tract infection and high temperature during several
days. On admission he had a temperature of 38.5 © C and a soft, non-tender, well-defined 4 cm mass in the left lumbar region.
Preoperative tests suggested the presence of a left renal tumor for which a laparotomy was performed with the following finding; left
kidney with a smooth capsule with small yellow hard nodules adhered to its surface along the extension of the outer edge. A left
nephrectomy was performed. He had an uneventful postoperative period and was discharged in good general condition. The pathological

study reported a Xanthogranulomatous Pylonephritis

Key words: Xanthogranulomatous Pyelonephritis. Abdominal tumor. Urinary tract infection

INTRODUCCION

Pielonefritis Xantogranulomatosa (PXG) es una patolo-
gia que compromete en forma simultanea o sucesiva al siste-
ma excretor y parénquima renal, los cuales se sustituyen por
un proceso supurativo, inflamatorio y granulomatoso, apre-
ciandose células mononucleares de gran tamafio con conte-
nido lipoideo, denominadas células espumosas. Es infre-
cuente, de evolucion subaguda o cronica, representa menos
de 1 % de casos en adultos (1-8), y es rara en nifios (1-10).

La patogenia de esta enfermedad no estd definida. Fue
descrita por primera vez en 1916 por Schlangenhaufer (2-
6,8,11-14). Osterling en 1944 le di6 el nombre de
Pielonefritis Xantogranulomatosa (8,11,12). Avnet y
Friedenberg reportaron los primeros casos en nifios en 1963
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(2,3,5,6,8,11,13,14). En Venezuela, Urdaneta Carruyo y
Rondén Nucete reportaron los primeros casos en nifios (15-
17), y Cabrera y colaboradores en adultos (18).

Existen dos modalidades anatomopatologicas: focal, mas
frecuente en nifios, con una incidencia similar para ambos
sexos (1-10,14-17,19-21) y difusa, que registra el 90 % de
los casos en adultos, a predominio del género femenino
(1,2,4-9,11-14,18,22-24). Malck, Ghosch y otros autores
proponen segun la extension tres estadios: nefritico, perine-
fritico y paranefritico (10,12).

Se asocia a uropatias obstructivas como calculos renales,
oclusiones vasculares, isquemia renal, alteraciones en el me-
tabolismo de los lipidos, obstruccion linfatica, alteracion de
la funcion de los linfocitos, (1-7,9,10,14,19-21).

La sintomatologia es vaga e imprecisa, puede presentarse
de forma insidiosa o aguda con: malestar general, dolor en el
flanco donde se localiza la lesion, palpacion de una tumora-
cion abdominal unilateral, fiebre recurrente, astenia, anore-
xia, pérdida de peso, retardo en el desarrollo pondo-estatural,
sintomas gastrointestinales vagos, (1-7,9, 10,14,19-21).

En los estudios paraclinicos la hematologia incluye alte-
raciones inespecificas, con anemia normocitica e hipocromi-
ca, leucocitosis, trombocitopenia, incremento de PCR, incre-
mento en la VSG, y alteracion leve de la funcion hepatica (1-
7,9,10,14,19-21).

El uroanalisis puede presentar piuria, hematuria, protei-
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nuria y sedimento (1-7, 9,10,14, 19-21), ¢ infecciones urina-
rias a repeticion con fracaso del tratamiento médico. Como
agentes etioldgicos se han aislado: Escherichia coli, Proteus
mirabilis, Klebsiella sp, Staphylococcus —aureus,
Enterococcus sp, Pseudomonas sp y Streptococcus sp,
Bacteroides, Actinomicosis, Candida (1-10,14,19,21,25).

Otros estudios complementarios que contribuyen al diag-
noéstico son: radiografia del abdomen, urografia endovenosa,
ecografia, arteriografia renal selectiva, gammagrafia, reso-
nancia magnética nuclear (1-7,9,10,14,19-21), y la
Tomografia Axial de vias urinarias (UroTAC), que es el es-
tudio de estandar de oro que incluye aumento global del pa-
rénquima “signo de la huella del 0so0”, lesion extracapsular si
existiese (1,2,5-7,9,10,14,19-21,25),

El diagnostico diferencial se establece con tumores
como; Wilms, neuroblastoma, rabdoide, teratoma, leiomio-
sarcoma, malacoplaquia, o enfermedad quistica renal, pione-
frosis, tuberculosis renal, actinomicosis, carcinoma de célu-
las claras, carcinoma papilar, carcinoma renal sarcomatoide,
absceso renal o del psoas, linfoma renal, pielonefritis enfise-
matosa, nefrona mesoblastico, y nefritis intersticial megalo-
citica (1-7,9,10,14,19-21).

La apariencia macroscopica incluye aumento del tamafo
renal con engrosamiento capsular, dilatacion de la pelvis, li-
tiasis, nodulos, necrosis central con detritus o liquido puru-
lento (1-6,11,14,19-21).

