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Resumen La pielonefritis xantogranulomatosa es una enfermedad inflamatoria muy poco fre-
cuente, que se caracteriza por la sustitucion del parénquima renal por tejido granulomatoso. Su
presentacion se caracteriza por dolor abdominal y sintomas constitucionales asociados a infec-
ciones de orina de repeticion. Los gérmenes mas frecuentemente implicados son Escherichia coli
y Proteus mirabilis. El diagnodstico definitivo es anatomopatologico y el Unico tratamiento cura-
tivo es la nefrectomia total o parcial. Presentamos una actualizacion de los conocimientos de
esta enfermedad a raiz de un caso recientemente diagnosticado en nuestro servicio.

© 2014 Asociacion Espanola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaia, S.L.U. Todos los
derechos reservados.

Xanthogranulomatous pyelonephritis in a child with severe malnutrition and
recurrent fever

Abstract Xanthogranulomatous pyelonephritis is a rare inflammatory disease, characterized
by replacement of renal parenchyma with granulomatous tissue. Initial clinical presentation
includes abdominal pain and constitutional symptoms related to recurrent urinary infections.
The microorganisms most commonly involved are Escherichia coli and Proteus mirabilis. Final
diagnosis is made by histopathology, and the only curative treatment is total or partial nephrec-
tomy. A recently diagnosed case in our unit is presented, as well as an update on the knowledge
of this disease.

© 2014 Asociacion Espaiola de Pediatria. Published by Elsevier Espafa, S.L.U. All rights
reserved.

Introduccion

* Autor para correspondencia.
Correo electroénico: juliagramagetormo@gmail.com

(J. Gramage Tormo).

La pielonefritis xantogranulomatosa (PNX) es una enferme-
dad debida a un proceso inflamatorio-infeccioso cronico
que cursa con brotes agudos de origen infeccioso. La
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Figura 1 Imagenes compatibles con litiasis renovesicales

(asteriscos).

enfermedad fue descrita en 1916 por Slagenhaufer’ y Obe-
ring acund el término de PNX en 1935. Es poco frecuente,
suponiendo menos del 1% del total de las pielonefritis
cronicas”®. Es excepcional en la infancia y se presenta
predominantemente en mujeres de edad media, siendo la
maxima incidencia entre la 5.2-6.9 década de la vida“. El pri-
mer caso en descrito en nifos fue en 1963° y desde entonces
se han recogido en la literatura menos de 300 casos®.

El objetivo de nuestro trabajo es analizar los aspectos
clinicos de esta variante tan poco frecuente de pielonefri-
tis para obtener un diagnostico lo mas precoz posible que
mejore su pronostico.

Caso clinico

Nina argelina de 3 afnos, con astenia, anorexia y pérdida de
peso de 5 meses de evolucion, tiempo en el que recibe varios
ciclos de antibioterapia por via oral en su pais de origen
por episodios febriles, algunos de ellos diagnosticados de
infeccion urinaria.

Somatometria al ingreso: peso: 9kg (P < 3), talla: 86,5cm
(P <3), IMC 12 kg/m? (P < 3). Presenta afectacion del estado
general y una masa palpable en el hemiabdomen izquierdo,
dolorosa a la palpacion. Se objetiva leucocitosis (22.700
leucocitos/pl) con féormula normal, incremento de reac-
tantes de fase aguda (proteina c reactiva 12,17 mg/dl y
velocidad de sedimentacion globular 78 mm/h), anemia
importante (hemoglobina 6,2 g/dl, hematocrito 22,2%), pla-
quetas normales (402.000/mp), ferropenia y leucocituria
(1.670 leucocitos/ul).

Se realizan una radiografia simple de abdomen y una eco-
grafia abdominal, donde se aprecian litiasis renovesicales,
nefromegalia izquierda e imagenes sugestivas de pionefrosis
(figs. 1y 2).

Ante los hallazgos analiticos y radioldgicos, se inicia
antibioterapia empirica intravenosa con amikacina y cef-
triaxona, y se realiza una doble nefrostomia izquierda bajo
control ecografico obteniendo material purulento en el que

Figura 2 A) Focos calcicos con sombra acUstica posterior
indicativos de litiasis vesicales. B) Nefromegalia izquierda y
dilatacion pielocalicial con contenido espeso ecogénico indica-
tivo de pionefrosis. Pobre diferenciacion corticomedular y focos
calcicos con sombra posterior en pelvis renal izquierda.

se aisla Proteus mirabilis (P. mirabilis), Bacteroides fragilis
y Prevotella bivia. La pielografia realizada a través de los
catéteres de drenaje de la nefrostomia muestra un doble
sistema uretero-pielocalicial y la gammagrafia DMSA, renal
una nula funcion del rifdn izquierdo, con un rindn derecho
compensador normofuncionante.

