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Reunion
Anatomo-Clinica

Presentacion del caso

Mujer de 34 anios ingresada al Hospital
Sotero del Rio por insuficiencia renal.
Nueve anos atrds, se le diagnostic6 una
“nefropatia” posterior a un aborto sépti-
co, recibiendo furosemida e hidréxido de
aluminio. Un afio antes del ingreso, se en-
contré hipertension arterial, por lo que se
la trat6 con nifedipina 10 mg ¢/8 horas.
Tres semanas previas a ingresar presento
astenia, adinamia, anorexia, nduseas, vO-
mitos y deposiciones liquidas no disenté-
ricas, siendo rehidratada y practicindose
peritoneodidlisis en otro hospital. Diez dias
antes de este ingreso, reaparece el com-
promiso del estado general, agregdndose
un intenso dolor del seno maxilar izquier-
do y epistaxis bilateral por lo cual consul-
ta. No referfa antecedentes venéreos. La
menarquia habia sido a los 12 afios y se
encontraba en amenorrea en los ultimos
dos afios. No fumaba ni bebia alcohol. No
presentaba antecedentes de diabetes, tu-
berculosis, abuso analgésico, hematuria,
infecciones urinarias o litiasis. Su madre y
otro hermano eran “‘enfermos del rifiéon”’.

Ex. fisico. Peso 46,300 Kg. Consciente,
fascies edematosa. Piel: palidez acentuada;
no se palparon adenopatras. Pulso 100x’
regular; PA 180/100; TO 36.2 °C; fre-
cuencia respiratoria 20x’. Cabeza: equi-
mosis y edema malar e infraocular izquier-
do. Epistaxis proveniente de mucosa ero-
sionada (;por taponamiento?) en el sep-
tum; aumento de volumen de pared nasal
y al examen otorrinolaringolégico de la
pared interna y anterior del seno maxilar
izquierdo. Cuello sin alteraciones. Térax:
mamas sin alteraciones. Pulmones sin alte-
raciones semiolégicas. Corazon: ritmo re-
gular en dos tiempos, sin soplos ni frotes
pericdardicos. Abdomen: ruidos hidroaé-

reos conservados. Blando, depresible, in-
doloro. Higado, bazo y fosas renales sin
alteraciones. Examen ginecolégico: vulva,
vagina, utero y anexos dentro de limites
normales. Columna n/e. Extremidades:
equimosis en sitios de puncion, sin edema.
Examen neurolégico: normal. Fondo de
ojo: aumento del brillo arteriolar, cruces
de II grado, sin hemorragias ni exudados,
papilas normales.

Exdmenes de laboratorio y evolucion: el
dia de su ingreso el nitrégeno ureico fue
190 mg©/o y la glicemia 119 mg©/o. El
hematocrito 17.59/o, el recuento de leu-
cocitos 23,000 con una férmula: 0-0-0-0-
10-83-34 y al frotis microcitosis, granula-
ciones patoldgicas leves y plaguetas nor-
males. El examen de orina demostré albu-
minuria de 4.5 gr/L, eritrocitos 2/campo,
leucocitos 3/campo y células descamativas
escasas. La natremia fue 138 mE/L, la po-
tasemia 3.8 mE/L, la calcemia 5.4 mg©/o,
la fosfemia 8.3 mg©/o y la creatininemia
fue 17.0 mg©/o. Los gases en sangre arte-
rial revelaron un pH=7.30, pO2=70 mm
Hg, pCO2=13 mm Hg y HCO3=4.0 mE/L.

