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Objetivos Docentes

 Presentar cuatro casos de pielonefritis xantogranulomatosa (PXG) en pacientes pediatricos (una
focal y tres difusas) con diagndstico y seguimiento en nuestro hospital.

* Revisar los conceptos clinicos y radiologicos clave para el diagnodstico de la PXG en la infancia.

* Analizar los hallazgos radiologicos de pielonefritis xantogranulomatosa en diferentes técnicas de
imagen.

Revision del tema

INTRODUCCION

La pielonefritis xantogranulomatosa es una enfermedad renal cronica de tipo inflamatorio. Se caracterize
por la presencia de granulomas, abscesos y camulos de macréfagos cargados de lipidos, que reemplazar
al parénquima renal normal. Se produce tras una respuesta inmune anormal e incompleta a una infeccior
cronica o recurrente (1-3).

Es una entidad muy poco frecuente, sobre todo en la infancia, excepcional en lactantes. Las mujeres s¢
ven afectadas con mayor frecuencia que los varones en una proporcion de 2: 1 (1, 3).

La mayoria de los pacientes no tienen factores de riesgo especificos, aunque la diabetes mellitus s¢
observa en aproximadamente el 10%. Otros factores que pueden intervenir son la obstruccion de la vie
urinaria (generalmente litidsica), las infecciones urinarias recurrentes o tratadas de forma incorrecta, le
isquemia renal cronica, la malnutricidn, la alteracion en el metabolismo de lipidos y el bloqueo linfatico
entre otros (1, 3).

Los pacientes son sintomaticos, pero con manifestaciones inespecificas; antecedentes de infeccion de
tracto urinario, fiebre recurrente de bajo grado, malestar general, dolor en el flanco, vomitos, disuria
hematuria, anorexia y pérdida de peso entre otros (1, 2, 4, 5).

A la exploracién fisica lo més frecuente es encontrar una masa abdominal palpable, siendo menos
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habitual la hepato-esplenomegalia y la desnutricion. Los pacientes con PXN tanto focal como difuse
pueden debutar con una masa abdominal llevando al diagnéstico erréneo de tumor de Wilms u otre
neoplasia pediatrica (2-6).

Suelen presentar alteraciones analiticas como velocidad de sedimentacion globular elevada, anemia
leucocitosis y microhematuria (2, 4, 5, 7, 8).

Mas del 80% de los pacientes con PXG tienen piuria y hasta el 60%, el urocultivo es positivo, siendo P
mirabilis y E. coli los organismos mas comuUnmente implicados. También pueden apareces
Streptotococcus, Enterococcus faecalis, Candida albicans y enterobacter. El porcentaje en el que s¢
encuentran cultivos de orina estériles se explica por la presencia de abscesos encapsulados que nc
comunican con la via urinaria o por la obstruccion completa del rifidén afectado (1, 2, 7).

El diagnostico, de certeza, es histo-patologico, ya sea macro o microscopico, el cual es imprescindible nc
solo para confirmar el diagnostico, sino también por su asociacion con cancer. Al examen macroscopicc
la anatomia pato-logica muestra, un rifion amarillento, aumentado de tamafio y con litiasis en su interior
Al examen microscopico se encuentran macréfagos cargados de lipidos (histiocitos espumosos), que
ex-plican su color, ademads de la necrosis e infiltrado con leucocitos y células plasmaticas (6, 9).

Tipicamente, hay una afectacion unilateral y difusa del rifion, aunque existen casos de afectacior
bilateral de peor pronostico (2, 8, 9).

La clasificacion de Malek y Elder diferencia 3 estadios segun su extension (10):

Estadio I: afectacion exclusiva del parénquima renal.

Estadio II: afectacion renal y de la grasa perirrenal.

Estadio III: afectacion renal, perirrenal y pararrenal, pudiendo afectar a retroperitoneo, diafragma y
musculo psoas.

TIPOS DE PIELONEFRITIS XANTOGRANULOMATOSA
Se describen dos tipos: difusa y focal.

La forma focal se limita a una parte del rifién o bien un polo renal cuando esta asociada a duplicidad de
sistema colector, se encuentra con mayor frecuencia en los pocos casos descritos en niflos, con un¢
incidencia similar para ambos sexos (3, 6, 11, 12).

Los casos relacionados con un sistema colector duplicado pueden mostrar hallazgos similares a los
observados en la forma difusa (con preservacion de la fraccion polo superior o inferior), otros se
asemejan a las caracteristicas de un absceso bacteriano, en estos ultimos es mas dificil la diferenciacior
con neoplasias (1, 2).