Los hallazgos microscopicos reportan infiltrado inflama-
torio celular mixto agudo y crénico, con células multinucle-
adas gigantes y macrofagos cargados de lipidos (1-6,11,
14,19-21).

La PXG, es una forma atipica de pielonefritis cronica, de
forma grave y progresiva de infeccion urinaria alta a repeti-
cion, que conduce a la destruccion del parénquima renal.
Debido al amplio espectro en la presentacion clinica, la sin-
tomatologia y hallazgos radiologicos inespecificos, aunados
al creciente numero de casos reportados en la edad pediatri-
ca, y mejor conocimiento de esta entidad clinica, es impor-
tante considerar su diagnoéstico diferencial preoperatorio en
nifios que presenten rifion aumentado de volumen y/o rifiéon
no funcionante asociado o no a litiasis.

Se reporta el caso de un nifio con cuadros de infeccion
urinaria a repeticion y aumento de volumen con masa palpa-
ble en region lumbar, el cual se diagnosticoé como tumor de
Wilms, siendo éste uno de los diagndsticos diferenciales con
el que mas cominmente se confunde la PXG.

CASO CLINICO

Pre-escolar masculino de 2 afios procedente del medio
rural, quien acudidé a la emergencia del Hospital
Universitario “Antonio Patricio de Alcala” (HUAPA),
Cumana, por haber presentado cuadros de infeccidon urinaria
a repeticion y fiebre no cuantificada, de varios dias de evolu-
cion que cedid parcialmente con antipiréticos.
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Al examen fisico de ingreso presenta hipertermia de
38,5° C. Se aprecio aumento de volumen en region lumbar
izquierda de 3 a 4 cms de diametro, blanda, no dolorosa, de
bordes no bien definidos, sin signos de flogosis, TA 85/65
mmHg. El uroanalisis mostrd leucocitos 12—18 por campo,
la PCR fue 1.6 mg/dl y la VSG estuvo aumentada (1 hora 85
mm, 2 hora 135 mm IK 76,25). La radiografia simple de ab-
domen resulté normal, siendo diagnosticado como absceso
en region lumbar izquierda; Se implementd tratamiento a
base de antibioticoterapia y antipiréticos.

Al cuarto dia de hospitalizacion persiste aumento de vo-
lumen en regidon lumbar, sin signos de flogosis, cede hiper-
termia, se normaliza uroanalisis, PCR y VSG. Se indic6 eco-
sonograma renal que concluye imagen tumoral desde polo
superior hasta polo inferior de rifion izquierdo, hipoecoica,
heterogénea, de 8,3 X 4,2 cms de didmetro, lesion ocupante
de espacio sugestiva de tumor de Wilms. Se solicito inter-
consulta con cirugia quien indica urografia endovenosa; la
cual fue anormal con retraso en la captacion y eliminacion
del contraste en el rindn izquierdo.

Presento hipertermia entre el sexto al noveno dia de hos-
pitalizacién por lo que se rota antibioticoterapia luego del
cual permanece afebril; se interconsulta con Oncologia infan-
til quien solicitd estudios preoperatorios de: Acido
Vanilmandelico (VMA): 5,5 Ul/ml, (sobre la norma), Acido
Homovanilico (HVA): 17 mg/d (sobre la norma) y Alfa Feto
Proteina 2,54 ng/ml (normal). Se solicitdo TAC, la cual reportd
imagen compatible con neoplasia, marcada afectacion del pa-
rénquima y extension extracapsular renal, areas rodeadas de
baja atenuacion, que se interpretaron como dilatacion de los
calices, con lo cual se hizo el diagnéstico de tumor de Wilms.

Se realiz6 laparotomia transversa en cuadrante superior
izquierdo, evidenciandose adenomegalias en mesenterio, vi-
sualizandose rifidon izquierdo con capsula lisa, adherida a la
superficie, con pequefios nédulos en su interior amarillentos
en toda su extension, a predominio del borde externo, de
consistencia indurada Se practico nefrectomia izquierda con
toma de muestra de ganglios mesentéricos y para aorticos,
para estudio anatomopatoldgico. Se mantiene antibioticote-
rapia, evolucionado en su post operatorio sin complicacio-
nes; en el control postoperatorio se reportaron resultados de
VMA: 1,15 Ul/ml (normal), HVA: 12 mg/d (normal), AFP:
0,60 ng/ml.

El informe anatomopatologico revelé macroscopicamen-
te rifon izquierdo de 73 grs, con tamafio de 9 X 4 cms.
Capsula engrosada, adherida a la superficie. Al corte se ob-
servan multiples nédulos de color amarillo, superficie lisa,
dispuestos en todo el borde externo, principalmente en el
polo superior de 3.5 X 2 X 1.5 cm, los cuales se extienden
focalmente al parénquima renal; sistema pielocalicial dilata-
do, con pequenas areas de contenido purulento.

