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MEDICINA FETAL Y NEONATOLOGIA

Megacaliosis diagnosticada
en el estudio de una hidronefrosis prenatal
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Se describe un caso de megacaliosis en una recién naci-
da con diagnéstico prenatal de probable rifion multiquis-
tico displasico izquierdo. Se practicaron estudios urorra-
diologicos, ecografia renal y renograma diurético, siendo
la urografia excretora la exploracion diagnéstica. En la
revision bibliogrifica realizada tan solo se ha encontrado
un caso documentado de megacaliosis diagnosticada en el
estudio posnatal de una hidronefrosis demostrada eco-
graficamente en periodo prenatal. La megacaliosis debe
figurar en el diagnéstico diferencial de la hidronefrosis
prenatal.

Palabras clave:
Megacaliosis. Diagnostico prenatal. Ecografia fetal.

CONGENITAL MEGACALYCOSIS DIAGNOSED
DURING THE STUDY OF ANTENATAL
HYDRONEPHROSIS. CASE REPORT

We describe a case of megacalycosis in a newborn fema-
le with a probable antenatal ultrasonographic diagnosis of
left multicystic dysplastic kidney. Uroradiology, ultraso-
nography and nuclear medicine studies were performed
and diagnosis was established by excretory urogram. We
have found only one previously published case of mega-
calycosis in which diagnosis was made during the postna-
tal study of antenatal hydronephrosis. Megacalycosis
should be included in the differential diagnosis of prenatal
hydronephrosis.
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INTRODUCCION

La megacaliosis es una infrecuente anomalia renal con-
génita descrita por Puigvert en 1963 que se caracteriza
por una dilatacién homogénea, de naturaleza no obs-
tructiva, de todos los calices de la unidad renal, que con
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frecuencia estdn también incrementados en ndmero, sin
dilatacion infundibular ni piélica concomitante y de curso
clinico no evolutivol2. Esta particularidad de dilatacion
calicial sin dilatacion piélica, la distingue de las hidrone-
frosis obstructivas (sindrome de la unién pieloureteral,
megauréter obstructivo primario o secundario) y de otras
uropatias no obstructivas como el reflujo vesicoureteral
de alto grado y el megauréter no obstructivo, procesos en
los que se observa, dilatacion conjunta de cilices y pel-
vis renal en mayor o menor grado, asi como de la pelvis
extrarrenal, en la que se observa tan solo dilatacion piéli-
ca sin caliectasia. Por otro lado, la afectacion homogénea
de los cilices la distingue del hidrocaliz, proceso en el
cual s6lo un ciliz esta dilatado a causa de la obstruccion
de su infundibulo3. El parénquima cortical del rifién es
normal y sélo la medular esta disminuida de tamano,
lo que contribuye al aumento de las cavidades caliciales,
que pierden su concavidad, adoptando una forma polié-
drica que ofrece una imagen caracteristica en la urografia
intravenosa (UIV)*. La dilatacion calicial predispone a la
estasis urinaria favoreciendo la infeccién vy la litiasis que
suelen ser las complicaciones en cuyo contexto se esta-
blece el diagnosticod.

Se presenta el caso de una recién nacida en la cual el
diagnéstico de megacaliosis se efectud en el estudio pos-
natal de una hidronefrosis izquierda, probable rinén multi-
quistico displasico, detectada en ecografia prenatal. En la
revision bibliografica realizada tan sélo se ha encontrado
otro caso similar diagnosticado a raiz de la deteccion de
un rinén hidronefrético en la ecografia prenatal®.

OBSERVACION CLIiNICA

Recién nacida de 7 dias de vida, sin antecedentes fa-
miliares ni personales de interés, remitida para estudio
por presentar en ecografia prenatal efectuada en la se-
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Figura 1. Ecografia prenatal del rinion izquierdo en la
semana 34 de gestacion, que muestra imdge-
nes anecoicas compatibles con hidronefrosis.

mana 34 de gestacion hidronefrosis izquierda, a descar-
tar rinén multiquistico displasico (fig. 1). En la somato-
metria se obtuvieron percentiles normales de peso, talla y
perimetro craneal. La exploracion fisica por aparatos re-
sulté normal. Se realizaron las siguientes pruebas com-
plementarias: ecografia renal (7 dias de vida) que mostré
rinén derecho de 4 cm de didmetro longitudinal (Ps, se-

