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RESUMEN

La amiloidosis secundaria ocurre como resultado de infecciones agudas recu-
rrentes o crónicas, enfermedades inflamatorias, discrasias y neoplasias. La pielone-
fritis xantogranulomatosa es una variante morfológica de la pielonefritis que se ca-
racteriza por el acúmulo de macrófagos cargados de lípidos en áreas inflamadas
de tejido renal. A pesar de ser un proceso supurativo crónico, su asociación con
amiloidosis ha sido poco descrita en la literatura.

Presentamos un caso de amiloidosis secundaria asociada a pielonefritis xanto-
granulomatosa.
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XANTOGRANULOMATOUS PYELONEPHRITIS AND SYSTEMIC
AMYLOIDOSIS

SUMMARY

Secondary amyloidosis occurs as a result of either or both acute recurrent or
chronic infections, inflammatory or nonimmunocyte-derived dyscrasias, or neo-
plastic disorders. Xanthogranulomatous pyelonephritis is a morphological variant
of pyelonephritis characterised by the accumulation of a large number of lipid-la-
den macrophages in extended areas of the renal tissue. Although a fair number of
chronic infectious diseases cause amyloidosis, the association with xanthogranulo-
matous pyelonephritis has rarely been described. We present a case of xanthogra-
nulomatous pyelonephritis with associated secondary amyloidosis.
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Introducción

La amiloidosis secundaria está asociada, entre otras
muchas causas, a infecciones agudas recurrentes y su-
purativas crónicas. La pielonefritis xantogranulomato-
sa es una variedad morfológica de la pielonefritis cró-
nica caracterizada por la presencia de macrófagos
cargados de lípidos en áreas de tejido renal inflama-
do. A pesar de que se trata de un proceso supurativo
crónico y de la existencia de series amplias de pa-
cientes afectados por la misma, su asociación con
amiloidosis está escasamente descrita en la literatura
médica. Presentamos el caso de una paciente afecta
de pielonefri tis xantogranulomatosa cuya forma de
presentación fue un síndrome nefrótico y en la cual se
objetivó la presencia de una amiloidosis generalizada.

Caso clínico

Mujer de 71 años con antecedentes de exéresis uterina
por fibroma y HTA ocasional. No refiere antecedentes de in-
fecciones urinarias ni litiasis. Acude por presentar cuadro clí-
nico de astenia, anorexia, febrícula, edemas, disnea de me-
dianos esfuerzos y un episodio de hematuria autolimitada,
objetivándose la presencia de una masa en hemiabdomen
derecho. Se le practica ecografía renal, que muestra un riñón
izquierdo de tamaño normal y un riñón derecho de tamaño
aumentado (16 cm) con cálculo coraliforme. La TAC abdo-
minal mostraba un riñón derecho aumentado de tamaño con
litiasis coraliforme en pelvis y áreas sólidas y líquidas de bor-
des mal definidos con gran afectación de la grasa perirrenal.
El riñón izquierdo era de tamaño normal y presentaba quis-
tes parapiélicos.

En la analítica se apreció un BUN de 40 mg/dl, creatini-
na de 3,9 mg/dl, proteinas totales de 5,4 gr/L, con una al-
búmina de 1,95 g/L, gl icemia de 96 mg/dl, colesterol de
132 mg/dl , uricemia de 2,2 mg/dl , fibrinógeno de 999
mg/dl , VSG 138 e IgG de 1.810 mg/dl . Leucoci tos de
9.400/mm 3 si n desvi aci ón i zqui erda y pl aquetas de
535.000/mm3. La proteinuria era de 5 g/24 h. El sedimento
urinario mostraba 10-15 hematíes X campo y 25-50 leuco-
citos X campo. El urocultivo fue + a E. coli y Proteus mira-
bilis.

