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RESUMEN

La malacoplaquia es una enfermedad inflamatoria granulomatosa, bastante infrecuente, de patoge-
nia no bien conocida que afecta con mayor frecuencia al aparato genitourinario, aunque puede afectar
a cualquier 6rgano.

Presentamos un nuevo caso de malacoplaquia renal unilateral, en un paciente que debuta con un
cuadro de shock séptico y absceso perinefritico, que posteriormente es intervenido bajo el diagnéstico
de sospecha de neoformacion renal. Fue el estudio histologico de la pieza quien nos dio el diagnoéstico
de malacoplaquia renal con extension hasta piel, presentando una buena evolucién tras nefrectomia y
tratamiento médico.

ABSTRACT
The malacoplakia is an infrequent granulomatous inflamatory disease wich pathogenesis is not well
understood and affects predominantly the genitourinary system, thrugh every organ can be affected.
We present a case of unilateral renal malacoplakia in a male that made ist debut with septic shock
and perinephritic abcess. It was operated under the suspicious diagnostic of renal neoplasm. The his-
tologic study grave us the diagnosis of renal malacoplakia extending until the skin. After nephrectomy
and medical treatment the patient had an uneventful course.

a malacoplaquia es una enfermedad inflama- Aportamos un nuevo caso de malacoplaquia
Ltoria poco frecuente, descrita a principios de renal y realizamos una breve revision de la litera-
siglo, que puede localizarse en cualquier 6rgano o tura centrandonos en la patogenia y tratamiento
sistema, siendo el tracto genitourinario el mas fre- de esta inusual enfermedad.
cuentemente afecto, hasta el punto que durante )
muchos anos se la consideré como una entidad CASO CLINICO
exclusiva de dicho aparato. Paciente varén de 52 anos, sin antecedentes de

Hasta la fecha se han descrito poco mas de 500 interés, remitido desde otro hospital donde es estu-
casos de malacoplaquia siendo aproximadamente diado por infecciones urinarias de repeticién y epi-
un 58% de ellos del aparato genitourinario! y den- sodios ocasionales de hematuria de varios meses
tro de éste un 40% corresponden a vejiga, un 16% de evolucion. En este periodo el enfermo desarrolla
a rinén, 12% testiculo y retroperitoneo respecti- cuadro de shock séptico, con cultivos positivos para
vamente y 10% prostata. E. coli, diagnosticandose inicialmente de absceso
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renal izquierdo no presentando buena respuesta a
la puncién percutanea del mismo ni al tratamien-
to antibidtico sistémico. Posteriormente se realizo
drenaje quirurgico, persistiendo supuracion por
zona de la herida quirurgica durante aproximada-
mente 1 ano, momento en el que se nos remite al
paciente.

La exploracioén fisica no aporta datos de interés
salvo la presencia de una zona empastada y dura
a nivel de fosa renal izquierda y orificio fistuloso
en cicatriz de lumbotomia con supuracién abun-
dante.

Analiticamente todas las pruebas solicitadas
son normales, VSG de 96 mm y cultivo del exu-
dado de la herida positivo para Klebsiella ozone-
ae. Citologias urinarias y Ziehl negativos.

La ecografia urolégica muestra un rinén dere-
cho normal y un rifién izquierdo desplazado por
una masa heterogénea, de 84 x 88 mm, de bordes
poco definidos. Vejiga y prostata sin hallazgos.

Se solicita TAC abdémino-pélvico donde se
aprecia una gran masa densa, con calcificaciones
en espacio perirrenal izquierdo que desplaza e
infiltra el rinén, extendiéndose a pared lumbar,
musculo psoas y alcanzando la piel. No se obser-
van adenopatias (Fig. 1).

Bajo el diagnéstico de sospecha de neoforma-
cién renal localmente extendida se decide inter-
vencion quirurgica; se remite biopsia intraopera-
toria que inicialmente se informa como tumor
maligno pobremente diferenciado, completandose
la nefrectomia.

