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RESUMEN:

La Pielonefritis Xantogranulomatosa es una enfermedad
rara que cada vez se reporta con mayor frecuencia en
nifios. Debido a la forma de presentacidn tan inespecifica,
asu diagndstico con frecuencia es histopatoldgico
postnefrectomia. Se ha reportado un caso con diagndstico
preoperatorio y oportuno mediante biopsia percutanea guiada
por ultrasonido y curacidn mediante antibioticoterapia
agresiva. Otros autores preconizan el diagndstico
preoperatorio mediante citologias urinarias, y., posibilidad
dé nefrectomia parcial como opcidn de tratamiento,
preservando asi funcidn renal. Se evalud la experiencia de
22 afios en nuestro Instituto encontrando 15 casos con
diagndstico de Pielonefritis Xantogranulomatosa. Predomind
el sexo masculino (2:1);"no hubo predominio de edad. Su
asociacidn con litiasis fud mds frecuente (10 casos) que las
alteraciones anatdmicas (4 <casos) y, de estos, 3 casos
fueron de refiujo vesicoureteral. Los pacientes de menor
edad tuvieron una incidencia menor de 1itiasis. La anemia,
leucocitosis con neutrofilia, hematuria microscdpica,
leucocituria y bacteriuria fueron hallazgos frecuentes. Los
gdrmenes mids frecuentes en cultivo de orina fueron E.Coli y
Proteus Mirabilis. Los hallazgos en ultrasonido, urcgrafia
excretora, cistografia v gamagraria fueron
inespecificos. Solo en 3 casos muy obvios se realizd

diagndéstico preoperatorio de Pielonefritis
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Xantogranulomatosa. El andlisis retrospectivo del uUnico caso
con citologia urinaria y biopsia guiada por ultrasonido nos
permité sugerir que en ninos con cuadros clinicos sugestivos
y antecedente de patologia uroldgica, se 1les realicen
citologias urinarias seriadas asl como biopsia renal con

fines diagndsticos.



ABSTRACT:

Xanthogranulomatous pyelonephritis is an unusual
disease of middle aged women that 1is being reported in
children in increasing numbers over the 1last two
decades. Diagnosis is made often-times after radical surgery
due to the nonspecific clinical presentation. It has been
reported the early diagnosis by ultrasound guided renal
biopsy in one patient with good results after an agresive
antibiotic therapy. Other reports describe the possibility
of dlagnosis with urinary cytology. Until now nephrectomy is
the common surgical treatment, nonetheless some authors
proclaim partial nephrectomy as a treatment
option preserving all possible renal function. We evaluated
the clinical charts of a 22 year period and found 15 cases
with histologically proven Xanthogranulomatous
pyelonephritis. Males predominated (2:1), there was no age
predominance. The association of 1lithiasis with the disea‘se
was more frequent (10 cases) than that of congenital
malformation (4 «cases),3 of wich were due to primary
vesicoureteral reflux, but a fact is that there was a lower
incidence of calcull in the younger patients. Anemia,
leukocytosis with neutrophylia, microscopic hematuria,
leukocyturia and bacteruria where frecuent
findings. Escherichia Coli and Proteus Mirabilis were the

more commonly isolated organisma. The ultrasound, excretory



urogram, cystouretrography and renal scan wvhere
nonspecific. Only in 3 very obvious cases a preoperative
diagnosis was made of the entity. A retrospective analysis
of the citology and biopsy of the only patient in wich they
were made permits us to suggest that children with these
nonspecific clinical findings and a known wurologycal
background have to be studied with serial urinary citology
and ultrasound guided renal biopsy with a diagnostic

purpose.



INTRODUCCIOM:

La Pielonefritis Xantogranulomatosa se define como una
pielonefritis crdnica caracterizad'a por una reaceidn
histiocitica severa con destruccidn del parénquima renal;
constituidos por la prescencia de macrdéfagos espumosos y
células gigantes rodeados por proceso inflamatorio agudo y
crdnico (1,2,3). Es una forma atipica de destruccidn
renal. Avent fué el primero en reportar un caso en ninos
(1).