La forma difusa se registra en el 90 % de los casos adultos, con predominio del género femenino
normalmente estd asociada a una obstruccion de la unidn pieloureteral de origen congénito o secundaric
a calculos, frecuentemente coraliformes (3, 6).

HALLAZGOS RADIOLOGICOS

* Pielonefritis xantogranulomatosa difusa Fig.1, Fig. 2, Fig. 3, Fig. 4, Fig. 5, Fig. 6, Fig. 7, Fig.
8, Fig. 9, Fig. 10

Radiografia simple de abdomen
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En la mayoria de las ocasiones, no aporta nuevos datos. Se observa el célculo de tipo coraliforme,y solc
en enfermedad avanzadapuede observarse seudomasa perirrenal con borramiento del margen del psoas
homolateral (3, 5).

Ecografia

Los hallazgos mas frecuentes son la nefromegalia unilateral con pérdida de la ecoestructura normal
hidronefrosis, quistes renales, mala diferenciacion coérticomedular, ecogenicidad mixta con areas
multifocales hipoecoicas correspondientes a zonas de destruccion del parénquima y calices dilatados
litiasis renal con ecogenicidad central y sombra acustica posterior. Ocasionalmente, el rindn puede
identificarse como una gran imagen quistica llena de liquido y detritus (1- 3,5,12).

Es dificil valorar ecograficamente la afectacion perirrenal asi que a pesar de los hallazgos de la ecografia
esta generalmente es seguida por TC para la evaluacion definitiva.

Tomografia computerizada

Merece una atencion especial, ya que es util para determinar la magnitud de la afectaciéon de
parénquima, la extension extrarrenal, la asociacion con neoplasias, para realizar el diagndsticc
diferencial con tumoraciones renales, asi como la planificacion quirurgica (5,13,14).

Se suele encontrar aumento del tamafio renal con litiasis coraliforme central, dilatacion de los calices por
infiltrados inflamatorios, multiples masas focales de baja atenuacion que sugieren transformacion grase
(de -10 a +30 UH) dispersas en las porciones afectas del rifidn, sustitucion del parénquima renal por
colecciones, las cuales no realzan y no eliminan contraste pero si presentan captacion periférica en anillc
debido a la inflamacion, ganglios linfaticos aumentados de tamafio, cambios inflamatorios en la grase
perirrenal y anulacion o retraso en la eliminacion de contraste por el sistema colector (4,6,15).

Suele identificarse un area de hipoatenuacion ramificada que se extiende desde la pelvis renal hacia e
parénquima, la cual puede confundirse con hidronefrosis, aunque la baja atenuaciéon corresponde a ur
extenso infiltrado inflamatorio y no al liquido. El gas es poco frecuente y puede ser confundido cor
pionefrosis o pielonefritis enfisematosa (2,14).

La extension extrarrenal implica los espacios perirrenal y pararrenal, musculo psoas y pared abdomina
posterior. El absceso de psoas y formacion de fistulas (a menudo cutdnea o con el colon) son algunos d¢
los patrones clinicamente mas significativos de progresion de la enfermedad (2, 6, 12).

Las caracteristicas menos comunes TC son la ausencia de célculos (hasta el 10% de los casos) y atrofic
renal (3, 11).

Resonancia Magnética

Aporta una informaciéon similar a la TC, las dos técnicas un rendimiento cercano al 100% en lc
evaluacion del parénquima renal y de la via excretora, aunque en ocasiones la RMN no detecta litiasis
caliciales (1, 3, 11, 16).

Las caracteristicas radioldgicas son: riiién aumentado de tamafio, sustitucion del parénquima renal por
cavidades abscesificadas, con intensidad de sefial intermedia en las imagenes ponderadas en T1 y alte
intensidad de sefal en las imagenes ponderadas en T2. Los calculos aunque estan mejor representados
con TC, se pueden ver en las imagenes de RMN como areas con vacio de sefial dentro de la pelvis rena
(2,4,9).
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Urografia excretora

Totalmente fuera de uso hoy en dia. En caso de realizarse, se observa una disminucién importante en le
funcion renal en el lado patologico, con un retraso en la excrecion de material de contraste o sir
excrecion. (1, 5).

Gammagrafia renal con dacido dimercaptosuccinico (DMSA).

Hipocaptacion focal, multifocal o difusa que muestra la disminucion severa o ausencia total de funcior
de estos rifiones (5). Se realiza de forma sistematica.