El estudio anatomo-patolégico posterior mues-
tra un rinén de 290 gr, en cuyo polo superior y

FIGURA 1. TAC: Masa heterogénea que infiltra y desplaza
rinon izquierdo, alcanzando la piel.
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zona mesorrenal presentaba una tumoracion de
11 x 8 x 4 cm mal delimitada que afecta al seno
renal, pelvis y tejido adiposo perirrenal alcanzan-
do el borde quirurgico de reseccion (Fig. 2).
Microscépicamente se evidencia un tejido infla-
matorio polimorfo, infiltrante, constituido por
numerosos macroéfagos entremezclados con oca-
sionales linfocitos y células plasmaticas. Los
macrofagos eran de forma redondeada o poligonal,
de citoplasma amplio, acidéfilo, espumoso y PAS
positivo, existiendo eventualmente en su interior
unas concreciones mineralizadas y laminadas que
se identificaron como Cuerpos de Michaelis-

Gutmann (Fig. 3), diagnosticandose definitiva-
mente como malacoplaquia renal con extension a
piel.

El curso postoperatorio del paciente fue nor-
mal, exceptuando la infeccién de la herida qui-
rurgica, siendo dado de alta hospitalaria con:
acido ascorbico 1gr/8 horas, cloruro de betanecol
20 mg/8 horas y trimetropim-sulfametoxazol
160/800 mg/12 h.

A los 3 meses de tratamiento la mejoria clinica
del paciente era evidente, habia desaparecido la
supuracion de la herida y el enfermo habia gana-
do 8 kg de peso. en el TAC de control, inicamen-
te se apreciaba un tejido fibrosos, denso a nivel de
la cela renal izquierda que se extendia hasta el teji-
do celular subcutaneo (Fig. 4).

COMENTARIOS

Las primera observaciones a cerca de esta
enfermedad datan de 1901. Von Hansemann estu-
diando células tumorales de un cancer vesical des-
cubre un tipo de ellas “diferentes”. En 1902
Michaelis y Gutmann estudian el caso anterior y
otros dos mas y demuestran la existencia de unas
inclusiones intracitoplasmicas con hierro en su
interior y que actualmente conocemos por
“Cuerpos de Michaelis-Gutmann”. Posteriormente
de nuevo Von Hansemann describe en estos casos
la presencia de histiocitos gigantes con inclusio-
nes basofilas en su interior (“Células de Von
Hansemann”) y basandose en el aspecto macros-
copico de la entidad la bautiza como malacopla-
quia (“malakos” = banda, “plakos” = placa).

Los Cuerpos de Michaelis-Gutmann son cor-
pusculos esféricos intracitoplasmicos o extracelu-
lares de unas 5-10 micras cuyo origen parece ser
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FIGURA 2. Aspecto macroscopico del riiion tras la bisec-
cion. Tumoracién mal delimitada, blanquecina, con
amplia extension perirrenal.
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FIGURA 3. Acumulo masivo de grandes macrdfagos de cito-

plasma espumoso, junto con linfocitos. Se observan los
tipicos Cuerpos de Michaelis-Gutmann. (H-E x 100).

debido a la digestion incompleta intralisosomal de
bacterias que después se mineralizan con sales de
calcio y hierro (tinciones positivas para Von Kossa
y Perls)!-2, siendo positivos también para la tincion
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FIGURA 4. TAC de control: Presencia de tejido fibroso,
denso a nivel de celda renal izquierda. Riiion derecho nor-
mal.

con PAS. Se ha especulado bastante a cerca de su
especificidad, siendo inespecificos para algunos
autores habiéndose descrito también en la nefri-
tis intersticial megalocitica, en el hepatocarcino-
ma3, en la nefrocalcinosis inducida experimental-
mente en la rata®... Otros como McClure®, revisan
estos cuerpos y encuentran diferencias respecto a
los encontrados en la malacoplaquia®; por ultimo
para otros la ausencia de ellos no permite descar-
tar la enfermedad puesto que en fases precoces
pueden estar ausentes.

