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Se presenta el caso de una mujer de 20 afios de edad en quien coexistieron tres entidades roras: espon-
giosis medular renal, hemihipertrofia congénita e hiperparatiroidismo, Este caso es el vigésimoprimero
en la literatura mundiai con espongiosis medular renal y hemihipertrofia congénita y el primero en que
se asocia hiperparatiroidismo,
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hemihipertrofia congénita y espongiosis medular
renal. Desde entonces se han publicado veinte ca-
505 €n once comunicaciones.l*!t

En México no se han informado casos con esta
asociacion. Se han descrito casos raros de espon-
giosis medular renal con hiperparatiroidismo, pero
en ningunc habia ademds hemihipertrofia, El pro-
pasito de esta presentacion es describir un caso con
la asociacidén de las tres enfermedades y analizar
la relacién que pueda existir entre ellas.
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Caso clinico

Mujer de veiute afios de edad, que ingreséd el dia 26
de tmarze de 1980 con un mes de evolucion, caracte-
rizada por fiebre, vémitos, disuria, polaquiuria. nictu-
ria, tenesmo vesical, dolor en el epigustrio, ¢l hipocon-
dro izquicrdo ¥ la regidn lurnbar izquicrda, asl como
evacuaciones diarreicas. Referfa ademds disnea de gran-
des esluerzos, palidez, polimenorrea y orina con sedi-
mento. Tenia familiares diabéticos y un hermano con
malformaciones congénitas de Jas vias vrinurias, No ha.
bia antecedentes Tamiliares de hemihipertrofia, litiasis
renal o nefropatfas. En octubre de 1979 sc le practicd
cesarea por desproporcién  feto-pélvica, obteniéndose
un producte nornal. Esta ha sido su Gnica gestacion.
A los 17 afos se le habia extirpado una tumoracion
mamaria derecha, que se diagnostica como fihroade-
noma MAMario.

A su ingreso se le encontré tension arterial de 13,
/8 kl'a (100/60 mmHg}, frecuencia cardiaca de 1.67
Hz (100 por min). Se¢ despertaba dolor a la palpacion
de todo ¢l abdomen y a la pufiopercusién en ambas
fosas renales. Tenia asimetriy corporal por hemihiper-
trolia derecha: la circunferenciz del hrazo, a nivel del
biceps. era 4 cm mayar en ¢l lado derecho.

Lua concentracidon de hemoglobina fue de 80 g/l In
cuenta de leucocitos fue de 10,6-109/1, con 829, de neu-
iréfilos; la orina contenfa hemoglobina (+), inconta-
hles leucocitos y abundantes bacterias: el urocultivo re-
velo 100000 colonias por ml de F. coli. Las determi-
naciones de glucosa, urea, creatinina, electrolitos plas-
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Fig. 1. (A y B): Urografia excretora. Se observan di-
lataciones globulares de los tdbulos en las pro-
yecciones de las piramides, hay nefrocakinesis,
dilatacion moderada de cdlices y de uretero
derecho y reflujo intrarrenal.

maticos y la depuracién de creatinina fuernnn norma-
les. Recibio ampicilina, con lo gue mejord y fue exier-
nada. En el mes de mayo tavo otra- infeccion de las
vias urinarias por E. coli, que remitio con gentamicing.
Pasteriormente quedd asintomitica. Fue vista por ulti-
ma ver el 20 de julio de 1980,

Se efectuaron determinaciones seriadas de calcio plas-
miiticn, que mostraron 210, 2.15 y 1.90 mmol/l (8.4,

8.6 y 7.6 mg/dl); asi como de fosfato inorginico plas-
mitico, con 0.9, 1.86 y 1.25 mmol/l (2.8, 42 y 38
mgdl). Es decir, prevalecieron ligera hipocalcemia y
normofosfatemia. In cambio se¢  encontraron excre-
ciones diarias de calcio vrinzrio, de 6.99, 11.98 y 6.88
mmol {280, 180 v 276 mg/%4 h) (normal de 1.25 a 6.71
mmol); v de losfaios urinarios, de 11.97, 448 ¥ 13 56
mmol (L5371, .139 y 0420 g/24 h) {(normal, de¢ 958
a 329 mmol). La determinacién de paratohormona me-
diante radioinmunoundlisis [ue de 27.3 microlitros cqui-
valentes/ml {normal, de ¢ a 20). La urografia cxcre-
tora (fir. 1) mostré datos compatibles con espongiosis
medular renal, nefrocaleinosis, dilatacién moderada de
cilices v de uretero derecho, rellujo intrarrenai, Las
radiogralias de huesos (figr. 2) mostraron asimetriy por
hemihipertrofia derecha.
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Fig. 2. Radiografios comparativas de manos.

