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ORIGINALES 

NEFROESPONOIOSIS MEDULAR Y QUISTE PIELOOENO 
CONSIDERACIONES ETIOPATQOENICAS * 

Dr. PEDRO G. PARAMO (Madrid) 

EL polimorfismo de las quistopa­
tia s renales debe tener justifi­

cación etiopatogénica. El parentes­
co entre la displasia méduloquisti­
ca, o riñón esponjoso, y el multi o 
poliquistoma renal, debe ser deses­
timado. La disparidad patocIínica 
constituye evidencia inequívoca. 

Confutadas las teorías inflama­
torias, metabólicas y neoplásicas, 
son, sin embargo, todavía dignas 
de consideración, hipótesis embrio­
narias que presuponen una identi­
dad de ambos cuadros, cuyas di­
ferencias radicarían, tan sólo, en 
el número, grado, situación y ta­
maño de los q!1istes (Cacchi y Ric­
ci; Fontoura Madureira, etc.). 

La revisión de la casuística del 
Prof. A. de la Peña (10 casos) y 
de la literatura, permite, sobre ba­
ses clínicas e histológicas, desau­
torizar, aparentemente al menos, 
las teorías embriológicas (McKen­
na y KampmE:ier, N orris y Her­
man, Lambert) que pretenden her­
manar el riñón poliquístico con el 
denominado esponjoso. 

OBSERVACION 

Caso n.o 9. H.a c.": 11.597. E. M. L. 
40 años. 

Antecedentes familiares: sin interés. 

Anamnesis e historia actual: Polidipsia y 
poliuria inveterada. Hematuria total asinto­
mática hace 1 año, que repite a los dos 
meses. Dolorimiento D/L bilateral. Frecuen­
cia diurna: 8-9 veces. Nocturna: 2 veces. 
No disuria. Orinas hipocrómicas. 

Exploración clínica renoureteral y prós­
tato-seminal: negativa. T. Arterial Mx.: 
14,5. Mn.: 9. Soplo sistólico funcional aór­
tico y mitral. 

Exploración radiográfica·: Sistema óseo 
normal (producción osteofítica en espina 
ciática izq.). No se observan imágenes cal­
ciduras sospechosas de litiasis urinaria ra­
diopaca. Lineas reno-psoas nítidas. 

Estudio morfofuncional radiográfico (figu­
ra 1): Ausencia de imagen renal derecha, 
observándose, por el centrario, una masa 
parenquimatosa izquierda de 18X9 cm .. de 
contornos regulares, y ligera verticalización 
del eje pielo-renal. La eliminación del con­
traste es satisfactoria, en tiempo y concen­
tración, en el lado izquierdo, cuyas «estruc­
turas médula-piramidales» ofrecen imágenes 
porosas, en mosaico y quistoides. Pelvis y 
complejos pielocaliciales: disposición típica 
de anomalía de rotación anteroposterior, de 
interpretación inequívoca en el pielograma 
ascendente, con penetración y relleno de al­
gunos colectores de tipO' quistoide (flg. 2). 

* Trabajo galardonado con el Premio Dr. Garí en el Concurso de Premios correspondiente al 
año 1963. 



148 ANALES DE MEDICINA Y CIRUGiA Vol. XLIV. - N.o 183 

Fi g . I - Au senc ia ck: il1l agl..' ll ~ lunciu ll 
r e nal de rech a. Médulu-c~pu n g i u:-; i s izq u ier­

da cu n ",noma l i~ ck t ul~lCiÓn. 

Fig . 3. - «Riiión e nano ) ckrl..'c ho : 3 0 1' de 
peso . Di á metros 4 x 1,3 c m . Au se ncia de 

pedículo vascular. At rL'sia u retl..'ra l. 

I 
.J 

1\;. , 2. - Pil..' Iug r311l 3 retróg radu : penet r ;) ­
CtO n ~' rt'lknu de a lgunus colec ture s d t.: 

m urfu lug ía quis tu id e . 