Desde el punto de vista de su patogenia, esta
es bastante controvertida no estando atun aclara-
da por lo que existen varias teorias al respecto que
resumidamente:

- ALTERACION DE LA FUNCION MACRO-
FAGICA: Para una correcta fagocitosis y digestion
intralisosomal es basico la integridad de los
microtubulos intracelulares? y del grupo sulfidri-
lo de la enzima $3-glucuronidasa®. Parece ser que
el ensamblamiento de los microtubulos es esti-
mulado por el cGMP e inhibido por el cAMP,
habiéndose observado una disminucién de cGMP
y por tanto una alteracion del equilibrio
cGMP/cAMP®.

- ALTERACION DE LA RESPUESTA INMU-
NOLOGICA: Se ha postulado una disminucién de
la respuesta inmunolégica en el huésped, aso-
ciandose frecuentemente la enfermedad a proce-
sos como hipogammaglobulinemias, déficits selec-
tivos de IgA, enfermedades sistémicas inmunol6-
gicas!?, tratamiento inmunosupresores!!-12,
SIDA!S...
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— INFECCION URINARIA: Desde 1952 ya se rela-
cioné el proceso con infecciones por coliformes y
mas especificamente por E. Coli!, aunque se han
descrito otros microorganismos como Klebsiella,
Proteus o Pseudomona?. Para algunos autores
esta asociacion es clara al encontrar restos bacte-
rianos en los cuerpos de Michaelis-Gutmann.

Existen dos tipos de afectacién renal, unifocal
muy rara y multifocal la mas frecuente pudiéndo-
se afectar el rifion controlateral hasta en el 50%
de las ocasiones, en cuyo caso el pronostico se
ensombrece. Clinicamente las manifestaciones
son variadas pudiendo cursar con signos y sinto-
mas de infeccién urinaria (asociada hasta en el
90% de los casos), dolor lumbar. Puede ocasionar
hematuria siendo facilmente confundida con una
neoformacioén renal.

El diagnéstico inicial suele ser de neoplasia
renal por medios de imagen. La puncién-biopsia
de a masa puede ser etiquetada erroneamente de
carcinoma y es el estudio anatomo-patolégico pos-
terior de la pieza quien establece el diagnostico
definitivo. Se ha sugerido el estudio citologico del
sedimento urinario pudiéndose observar histioci-
tos con las tipicas inclusiones intracitoplasmi-
casl4 15

Es importante realizar diagnéstico diferencial
con cualquier causa de masa renal e histologica-
mente con dos entidades con similitudes anato-
mo-patologicas como son la nefritis intersticial
megalocitica (para algunos mismos procesos en
etapas distintas) y con la pielonefritis xantogra-
nulomatosa'®.

Por ultimo en cuanto al tratamiento de la mala-
coplaquia renal, dada su mayor agresividad se
precisa una actitud mas agresiva que se puede
fundamentar en 4 puntos:

— Suprimir posibles causas de inmunosupresion.

— Erradicacion del germen causal presunta-
mente implicado, generalmente E. Coli, el cual
precisa de antibiéticos de accién intracelular, cla-
sicamente se venia usando el Trimetoprim-sulfa-
metoxazol!?, rifampicina y mas actualmente las
nuevas quinolonas!®, sin estar claramente esta-
blecido el tiempo de duracién del tratamiento.

— Estimulo de la funcién fagocitica. Se ha des-
crito que la administracion de agentes colinérgi-
cos como el betanecol elevan los niveles de cGMP,
y la de acido ascérbico disminuyen la produccién
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de cAMP8, mejorando el equilibrio de los nucle6ti-
dos y por tanto la fagocitosis!-”. Estos resultados
parecen mejorar al asociar antimicrobianos!®.

— Si hay una afectacién marcada del parénqui-
ma renal de forma unilateral la opcién sera la
nefrectomia.

En general se puede afirmar que el pronéstico
de la malacoplaquia ha mejorado con respecto al
de hace unos anos por el mayor conocimiento de
la enfermedad. La cirugia en el caso de la afecta-
cion renal unilateral junto con la adecuada cober-
tura antibi6tica proporcionan muy buenos resul-
tados como ocurrié con nuestro paciente.
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