En general,se reporta una incidencia de 0.6 % de las
biopsias realizadas por procesos inflamatorios (2). No se
conoce 1a incidencia en ninos. En el Instituto Nacional de
Pediatria, en un estudio previo de 10 anos, se reportaron 8
casos en 63 nefrectomias realizadas por procesos
inflamatorios (3). Aunque cada vez aparecen mds reportes en
la literatura =~ Internacional de Pielonefritis
Xantogranulomatosa en edades pedidtricas, 1la mayoria de
egtos reportes son de casos aislados (4,5,6,7,8,9,10).

Su presentacidn mds frecuente es entre 1la 5a. y
7a. décadas de 1la vida ya que puede presentarse a cualquier
edad (2,6,11). En aduitos prevalece el sexo femenino en un
70% (2,12), en nifos, adn hay controversia al
respecto(3,4). Tsunetada et al, en su revisidn de 1la.

literatura, menciona un predominio del sexo femenino en 1la
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literatura Americana y predominio del sexo masculino en 1la
literatura Japonesa (7).

La etiologia es desconocida (2,3). Se reporta como
posible causa a la infeccidn urinaria siendo la E. Coll y
Proteus mirabilis 1los principales gérmenes encontrados
(2,3,4,9,10,13). Se han postulado ademds factores sistémicos
y locales como posibles causas. Sistdmicos al atribuir éstos
a deficlencias inmunoldgicas inespecificas o alteraciones
metabdlicas asociadas; locales por su asociacidén con
uropatla obstructiva, reflujo vesicoureteral, 1itiasis
urinaria y el reporte de un caso en el periddoe neonatal
(2,3,4,6,7,8,10,11).

En adultos 1a sintomatologia es muy variada incluyendo
dolor renal, infeccidn urinaria recurrente, fiebre crdnica,
mal estado general, anorexia, ademds de historia de uropatila
obstructiva, 1litiasis urinaria y endocrinopatla en 73%, masa
renal 62%, hepatomegalia 27%, antecedentes de cirugla
uroldgica en 38% y flstula renocutanea en 8% (2). En nifos,
en un estudio previo en este Instituto el cortéjo
sintomd3tico mds frecuente fud la fiebre en un 87%, masa en
12 %, hipertensidn 25%, hepatomegalia 50% y fistula en 25%;
antecedente de litiasis en 75% y uropatla obstructiva en 12%
(3). En ninos, algunos reportan la aparicidn de
sintomatologla aguda (10). Los hallasgos de laboratorio
reportados con frecuencia -son la anemia, leucocitosis,
aumento de la velocidad de sedimentacidn globular, piuria y

hematuria (2,11).
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La urografia excretora, 1la cistouretrogratia miccional,
la pielografia ascendente y el ultrasonido renal, no han
demostrado ser Utiles en el diagnéstico preoperatorio debido
a que reportan alteracionée inespecificas como
hidronefrosis, abscesos y tumores malignos (2,3). Las
calcificaciones en los estudios de gabinete se reportan
hasta en un 70% en adultos (2). Este d1ltimo dato en ninos es
infrecuente (9).

El diagndstico habitualmente, no se hace en el perlodo
preoperatorio debido a lo inespecifico de 1los sintomas,
estudios de laboratorio y gabinete (2,3,11). El tratamiento
es quirirgico y consiste en 1la extirpacidn del drgano,
1levando con esto a la curacidn sin reportes de recurrencia
de la enfermedad (2.6,8,9,10)." En ninos es frecuente que la
lesidn sea segmentaria, es decir, abarca un solo polo o.
segmentc renal ofreciendo la posibilidad de nefrectomia
parcial con curacidn y preservacidn de tejido renal
funcional, sin embargo, cuando la afectacién es difusa, no
cabe &sta posibilidad (9,10). Se ha reportado ya en la
literatura Internacional 1la posibilidad de un diagnédstico
preoperatorio mediante citologias urinarias seriadas (14),
biopsia por puncidn guiada por ultrasonido y en un caso, la
curacidn mediante antibioticoterapia como uUnica forma de
tratamiento (5,15).