En el hilio se identificé segmento de uréter de 6.5 X 0.3
cms, arteria y vena renal de 0.4 de diametro. En la descrip-
cion microscopica fragmentos del parénquima renal en cuya
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corteza se identifican abundantes histiocitos, ademas de lin-
focitos, plasmocitos y células gigantes multinucleadas, que
producen obsolescecencia y desaparicion de los glomérulos
con atrofia tubular, algunos con luces dilatadas y cilindros
hialinos o granulosos en su interior. Dicho infiltrado inflama-
torio se extiende hasta la capsula y produce fibrosis extensa.
Se observo hipertrofia de la capa muscular de arterias de me-
diano calibre y arteriolas. Ganglios mesentéricos; fragmen-
tos ovoides de 1-3 cm de diametro, firmes, gris claro. El
diagnostico anatomopatologico fue pielonefritis xantogranu-
lomatosa, arterioesclerosis, linfadenitis reactiva inespecifica.

DISCUSION

La PXG, es una infeccion cronica y severa del parénqui-
ma renal que ha sido descrita sobre todo en mujeres de edad
media y madura (4, 8, 11, 12, 13, 22, 24, 25) y es extrema-
damente rara en nifos (1-7,9,10,14-17,19, 20,21,25).
También se ha reportado con los nombres de lesion xantica,
pielonefritis con reaccion seudoxantomatosa, seudoxantoma
y granuloma de células espumosas (9).

Se han propuesto varias teorias para establecer la patoge-
nia, tales como: enfermedad litiasica, uropatias obstructivas
e infecciones urinarias (1-7,9,10,14-17,19-21,25), pero no
esta clara. En este paciente, la patogenia estuvo representada
por infecciones urinarias a repeticion, similares a los casos
registrados, con mala respuesta al tratamiento médico
(2,3,5,6,8,11,13,14).

La urografia endovenosa, muestra la morfologia y la fun-
cién renal con retraso en la captacion y eliminacion del medio
de contraste en el rifion alterado e hidronefrosis; en el presen-
te caso, mostro retraso en la captacion y eliminacion del con-
traste en el rifion izquierdo sugestiva de pielonefritis, pero no
suele ser diagnodstico en lactantes debido a la inmadurez de la
funcion glomerular a esa edad (1-7,9,10,14,19-21,25).

La ecografia muestra los signos sugestivos de la PXG
como hipoecogenicidad, rifion aumentado de tamafio con
areas multifocales de densidad variada e infiltracion de los
tejidos perirrenales (1-7,9,10,14, 19-21); en este caso, el eco-
sonograma renal reportd lesion ocupante de espacio que
ocupa todo el rifién izquierdo, hipoecoica, heterogénea, su-
gestivo de tumor de Wilms, motivo por el cual no se sospe-
cho de PXG.

La Uro-TAC, es el estandar de oro para el diagnostico de
la PXG, ya que permite determinar la magnitud de la afecta-
cion del parénquima con areas rodeadas de baja atenuacion,
con dilatacion de los calices, aunque no puede establecerse
el diagndstico diferencial con certeza entre esta patologia y
un tumor renal maligno como el de Wilms (1-14,19-21). En
este paciente, tal estudio fue reportado como neoplasia, con
marcada afectacion del parénquima y extension extracapsu-
lar renal.

El tratamiento suele ser quirurgico con nefrectomia par-
cial en la forma focal o segmentaria, y se requiere de nefrec-

tomia total en la difusa. Sin embargo se precisa de la confir-
macion anatomopatoldgica tan pronto como sea posible ya
que no son pocos los casos que son diagnosticados tras una
nefrectomia como en el presente caso (1-10,14-17,19-21).

El aspecto macroscopico incluye aumento del tamafio
renal con engrosamiento capsular, dilatacion de la pelvis, nd-
dulos, necrosis central con detritus o liquido purulento (1-6,
11,14,19-21), lo que concuerda con el informe anatomopato-
logico del paciente, que reveld rifion izquierdo aumentado de
tamafo, capsula adherida a la superficie. Los hallazgos mi-
croscopicos reportan infiltrado inflamatorio celular mixto
agudo y cronico, con células multinucleadas gigantes y ma-
crofagos cargados de lipidos (1-6,11, 14,19-21), tal y como
fue reportado en el informe del presente caso.

Este caso hace evidente la evolucion clinica caracteristica
del padecimiento, con el fin de recordar que, aunque sea una
entidad poco frecuente, en los niflos esta debe sospecharse
ante la presencia de una historia clinica de infecciones urina-
rias a repeticion resistente a antibidticos, rifion aumentado de
tamafio con funcion disminuida en los estudios de imagenes
de tipo funcional.

Debido a la inespecificidad de la sintomatologia clinica y
a la rareza del cuadro, esta patologia no suele tenerse presen-
te en el diagnostico diferencial. Por ende, éste debe realizarse
con los otros tumores renales, ameritando para su tratamien-
to del concurso de un equipo multidisciplinario.
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