Fig. 4. - Ary ui tl'CIU ra arun c iu na l e n IJ 
c lIa l nu SI..' ubserva n t ubos Ilcfrú n icus. 
ASpl..'C lu quí s li cu de los tu bos CU k' l ' !Ures . 
r(' lknos de sus tancia cu lo ick . Las !lec ha :, 
s l.' lla la n las zunas e n yll L' t:I procesu d e 
reso l'CJun de unil-icac iún cana licul ar COI1-

tie re a spl....·ctU::i pu li gull~l k:- cu n 'ilínL'os. 



. 

Mayo-Junio 1964 ANALES DE MEDICINA Y CIRUGíA 149 

Cistoscopia: mu¡:opatía quística trigonal. 
pero que permite una perfecta identificación 
de los meatos ureterales. Cateterismo dere­
cho infructuoso, por atresia ureteral (com­
probación quirúrgica). 

Neuma-riñón: sospecha de hipoplasia renal 
derecha (masa reniforme de 4 X 1.5 cm. en 
la proximidad de la apó/lsis transversa de la 
primera lumbar). 

Otras exploraciones (aortografías, etc.) 
son soslayadas. pues no orillan la lumbo­
tomía derecha resolutiva. 

Datos de laboratorio (síntiesis): Leucocito­
siso Discreta hipercalcemia e hiperurícemia. 
Urea y creatinina, normales. Hipostenuria. 
Piuria colibacilar. Proteína C reactiva. ne­
gativa. Proteinemia, normal. Hematocrito: 
64 %; Na: 129 mEq.; K: 3,23 mEq .. etc. 

Intervención (14-1-63): Lumbotomía Er­
cole-Ekehorn (prof. A. de la Peña). libera­
ción de un «riñón enano» (peso 3 gr.), en 
el cual no se identifican estructuras pedicu­
lovasculares (¿atresia?). no precisando liga­
duras hemostáticas. Uréter fino y atrésico. 

Estudio histopatológico (prof. F. de Cas­
tro): Riñón hipoplásico, afuncional. en el 
cual no se perciben la existencia de glomé­
rulos, ni de verdaderos tubos nefrónicos. 
Formaciones tubulares. de aspecto quístico. 
correspondientes a tubos colectores. rellenos 
de sustancia coloide y tapizados de epitelio 
cuboideo o aplanado; importante fibrosis in­
tersticial. Los vasos sanguíneos muestran 
engrosamiento parietal. particularmente de la 
íntima (figs. 3 y 4). 

DISCUSION 

McKenna y Kampmeier atribu­
yen las formaciones quísticas a la 
persistencia de la primera .genera­
'ción de túbulos secretores de las 
zonas vestigial y provisional. Esta 
concepción, que pretende clarificar, 
de modo bivalente, ambos proce­
sos, es, de por sí, insuficiente para 

explicar el mismo poliquistoma re­
nal (Allen, Norris). Ofrece, no obs­
tante, trazos de verosimil causali­
dad, en una forma excepcional de 
enfermedad quística: la Oligoquis­
tosis Bilateral (Weyeneth y Baez­
ner). 

Las teorías de N orris y Herman 
y la de Lambert, admiten una di­
ferenciación evolutiva del anlaje 
renal, en tanto en cuanto no incide 
el fenómeno de génesis quística. 

La confronta,ción clínica e histo­
lógica de la observación anterior, 
permite constatar la bilateralidad 
de las formaciones quísticas, pese 
a la ausencia de 'cualquier vestigio 
nefronal, lo cual contradice las an­
teriores teorías, y particularmente 
la de McKenna y Kampmeier, cen­
trando, pOT otra parte, a nivel de 
las estructuras wolffianas la gé­
nesis de la dismorfía del riñón es­
ponjoso. 