Figura 2. Ecografia posnatal del rinon izquierdo en la
que se observan ectasias caliciales sin ectasia
piélica y cortical conservada con medula bipo-
pldsica.

gln talla), situacién y ecoestructura normal; rifién iz-
quierdo de 5,3 cm de didmetro longitudinal (Py, segin ta-
1la), con cortical conservada y medula hipoplasica en la
que se observaban imagenes anecoicas multiples, que pa-
recian comunicar unas con otras, compatibles con ecta-
sias caliciales (fig. 2). La cistouretrografia miccional fue
normal. Se efectud renograma diurético (MAG-3 ™Tc¢)
con el resultado de rinén derecho con buen parénqui-
ma, captacién homogénea, buena respuesta al diurético
(T1/2: 6 min) y funcion renal relativa del 55 %. El rifion iz-
quierdo mostraba leve disminucién del parénquima, bue-
na respuesta al diurético (T1/2: 8,3 min) y funcién renal
relativa del 45 % (fig. 3). La UIV a los 2 meses de vida
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Figura 3. Renograma diuréti-
co MAG-3 22"Tc que revela leve i5
disminucion de la captacion re-
nal izquierda sin demostracion
de obstruccion.
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Figura 4. UIV (placa a los 15 min) que muestra manifies-
ta dilatacion de los cdlices del rinion izquierdo,
sin clara visualizacion de la pelvis renal.

mostraba una fase nefrografica normal en ambas unida-
des renales. En la fase excretora se visualiz6 una ectasia
de todos los calices del rinén izquierdo, de morfologia
poliédrica, sin clara visualizacion de la pelvis renal, ca-
racteristico de megacaliosis (fig. 4). En las determinacio-
nes bioquimicas séricas (practicadas al sexto mes) se ob-
tuvieron los siguientes resultados: creatinina, 0,5 mg/dl
(filtrado glomerular segin talla, 62,1 ml/min/1,73 m?);
urea, 25 mg/dl; dcido trico, 3,5 mg/dl; calcio, 10,2 mg/dl;
fosforo, 6 mg/dl; sodio, 138 mEq/1; potasio, 4,8 mEq/I;
cloro, 104 mEq/1; proteinas totales, 6,1 g/dl y albimina,
4,5 g/dl. El analisis sistematico de orina: densidad, 1.020,
pH, 5,5. Sedimento urinario normal. El urocultivo fue ne-
gativo. Indices renales: RTP, 83,3 %; EFNa, 0,55 %; EFK,
17,2%; EFCI, 1,1 %. Cociente calcio/creatinina en orina,
0,19. Cociente proteina/creatinina en orina, 0,33 (valores
todos ellos normales para la edad).

Durante su seguimiento hasta los 2 anos de edad la
paciente no ha presentado incidencias, y mantiene un
buen desarrollo ponderoestatural, en ausencia, por el
momento, de infecciones urinarias y litiasis renal. Por otra
parte, se ha constatado un adecuado crecimiento renal,
con persistencia de las caliectasias izquierdas y el mante-
nimiento de una funcién renal normal.
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DiscusiON

La megacaliosis es una anomalia renal congénita infre-
cuente, por lo habitual unilateral (80%) y mas frecuente en
varones (10:1), sin compromiso familiar®’, aunque algunos
autores asocian cierto cardcter hereditario autosémico re-
cesivo®?. La dilatacion de todos los clices, con normalidad
piélica, infundibular y cortical, asi como su naturaleza no
obstructiva y no evolutiva, son conceptos ampliamente
aceptados!™. Su patogenia no esti totalmente aclarada y es
motivo de controversia. Se han elaborado diversas teorias,
aunque la hipétesis mas probable es que se trate de una
disembriogenia de la yema ureteral, con ausencia de desa-
rrollo de las dltimas dicotomizaciones tubulares que debie-
ran formar la piraimide de Malpighio, lo que condiciona la
hipoplasia de la medula renal y la dilatacion calicial subsi-
guiente!2. Los estudios histopatologicos revelan una cor-
teza renal normal junto a hipoplasia medular con acorta-
miento de los tibulos colectores, que no se retinen para
formar el tibulo de Bellini, repartiéndose por toda la cavi-
dad calicial, sin constituir el vértice de la pirdmide. La mus-
culatura calicial esta alterada, mostrando atrofia o inexis-
tencia del musculo piramidal y del anular de Henle!©,

Es una entidad que carece de sintomas especificos, y se
descubre como un hallazgo casual en una exploraciéon de
imagen efectuada en pacientes sometidos a exploracion
por otras enfermedades, o bien que se diagnostica en el
curso del estudio de alguna de sus complicaciones aso-
ciadas, como la infeccion urinaria y la litiasis renal (favo-
recidas por la estasis calicial). A pesar de ser una enfer-
medad congénita y de la generalizacion en los Gltimos
anos de los estudios ecograficos prenatales, sélo se ha
encontrado referido otro caso’ cuyo diagnédstico se efec-
tu6 durante el estudio posnatal de una hidronefrosis de-
tectada en ecografia fetal.