Hamta 1x fecha, el . diagndstico de 1la Pielonefritis
Xantogranulomatosa sigde siendo postoperatorio en 1la gran

mayoria de 1los casos por 1lo que el tratamiento es 1la
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extirpacidn de tejido renal afectado. Es imperativo reformar
1a ruta critica de estudio en pacientes sospechosos de ésta
patologia mediante citologlas urinarias seriadas y biopsia
renal por puncidn guiada por ultrasonido, para poder ofrecer
1a poszibilidad de uh diagndstico preoperatorio y curacidn
mediante extirpacidn parcial o sin ella, mediante
antibioticoterapia agresiva, en tanto no se esgclarezca la
etiologia de esta entidad asi como sus diferentes formas de

presentacidn. -

MATERYAL Y METODO

Se revisaron . los expedientes clinico y paraclinicos de
pacientes con diagndstico histopatoldgico de Pielonefritis
Xantogranulomatosa atendidos en el Instituto Nacional de
Pediatrla en México D.F., desde el lo.de Enero de 1971 al) 31
de Diciembre de 1993.

Se analizaron el sexo, la edad al momento de la cirugla,
antecedentes de uropatla, por reflujo u obstructiva; el
tiempo entre el inicio de sintomas y la cirugla, 1a fiebre,
dolor abdominal, distencidn abdominal, masa abdominal, dolor
lumbar, pérdida de peso y fisbula renocutinea.

Se registraron los resultados laboratoriales de hemoglobina,
hematocrito, leucocitos totales, 1leucocitos diferenciales,

hematuria, bacteriuria, leucocituria y wurocultivos. Se
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analizaron los hallazgos en el Ultrasonido, Urografila
excretora, cistouretrografia miccional, gamagrafia renal y
Tomografia axial en los casos que se realizaron. Se
registraron los diagndsticos preoperatorios y los hallasgos
histopatoldgicos preoperatorios en los casos que se realizd
citologia urinaria o biopsia renal percutdnea y finalmente,
el tipo de cirugla realizada y la causa del fallecimiento en

8uU caso.

ANALISIS ESTADISTICO

La informacidn recabada para este estudio fue captada
en formas disefiadas ex-profeso. Dado que el presente estudio
ratrogpectivo es descriptivo, transversal y observacional,
ademds de contar con solo 15 casos, el an3lisis se realizd

en bage a medidas de tendencia central solamente.

RESULTADOS

Fueron revizados un total de 15 casos, 9 del lado
izquicrdo y & del derecho. Diez masculinos y 5 femeninos. La
edad al momento de.la cirugla varid entre 4-152 meses. En 14 .

casos ge documentd el antecedente de uropatia (Grifica
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1). E1 tiempo entre el inicio de sintomas urinarios y 1a
fecha de cirugla varid entre 8-2920 dias. El1 cuadro clinico
mids frecuente se muestra en la grifica 2.

De los resultados de laboratorio, la hemoglobima oscild
entre 5.6-13.5 gr./dl. (Grifica 3) y el hematocrito entre
17-39%. Los leucocitos mostraron variacidn entre
7000-28700/campo {(Grifica 4), con neutrofilia entre 41-93%
{Grifica 5). Se presentd hematuria microscdpica en 13 casos,
bacteriuria en 15 y leucocituria en 15. Los urocultivos
resultaron positivos en 9 pacientes (Tabla 1), pero todos
los cultivos tomados directamente de las piezas quirdrgicas
no presentaron desarrollo de ningin gérmen.

El ultrasonido remal efectuado sdlo en 10 pacientes
mostrd imdgenes diagndsticas variables (Grifica 6). En 14
casos se efectud urografla excretora la cual fud reportada
con exclusidn funcional renal en 10, hidronefrosis en uno y
"nefromegalia"” sin hidronefrosis en 3 (Grafica 7). Solo se
realizd cistouretrografia micciona® en 8 de 15 casos
demostrando reflujo vesicoureteral en 4, el resto fué normal
(Grdfica 8). La gamagrafla remal realizada en 8 pacientes
mostrd exclusidn funcional en 5 e hipofuncidn 3 (Grifica 9).
Solo se realizaron 3 tomografias axiales computadas: en 2 de
ellas se reportd masa renal de origen a determinar y en
otro, imidgenes guisticas.

