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RESUMEN

El rindn con médula en esponja es una entidad poco frecuente, predomina en mujeres y se caracteriza por ser una malformacién
quistica de los tibulos colectores distales. Generalmente es asintomatico; siendo la hematuria (micro o macroscépica), las infec-
ciones urinarias recurrentes y las litiasis renales, las manifestaciones clinicas mas relevantes. La urografia endovenosa es la técnica
de eleccién para el diagnéstico; ya que permite observar el engrosamiento piramidal, la dilatacién caliceal y la presencia de litiasis
intraductales. Su pronéstico a largo plazo es favorable; aunque en algunos casos la persistencia y gravedad de las manifestaciones
clinicas, pueden conducir a enfermedad renal crénica. El objeto del presente trabajo es presentar un caso de esta rara alteracién
renal, en una nifa con infecciones urinarias recurrentes quien, ademas tenia un doble sistema pielocaliceal izquierdo; se revisa
la literatura al respecto.
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SUMMARY

The medullary sponge kidney is a rare entity, predominantly in women and is characterized by cystic malformation of the distal collecting
tubules. It is usually asymptomatic, being the hematuria (micro or macroscopic), recurrent urinary tract infections and kidney stones,
the most important clinical manifestations. Intravenous urography is the technique of choice for diagnosis, which allows to observe
thickening pyramidal caliceal dilatation and presence of intraductal stones. His long-term prognosis is favorable, although in some cases
the persistence and seventy of clinical manifestations, can lead to chronic kidney disease. The purpose of this paper is to present this
rare kidney disease in a child with recurrent urinary tract infections, who also had a double pyelocalyceal system left and review the
literature in this regard.
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fecto del desarrollo de la médula renal, que origina la
dilatacién de los tibulos colectores distales en la regién
pericaliceal de las piramides renales.2® Puede presentar-
se en uno o en ambos rifiones y generalmente afecta
a todas las papilas.> Su etiologia aiin se desconoce, no
tiene caracter hereditario y es raro que sea observada
antes de los diez afios de edad.®” Su frecuencia se estima
en [:5,000 a 1:20,000 casos, predominando en mujeres
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jévenes; en la mayoria de los casos es asintomatica.>”’
El objetivo del presente articulo, es informar el caso de
una nina con rara alteracién renal, asociada a anomalias
uroldgicas.

CASO CLiNICO

Nina de seis afos, producto de la primera gesta, embara-
Zo a término y nacimiento normal con peso de 2,750y ta-
lla de 47 cm y periodo neonatal sin incidentes patolégicos;
su alimentacién acorde con su edad. Como antecedentes:
tuvo varicela al afo de edad y dos episodios de IVU en
los dltimos dos afios en los que recibié tratamiento con
antibiéticos de manera ambulatoria. Padres sanos.

Fue remitida a la consulta de Nefrologia Pediatrica
por presentar una infeccién de las vias urinarias (IVU). A
la exploracion fisica: peso |5 kg, talla 99 cm, superficie
corporal 0.65 m?, tensién arterial 80/60 mmHg. Bue-
nas condiciones generales, hidratada y afebril. El térax
simétrico con ruidos cardiacos normales; su abdomen
blando no doloroso sin visceromegalias, pufio percusién
negativa y examen neurolégico normal. Laboratorio: Hb
12 g/dL, Hto 36%, leucocitos 18,500 x mm?, neutrdfilos
65%, linfocitos 25%, monocitos 9%, eosinéfilos | %.
Pruebas funcionales renales, electrélitos y gases arteria-
les normales. Una ultrasonografia renal revelé rifiones
normales y doble sistema uretero-pielocaliceal izquier-

do. Se instauré tratamiento con cefalosporina IV a 100
mg/kg/dia. El cultivo de orina a las 72 horas revelé: mas
de 100,000 UFC de E. coli/mL de orina, sensible a cefa-
losporina, antibidtico que se mantuvo durante |0 dias. El
urocultivo de control diez dias después: negativo. Pos-
teriormente se hizo uretrocistografia miccional que no
mostré evidencia de reflujo vesicoureteral y una urogra-
fia excretora (UE) reveld: concentracion y eliminacién
sincrénica de ambos rifones. Rifdn derecho: forma y
posicion normal de 7 cm con contornos conservados
y su sistema pielocaliceal normal. El rindn izquierdo
de forma y posiciéon normal, de 9 cm, con duplicacién
completa del sistema pielocaliceal y con uréter inde-
pendiente para cada grupo caliceal. En ambos rifones
se observaron ademas, estriaciones lineales debido a la
persistencia del medio de contraste en areas precalicea-
les: que reflejan imagenes de rayos de sol o de penachos,
a las copas caliceales, con caracteristicas del RME (Figura
I). Uréter derecho con trayecto conservado y dos aco-
daduras en el tercio medio. Uréter izquierdo: duplicado
desde la pelvis hasta el tercio inferior, donde se une an-
tes de su desembocadura en vejiga. El correspondiente
al sistema inferior lucia dilatado con respecto al calibre
de su homdlogo y del contralateral. Ambos uréteres ter-
minan en ampolla intramural visible en proyeccién de
maximo esfuerzo postmiccional (Figura 2). La nifa se

