But Soc Cat Pediatr 1992;52: 257-260

M. Olmo, L. Inaraja*, R. Isnard**,
C. Rodrigo, G. Pintos.

Serveis de Pediatria, **Cirurgia
Pediatrica i *Radiodiagnostic.

Hospital Universitari Germans Trias i
Pujol. Badalona.

Correspondéncia

Montserrat Olmo i Gonzalez
Servei de Pediatria

Hospital Universitari Germans
Trias i Pujol

08916 Badalona

Megacaliciosi congeénita

Resum

El diagnostic de la megacaliciosi, que es defineix com un augment de la
mida i el nombre dels calzes renals, de caracter no obstructiu i naturalesa
congenita, s’estableix fonamentalment mitjangant la urografia intravenosa.
També sén dtils per al diagnostic I'ecografia renal i el renograma isotépic. En-
cara que habitualment és una entitat asimptomatica, la presentacié clinica
pot ser semblant a la d'un procés obstructiu renal, com als casos que pre-
sentem: hematuria, dolor lumbar i infeccié urinaria. Es important el diagnostic
diferencial de la megacaliciosi amb la patologia obstructiva renal, per la dife-
rent actuacio terapeutica que suposa.

Paraules clau: Megacaliciosi, megacalzes congénits, nefropatia congénita.

Resumen

El diagndstico de la megacaliosis, que se define como un aumento del ta-
mano y numero de los calices renales, de caracter no obstructivo y natura-
leza congenita, se establece fudamentalmente con la urografia intravenosa.
También son dtiles para el diagndstico la ecografia renal y el renograma iso-
topico. Aunque habitualmente es una entidad asintomatica, la presentacién
clinica puede remedar la de un proceso obstructivo renal, como en los casos
que presentamos: hematuria, dolor lumbar, infeccién urinaria. Es importante
el diagnéstico diferencial de la megacaliciosis con la patologia obstructiva re-
nal, por la diferente actuacion terapéutica que supone.

Palabras clave: Megacaliosis, Megacalices congénitos, Nefropatia congénita.

Summary

The diagnosis of megacalycosis, defined as a congenital and non obstruc-
tive increase in size and number of renal calyces, is based mainly on pyelo-
graphyc findings. Renal ultrasonography and isotopic renography are also
useful. Although it is usually symptomless, the clinical presentation may be
very similar to obstructive processes, as in the cases we report: hematuria,
flank pain and urinary tract infection. Differential diagnosis of megacalycosis
from renal obstructive situations is very important, considering the different
therapeutic approach.
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Introduccio

La megacaliciosi, descrita per primera vegada per
Puigvert el 19631, és una alteracié poc freqient (al vol-
tant d’uns 100 casos descrits fins a 1988)2.

Es defineix com un augment de la mida dels calzes
renals, de caracter no obstructiu, sense dilatacié de la
pelvis, que afecta un o tots dos ronyons (en el 20% dels
casos és bilateral)345.

El seu origen és una hipoplasia congénita de les
piramides renals!6.7.

Es presenta de manera predominant en barons
(6-10:1)8. Tot i que no esta definitivament establert, s’ha
suggerit un patré d’heréncia autosomica recessiva2.

Els casos descrits a la literatura cobreixen un ampli
rang quant a edat de presentaci6 (de 3 a 60 anys). Per
bé que habitualment el curs d’aquesta entitat és asimp-
tomatic i no evolutiu, pot presentar una clinica similar a
la d’'un procés obstructiué® (dolor abdominal o lumbar
recidivant, litiasi, hematria, infeccié del tracte urinari); i
aquesta és la que porta a la indicacio de I'exploracio
diagnostica.

El diagnostic s'estableix fonamentalment amb la uro-
grafia intravenosa (UIV). També ajuden al diagnostic
I'ecografia renal i el renograma isotopics.

S'ha de fer el diagnostic diferencial amb I'estenosi pie-
loureteral, atrofia post-obstruccié i reflux vesico-ureteral.

S’han descrit casos d'associacid de megacalzes
congenits amb alteracions anatomiques renals com el
megaureter primarié. Tot i que és poc freqlient, és impor-
tant tenir en compte la possibilitat de la coexistencia
d'aquestes dues entitats, i evitar aixi actuacions te-
rapéutiques improcedents, com ara la cirurgia.

A continuacié exposem tres casos de megacaliciosi,
cadascun d’ells amb diferent presentacié clinica: hema-
taria, dolor lumbar recurrent i pielonefritis aguda.