En la bibliografia se han descrito asociaciones de la me-
gacaliosis a uropatias no obstructivas caracterizadas por
anomalias funcionales del peristaltismo, como son el me-
gauréter segmentario distal ipsolateral (hasta en el 20% de
casos segin algunos autores)!'!, y la displasia de la unioén
pieloureteral®. También se ha asociado a duplicidad pie-
loureteral (con megacaliosis en el hemirrifion superior)!'2.

El diagnéstico se establece fundamentalmente con la
ULV, que es caracteristica, observindose un rindn de ta-
mano algo aumentado, con buena captacién de contras-
te y sin signos de obstruccion, con dilatacion generaliza-
da de todos los cilices, que con frecuencia se encuentran
aumentados en ndmero, y que adoptan una morfologia
poliédrica que le proporciona una imagen con aspecto
“en mosaico romano”. La morfologia normal de la pelvis
renal y la inexistencia de calices en forma de bola son
los datos basicos que diferencian la megacaliosis de la
hidronefrosis obstructival+10, La ecografia renal anticipa
los hallazgos urograficos, revelando una marcada ectasia
calicial sin dilatacién de la pelvis renal, hallazgo comple-
tamente distinto al observado en la uropatia obstructiva,
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donde la pelvis renal estd muy dilatada, adoptando una
forma esférica caracteristica. Ademds, puede identificar
la hipoplasia medular con corteza renal normal caracte-
ristica de la megacaliosis, con alteracion de la ratio corte-
za/medula renal a valores proximos a 1:1 (normal 1:3)!1,
El estudio gammagrifico con DTPA ™Tc¢ demuestra bue-
na captacion del isétopo por parte del parénquima renal,
con una curva de eliminacién dentro de la normalidad
tras sobrecarga con furosemida'®13, En los casos en los
que se ha efectuado, el estudio angiogrifico revela la ab-
soluta normalidad en el arbol vascular intrarrenal, que
contrasta con la atrofia isquémica cortical propia de la
compresion hidronefréticad. Los estudios urodindmicos
efectuados ponen de manifiesto estasis en las cavidades
caliciales con ausencia de obstruccion®!,

Los pacientes afectados de megacaliosis presentan una
funcién renal normal. Unicamente es posible observar
una disminucién del poder de concentracién y de acidi-
ficacion renal en los casos de afectacion bilateral o por
estudios separados de orinas en los casos unilaterales, lo
cual justifica la frecuente asociacion a litiasis fosfocdlcica®.
A pesar de tratarse de una enfermedad, en principio, no
evolutiva, algunos autores han constatado cierta progre-
si6én de la disfuncién renal secundaria al defecto de con-
centracion del tabulo distal’, por lo que se recomienda
un seguimiento analitico y gammagrafico periédico de la
funcién renal, sobre todo en la edad pediatrical3.

La megacaliosis no tiene tratamiento especifico, exis-
tiendo consenso entre los diferentes autores acerca de
un tratamiento conservadorb>10. Las complicaciones aso-
ciadas como la infeccion urinaria y la litiasis requieren ac-
titudes terapéuticas que no difieren de las que suelen in-
dicarse en tales procesos?.

En referencia al caso aportado, cabe insistir para termi-
nar en la posibilidad de la deteccién ecogrifica prenatal
de la entidad, por lo que debe de ser incluida en el diag-
nostico diferencial de la hidronefrosis fetal.
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Fe de errores

En el articulo “Estudio inmunohematologico de la
enfermedad hemolitica ABO”, publicado en el volu-
men 53, nimero 3, en la pagina 250, se ha detectado
un error en la figura 1 en el nimero de casos del gru-
po sanguineo A negativo y O positivo, por lo que re-
producimos la figura con las cifras correctas.
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Figura 1. Distribucion de los grupos sanguineos en las
madlpres e hijos.
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