Fue tratada con hidratacién parenteral,
bicarbonato de sodio i.v., furosemida 600
mg/dfa y apresolina oral 150 mg/dia. Ho-
ras mds tarde, acusé dolor abdominal difu-
so, distensién abdominal, TO 37.6 axilary
38.290 C rectal y signo de Blumberg esbo-
zado. Se plante6 el diagndstico de abdo-
men agudo (;peritonitis apendicular?);
fue vista por equipo quirurgico que reco-
mendé estabilizar la paciente y observarla.
Se inicié tratamiento con penicilina sédica
20 millones/dia, quemicetina 3 gr/dia y
cloxaciclina 4 gr/dia i.v. Fue vista también
por otorrinolaringélogos quienes diagnos-
ticaron sinusitis maxilar izquierda y epis-
taxis agravada por la uremia, estando de
acuerdo con el esquema antibiético em-
pleado. No contdndose con hemodidlisis
y antes de practicarse una didlisis perito-
neal la paciente present6 una crisis convul-
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siva generalizada. Recibié diazepam y glu-
conato de calcio i.v. y se practicé puncion
lumbar que dio salida a lfquido claro, con
una concentracion de proteinas de 20
mgoio, glucosa 100 mg©/o y 2 leucocitos/
mm->. Se tomaron tres hemocultivos, an-
tes del uso de antibiéticos, que mads tarde
se informaron como negativos. Horas mas
tarde, la paciente presentd un paro cardio-
respiratorio del que no se recupero.

Comentario pre-necropsia

Dr. A. Valdivieso (Moderador): Se trata
de una mujer de 34 afios portadora de una
insuficiencia renal avanzada, de origen des-
conocido, que ingresa con una sinusitis ma-
xilar izquierda aguda, epistaxis y grave aci-
dosis metabdlica; desarrolla un cuadro
abdominal de dificil interpretaciéon y -la-
mentablemente- fallece antes de ser diali-
zada.

Hay dos estudios radiologicos: una ra-
diografia simple del abdomen que demues-
tra una aglutinacion de asas en la fosa ilfa-
ca derecha, sin niveles hidroaéreos. No es
posible visualizar las sombras renales. Hay
también radiogratias de las cavidades pe-
rinasales, las que fueron informadas como:
“yelamiento bilateral de ambos senos ma-
xilares sin imdgenes osteoliticas”. Dr. Sal-
vador Vial: jpodria comentar la nefropa-
tia de esta paciente?

Dr. S. Vial: nos encontramos frente a
una insuficiencia renal con un dudoso
componente hereditario, una proteinuria
aislada, hipertension arterial de tiempo
desconocido y sin contar con la valiosa
informacién del tamafio renal. Deseo des-
tacar que la radiologia abdominal puede
permitir identificar ademds del tamafio
de las sombras renales, la presencia de
litiasis cdlcicas, que aqui tampoco se obser-
varon. Me parece, que la anemia existente,
nos permite suponer la existencia de una
nefropatfa crénica. ;Cudl es su naturale-
za? Discutiré algunas posibilidades:

— el aborto séptico ocurrido nueve afios
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antes pudo asociarse a una enfermedad
tubular aguda, pero no creo que ella sea
capaz de explicar el cuadro actual, pues
habitualmente la funcién renal se recupera
bastante bien;

— la asociacién de sinusitis e insuficiencia
renal nos recuerda una forma de vasculitis,
la granulomatosis de Wegener, la cual no
tiene una incidencia familiar y si, en cam-
bio, en mds de un 909/0 presenta compro-
miso sinusal, en mds de un 90°/o compro-
miso pulmonar y en la forma completa, en
mds de un 80°/o de los casos compromiso
renal, el cual lleva a la insuficiencia renal
en un 109/o de los casos. No contamos
con radiologia pulmonar, pero la presen-
cia de hipertension arterial (poco comun
en el cuadro) aleja algo este diagnostico,
que naturalmente no se puede descartar;
— si creemos el dato de nefropatia fami-
liar debemos recordar el rifién poliquisti-
co y el sindrome de Alport. El rifién
poliquistico, de herencia autosémica do-
minante, constituye el 50/o de las causas
de insuficiencia renal terminal; los rifiones
pueden no palparse, si bien habitualmente
son grandes; existe hipertensioOn arte-
rial en un 759/o y frecuentemente hema-
turia, que aquf no se encontr6. Suelen
anemizarse mucho menos y pueden inclu-
so no hacerlo. El sindrome de Alport, com-
binaciéon de sordera neuro-sensorial y ne-
fropatia es una rara afeccion predominan-
te en hombres que consultan por hematu-
ria y que conduce a la insuficiencia renal
en la segunda o tercera década de la vida.
Es posible pero no probable en este caso.
En resumen, creo que esta paciente sufria
de alguna antigua pero progresiva glome-
rulopatfa, asociada a hipertension arterial;
como segunda posibilidad me inclino por
una granulomatosis de Wegener.

