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RESUMEN

La amiloidosis secundaria es una entidad relativamente frecuente, en la que los
procesos infecciosos crénicos ocupan un lugar destacado como causa desenca-
denante, especialmente las infecciones respiratorias cronicas que cursan con bron-
quiectasias, osteomielitis, Glceras cronicas, etc. La existencia de una pielonefritis
xantogranulomatosa (PNX) como causa de amiloidosis es un hecho excepcional,
a pesar de las innumerables descripciones de series amplias de PNX, en la revi-
sion efectuada de la literatura tan sélo se describen ocho casos de amiloidosis
secundaria.

La PNX se caracteriza clinicamente por la existencia de fiebre, dolor lumbar y
clinica urinaria, siendo frecuente una historia de larga evolucion de este proceso.

Presentamos el caso de una paciente de 70 afios que desarrollé una amiloido-
sis secundaria a una PNX. Ademas de la excepcionalidad de esta asociacion, el
presente caso contiene una singularidad especial en la forma de presentacion de-
bido a la ausencia de manifestaciones clinicas de tipo nefro-urolégico que orien-
tasen el proceso.
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SYSTEMIC AMYLOIDOSIS SECONDARY TO XANTHOGRANULOMATOUS
PYELONEPHRITIS

SUMMARY

Secondary amyloidosis is a relatively common pathology in which chronic in-
fectious diseases are common causes, especially infected bronchiectasis, osteom-
yelitis or chronic ulcers. The association of xanthogranulomatous pyelonephritis
and systemic amyloidosis is extremely rare. To our knowledge, despite innume-
rable cases of xanthogranulomatous pyelonephritis reported in the literature, this
association has been reported in only 8 previous cases.

Patients usually complain of fever, back or flank pain and urinary tract sypm-
toms. A long lasting evolution of the process is frequent.
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We report a 70 year old patient who developed amyloidosis secondary to xantho-
granulomatous pyelonephritis. Aswellas the rarity of this association, this case is
exceptional in its clinical presentation, without any urinary tract symptoms that
could suggest the diagnosis.
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INTRODUCCION

La pielonefritis xantogranulomatosa (PNX) es una
variante poco frecuente de pielonefritis crénica, que
afecta predominantemente a mujeres de edad media.
Las manifestaciones clinicas consisten generalmente
en fiebre, dolor lumbar y sintomas constitucionales
en forma de astenia, anorexia y pérdida de peso. Es
frecuente encontrar una historia previa de infeccio-
nes del tracto urinario, obstrucciones urinarias y en
ocasiones instrumentalizacion previa. Aunque el des-
encadenante inicial del proceso permanece oscuro,
la obstruccién pielo calicilar con ulceracion del uro-
telio y coleccion de material necrético junto con la
infeccion serfan los factores determinantes. La exis-
tencia de macréfagos espumosos caracterizan el cua-
dro desde el punto de vista histolégico' 2.

La amiloidosis secundaria es una entidad relativa-
mente frecuente, siendo las enfermedades reumato-
l6gicas crénicas la primera causa desencadenente en
los pafses desarrollados®. Los procesos infecciosos
croénicos, aunque menos frecuentemente, también
ocupan un lugar destacado, especialmente las in-
fecciones respiratorias crénicas, osteomielitis, Glce-
ras croénicas, etc. La existencia de una PNX como
causa de amiloidosis es un hecho excepcional, en
la revision efectuada de la literatura tan sélo se des-
criben ocho casos de amiloidosis secundaria®'°.

Presentamos el caso de una paciente de 70 afos que
desarrollé6 un cuadro consuntivo grave debido a una
amiloidosis secundaria a PNX. Ademas de la excep-
cionalidad de esta asociacion, el presente caso contie-
ne una singularidad especial en la forma de presenta-
cién debido a la ausencia de manifestaciones clinicas
de tipo nefro-urolégico que orientasen el proceso. Por
dltimo se comenta la evolucion favorable tras la ne-
frectomia, con recuperacion total del cuadro clinico.