* Pielonefritis xantogranulomatosa focal Fig. 11, Fig. 12, Fig. 13.
Los cambios morfologicos de la PXG difusa son facilmente reconocibles en estudios de imagen, sir
embargo la PXG focal puede confundirse con lesiones tumorales por lo que debe considerarse en e
diagnostico diferencial de las masas renales en nifios (2,11,14).
El diagnéstico definitivo de XP focal se obtiene con mayor frecuencia después de un examen histologicc
de la pieza quirurgica.

Ecografia

Masa hipoecoica, bien delimitada con un calculo asociado en un rifién por lo demdas normal (2).

Tomografia computerizada

Es la técnica de eleccion. Se identifica una masa intrarrenal focal, bien definida con densidad liquida y
calculo asociado, puede tener realce en anillo atribuido a tejido de granulaciéon o parénquima rena
comprimido, se observa distorsion del parénquima y de la pelvis renal, pero sin dilatacion. Puede verse
extension a espacios extrarrenales (2, 7, 11, 12).

Resonancia magnética

Los hallazgos son similares a los encontrados en el TC con una lesion focal con intensidad de sefial mas
alta que el liquido en T1 y mas bajo que el liquido en T2. Esto explicable por el contenido proteinacec
de la coleccion (2, 14).

Urograﬁa excretora

En la forma difusa se evidencia una alteracion de la funcidn renal con calcificacion o calculo renal, perc
en la focal se mantiene la funcién renal y pueden no existir calculos.

Gammagrafia renal con DMSA

Se observa una hipocaptacion focal en el area afectada o inclusive el estudio puede determinar une
funcion renal normal (1, 2).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La pielonefritis xantogranulomatosa debe ser incluida en el diagnostico diferencial de los nifios cor
absceso perirrenal o del psoas, masa renal y/o rifion no funcionante asociado o no a litiasis. La sospeche
clinica es necesaria para conseguir un diagnostico preoperatorio correcto y un tratamiento adecuado
Diferenciarla de otros tipos de infeccién renal o una neoplasia es dificil cuando se ven resultados
atipicos o en el caso de la forma focal (2,12 ,16-18).

El diagnéstico diferencial de la PXG difusa debe incluir pionefrosis, tuberculosis renal, hidronefrosis
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cronica y quistes complicados. En presentaciones atipicas la puede ser indistinguible de la pionefrosis
que muestra dilatacion del sistema calicial con detritus un su interior (1, 3,13).

Los diagnosticos diferenciales que deben considerarse en pacientes con sospecha de pielonefritis
xantogranulomatosa focal incluyen: nefroma quistico multilocular, nefroma mesobléstico, tumor de
Wilms y neoplasias renales de tipo maligno como tumor rabdoide y sarcoma de células claras
(2,15,17,19).

El nefroma quistico multilocular tiene tabiques en ecografia y TC, el nefroma mesobléstico en el tumor
mas frecuente en el primer afio de vida y es solido; el tumor de Wilms puede ser homogéneo o ur
tumor so6lido heterogéneo con degeneracion quistica; el tumor rabdoide se presenta en edades tempranas
con un aspecto heterogéneo siendo indistinguible del tumor de Wilms (2,15,17,18).

TRATAMIENTO

La nefrectomia es el tratamiento de eleccion de la forma difusa mientras que las biopsias por congelacior
seguidas de nefrectomia parcial son lo indicado para el tratamiento de las formas focales. La cirugic
abierta es el abordaje habitual. La laparoscopia no disminuye la aparicion de complicaciones
posquirurgicas, pero si reduce la estancia hospitalaria y el dolor posquirurgico, mejorando los resultados
estéticos (5,16,20-22).

Se recomienda el drenaje percutaneo de los abscesos con tratamiento antibidtico coadyuvante antes de le
nefrectomia para evitar complicaciones. En algunos casos esta indicada la nefrostomia para comprobar le

flora bacteriana, disminuir el tamafio de la masa renal y favorecer la extirpacion del 6rgano (16,19).

PRONOSTICO

El pronostico es excelente, no suele recurrir después de la cirugia. Se debe mantener presente y nc
menospreciar su asociacion rara con otras enfermedades como los tumores renales (4,23).