Tras 15 dias de antibioterapia por via intravenosa se rea-
liza una nefrectomia total con ureterectomia izquierda por
cirugia abierta, obteniendo una pieza de 10 x 6,5 x 4cm y
un peso de 113,6 g. El parénquima renal es multilobulado y
totalmente desestructurado, con mala separacion cortico-
medular y multiples granulomas amarillentos que ocupan
todo el tejido. Se observan cavidades quisticas encapsula-
das que se corresponden con abscesos renales. Las imagenes
microscopicas permitieron el diagnéstico anatomopatolo-
gico de PNX (fig. 3).

El examen quimico de los calculos revelé una composi-
cion de oxalato calcico, carbonato calcico y fosfato amonico
magnésico. El estudio metabdlico fue normal salvo una
hipocitraturia, por lo que se inici6 tratamiento con citrato
potasico, que se mantuvo 3 meses. Seis meses después de
la intervencion quirlrgica, la paciente se encuentra asin-
tomatica, con gran mejoria del estado nutricional (fig. 4),
controles analiticos normales y una funcion renal normal.
Somatometria actual: peso: 11,5 kg (P3), talla: 90cm (P3) e
IMC: 14 kg/m? (P10).

Discusion

La xantogranulomatosis es un tipo particular de inflama-
cion cronica, caracterizada por la formacion de tejido
fibrogranulomatoso y nédulos amarillentos compuestos de
macrofagos cargados de lipidos (foamy cells), que compri-
men el tejido sano donde se forman (rifdn, higado, vesicula
biliar, pulmén, etc.), provocando destruccion y disfuncion
del 6rgano afectado’.
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Figura 3

A) Grandes granulomas (a) comprimen el poco parénquima renal de la pieza (b). B) Nefritis intersticial por la presencia de

células inflamatorias en el parénquima renal. C) Detalle de los granulomas con tejido inflamatorio cronico reagudizado (linfocitos,
células plasmaticas, células multinucleadas y PMN) e histiocitos espumosos (*) (células de citoplasma claro por el acimulo de lipidos
en sus vacuolas), patognomonicos de la xantogranulomatosis y que confieren un aspecto amarillento caracteristico al rifndn. D) Focos

calcicos (*) compatibles con litiasis renales.

Figura 4 Ay B) Previo al proceso diagnostico-terapéutico, nuestra paciente presentaba desnutricion grave tipo marasmo, con
facies senil, relieves 6seos prominentes y nalgas «en bolsa de tabaco». C y D) Seis meses después de la nefrectomia, mejoria del

estado nutricional.

Su etiologia es diversa y aln controvertida: facto-
res ambientales como la obstruccion del tracto urinario
(litiasis, estenosis congénitas, etc.), infecciones recurren-
tes, malnutricion, isquemia renal cronica, obstruccion
linfatica o alteraciones del metabolismo de los lipidos,
que se presentan en un sujeto con susceptibilidad gené-
tica, pueden desencadenar esta reaccion inflamatoria tan
caracteristica®®. Sin embargo, la causa Gltima de la acumu-
lacion de lipidos en las vacuolas de los macrofagos es aln
desconocida®.

La PNX puede ser focal (15%) o difusa (85%), segun la afec-
tacion del parénquima renal’. Generalmente, es unilateral

(no se ha descrito un lado predominante), aunque existen
casos de afectacién bilateral de peor prondstico’. La clasi-
ficacion de Malek y Elder'® diferencia 3 estadios segun su
extension:

Estadio 1: afectacion exclusiva del parénquima renal.
Estadio i1: afectacion renal y de la grasa perirrenal.
Estadio m: afectacion renal, perirrenal y pararrenal,
pudiendo afectar a retroperitoneo, diafragma y musculo
psoas.
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La sintomatologia es inespecifica pero la aparicion de
dolor abdominal, lumbar o de flanco, asociado a episo-
dios febriles recurrentes y antecedentes de infeccion de
tracto urinario, puede ser el punto de partida en el diagnds-
tico. También puede presentarse como una masa abdominal,
hepato-esplenomegalia, vomitos, disuria, hematuria, ano-
rexia, pérdida de peso o desnutricion''. Suelen presentar
alteraciones analiticas como anemia, leucocitosis e incre-
mento de reactantes de fase aguda, asi como piuria y
microhematuria®* ',

Los urocultivos obtenidos por miccion son positivos uni-
camente en un 50% de los casos debido a la presencia de
abscesos encapsulados que no comunican con la via urina-
ria o por la presencia de litiasis caliciales que impiden la
salida de la orina infectada. Los cultivos de las muestras
obtenidas por drenaje son positivos hasta en un 90%. Los
patogenos mas frecuentes son Escherichia coliy P. mirabilis,
aunque también pueden aparecer Streptotococcus, Entero-
coccus faecalis, Candida albicans y Enterobacter*?°.