El origen disontogénico a dicho 
nivel, es una teoría lógica sostenida 
y aceptada por varios autores 
(Gunther, Sánchez-Lucas, etc.). La 
coexistencia de duplicidad pielo­
ureteral (Beitzke, 1908), tal y co­
mo hemos observado en uno de 
nuestros casos (fig. 5, 6 Y 7), apo­
ya la hipótesis. 

La común asociación -al menos 
la más habitualmente referida­
del quiste pielógeno o divertículo 
calicial, y riñón esponjoso, sugie­
re una génesis similar para ambas 
malformaciones, suponiendo, inclu­
so, un argumento en pro del prís­
tino concepto de embriología renal. 
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Ekstrom (1959) j'ecoge en su es­
tadística dicha coexistencia, junta­
mente con la persistencia de la 10-
bulación f etal, con significativa in­
cidencia. Otros casos han sido re­
feridos por Braibat1ti (1949), Ves­
pignani (1956), Pollastri (1959), 
etcétera y el por nosotros aporta­
do (fig, 8 y 9). 

Ekstrom, en 1941, señala la co­
nexión en el fOl'l1ix o cuello del cá-

pueden ser de carácter supernume­
rario, afuncional, sin finalidad uro­
excretora inmediata (de modo 
analogo a la gemación de un diver­
tículo ureteral congénito, desconec­
tado del blastema renal) experi­
mentando un proceso de rebsorción 
aislado, independientemente del 
proceso r esortivo dé unificación 
normal, existente en el cáliz, con 
una finalidad morfofuncional defi-

Figs . 8 Y 9. - Obse n "ac ión n.O 6. (8 ) Calcifi caciones pa re n4ui lTJato~a !) ( lIl icro litia ::, i!:l 
11l,,:du lo-piramid al). ( 9) Di ve rtículo ca li c ia l in fe rio r , qui slU i dL' . 

1iz, por un estrecho canal, en el 
oquíste calicial. Kutzman y Sauer, 
Ekstrom, etc, patentizan, histoló­
gicamente, sus caracteres de pro­
trusión piélica, Yow y Bunts, en 
1955, creen que la persistencia de 
los brotes wolffianos de 3." y 4.° 
orden podrían cont ribuir a la for­
mación diverticular. 

En nuestro concepto, las ramifi­
caciones de 1", 2" Y tercer orden 

nida y definitiva (íig. 10). Lógica­
mente, su localizacIón sería para­
fOl'lliceal, lugar ·londe el enlace 
nefronal ofrece menos posibilida­
des, confirmando su carácter abe­
nante, no evolutivo, salvo compli­
caciones secundarias (infección, 
litiasis) . 

Posterior, o simultaneamente, y 
por efecto del crecimiento hacia el 
sinus r enal de la masa metanefró-
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gena ("plica corticalis"), condicio­
nadora de la lobulación fetal (ano­
malía de asociación-Ekstrom), 
sufriría una luxaeión de diverso 
grado (fig. 11). Consecuentemente, 
el tamaño y forma, más o menos 

resor~lOn al canza generaciones el e 
más alto grado, supracl'ibosas, sur­
gen formaciones quistoides, gene­
ralmente en sentido diverticular, 
en fondo de saco, y en situación 
periférica respecto al ej e de la pi-

Fi g. 10 . - Arbor izac io nes \Vo llfl nn as ahe rra nt es , 
s in des l ¡nu el e conex ión ncf ro nal , ex pe rim e ntan do 
u n p roceso d e rc:-.orc ió n indept'ndi e lll c ( qu is te 

Fig . 11 . - Luxac ió n im p rimida a la 
!Ofll1nCIÓn di \'Cr ti c ul a r po r la Illasa 

IllL' ta ncfrógc na. 
pic lúgenu ). 

Fi~. 12 . - Reso rc ió n unIfi cado ra de co lec to res. E l carác tCl" 
ma s o menos anárqui co de l mi smo condi ciona las va ri ndas 

imáge nes c líni cas ~' rad io lóg icas. 