Los diagndsticos preoperatorios fueron: Plelonefritis
Xantogranulomatosa en 3 casos, Tumor de Wilms en 3, absceso

renal en 3, pionefrosis en 2 y rinon poliquistico en uno.
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Solo se realizd citologia urinaria y Dbiopsia
preoperatoria guiada por ultrasonido en un paciente
repofténdose ambas muestras con infeccidn aguda y

crdnica. Este caso fué revalorado en forma retrospectiva

encontrando datos compatibles con Pielonefritis
Xantogranulomatosa por la prescencia de macrofagos
espumosos.

En relacidn al tratamiento, 13 casos fueron sometidos a
nefrectomia y uno a heminefrectomia; de estos, un paciente
fallecid por presentar vejiga neurogénica con reflujo
vesicoureteral bilateral y urosepsis. Otro casc mds fallecid
por sepsis antes de la cirugla y fud en este mismo paciente
en quien se efectud la citologia y 1a biopsia nor puncidn
que resultd positiva a Pielonefritis Xantogranulomatosa en

el andlisis retrospectivo de las muestras.

DISCUSIORNS?:

En &sta serie se encontrd un predominio del sexo
masculino, similar a 1o reportado por Tsunetada de 1la
literatura Japonesa (7). En 1la 1literatura Americana en
cambio, esta rglacibn es inversa (7). La explicacidn a e&sta
controversia probablemente sea debido a 1o 1imitado del-

nimero de casos en las series reportadas.
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Al'gunos autores reportan predominio femenino cuando 1la
lesion es focalizada (8). En este grupo solo en un caso del
gsexo femenino se pudo demostrar este tipo de afeccidn.

La edad de presentacidn de esta serie es similar a 1la
reportada en la literatura, con una media de 81 meses sin
predominio de algin grupo etario.

La asociacidn frecuente de malformaciones congénitas en
ninos ha sido reportada (4). En &ste grupo se encontrd un
caso de doble sistema colector con ureterocele ectdpico
obstructivo del polo superior 1llamando la atencidn que sdlo
el segmento inferior con reflujo vesicoureteral fud el que
desarrolld la degeneracidn xantogranulomatosa, similar a los
otros 3 casos asociados a reflujo vesicoureteral primario,
constituyendose en 1la anomalla congénita mis frecuentemente
asociada en é&sta serie.

La asociacidon frecuente de ésta enfermedad con litiasis
es comidn (2). En nuestro grupo se presentaron 10 casos con
cdlculos aunque &sta patologia también fué vista en ninos
sin litiasis y estos correspondieron al grupo de menor edad;
asto 'plantea la disyuntiva de si la litiasis es consecuencia
o preceda a la Pielonefritis Xantogranulomatosa.

El padecimiento es descrito como un proceso generalmente

crénico aunque algunos autores mencionan casos de evolucidn

aguda (10). Nosotros encontramos una variacidn nuay
importante an cuanto al inicio de los sintomas
Y la fecha de la cirugia (Media 16.3 meses), pero todo

indica que efectivamente se trata,con mucha frecuencia, de un
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padecimiento de evolucidn prolongada, asl, el paciente con
menor tiempo de evolucidn en nuestra serie fué de 8 dias y
se manifestd como una flstula cutdnea, lo que pone en duda
éste tiempo de evolucién manifestado por 1la familia vy
reportado en la Historia Clinica. Ademds, en 12 pacientes de
esta serie misma, la evolucidn fué menor a un ano, siendo
imposible definir categdricamente su verdadero tiempo de
evolucidn.

La sintomatologia en nifios no mostrd diferencias a las
ya reportadas en adultos, sin embargo, es posible su
sospecha si encontramos la prescencia o el antecedente de
patologia uroldgica, con fiebre, pérdida de peso, dolor,
distencidn abdominal y en algunas ocasiones masa renal.