Se practicó nefrectomía derecha, presentando la pacien-
te un postoperatorio tormentoso con fracaso renal agudo
que requirió hemodiálisis, sangrado digestivo y sepsis por
E. coli, siendo exitus al mes del ingreso a pesar del trata-
miento antibiótico adecuado al antibiograma (ceftriaxona).

Anatomia patológica

La pieza de nefrectomía derecha medía 17 cm de diá-
metro máximo y pesaba 1.030 g. Al  corte mostraba una
sustitución de la arquitectura renal normal por masas lobu-
ladas de coloración blanquecina con áreas amarillentas de
aspecto necrótico. Se observaba una marcada dilatación de
cálices y pelvis renal con presencia de cálculo coraliforme
(Fig. 1).

Al estudio histológico se observaba un borramiento del
parénquima renal por la presencia de múltiples abscesos y
de acúmulos de histiocitos espumosos con un infiltrado in-
flamatorio mixto con células gigantes multinucleadas, ro-
deadas por una pseudocápsula fibrosa (fig. 2). Las áreas
más preservadas mostraban acúmulos de material hialino
amorfo, rojo Congo (+), con birrefringencia verde manzana
al examen bajo luz polarizada, permanganato sensible, en
la pared de los vasos arteriales y glomérulos (fig. 3).

Las biopsias rectal y de grasa subcutánea fueron norma-
les, no objetivándose la presencia de material amiloide.

El estudio necrópsico demostró la presencia de una ami-
loidosis secundaria (rojo Congo (+), permanganato sensi-
ble) con afectación vascular sistémica; intersticial focal es-
plénica, suprarrenal y ti roidea y afectación masiva renal
glomerular y vascular.

Discusión

La amiloidosis secundaria ha sido definida como
una enfermedad con afectación generalizada de ór-
ganos parenquimatosos en la cual las fibrillas de ma-
terial  amiloide son sensibles a la reacción del per-

Fig. 1.-Destrucción renal  por tej ido xantogranulomatoso que
rodea a cálices dilatados.

Fig. 2.-Acúmulos de células histiocitarias xantomatosas y células
inflamatorias que reemplazan el parénquima renal. (Tricrómico de
Masson). 80x.



PIELONEFRITIS XANTOGRANULOMATOSA Y AMILOIDOSIS

373

manganato 1. Algunos autores 2 han propuesto el tér-
mino amiloidosis sistémica reactiva para referirse a
los síndromes que ocurren como consecuencia de un
proceso inflamatorio agudo recurrente o crónico, ex-
cluyendo los procesos discrásicos. Este cuadro impli-
ca la presencia de depósitos de amiloide con un tipo
de proteína identificada como AA para diferenciarla
de la proteína propia de las ami loidosis primarias
(AL)1, 2.

La afectación renal es la regla en casi todos los pa-
cientes afectados por amiloidosis secundaria, objeti -
vándose un síndrome nefrótico en un 50% de ellos 1, 3.
La insuficiencia renal, si aparece, suele depender de
la distribución patológica de los depósitos de amiloi-
de, que en estos casos tiene un predominio intersti -
cial y vascular más que glomerular 4.

Las enfermedades infecciosas descritas en asocia-
ción a amiloidosis son diversas e incluyen las bron-
quiectasias, tuberculosis, osteomielitis, úlceras cróni-
cas, sífilis, lepra y pielonefritis crónica, entre otras 2.

La pielonefritis xantogranulomatosa es una varie-
dad morfológica de la pielonefritis crónica que se ca-
racteriza por la acumulación de grandes cantidades
de macrófagos cargados de lípidos en áreas de tejido
renal inflamadas y a menudo supuradas 5, 6. Esta reac-
ción granulomatosa infiltrativa y progresiva se desa-
rrolla por lo general en riñones en los que existe una
obstrucción al flujo urinario generalmente debida a
l i tiasis (76%) y menos a menudo a estenosis de la
union ureteropiél ica (18%). La afectación suele ser
unilateral, si bien existe un caso descrito de afecta-
ción bilateral 7.