Fi g. 13. - a ) (( Sc uclopa pil a s uprapil a r » 
a 11 i\'C I d ~ 1 cá li z m e di o d e l ri ñón 

izq u ierd o. h ) Qui s te pi c lÓgc no. 

oyoi¿ea O piriforme, depende del 
número de ramificaciones (afuncio­
nales) englobadas. 

Cuando, como expresión del tras­
torno embriológico, este proceso de 

rámide, interpiramidales. Cuando­
la malformación traduce la displa­
sia tubular, en el sentido de resor­
ción unificaelora de colectores, con­
quistando unidades funcionales a 

• 
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distintos niveles y localizaciones, 
.aparece la morfología del' riñón 

€Spoúj oso, y de ahí la coexistencia 
,de ambas anomabas (fig. 12). En 
la fig. 13a vemos a nivel del cáliz 
medio, una prolongación centro-pi­
ramidal, en que el proceso degene­
rativo reune, no ya como formación 
'Ciega, sino con modalidad recolec­
tora, una segunda papila ("seudo­
papila suprapilar"). 

Estas disquisiciones de teorética 
-clínica parecen encontrar sustento 
morfológico e histológico. Las le­
siones pueden mostrarse en la zona 
papilar de las pirámides o exten­
derse más, pero nunca alcanzan la 
unión 'córtico-medular. Más fre­
-cuentemente se localizan en la zona 
papilar, zona vecina al normal pro­
'ceso degenerativo que existe en el 
morfodesarrollo calicial. 

Por otra parte, la génesis a par­
tir de las estructuras wolffianas, a 
'expensas del proceso de resorción, 
parece confirmarse por la configu­
raClOn poligonal, curvilínea, de 
.algunas formaciones tubulares 
quísticas, cuyo contorno muestra 
una evidente unificación canali'cu­
lar (fig. 4), con reducción numérica 
de los mismos. Asímismo, la dis­
plasTa wolffiana es corroborada por 
las constataciones histológicas de 
'Otros autores, en las cuales se ma­
nifiesta la tipología transicional ta­
pizando las cavidades, y hallando, 
en ocasiones, formaciones aberran­
tes de músculo liso (Ekstrom). 

RESUMEN 

Las teorías habitualmente invo­
cadas en la génesis de las nefro­
quistosis ( Mc Kenna y Kampmeier 
N orris y Herman, Lambert, etc) 
no ofrecen una vmculación satis­
factoria en cuanto a laetiopatoge­
nia del riñón en esponja. 

La coexistencia, en una de nues­
tras observaciones, de una médulo­
espongiosis izq" con formaciones 
quistoides heterolaterales, en el in­
terior de una masa reniforme aglo­
merular y sin tubos nefrónicos, 
sitúa el origen de esta quistopatía 
al margen de la diferenciación evo­
lutiva del anlaje renal. 

El morfodesarrollo pielocalicial 
implica un normal proceso resor­
tivo, unificador de los brotes wolf­
fianos. Cuando este proceso recae 
soble una protrusión piélica abe­
rrante, afuncional, constituida por 
ramificaciones de 1°, 2° Y tercer 
orden, ya sobre arborizaciones wolf­
fianas de 3.'° y 4.° orden, surgen 
el quiste pielógeno y divertículo 
calicial. 

Generaciones de más alto grado 
-supracribosas- pueden ser in­
cluidas como expresión del trastor­
no embriológico, traduciéndose la 
displasia tubular como una re­
sorción unificadora de colectores a 
diferentes niveles y localizaciones, 
ofreciendo entonces, la morfología 
quistoide del riñón esponjoso. 

La causalidad del riñón espon­
joso debe centrarse en una displa-
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sia de ubica,ción wolffíana, y como 
expresión de . una desviación del 
normal proceso resortivo que tiene 
lugar en el morfodesarrollo. de las 

estructuras pielocaliciales, cuyo 
substratum, verosimilmente, esco­
mún para el llamado quiste pieló­
geno y riñón en esponja. 
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