La ecografia es la prueba de imagen que mas informa-
cion aporta inicialmente, por lo que sera la de eleccion.
Los hallazgos mas frecuentes son la nefromegalia unilate-
ral con areas multifocales de diferente densidad, litiasis,
hidronefrosis, quistes renales y mala diferenciacion cértico-
medular’®. La radiografia simple de abdomen, en la mayoria
de las ocasiones, no aporta nuevos datos. La TC se suele uti-
lizar indiscriminadamente en adultos con sospecha de PNX,
pero su uso en nifos esta mas limitado. Se solicitara para
conocer la extension peri y pararrenal, y para el diagnoéstico
diferencial con tumoraciones renales, sobre todo el tumor
de Wilms®. La RMN aporta una informacion similar a la TC,
presentando ambas técnicas un rendimiento cercano al 100%
en la evaluacion del parénquima renal y de la via excretora,
aunque en ocasiones la RMN no detecta litiasis caliciales,
por lo que la TC superaria a la RMN en la deteccidn de litia-
sis y en la de anormalidades renales, de uréter o vesicales.
La gammagrafia renal es util para la valoracion de la funcion
del rindn afectado.

El diagndstico definitivo es anatomopatologico, de una
muestra obtenida por biopsia, o de la pieza anatémica de
una nefrectomia parcial/total. No existen, o al menos noso-
tros no hemos encontrado, indicaciones precisas de biopsia
en casos de sospecha de PNX. Por lo tanto, la decision
de realizar de inicio una biopsia o bien directamente una
nefrectomia parcial o total es un tema complejo que debe
individualizarse a cada paciente. En nuestro caso, dado el
proceso infeccioso activo y la anulacion del rindn objetivada
en la gammagrafia DMSA, se decidio directamente reali-
zar una nefrectomia total. Macroscopicamente, son rifones
grandes con multiples granulomas amarillentos que ocu-
pan gran parte del parénquima. En la microscopia dptica
son caracteristicos los xantogranulomas que comprimen el
tejido renal. Este tejido de granulacion cronico se caracte-
riza por la presencia de histiocitos espumosos o foamy cells,
que son macrofagos repletos de lipidos en el interior de sus
vacuolas y que son los que le confieren el peculiar aspecto
macroscopico amarillento®.

Es crucial el inicio precoz de la antibioterapia paren-
teral empirica, modificable tras la llegada de los cultivos.
Este no es un tratamiento curativo pero sirve para contro-
lar la extension del proceso inflamatorio-infeccioso y evita
complicaciones sépticas®. Se recomienda la realizacién de

una nefrostomia percutanea evacuadora previa a la inter-
vencion, ya que mejora el abordaje quirdrgico y permite el
diagndstico microbioldgico®.

El tratamiento definitivo es la nefrectomia total o par-
cial (segln la afectacion parenquimatosa), siendo la cirugia
abierta el abordaje habitual. La laparoscopia no dismi-
nuye la aparicion de complicaciones posquirdrgicas, pero
si reduce la estancia hospitalaria y el dolor posquirurgico,
mejorando los resultados estéticos'?.

Conclusiones

El caso presentado es peculiar, no solo por el diagnostico,
infrecuente en la infancia, sino porque retne la mayoria de
los condicionantes ambientales asociados a la aparicion de
PNX: malformaciones renoureterales (doble sistema pielo-
calicial), infecciones de orina de repeticion (probablemente
tratadas de forma incorrecta o incompleta), litiasis renales
(que condicionan un cuadro obstructivo) y una malnutricion
que es dificil establecer si es causa o consecuencia de la PNX.
Estamos ante una enfermedad infrecuente, poco cono-
cida y que cursa con sintomatologia inespecifica y sin signos
radioldgicos ni analiticos patognomonicos, lo que condiciona
un diagnostico tardio. Es imprescindible un alto indice de
sospecha clinica para un diagnostico y tratamiento precoz
que condicione un buen pronéstico. Por tanto, la PNX debe
entrar en el diagnostico diferencial de nifos con pielone-
fritis recurrentes y/o resistentes al tratamiento antibiotico
empirico, abscesos renales y/o pararrenales y casos de
nefromegalia unilateral no atribuible a otras causas.
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