Clínicamente, la pielonefritis xantogranulomatosa
suele darse en pacientes de mediana edad y de sexo
femenino que presentan síntomas constitucionales,
anemia, VSG elevada, febrícula de origen desconoci-
do y sintomatología urinaría baja (5, 6, 8). El dolor
lumbar y la presencia de una masa palpable a dicho

nivel acompañan el cuadro clínico. El sedimento uri-
nario suele mostrar leucocituria en un 50% de casos
y los microorganismos más comúnmente identifica-
dos son el  Proteus mirabi l is y Escherichia col i 5, 8.
Radiológicamente, el riñón afectado suele estar au-
mentado de tamaño y con el contorno mal definido
debido al edema perirrenal 5.

La pielonefritis xantogranulomatosa ha sido descri-
ta cada vez con más frecuencia, sobre todo a medida
que han avanzado las nuevas técnicas de imagen ra-
diológica. A pesar de que se trata de un proceso su-
purativo crónico, su asociación con amiloidosis sólo
está descrita en la literatura en 5 pacientes 9-12.

Existen tres casos descritos de pielonefritis crónica
asociada a amiloidosis secundaria, pero se trata de
pacientes con nefropatía intersticial  crónica en los
cuales se detectó la presencia de amiloidosis una vez
entraron en programa de hemodiálisis periódicas 13.

Nuestra paciente ingresó con un cuadro biológico
de síndrome nefrótico, diagnosticándose clínica y ra-
diológicamente de pielonefritis xantogranulomatosa,
que se confirmó posteriormente por estudio histológi-
co. Se practicó biopsia de grasa subcutánea, que no
mostró presencia de material amiloide. Si bien este
método ha demostrado una ausencia de riesgos 14 y
una alta sensibi l idad, su negatividad no excluye el
diagnóstico de amiloidosis, obligando en estos casos
a biopsia en otras localizaciones. En nuestro caso, la
biopsia rectal también fue negativa para amiloide.

A pesar de que el cuadro clínico, biológico y ra-
diológico de nuestra paciente sugería un diagnóstico
de pielonefritis xantogranulomatosa, siempre es ne-
cesario corroborar el  diagnóstico demostrando la
presencia de macrófagos con sus vacuolas l ipídicas
en las áreas de tejido renal inflamado. El diagnóstico
de amiloidosis, si bien era sospechado debido al cua-
dro clínico de síndrome nefrótico, fue confirmado a
posteriori en la pieza de nefrectomía, ya que las
biopsias previas rectal y de grasa subcutánea fueron
negativas para amiloide. El hecho de haber encontra-
do en la necropsia infi ltración amiloide en otros ór-
ganos indica que la paciente llevaba una larga evolu-
ción de su enfermedad de base. No había además
evidencia de otra etiología que pudiera relacionarse
con una amiloidosis secundaria.

El  tratamiento de la pielonefri tis xantogranulo-
matosa consiste en la nefrectomía total  o parcial .
Aunque están descritas remisiones espectaculares de
la proteinuria en pacientes con cuadro clínico de sín-
drome nefrótico secundario a amiloidosis 15-17, en los
cuales se practicó un tratamiento radical de su enfer-
medad de base, ninguno de estos pacientes descritos
era portador de una pielonefritis xantogranulomato-
sa. Nuestro caso no pudo ser seguido debido al tor-
mentoso curso postoperatorio por absceso lumbar,
sepsis, hemorragia digestiva aguda y exitus, a pesar

Fig. 3.-Expansión mesangial glomerular por depósito de material
amiloide. (Tricrómico de Masson).400x.
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de haber recibido un tratamiento antibiótico adecua-
do contra E. coli. Los hallazgos necrópsicos en forma
de afectación amiloidea de otros órganos hace presu-
poner que en nuestra paciente difíci lmente hubiera
remitido el síndrome nefrótico.
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