Imagenes en esta seccion:
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Fig. 1: Nifo de 3 afios con anemia que ha requerido transfusiones. En ecografia aumento de tamafio
renal con parénquima desestructurado, sobre todo, en el polo superior, aumento de la ecogenicidad y
cantidad de la grasa del seno renal, pérdida de la diferenciacion cortico-medular, ectasias caliciales con
engrosamiento de la mucosa urotelial y contenido hipoecoico en su interior, asi como multiples imagenes
calcicas con sombra acustica.
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Fig. 2: Radiografia de abdomen que muestra multiples litiasis coraliformes en silueta renal y pelvis
derecha.
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Fig. 3: TC del paciente anterior con nefromegalia derecha, multiples litiasis en grupos caliciales y en
pelvis-uréter proximal, lo que genera un cuadro de hidronefrosis obstructiva. Ocupacion del seno renal
por tejido de partes blandas entre -50 , -30 UH. Multiples adenopatias retroperitoneales. Retraso en la
eliminacion de contraste.
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GAMMAGRAFIA

POSTERIOR

Fig. 4: Estudio gammagrafico renal mediante adquisicion estatica posterior tras administrar 1.5 mCi
99mTc-DMSA. Rifion derecho disminuido de tamafio, con bordes irregulares e hipofijacion global con
defecto de captacion en mitad superior. Funcion renal R.I: 80.5 %, R.D: 10.5%.
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Fig. 5: Vista macroscopica de la pieza quirtrgica del rifion de este paciente, con apertura de coleccion
(absceso) intraparenquimatoso posterior a la nefrectomia. Intensa pielonefritis xantogranulomatosa con
abscesificacion, ectasia y quistificacion calicial . Litiasis coraliformes extraidas.

Pagina 10 de 19




Fig. 6: Paciente masculino de 2 afios de vida, diagnostico de litiasis renal izquierda, megauréter
izquierdo con ectasia renal. En la ecografia de control posterior a multiples sesiones de litotricia se
observa nefromegalia izquierda con mala diferenciacion corticomedular, pérdida de la ecoestructura
normal, hidronefrosis, multiples litiasis y areas de ecogenicidad mixta.
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Fig. 7: TC que evidencia rifidn izquierdo aumentado de tamafio, con parénquima desestructurado y
heterogéneo, multiples litiasis en grupos caliciales con hidronefrosis obstructiva.

Pagina 12 de 19 '




Fig. 8: Gammagrafia renal tras administrar 1.5 mCi 99mTc-DMSA que muestra el importante deterioro
funcional izquierdo por lo que el paciente es sometido a nefrectomia.
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Fig. 9: Paciente masculino de un 13 meses de edad, con diagnostico prenatal de dilatacion pielocalicial
bilateral. Estudio ecografico de los dos rifiones. Rifion derecho con nefrocalcinosis severa y presencia de
litiasis multiples en todas las pirdmides renales. Rifién izquierdo con litiasis en pirdmides y en pelvis, asi
como aumento de ecogenicidad de todo el seno renal.
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Fig. 10: TC del mismo paciente con hallazgos de pielonefritis xantogranulomatosa: Multiples litiasis
caliciales y en pelvis renal derecha la cual se encuentra dilatada. Rifién izquierdo pequefio, con dilatacior
de la via excretora, litiasis caliciales, seno renal con proliferacion grasa y litiasis.
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Fig. 11: Nifio 13 afios con dolor lumbar izquierdo tras practicar deporte. Analisis sangre y orina
normales. A. Ecografia con lesion quistica en polo superior del rifién izquierdo con pared propia y
contenido discretamente ecogénico. B. Ecografia practicada a los 3 meses, cambios en el parénquima
renal y alteracion de la ecoestructura.
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Fig. 12: TC del paciente anterior. Lesion redondeada, de localizacion periférica, heterogénea con centro
hipodenso, no muestra realce tras la administracion de material de contraste. Se realiza biopsia, el
estudio anatomopatologico describe inflamacion cronica xantogranulomatosa en torno a un quiste
simple.
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Fig. 13: Control posterior a polectomia superior de rifion izquierdo por pielonefritis xantogranulomatosa
focal. Buena evolucion posterior.

Conclusiones

* La pielonefritis xantogranulomatosa es una entidad poco frecuente en edad pediatrica. Se debe
incluir en el diagnostico diferencial de procesos obstructivo-infecciosos de torpida evolucion.

» Conocer los hallazgos por ecografia y TC contribuyen al diagnostico temprano de la misma y
tratamiento oportuno.

» La pielonefritis xantogranulomatosa debe ser considerada dentro del diagnostico diferencial de un
nifio con nefromegalia o masa renal.
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