CASO CLINICO

Se trata de una mujer de 70 anos de edad, con
antecedentes de apendicectomia a los 16 afos, his-
terectomia a los 36 afios. Referfa un episodio de in-
feccion urinaria hacfa 25 afios. Hacia ocho afos se
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descubri6é de forma casual en una radiografia sim-
ple de abdomen, la existencia de una litiasis corali-
forme en el rindn izquierdo, demostrandose en la
urografia endovenosa la anulacion funcional del
mismo, totalmente asintomatica.

La paciente fue remitida al Hospital por un cua-
dro clinico constitucional de unos 46 meses de evo-
lucién consistente en astenia, anorexia intensa y pér-
dida de 10 kg de peso durante este periodo. Dado
que referia ademas dolor articular mecanico en
ambas rodillas, ante la falta de otros datos clinicos
orientativos fue vista inicialmente por el Servicio de
Reumatologfa.

En el estudio inicial practicado destacaba, ademas
de la importante afectaciéon del estado general, ten-
sion arterial 110/70, palidez cutanea, minimo derra-
me articular en ambas rodillas sin signos inflamato-
rios. La palpacion abdominal cuidadosa ofrecia
dudas sobre la existencia de una masa con contac-
to lumbar izquierda, no dolorosa, con pufio percu-
sion lumbar negativa.

Los exadmenes biologicos demostraron: anemia
normocitica-normocrémica con Hto 29%, recuento
leucocitario y férmula normales, hipoalbuminemia
de 25 g/dl con proteinograma normal, colesterol 134
mg/dl, VSG 120, proteina C reactiva 12 mg/dl, re-
cuento plaquetar 423 x 10%L, funcién renal normal
(urea 26 mg/dl, creatinina 0,8 mg/dl), proteinuria 2
g/24 h, sedimento > 50 hematies x campo, 6-8 leu-
cocitos X campo con urocultivo negativo. Coagula-
cion y funcionalismo hepaticos normales. El estudio
immunolégico demostr6: ANCA negativos, Ac anti-
nucleares 1/640, anti DNA negativos, complemento
normal.

Ante la gravedad del cuadro constitucional con
aumento de los reactantes de fase aguda, la dudosa
masa lumbar y la proteinuria, se valor6 la posibili-
dad de un proceso neoplasico como desencadenan-
te. Por este motivo se practicaron un TAC abdomi-
nal y una biopsia de grasa subcutanea. EI TAC
abdominal demostré la existencia de imagenes com-
patibles con pielonefritis xantogranulomatosa con
calculo coraliforme en el rifién izquierdo, existia una
nefromegalia derecha compensadora de aspecto nor-
mal. La puncién aspirativa de la grasa subcutanea



PIELONEFRITIS GRANULOMATOSA 'Y AMILOIDOSIS

Fig. 1.—Sustitucion del parénquima renal por elementos inflamato-
rios, abundante presencia de células con citoplasma claro corres-
pondientes a macréfagos espumosos (hematoxilina eosina, 100x).

demostré la presencia de depdsitos rojo congo posi-
tivos con birrefringencia verde con la luz polarizada
a nivel de vasos y tejido fibroso, que desaparecia con
el permanganato, estableciéndose el diagnéstico de
amiloidosis secundaria. Ante la rapida progresion del
estado téxico de la enferma, que habia perdido 7 kg
mas en las ocho semanas de seguimiento en con-
sultas externas, se procedi6 a la nefrectomia del
rifién izquierdo.

El aspecto macroscépico de la pieza de nefrecto-
mia pesaba 143 g y media 11,5 x 5,5 x 5,5 cm.
Mostraba una gran dilatacion del sistema pielocali-
cilar con marcada atrofia del parénquima renal de
color amarillento, existia la litiasis coraliforme vy
quistes con gran cantidad de material necrético. El

Fig. 2.—Estructuras vasculares del parénquima renal. Destaca la
existencia de depdsitos rojo congo positivos en las paredes de di-
chos vasos.