Comentarios

La hemihipertrolia total congénita es una altera-
ciom rara en la cual hay un sobrecrecintiento de
un lado del cucrpo, mas alla de Ia sutil asimetria
presente ¢ los sujetos norinales; implica hipertro-
[iz de todos los elementos somaticos: miusculos,
huesos, nervios y vasos,” cosa ue o ocurre con Jas
hemihipertrofias lniitadas, como las hemangioma-
tosis, lipomatosis y linfangiontatosis, en tas que pre-
domina ¢l crecimiente de un solo segmento.)?

La frecuencia de la henuhiperuofia total se ha
estimado en un caso por cada 100 000 habitanies,
en vista del descubrimiento de dier casos en 860 ()0
pacientes internades et un hospita] grande.® Usual-
mente la asimetria os progresiva durante los pri-
meros moeses de vida, relativamente estitica duaran-
le la infancia v nuevamente progresiva durante la
pubertad.t® Puede haber visceromegalia ipsi o hi-
fateral®» 12 La importancia de la hemihipertrofia
total no complicada s primordialmenic cosméti-
cia v por las manifestaciones ocastonadas a raiz de
I indinacion de la pelvis, como escoliosis com-
pensadora o cuitica, Con cierta Irecuencia se aso-
cla con otras alteraciones; de 25 a 300 por ciento
presentan retraso mental; 50 por ciento ticnen e
langicctasias, manchas calé con leche, hiperirico-
sis, hiperpiginentaciim o hiperfuncion de glindu-
Jas sebiceas o sudoriparas;?? cardiopatiag congéni-
tay, hernia umbilical, hipospadias, eriptorquidia,
varicosidades, tumor de Wilins, carcinoma de cor-
tera adrenal y  hepatoblastoma;> 14 1% anenos  fre-
cuentemente se ha referido asoclactdn con sarco-
ma pulmonar o retroperitoneal, neuroblastoma,
sindrome de Beckwith-Wicdeman {exdntalos, ma-
croglosia y glgantismo con alleractones endocri-

TSPONGIOSIS MEDULAR E HIPERPARATIROIDISMO

Puede verse la asimetria por hipertrofia derecha.

nas), ncurofibromatosis, hamartomas ¢ hidrocefa-
lia unilateral 101617

Fn 1934, Lenarduzzi'® comentd el hallazgo de
dilatacion de los tibulos colectores intrarrerles
en urogralfas excretoras de dos pacientes con in-
[eccidn cromica de {as vias urinarmas, En 1914, Caoc-
chi y Ricci™ correlucionaron hallazgos radiologi-
cos similares ¢on cammbios esiructurales en {a pa-
pila ¥ Hamaron a la condicidn espongiosis renal.
Desde el punto de vista estructural, la espoungio-
sis medular renal es una alteracion del desarrollo,
caracterizada por dilatacion de los rdbulos colec-
tores en las pivdmides renales, que a menudo se
comunican con multiples quistes papilares. la
ctiologia es desconocida, pero se supone ue estd
relacionada a displasia del desarrollo renal, simi-
Iar 2 la forma hamartomatosa del rifidn poliquis-
tico.® 8¢ han informado casos en que coexisten tan-
1o la espongiosis medular renal como la poliquis-
tosis renal con dilawacion de los conductos Dilia-
res intruhepiiticos  (esta estruciura tambidn pro-
cede del endodermo}.® En los estudios con micro-
disecciin se ha encontrado dilaiacion uniforme de
los tibulos colectotres en parte de la papila, mien-
tras que las nelronas son normales en las zonas 1i-
bres de cilculos ¢ infecciones. 22

La frecuencia de espongiosis medular renal en
la poblacidn genceral se estima en 0.005 por cen-
to, basindosc en el hallazgo de alteraciones su-
gestivas en (L3 por cento en dos series de varios
miles de urografias excretoras.®

Climicamente Ia espongiosis medular renal pue-
de maniflestarse de res maneras diterentes, La ma
yoria de los pacicntes son asintomdticos y se des
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cubre la alteracién fortuitamente en una urogra-
fia excretora; en este grupo también se incluyen
pacientes con episodios de hematuria silenciosa.
Otros desarrollan nefrocalcinosis y sy manifesta-
cion principal es infeccién de las vias urinarias.
Un tercer grupo de pacientes presenta litiasis uri-
naria cor sus sintomas y signos habituales.