Casos clinics

Cas 1

Nen de 6 anys d'edat, que presenta un episodi d’he-
maturia macroscopica coincident amb hipercalcitria du-
rant immobilitzacié per amputacioé traumatica d'un peu.

A I'analitica destaca una relaci¢ de calci/creatinina a
I'orina de 0.45, amb calcitria de 6.1 mg/kg/24 h, i calcé-
mia de 9.04 mg/dl.

A l'estudi ecografic s’aprecia una moderada dilatacio
calicilar, amb pelvis i uréter normals; gruix de parénqui-
ma renal normal; ronyé dret de mida i morfologia normals.

Es va practicar UIV, que evidencia un rony6 esquerre
lleugerament augmentat de mida, amb gruix paren-
quimatés conservat, dilatacié calicilar i pelvis de mida
normal.

El renograma isotopic amb MAG3 mostra a nivell del
rony6 esquerre una correcta incorporacioé de l'isotop, i
una fase d'eliminacié alentida, amb descens de la corba
després de I'administracié de dilretic, descartant obs-
truccio (Fig. 1a.).
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Fig. 1a. Renograma isotopic. Ronyé esquerre: correcta incorporacio
de l'isotop, fase d'eliminacié alentida, bona resposta al ditreétic.

Amb el diagnostic de magacaliciosi renal esquerra
s’ha seguit al pacient durant un any, i ha romas asimp-
tomatic, amb normalitzacié de la calcidria i sense pre-
sentar modificacio en I'estudi ecografic.

Cas 2

Nena de 6 anys i 10 mesos d'edat, que va ingressar
per a estudi de dolor lumbar esquerre recurrent, d’un
any d’evolucié. Tant I'exploracié clinica com l'analitica a
la sang i a I'orina van ser normals.

Es practica ecografia renal en qué s'observa un
rony6 esquerre augmentat de mida (11 cm vs 8.5 cm),
amb dilatacié calicilar i aprimament del parénquima re-
nal; rony6 dret de mida i morfologia normals.

A l'estudi urografic s'evidencia una dilataci¢ calicilar,
amb retard en I'eliminacié de contrast (pelvis i ureter
normals).

El renograma isotopic amb MAGS3 del rony6 esque-
rre va mostrar una captacié i eliminacié retardades;
temps de transit del tragador allargat; inici de fase d'eli-
minacié a partir del minut 11, amb pendent aplanat i
sense modificacié després de la injeccié de furosemida
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Fig. 1b. Després de I'administracié del dilrétic no hi ha modificacié en
I'eliminacié del tragador.

no retencié del tracador a nivell de la pelvis renal
(Fig. 1b).

Basant-se en aquests estudis, s'establi el diagnostic
de megacaliciosi de ronyé esquerre.

S’ha fet seguiment durant 17 mesos, i ha presentat
dolors lumbars ocasionals. Al cap de I'any del diagnos-
tic, es practica una nova ecografia que mostra les ma-
teixes imatges. Al llarg del seguiment també hem pogut
Observar la preséncia d'una relacié calci/crea tinina a
I'orina elevada amb normocalcémia en dues ocasions,
la qual cosa suggereix el diagnostic d’hiper-calcitria
idiopatica.

Cas 3

Nen que presenta pielonefritis aguda per Proteus mi-
rabilis a 'edat de 10 mesos.

Es féu estudi urografic, que mostra caliéctasia molt
important amb discretes éctasis de pelvis i uréter drets
(Fig. 2). Cistografia miccional: abséncia de reflux ve-
Sico-ureteral.

A I'ecografia s'observa dilatacio calicilar i disminucié
del gruix del parénquima renal.

Diagnosticat de megacaliciosi de ronyé dret, s’ha
Controlat peridodicament el pacient durant 20 mesos, i ha
fOmas asimptomatic. Durant I'esmentat periode de
temps s'han practicat dues ecografies de control, que
20 han evidenciat augment de la dilatacié calicilar (Figs.

ai 3b).

Fig. 3a. Ecografia renal: dilataci¢ calicilar amb disminucio del
parénguima renal.

