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Resumen

El porcentaje de unidades renales que deben ser extirpadas en la edad pediatrica ha disminuido. gracias al desarrollo de
técnicas de diagndstico precoz y a la aparicién de tratamientos quinirgicos alternativos como la cirugia de banco, las em-
bolizaciones selectivas y el gran avance de la endoscopia renal. Sin embargo un cierto nimero de patologias nefrouro-
I6gicas no tienen otra alternativa que la nefrectomia para eliminar el riesgo vital que suponen para el enfermo. Se pre-
sentan tres nefropatias, atipicas en la edad pedidtrica, cuya evolucién obligo a la extirpacién del rifién patolégico. Se tra-
taba de una pielonefritis xantogranulomatosa que afectaba todo el rindn derecho, una hematuria esencial de evolucién
maligna, cuyo diagnéstico etiolégico no pudo ser establecido, incluso en el estudio histopatolégico y una hipertensién
secundaria a multiples aneurismas intrarenales localizados exclusivamente en el rindn derecho.

Palabras clave: Nefrectomia - Pielonefritis xantogranulomatosa - Hematuria esencial - Hipertension
- Aneurismas intrarrenales.

Summary

Nowadays nephrectomy can be prevented in many situations thanks to the development of advanced diagnostic and ther-
apeutic techniques. Selective embolization, bench surgery, nephroscopy and better imaging techniques allow an increas-
ing incidence of kidney preservation. But there are still some situations where nephrectomy is unavoidable as the better
alternative to save patient’s life. Three of these situations are herein presented: A right kidney with xanthogranuloma-
tous pyelonephritis, a patient with a malignant idiopathic hematuria and another patient with arterial hypertension caused
by multiple unilateral intrarenal aneurysms.

Index words: Nephrectomy - Xanthogranulomatous pyelonephritis - Idiopathic hematuria - Renal
hypertension - Intrarenal aneurysm.

Resumo

O percentual de unidades renais que devem ser extirpadas na idade pedidtrica diminuiu, gragas ao desenvolvimento de
técnicas de diagndstico precoce e o surgimento de tratamentos cinirgicos alternativos, como a cirurgia de banco, as
embolizagdes seletivas e o grande avango da endoscopia renal. Contudo, um certo niimero de afecces nefrourologicas
ndo tem outra alternativa a ndio ser a nefrectomia para eliminar o risco de vida para o paciente. Sdo apresentadas trés
nefropatias atipicas na idade pedidtrica, cuja evolugiio obrigou a retirada do rim patologico. Tratava-se de uma pielone-
frite xantogranulomatosa que afetava todo o rim direito, uma hematiria essencial de evolugao maligna cujo diagnéstico
etiolégico nio pode ser estabelecido, inclusive no estudo histopatoldgico e uma hipertensio secundéria a multiplos
aneurismas intra-renais localizados exclusivamente no rim direito.

Palavras chave: Nefrectomia - Pielonefritie xantogranulomatosa - Hematiiria essencial - Hipertensdo
- Aneurismas intra-renais.
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Nefropatias atipicas cono causa de nefrectomias en la edad pedidtrica.

Introduccién

La nefrectomia sigue siendo la tnica
solucion para determinadas patologias urolégicas y ne-
frolégicas. Las lesiones que con mayor [recuencia obli-
gan a realizarla son: uropatias obstructivas, pielonefritis,
tumores, displasias renales y anomalias vasculares.

Todas ellas representan una proporeion
variable segiin los autores y series consultadas, pero en
general se observa una tendencia a la disminucién del ni-
mero de unidades renales que son extirpadas. Esto es de-
bido a los diagnésticos mds tempranos por el desarrollo
de los métodos exploratorios, al cambio en determinadas
actitudes quirdrgicas y a la evolucién de técnicas terapéu-
ticas especiales como las embolizaciones selectivas o la
cirugia de banco'”*, Ademds la disponibilidad de una
tecnologia adecuada ha permitido alcanzar zonas que con
la cirugfa endoscépica no eran accesibles*’.

Los tres casos que presentamos son un
ejemplo de la imposibilidad de preservar un rifién cuan-
do los métodos conservadores fr n y no pueden em-
plearse las técnicas anteriormente descritas, existiendo un
peligro real para la vida del nifio que obliga a tomar me-
didas drdsticas. La rareza de estas tres entidades en la
edad pedidtrica justifican su comunicacion.