Dr. A. Valdivieso deseo pedirle a la
Dra. Grecia Aguilera del Servicio de Oto-
rrinolaringologia que comente la etiologia
de esta sinusitis maxilar.

Dra. G. Aguilera: la paciente presento
un cuadro sinusal agudo, de predominio



maxilar izquierdo, confirmado radiolégica-
mente. Las placas demuestran engrosa-
miento marginal de partes blandas del
seno maxilar derecho y velamiento difuso
del izquierdo. Estas imdgenes, per se no
diagnostican etiologia y pueden verse tam-
bién en procesos fibréticos créonicos, sin
embargo, estos ultimos no dan epistaxis. El
examen no reveld masas ni existieron le-
siones osteolfticas, por lo que descartaré
una neoplasia primaria o metastdsica. Las
sinusitis agudas bacterianas comuinmente
son causadas por Staphylococco, Neumo-
cocco, Estreptococco y menos frecuente-
mente por gram negativos como la Pseu-
domona aeruginosa. Lamentablemente no
se insistié en la busqueda de la etiologfa de
esta infeccion, a pesar de existir factores
generales y locales que deberfan hacernos
sospechar la presencia de agentes no habi-
tuales: inmunodepresion por uremia, aci-
dosis grave, aumento de volumen maxilar
notorio y epistaxis recidivante, todos sig-
nos poco frecuentes de ver en una sinusitis
aguda bacteriana corriente. Es posible que
nos encontremos con un agente inhabitual,
como un hongo, el que se diagnostica me-
diante el gram, cultivo y biopsia por pun-
cion.

Dr. V. Maturana: en una epistaxis co-
rriente: ;puede el taponamiento provocar
fiebre al bloquear el drenaje de las cavida-
des nasales?

Dra. G. Aguilera: rara vez. Nosotros so-
lo administramos antibiéticos, en epistaxis,
en los taponamientos posteriores.

Dr. A. Valdivieso: Dr. J. C. Glasinovi¢:
;jcudl es su interpretacion del cuadro abdo-
minal?

Dr. J. C. Glasinovi¢: el cuadro abdomi-
nal es bastante inespecifico. La uremia y
la acidosis, pueden per se, causar dolor ab-
dominal e incluso irritacion peritoneal. La
fiebre y la leucocitosis pueden ser secun-
darias a la infeccion sinusal. De existir un
accidente abdominal agudo en esta pacien-
te, éste pudo tener variadas etiologias:
una anexitis aguda me parece improbable

en vista del examen ginecolégico normal,
podrian existir un volvulo del ciego, o mads
raro a esta edad, un tumor complicado. El
rinén poliquistico puede, al romperse un
quiste producir dolor abdominal y bien
pudo esto suceder en este caso. La apen-
dicitis aguda es perfectamente posible, pe-
ro deseo recordar que hay estudios donde
un tercio de las mujer jovenes intervenidas
por fiebre, leucocitosis y dolor en fosa
iliaca derecha no la presentaron. Creo que
fue razonable postponer la intervencion
quirurgica; lamentablemente la paciente
no se dializé. -

Dra. V. Monsalve: deseo comentar que
la anemizacién se explica razonablemente
por la insuficiencia renal: disminucién de
la eritropoyetina y menor sobrevida del
glébulo rojo. También en la uremia se pro-
duce una disfuncién plaquetaria sin trom-
bocitopenia, la que se diagnostica bdsica-
mente por una prolongacioén del tiempo de
sangria. Tedricamente, en estas condicio-
nes, el dolor abdominal pudo ser conse-
cuencia de un hematoma intraabdominal.