Aunque algunes autores han pensado que la
asociaciém de espongiosis medular renal e hiper-
paratiroidismo es un hecho fortuito e infrecuen-
te,2? otros piensan que la asociacién de las dos en-
tidades es constante.?* En aproximadamente 40
{)or ciento de los pacientes con espongiosis medu-
ar renal se encuentra hipercalciuria con normo-
calcemia.® Fsta alteracién se conoce con el nombre
de hipercalciuria renal y puede ser y ha sido des-
crita como hiperparatiroidismo primario normo-
calcémico.?* Es de sefialar que el término “prima-
rio” es discutible, ya que en realidad la elevacién
de la hormona paratiroidea es secundaria a hipo-
calcemia relativa, a expensas de la fraccion ioniza-
da del calcio sérico, a su vez ocasionada por la fuga
renal del cation. Algunos autores han propuesto
que €l estimulo constante de la hipocalcemia rela-
tiva sobre las glandulas paratiroides puede dar lu-
gar a un adenoma paratiroideo, que representaria
una consecuenciz de Ja excrecién renal de calcio
alterada mds que una anormalidad primaria.?®

En el presente caso exisien suficientes datos para
establecer el diagndstico de hipercalciuria renal o
hiperparatiroidismo normocalcémico: habia excre-
cion urinaria de calcio persistentemente elevada,
concentracion de calcio plasmitico en los limites
inferiores de la normalidad o ligeramente dismi-
nuido y normofosfatemia, con una determinacién
de hormona paratiroidea inmunorreactiva elevada
y nefrocalcinosis. Un aspecto muy interesante en
este caso es la aparente ausencia de efectos de la
hormona paratiroidea a nivel tubular. Habia hi-
pofosfatemia persistente. Se acepta que el umbral
renal de fosfatos (TmPO,/DCr) es un reflejo muy
sensible de la accién de la hormona paratiroidea.?®
En esta paciente se determiné el TmPO,/DCr de
acuerdo al nomograma de Walton y Bijvoet®” y se
encontraron valores de 1.24, 2 y 1.58 mmol/] é.l,
5y 3.95 mg/dl). Los valores habitualmente encon-
trados en el hiperparatiroidismo primario son me-
nores a 1.08 mmol/l (2.7 mg/dl). El hecho de que
en esta paciente el TmPO,/DCr haya estado tan
alto en presencia de niveles elevados de hormona
paratiroidea en la sangre lleva a la hipdtesis de
que en ella las células tubulares renales no res-

ondian adecuadamente a la paratohormona, de-

ido a la alteracidn estructura) ocasionada por la
espongiosis medular renal.

Es frecuente la asociacién de espongiosis medu-
lar renal con acidosis tubular renal.?® También se
ha asociado esporddicamente con otras anormali-
dades como sindrome de Turner, sindrome de
Down, genitales femeninos infantiles, rifiones ec-
topicos, diverticulos caliciales, sindrome de Ehlers-
Danlos y rifiones poliquisticos.2820

Se encontraron 20 casos publicados de espongio-
sis medular renal con hemihipertrofia congénita,
que tal vez representan de 5 a 10 por ciento de los
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pacientes con hemihipertrofia congénita. No hay
predominio de sexo y la edad varia de 20 meses a
56 afios. En la mayoria el diagndstico se hizo des-
pués de la edad de 15 afios, excepto en los casos
de Duncan y col? y Kucera y col.’* En el primero
el diagndstico se hizo a los 20 meses de edad y la
paciente tenfa ademds sindrome de Beckwith-
Wiedeman; el segundo se diagnosticé en la infan-
cia v se acompand de linfopenia absoluta. Otras
anormalidades encontradas son criptorquidia ipsi-
lateral, nevo tipo Oporto contralateral y huesos
frontales delgados e irregularmente calcificados,”
luxacién congénita ipsilateral de cadera® y crip-
torquidia ipsilateral, con manchas café¢ con leche
bilaterales.® Es de hacer notar que ninguno entre
los 21 pacientes conocidos con esta asociacion de
alteraciones presenta retraso mental. A pesar de
una incidencia esperada de por lo menos 50 por
ciento de diversas anormalidades congénitas, sélo
5 de 21 pacientes las presentaron. Ninguno tuvo
neoplasias malignas. Todo esto sugiere la existen-
cia de un subtipe de hemihipertrofia total, en la
cual ciertos hechos han sido modificados por la
concurrencia de espongiosis medular renal, hacién-
dola una alteracion mds benigna. En ninguno de
los casos se habfa mencionado la coexistencia de
hiperparatiroidismo,
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