Figura I. En ambos rifiones se observan imdgenes de rayos de sol
o de penachos, (sefialadas con flechas), debido a persistencia del
medio de contraste en dreas precaliceales, caracteristicas del RME.
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Figura 2. Ambos uréteres izquierdos van desde la pelvis hasta /3
inferior de la desembocadura en vejiga, donde se unen (sefialados con
flechas). El uréter correspondiente al sistema inferior luce dilatado.
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mantuvo con tratamiento médico conservador, ingesta
de liquidos ad libitum y controles médicos periddicos
cada tres meses. Actualmente esta asintomatica.

Comentarios

Las enfermedades quisticas del rifidn constituyen un gru-
po heterogéneo y poco comun de alteraciones congéni-
tas®8 entre las que se incluye el RME, éste se caracteriza
por defectos en el desarrollo embrionario de la porcién
interna de la médula renal, con dilatacién de los tibulos
colectores distales en la regién pericaliceal de las pira-
mides renales.>*!°

En 1939 es descrita por primera vez por Guerrino
Lenarduzzi quien divulga por primera vez sus hallazgos
en una reunién médica de radiologia en Italia."!" Esta ob-
servacién no trasciende sino diez afos después cuando
en 1949 Roberto Cacchi y Vincenzo Ricci publican su
experiencia personal en una revista médica francesa, re-
saltando las caracteristicas de esta entidad.'?

En la mayoria de los pacientes la RME suele ser asin-
tomatica y en muchos casos, el diagnéstico de la enfer-
medad suele ser casual: cuando al paciente se le hace
una UE solicitada en la evaluacién clinica por algiin otro
motivo: tal como ocurrié con el paciente motivo de este
reporte. La técnica radiolégica para hacer el diagnéstico
de RME es especifica y se confirma en 1:200 estudios
que se hacen.'®

La UE permite observar engrosamiento piramidal y
descubrir el grado de afectacién de la papila por la ecta-
sia tubular, la cual puede variar, incluso en los distintos
célices del mismo rindn.' Junto a los célices se pueden
observar estriaciones lineales con una imagen caracte-
ristica: de «rayos de sol, de penachos o de plumeros»,
debido a la acumulacién y persistencia del medio de
contraste, en los tubulos —tal y como se observé en este
caso— y con areas que muestran pequefos quistes, en
los que generalmente precipitan sales de calcio que ori-
ginan litiasis medular o nefrocalcinosis (NC).'*!>

Las principales complicaciones de este trastorno son
la aparicién de litiasis (por fosfato u oxalato de calcio) en
el interior de las cavidades quisticas'® o de IVU debido a
la estasis de la orina en los tdbulos.'® Cuanto esto suce-
de el paciente puede tener dolor tipo célico, hematuria
micro o macroscoépica, recurrente e indolora (si no tiene
litiasis) e IVU.!®!718 En |as formas mas graves de RME,
la papila puede estar muy deformada con cavidades de
diversos tamafos y gran distorsién de los célices.'®'? Si
se erosiona un caliz por la litiasis, se puede originar uro-
patia obstructiva; en este caso, se observa en la UE una
gran dilatacién del sistema pielocaliceal y su manejo es
quirdrgico.'®!%20

23

El estudio ultrasonografico es muy sensible para
detectar la NC, pero es poco especifico para hacer el
diagnéstico de RME, ya que otras patologias del rindn
también presentan NC.'*2° En cuanto al estudio con ra-
dioisétopos, es util para conocer el grado de afectacién
de la funcién renal.?' También la tomografia computari-
zada puede ser de utilidad para mostrar NC, pero no es
especifica para confirmar RME,? en tanto que la reso-
nancia magnética nuclear puede jugar un papel alternati-
vo en pacientes con alergia al medio de contraste, pero
carece de sensibilidad para detectar la NC."7

Cabe hacer mencién que se ha propuesto el término
ectasia tubular benigna para pacientes con RME visible
radiolégicamente, pero que no muestra alguna reper-
cusién clinica, ni complicaciones.'*!? Esta entidad se ha
asociado con otras enfermedades como: el sindrome de
Caroli,? el sindrome de Rabson-Mendenhall,? la displa-
sia fibromuscular® y la hemihipertrofia congénita,? en-
tre otras enfermedades.

Por otra parte, es conveniente que los pacientes
con RME sean evaluados periédicamente para co-
nocer su funcién renal y buscar hipercalciuria, para
tratarla adecuadamente: con dieta hiposédica, diu-
réticos tiazidicos y citrato de potasio, para minimi-
zar su efecto litdgeno. Ademas se debe considerar
el uso de profilacticos y de antibidticos en pacientes
con IVU recurrentes. En cuanto al pronéstico, la ma-
yoria de estos pacientes tienen expectativa de vida
normal.
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