Dr. C. Becerra: tal vez el dolor abdomi-
nal sea secundario a un abceso abdominal,
provocado por la didlisis peritoneal reali-
zada previamente.

Dr. A. Valdivieso: creo que la insufi-
ciencia renal se debié a una nefropatia
hereditaria, probablemente alguna forma
de rifién poliquifstico y entre éstas me in-
clino por la “enfermedad qufstica medu-
lar”’, cuadro que conduce a la insuficiencia
renal relativamente rdpido y se asocia a
hipertension y a pérdidas masivas de sodio
por la orina. La sinusitis probablemente
fue secundaria a un agente inhabitual: p. ej.
un hongo. Debemos recordar particular-
mente a 2 posibles candidatos: hongos del
género Mucor (mucormycetes) que com-
plican gravemente a pacientes con ketoaci-
dosis diabética y Rhynosporos también
descritos en inmunosuprimidos. El cuadro
abdominal pudo corresponder a un plas-
tréon apendicular o ser sélo consecuencia
de sus alteraciones metabdlicas.
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Anatomia Patolégica Dr. David Oddoé.
Los hallazgos son los siguientes:

1. Signos morfolégicos renales
- de nefronoptisis

Rifiones de forma conservada, acentua-
damente disminuidos de tamafo. El dere-
cho pesé 40 gr y midié 7 cm.; el izquierdo
35 gr. y midié 7.5 cms. Superficie irregu-
lar y nodular. Al corte disminucién del
espesor cortical (corteza 3 mm); escasas
formaciones quisticas cortico-medulares,
de hasta 1 cm. de didmetro mayor. Pelvis,
vasos y ureteres normales.

2. Zygomycosis rino sinusal

Seno maxilar con inflamacién exudativa
polimorfonuclear a focos supurados y nu-
merosos granulomas constituidos por célu-
las gigantes y centro necrético. Vasculitis
leucocitaria polimorfonuclear con necrosis
de arterias y arterfolas. El proceso infla-
matorio compromete el tejido 6seo y las
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Al examen microscopico: arquitectura
distorsionada por acentuada fibrosis; infil-
tracion linfoplasmocitaria intersticial. For-
maciones quisticas esferofdeas revestidas
por epitelio cuboidal, de ubicacion medu-
lar. Tabulos contorneados distales y colec-
tores acentuadamente atréficos, con engro-
samiento hialino del drea de su membrana
basal. La mayor parte de los glomérulos
obsoletos, con engrosamiento capsular y
fibrosis periglomerular. Los glomérulos
conservados, de aspecto hipertréfico. Va-
sos arteriales levemente aumentados de ta-
mafio; arterioloesclerosis hialina acentua-
da. (Figuras 1 y 2).

partes blandas de la mucosa sinusal adya-
cente. En los focos necrético supurados,
granulomas y vasculitis hay extensa colo-
nizacién de elementos micéticos micelia-
dos, no tabicados, de grosor variable, has-
ta 12 micrones, en parte constituyendo
trombos micéticos. El aspecto morfolé-
gico de los elementos micoticos es propio
de Zygomycosis (Figuras 3 y 4).



Los Zygomicetes, del Orden Mucorales,
son hongos miceliados, con capacidad de
angioinvasion ; se les encuentra en los fo-
cos supurados, paredes o limenes vascula-
res. Sus hifas son cenociticas o no tabica-
das, de grosor variable, pared delgada y
lados no paralelos, de hasta 200 micrones
de longitud, 6pticamente vacias y general-
mente con dilataciones ampollares termi-
nales. Se tifien muy bien con hematoxilina-
gosina y se ven fdcilmente a bajo aumen-
to. Las tinciones de PAS y especialmente
de Gomori-Grocott son de gran utilidad
en el diagnéstico diferencial. Los Zygomy-
cetes del Orden Entomophorales, también
comprometen fosas nasales, pero tienen
escasa capacidad de angioinvasion. Morfo-
légicamente son indistinguibles de los an-
teriores. El diagnodstico diferencial morfo-
légico también incluye otros hongos mice-
liados como Aspergillus, Petrellidium
boydii, pseudohifas de Cdndida, esférulas
vacias de Coccidiodes y aun cuerpos ex-
trafios y vasos sanguineos de pequeiio
calibre.