Presentacion de los casos

Caso 1: nifio de 4 aios de edad que in-
gresa para el estudio de una masa abdominal derecha y
fiebre de 1 mes de evolucién. Desarrollo pondoestatural
por debajo del percentil 3 y un abdomen abultado desde el
nacimiento. Paciente distrofico y febril, palpdndose una
masa dura y dolorosa de gran tamaiio en hemiabdomen
derecho. En el hemograma habia leucocitosis y fuerte des-
viacién a la izquierda, proteina C reactiva (PCR) 19.4. Fil-
trado glomerular normal. Orina con piuria y urocultivo
positivo a Proteus mirabilis. No se encontraron otras célu-
las anormales en el sedimento. Ecograffa abdominal: ri-
fién derecho de gran tamaiio con imdgenes quisticas en su
interior, de contenido semiliquido y cdlculos a nivel de la
pelvis renal; rifién izquierdo normal. Radiologia simple:
masa con calcificaciones en su interior que desplaza las
asas de intestino. Tomografia axial computarizada (TAC):
uropatia obstructiva con dilatacién de los sistemas pielo-
caliciales y calcificaciones en su interior (figura 1). Uro-
graffa intravenosa (UIV): silencio renal derecho. Gamma-
grafia con lecnecio y citrato de galio: rifién derecho no
funcionante y sin acumulo significativo del radiotrazador.
Debido al desmejoramiento del estado general y a la falta
de respuesta con el tratamiento conservador, se decide la
nefrectomia.

Se aborda por via transperitoneal, se en-
cuentra un rifién de grandes dimensiones con cavidades
rellenas de pus y adherencias perirenales. Se realizé ne-
froureterectomia. El estudio anatomopatolégico informé
rifién con importante destruccién del parénquima con in-
tensa infiltracion linfoplasmocitaria que inclufa tejido adi-

Fig. 1: TAC: dilatacién de cdlices renales derechos e imagen
litidsica pielocaliciales.

poso perirenal. Se observaron :
por el acimulo de histiocitos de citoplasma espumoso con
fibroblastos y células inflamatorias crénicas. Diagnostico:
pielonefritis xantogranulomatosa.

Caso 2: nifa de 11 afos de edad con
historia de dolor abdominal y hematuria macroscdpica de
4 afios de evolucién. La hematuria cursé con brotes de
exacerbacion que provocaron cuadros anémicos graves
con ingresos hospitalarios y transfusiones en 10 ocasio-
nes. El examen fisico fue normal. Las pruebas analiticas
s6lo demostraron una anemia hipocrémica. Las pruebas
de coagulacién fueron normales. Las exploraciones ra-
diolégicas, incluyendo UIV, TAC, eco doppler y arterio-
selectiva, no aportaron ningiin dato al diagnéstico.
La cistoscopia mostré un sangrado pulsitil por uréter iz-
quierdo. El cateterismo selectivo con pielogralia retré-
grada fue normal. Ante la repeticion y gravedad de los
cuadros hemorrégicos se practicé nefroureterectomia iz-
quierda. En la anatomia patolégica se observd el parén-
quima renal con clara diferenciacién cértico-medular, sin
alteraciones macroscdpicas o microscopicas en ninguno
de los cortes realizados. Tampoco se observaron lesiones
o alteraciones en pelvis y uréter. La hematuria remitio to-
talmente tras la intervencion. Diagndstico: hematuria
esencial maligna.

Caso 3: varon de 4 anos de edad, que
presentaba desde el primer aiio de vida hipercalcemia e
hipercalciuria. En el control rutinario se descubrié hiper-
tension arterial de 190/110 mm Hg a los tres anos y me-
dio. El estudio cardiolégico era normal. En la Eco Dop-
pler se comprobd una velocidad en arteria renal izquier-
da de 95 cm/seg. y en arteria renal derecha de 190-300
cm/seg. Las cifras de renina precaptopril fueron de 8.8
nanogramos ml/hora y las de aldosterona 1061 pg/m
arteriografia renal mostré afectacion selec
derecho con dilataciones saculares aneurismdticas en to-
dos los troncos principales y secundarios. No se observa-
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Fig. 2: dilataciones saculares en arterias renales secundarias.
Arteria principal normal.

ron anomalias en el rifién izquierdo, tronco celiaco y ar-
teria mesentérica superior (Fig. 2).

Con el tratamiento médico no se logré
controlar la hipertensién. Se indicé nefroureterectomia
derecha.

El estudio anatomopatolégico mostré
afectacién de las ramas de arteria renal con proliferacion
subendotelial de la fntima y obliteracién de la luz. La
afectacion era segmentaria en los trayectos vasculares.
En las ramas distales se observaron imdgenes de arterio-
litis hiperpldsicas “en hojas de cebolla™ andlogas a las ob-
servadas en la hipertension maligna. Tras la nefrectomia
se normalizaron las cifras tensionales. Diagndstico: aneu-
rismas intrarrenales congénitos unilaterales.

Discusion

Los tres casos tienen en comtin su rare-
za, la edad de presentacién y la necesidad de practicar una
nelrectomia como Gltimo recurso terapéutico.