Con frecuencia, 1la anem;a reportada como carencial y 1la
hematuria microscdpica, se ha creido que es consecuencia del
mismo proceso crdnico. En nuestros ¢asos, la anemia fué un
hallasgo frecuente y asociado a pérdida de peso
importante. Los pacientes con pesos normales no presentaron
anemia. Es dificil aseverar sin embargo, si la pérdida de
peso y ‘la anemia fueron consecuencia del estado de
desnutricidén crénico asociado o por algin Ffactor generado
por la Plelonefritis Xantogranulomatosa.

Otros hallazgos frecuentes fueron.la leucocitosis con
neutrofilia, la hematuria microscépica, la leucocituria y la
piuria. Como comentario notable, vale la pena mencionar un
hecho frecuentemente mencionado por 1os familiares y no

reportado en la literatura que es la expulsidn con la orina

EYA TESS O DEBE
SAR DE LA MBLIGTECA
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de detritus macroscdpicos (descrito por el paciente
como"fragmentos de tejido®).

Resulta sorprendente por otro lado., que en 1los
pacientes de @&sta serie, no se reportaron cultivos positivos
de las muestras tomadas directamente de 1las plezas
patoldgicas en la misma sala de operaciones, mismos que
otros autores han descrito (2); sin embargo, los urocultivos
de estos mismos pacientes tomados previo al acto quirldrgico,
sl originaron el crecimiento de los gérmenes ya comentados
con anterioridad. Por el momento, no tenemos explicacidn a
este hecho.

Los hallazgos en los estudios de gabinete, similares a
los reportes de varios autores, evidencian la dificultad de
un diagndstico temprano. El1 ultrasonido y 1la tomogyrafla,
aunque reportaron imigenes de ecos mixtos con densidades e
imdgenes compatibles con dilatacidon pielocalicial y abscesos
ren_alea, no permitieron el diagndstico preoperatorio
probablemente debido a la rareza del padecimiento.

Se realizd citologla wurinaria y biopsia guiada por
ultrasonido en un sclo paciente masculino de 3 anos con
gospecha de Tumor de Wilms, el reporte de ambos estudios fu
de proceso inflamatorio agudo y crdnico. Este nino fallecid
encontrando en el estudio postmortem el rinon con
Pielonefritis Xantogranulomatosa. En forma retrospectiva, en
la revaloracidn de l1a citologla y ia biopsia renal, se pudo
identificar 1a prescencia de macrdfagos espumosos que

pudieron haber permitido efectuar el diagnédstico
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preoperatorio puesto que &stas cdlulas gon compatibles con
&ste proceso inflamatorio especifico. Surge de aqui 1a
necesidad de una investigacidn prospectiva tendenciosa para
detactar, mediante citologla wurinaria, 1la prescencia de
dgztas ceéiulas que harjan el diagndstico de Pilelonefritis
Xantogranulomatosa en forma consistente, y anexarlo’ al
arsenal diagndstico de éstos casos como ya ha sido sugerido
por Ballesteros (14).

Finalmente, aunque en adultos no se describe mortalidad
en esta entidad puesto que es muy raro que se presente en
fofma bilateral, en ninos, debido a su mayor asoclacidn con
malformaciones congénitas, las posibilidades de alteracion
funcional renal bilateral son mayoregs y por tanto la
morbimortalidad también es mayor evidenciada en los 2 casos
de fallecimiento ya deacritos en ésta serie. Este hecho hace
adln mds imperativa la bisqueda de mdtodos diagndsticos

oportunos.



COHNCLUSTIONES:

Aunque 1o pequefio de nuestra muestra no permite

conclusiones generalizadas definitivas sobre @&sta patologla,

81 podemos inferir 1o siguiente:

1)

2)

3)

Las malformaciones congénitas son un hallazgo frecuente

en ninos con Pielonefritis xantogranulomatosa.

La 1litiasis puede ser un hallazgo frecuentemente
asociado, s8in poder definir si e&ésta precede o es

congsecuencia del mismo proceso xantogranulomatoso.

Es necesaria una inyestigacién prospectiva que demuestre
la posibilidad de efectuar un diagndstico oportunc
mediante el uso de citologlas urinarias y biopasia renal en
cualquier paciente con sospecha clinica. Esto permitird un
un abordaje probablemente con mejor prondstico para 1la

preservacidn de la funcidn renal y del drgano mismo.
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