3. Estado séptico-téxico

Hepatitis de tipo séptico (1185 gr); ba-

zo de tipo séptico (70 gr). Peritoneo y
apéndice dentro de lfmites normales.

4. Hiperplasia paratiroidea de
células claras, moderada.

5. Hipertrofia cardiaca concéntrica
de ventriculo izquierdo

Comentario post-necropsia.
(Dr. Herndn Pefaur)

En el caso presentado se conjugan dos
patologias poco frecuentes: una enferme-
dad renal, la nefronoptisis y una infeccién
por hongos. El nexo que las une estd dado
por la inmunosupresion y la acidosis meta-
bdlica propias de la insuficiencia renal.

1. Nefronoptisis o Enfermedad Quistica

la Médula Renal: es una nefropatfa fa-
miliar autosémica recesiva en el 800/o de
los casos y dominante en el 200/o restan-
te, que se caracteriza por presentar quistes
medulares y céorticomedulares y retraccion
renal sin compromiso vascular o glomeru-
lar. S6lo en los ultimos 30 afios se la ha
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aceptado como una entidad bien definida.
Se distinguen en ella cuatro variedades

o formas clinicas:

a) nefronoptisis juvenil, de transmision re-
cesiva;

b) displasia renal-retineana: la tnica con
compromiso extrarenal, el cual consiste
en una retinitis pigmentaria y también
de transmisidon recesiva;

¢) nefronoptisis del adulto: de transmision
dominante y corresponde a la cldsica
enfermedad quistica de la médula renal;

d) enfermedad quistica medular renal es-
porddica: donde no se puede compro-
bar historia familiar.

Habitualmente los pacientes consultan
por los antecedentes familiares o por sin-
drome urémico. El cuadro clinico es el de
una insuficiencia renal progresiva de curso
similar al de otras nefropatfas, destacdn-
dose los siguientes elementos:

a) pérdidas de sodio, que pueden alcanzar
grandes proporciones. Un 80°/0o de los
pacientes refiere poliuria, nicturia e in-
cluso enuresis. En ocasiones se requie-
ren sobre 200 mEq de sodio en 24 ho-
ras para mantener la volemia;

b) detencion del crecimiento y alteracion
del desarrollo del esqueleto, especial-
mente en nifios;

c¢) pérdida de la capacidad concentradora,
signo que suele ser precoz, y preceder a
la azotemia y a la pérdida renal de
sodio;

d) examen de orina muy poco alterado;la
proteinuria, hematuria y cilindruria s6-
lo se ven en las etapas mds avanzadas;

e) hipertensién arterial: se la encuentra en
el 309/o de los casos.

Patologia: ambos rifiones son pequefios y
presentan finas cicatrices en su superti-
cie donde pueden apreciarse quistes de
retencién. Al corte hay quistes medulares
y cértico-medulares rara vez mayores de 1
cm. de didmetro. La corteza se encuentra
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muy adelgazada y los limites cértico-me-
dulares son imprecisos. En el microscopio
de luz destaca la distorsion de la arquitec-
tura por fibrosis y una infiltracién inters-
ticial linfoplasmocitaria. Los quistes estdn
revestidos por un epitelio cibico, en parte
aplanado. Los tubulos contorneados dista-
les y colectores aparecen atréficos con en-
grosamiento hialino de su membrana basal.
La mayorfa de los glomérulos de un caso
terminal se encuentran atréficos, con en-
grosamiento de la cdpsula de Bowman y
fibrosis periglomerular. Los glomérulos
indemnes se encuentran hipertrofiados.