La pielonefritis xantogranulomatosa
(PX) no fue diagnosticada preoperatoriamente, tal como
ocurre en el 80 - 90% de los casos publicados®”*, A pe-
sar de presentar signos cldsicos en la infancia: fiebre,
anemia y dolor abdominal, todos son inespecificos. El ha-
llazgo de ¢élulas espumosas en el sedimento urinario pro-
porciona el diagndstico preoperatorio. Estas células son
macréfagos rellenos de grasa claramente diferenciables.
Sin embargo algunos autores dudan de la especificidad de
la prueba, cuyos resultados positivos varfan segtin las se-
ries. Creemos que esta diferencia puede ser debida a la
busqueda sistemdtica de las células o a su hallazgo ca-
sual.

La radiologia convencional y la TAC
son inespecificas. La resonancia magnética agrega datos

sobre la afectacién perirenal y de los érganos adyacen-
!L_‘;u 10

e refieren
s, lesio-

La etiologia es desconocid:
distintos factores, incluyendo infecciones, litia
nes del epitelio, trastornos inmunolégicos, elc”.

El tratamiento, en la mayoria de los ca-
sos, es la nefrectomia, pero si la lesion es localizada pue-
de realizarse una nefrectomia parcial y tratamiento anti-
bidtico, pues es habitual el desarrollo de E. Coli o Proteus
Mirabilis en los urocultivos. En los casos de ausencia de
funcién renal y afectacién de todo el parénquima, estd in-
dicada la excéresis total por el riesgo de la extensién de
la enfermedad a las estructuras vecinas'™".

La hematuria esencial es una afeccién
unilateral diagnosticada por exclusion de otras patologias
uroldgicas como los tumores, cdlculos, nefropatias o coa-
gulopatias. Su origen permanece desconocido tras reali-
zar todas las pruebas diagnosticadas en un 30-60% de los
casos segiin diversos autores' "%,

En la actualidad la utilizacién del urete-
ropiclofibroscopio permite diagnosticar y tratar un eleva-
do porcentaje de los casos con lesiones vasculares he-
mangiomatosas localizadas a nivel de pelvis o cilices,
pero el grueso calibre del visor (9,8Fr) limita su utiliza-
cién en la edad pedidtrica. El renoscopio percutdineo ofre-
ce la posibilidad de explorar la pelvis y los cilices pero
su empleo no es itil en la edad pedidtrica por la dificul-
tad de acceder a todos los célices™'".

Habitualmente la hematuria no es un
riesgo vital y la actitud es espectante. Han sido practica-
dos tratamientos con instilacién de nitrato de plata en la
pelvis, por via ureteral, con resultados variables y con al-
gunas complicaciones graves. También se ha utilizado el
dcido épsilon aminocaproico para controlar la hematuria,
en ocasiones con buenos resultados'”'. Pero en el caso
presentado la repeticién de las hemorragias anemizantes
y el riesgo vital que suponfan para la nifia obligé a reali-
zar la nefrectomia.

Los aneurismas intrarrenales son una
causa de hipertensién muy poco frecuente en la infancia.
Su etiologia puede ser congénita, micética o secundaria a
vasculitis generalizadas'. La mayor parte de los casos
descritos en la infancia son de tipo congénito, se asocian
con hipertension pero no es clara la razén de su presenta-
cién tardia. La hipertension se produce por la hipoperfu-
sion de las zonas posaneurismdticas, que desencadena la
activacion del sistema renina angiotesina™. En nuestro
caso se encontraron cifras elevadas de renina en sangre
periférica, pero en estudios realizados mediante cateteri-
zacion venosa alternativa en ambos rifiones, se ha com-
probado la elevacién de renina de forma selectiva en el ri-
ién afectado.

El tratamiento es quiridrgico, el proce-
dimiento a utilizar depende de la localizacion, tamano y
nimero de los aneurismas, Las cifras altas de renina y los
aneurismas mayores de 1.5 cm de didmetro son los facto-
res utilizados para la eleccién de la tictica quirdrgica.
Cuando la localizacién es distal, con una afectacion loca-

131




132

Rev. de Cir. Infaniil 3 (1995)

Nefropatias atipicas como causa de nefrectomias en la edad pedidirica.

lizada del riién, puede realizarse una nefrectomia par-
cial™?. Si se presentan uno o varios aneurismas aislados,
estdi indicada la embolizacion selectiva y si ésta no es po-
sible, puede practicarse la cirugia de banco, con auto-
transplante posterior.

En los rinones en los cuales se encuen-
tran afectadas todas las ramas arteriales, como ocurrié en
el caso 3, esti indicada la nefrectomia para preservar la
vida del enfermo™* . Se tomdé esta decision tras descar-
tar la afectacion arterial sistémica.

La evolucion crénica de los tres casos
presentados fue motivo de sucesivas reuniones nefrouro-
I6gicas antes de indicar las cirugias. Esto demuestra la
complejidad de la decisién quirdrgica ante estas nefropa-
tias, dificiles de ser sometidas a un protocolo y cuya ra-
reza e inespecificidad impide en muchas ocasiones un
diagnéstico preoperatorio.
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