Fig. 3b. Ecografia de control sense variacié pel que fa a I'estudi previ.
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Discussio

Els tres casos presentats es van manifestar amb cli-
nica d’hematuria, dolor lumbar i infeccié urinaria; pre-
sentacié que coincideix amb la publicada a la literatura.
Creiem que la megacaliciosi pot haver estat una condi-
cié afavoridora del quadre clinic, perd no etioldgica: en
els 2 primers casos, tant I'hematiria com el dolor lum-
bar recurrent sén imputables a la hipercalcitria; en el
tercer cas, és ben coneguda l'alta freqiiéncia d'infec-
cions urinaries en abséncia d'uropatia, en el nen menor
d'un any. De fet, durant el seguiment no s’ha evidenciat
recurréncia de la clinica en els casos 1 i 3, siné Unica-
ment en el segon, en el qual la hipercalciiria és persis-
tent, i en cap dels tres no hi hagué progressié ecogra-
fica.

La megacaliciosi renal és una entitat de diagnostic
precis important. Per bé que és poc freqlient, s’ha de di-
ferenciar de la hidronefrosi tenint en compte les implica-
cions terapéutiques que aguesta darrera suposa, evitant
aixi intervencions quirdrgiques innecessaries! 3.

Aparentment les formes de presentacio del nen i de
I'adult no difereixen significativament. La troballa de me-
gacaliciosi és habitualment casual en fer un estudi ra-
diologic o ecografic per alguna de la simptomatologia
préviament citada o fins i tot pot venir suggerida per les
ecografies realitzades durant el seguiment de 'embaras.

El principal metode diagnoéstic d'aquesta entitat és
I'estudi urografic'248, que, com déiem abans, presenta
unes imatges caracteristiques: dilatacié calicilar sense

signes d'obstruccio; morfologia normal de la pelvis renal
i del uréter; calzes de morfologia poligonal o afacetada,
augment del nombre de calzes (>12-14); impressions
papil-lars minimes o absents; disminucié del gruix del
parénquima, i lleuger augment de la mida renal.

L'estudi ecografic en la megacaliciosi evidencia dila-
tacio calicilar generalitzada, abséncia de dilatacié pie-
lica i disminucié del gruix de la medul-lar4, de manera
que suposa una técnica ideal per al seguiment i control
evolutiu d'aquests pacients.

El renograma isotopic en la megacaliciosi pot ser
practicament normal, tot i que en determinats casos pot
presentar resultats equivocs#+8.2:10. Aixi, pot oferir un pa-
tr6 d’éctasi precog i signes d'obstrucci6 parcial amb, i
fins i tot sense, bona resposta al ditirétic.

El pronostic és eminentment bo, ja que es tracta d’un
procés no evolutiu, sense necessitar habitualment més
que prevencio de la litiasi renal o de les infeccions urina-
ries en els qui han presentat simptomatologia.

En situacions de diagnostic dubtés, el seguiment,
tant clinic com ecografic, constituteix probablement la
millor actuacié.

Agraiment

Agraim la col-laboracié del Dr. Mané (CETIR, Centre
de Medicina Nuclear, Barcelona) per la realitzacié dels
renogrames isotopics.

Bibliografia
1. Puigvert A. Megacaliciosis: Diagnéstico diferencial con la hidrocaliectasia. Med Clin 1963; 41: 294-302.
2. Lam AH. Familial megacalyces with autosomal recessive inheritance. Ped Radiol 1988; 19: 28-30.
3. Kleeman FJ. Unilateral megacaliciosis. J Urol 1873; 110: 378-9.
4

Esp de Urol 1987; 40: 7-11.

S © ® N W’

. Gutiérrez Banos JL. Estudio comparativo de los distintos métodos diagnésticos en dos casos de megacaliciosis. Arch

. Johnston JH. Megacalicosis: A burnt-out obstruction? J Urol 1973; 110: 344-6.

. Whitaker RH, Flower CDR. Megacalices-How broad a spectrum? Br J Urol 1981, 53: 1-6.

. Gittes RF, Talner LB. Congenital megacalices versus obstructive hydronephrosis. J Urol 1972; 108: 833-6.

. Vargas B, Lebowitz RL. The coexistence of congenital megacalyces and primary megaureter. AJU 1986; 147: 313-6.
. Kimche MD, Dov Lask MD. Megacalycosis. Urology 1982; 19: 478-82.

Upsdell SM. Diuretic-induced urinary flow rates at varying clearances and their relevance to the performance and

interpretation of diuresis renography. Br J Urol 1988; 61: 14-18.

Olmo M, Inaraja L, Isnard R, Rodrigo C, Pintos G. Megacalisiosi congénita. But Soc Cat Pediatr 1992; 52: 257-260 .

260




	00000256
	Page 1

	00000257
	Page 1

	00000258
	Page 1

	00000259
	Page 1