Diagnéstico: en los casos tipicos no es di-
ficil. Se debe sospechar en una nefropatia
familiar, sin causa aparente y con un exa-
men de orina relativamente benigno. La
biopsia renal s6lo es diagnéstica en un 15-
2009/o0 de los casos, pues los quistes son
mds bien profundos; es ademds riesgosa
por la atrofia del parénquima y la posibili-
dad de puncionar los vasos. LLa ecografia
no logra detectar quistes tan pequefios;
la tomografia y arteriografia son también
de bajo rendimiento. Los diagnoésticos dife-
renciales mds comunes son la glomérulone-
fritis crénica; el “‘rifion en esponja’’, otra
patologia quistica renal no debiera con-
fundirse, pues se caracteriza por multiples
quistes intrapiramidales complicados fre-
cuentemente por nefrocalcinosis y es de
muy buen prondstico.

Tratamiento: las pérdidas de sodio deben
reemplazarse adecuadamente para asi pre-
venir la hipovolemia y azotemia pre-renal.
El Gnico tratamiento disponible por ahora
lo constituyen la didlisis y el trasplante
renal. No se ha descrito recurrencia de la
lesién en el Organo trasplantado, lo que
sugiere que la enfermedad no se debe a un
metabolito determinado genéticamente.

2. Zygomycosis: micosis polimorfa que,
en el ser humano se presenta en cuatro




formas clfnicas: cutdnea, subcutdnea, sis-
témica y rinocerebral.

a) Cutdnea: rara; puede afectar individuos
previamente sanos y es de evolucion
cronica. Se caracteriza por una zona
eritematosa, indolora y que invade la
piel de vecindad. Puede evolucionar a la
formaciéon de pdpulas necréticas... El
diagnOstico se realiza por el cultivo y
biopsia cutdneas.

b) Subcutdnea: que adopta dos formas:

— No restringida a una zona corporal.
La lesi6on estd constituida por nédulos
indoloros, que mds tarde se transfor-
man en masas firmes ulceradas y que
afectan de preferencia el tronco y las
extremidades. El agente causal es el Ba-
sidiobolus Haptosporus. Se trata con la
asociacién de antimicéticos locales y
anfoterecina B.

— Restringida a la mucosa nasal y teji-
dos adyacentes: el agente causal es el
Conidiobolus coronatus, el cual produ-
ce una sinusitis cronica con aumento
de volumen progresivo de nariz, mejillas
y labio superior. El diagnéstico se hace
por cultivo y biopsia;se trata con anfo-
terecina B y cirugia.

¢) Sistémica: a partir de un foco primario
que, habitualmente es pulmonar. Puede
verse dolor tordcico y desgarro hemop-
toico. En la radiografia de térax se ob-
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serva una condensacion. Sin tratamien-
to la infeccion se disemina. Se trata con
anfoterecina B e incluso, en formas lo-
.calizadas, se ha planteado la lobectomfa
como tratamiento radical.

d) Rinocerebral: producida por zygomy-
cetes del orden mucorales; casi siempre
asociada a inmunodepresion y acidosis
metabdlica. Es la mds fulminante de las
enfermedades micéticas; la muerte so-
breviene en pocos dias si no existe un
diagnostico y tratamiento precoz. La
infeccidén se inicia en los cornetes, des-
de donde se extiende a los senos para-
nasales, globo ocular y encéfalo. Hay
rinorrea sanguinolenta y necrosis del
tabique y los cornetes, tal como en este
caso; existe cefalea, fiebre y calofrios
seguidos de aumento de volumen orbi-
tario, proptosis, oftalmoplejia unilatera-
les y signos de meningoencefalitis. El
diagnéstico se efectia por cultivo y
biopsia; los tests de inmunodifusion
prometen ser también muy utiles. El
tratamiento es el de la patologfa basal
mds anfoterecina B y cirugfa del foco.

Finalmente, deseo recordar que la Zy-
gomycosis no es una enfermedad conta-
giosa. Todos estos hongos existen en la
naturaleza como saproéfitos, pudiendo
aislarse con facilidad de la tierra o polvo.
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