Fig. 3.—Examen inmunohistoquimico mediante el anticuerpo mo-
noclonal contra la proteina AA. Se demuestra la tincién en los
depdsitos de las paredes vasculares.

estudio histolégico mostraba un infiltrado inflamato-
rio granulomatoso difuso con gran nimero de his-
tiocitos espumosos, células gigantes multinucleadas,
linfocitos, células plasmaticas y neutrdfilos (fig. 1).
El parénquima renal residual mostraba una marcada
atrofia. La tincion rojo congo era positiva, identifi-
cando los depésitos de material en las paredes de
arterias de pequeno y mediano calibre (fig. 2), sin
evidencia de depésito amiloideo a nivel glomerular.
El estudio inmunohistoquimico mediante anticuerpos
contra la proteina AA confirmaba que se trataba de
una amiloidosis secundaria (fig. 3).

La evolucién posterior destacé por la importante
mejoria del estado general, a los seis meses habia re-
cuperado 8 kg de peso, los signos inflamatorios VSG
y PCR se habian normalizado y la proteinuria era
negativa (0,1 g/24 h). Un nuevo estudio de la grasa
subcutanea practicado tras 18 meses, con proteinu-
ria totalmente negativa sigue demostrando la exis-
tencia de depdsitos de amiloide.

DISCUSION

La amiloidosis secundaria es un proceso relativa-
mente frecuente en el que la afectacion renal es casi
constante. Entre las causas desencadenantes mas ha-
bituales destacan los procesos reumatolégicos o in-
flamatorios crénicos®. Los procesos infecciosos créni-
cos, aunque menos frecuentemente en la actualidad
debido a las mejoras en el tratamiento antibiético,
también son responsables de un buen ndmero de
casos, en especial los derivados de infecciones respi-
ratorias crénicas que cursan con bronquiectasias, os-
teomielitis, Glceras crénicas, etc.
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La existencia de una PNX como responsable del
proceso ya no es tan habitual. De hecho, en la re-
vision efectuada de la literatura tan sélo se descri-
ben ocho casos de amiloidosis secundaria*'?, aun-
que es probable que se trate de una asociacién
infradiagnosticada.

Las caracteristicas clinicas de la PNX son varia-
bles y consisten en la presencia de fiebre, dolor lum-
bar y clinica urinaria, siendo frecuente una historia
de larga evolucion de este proceso. Los factores re-
lacionados determinantes son la combinacién de
obstruccién (generalmente calculosa) e infeccion del
tracto urinario. El diagnéstico, aunque sugestivo por
las técnicas de imagen, lo confirma el estudio ana-
tomopatolégico, mediante la demostracion del acu-
mulo de grandes cantidades de macré6fagos cargados
de lipidos, histiocitos espumosos, en areas de tejido
renal supurado con un infiltrado inflamatorio mixto
y células gigantes multinucleadas.

Ademas de la excepcionalidad de la asociacién
de la amiloidosis secundaria y la PNX, el presente
caso contiene una singularidad especial en la forma
de presentacion dada la ausencia de manifestacio-
nes clinicas orientativas (fiebre, dolor lumbar, sinto-
matologia urinaria...). Es de destacar la gravedad del
cuadro sistémico constitucional con pérdida de 17
kg en medio afo y la ausencia manifestaciones su-
gestivas de complicacién urinaria como dolor lum-
bar, sindrome febril, etc. Los estudios de imagen, la
existencia de proteinuria y la tincién positiva para
amiloide en la grasa subcutanea ayudaron a orien-
tar el cuadro correctamente.

Otro aspecto a destacar es la persistencia de los
depositos de amiloide a pesar de la «curacién» de
la enfermedad. Este mismo hecho se describe por
Mazuecos* en un caso de amiloidosis secundaria a
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pionefrosis, en el que tras seis anos de la nefrecto-
mia, con aparente curacion de la enfermedad, la biop-
sia rectal seguia demostrando la existencia de los de-
positos de amiloide. Este hecho sugirie que las
alteraciones funcionales de la amiloidosis resultan
mas del continuo depdsito de fibrillas que de la per-
sistencia pasiva de dep6sitos previamente formados.
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