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Resumen
Introducción: la enfermedad de Puigvert, o megacaliosis, es un trastorno congénito del sistema
colector urinario poco frecuente, caracterizado por la dilatación de los calices renales sin dilación
del tracto urinario.
Objetivo: el propósito de este artículo es informar el caso de enfermedad de Puigvert o megaca-
liosis identificada en un lactante menor de tres meses de edad.
Presentación del caso: en este artículo se reporta el caso de un lactante menor con megacalio-
sis bilateral en quien se realizó el diagnóstico posnatal, a partir de una presunción diagnóstica
prenatal de riñón multiquístico.
Discusión y conclusión: esta es una entidad rara con pocos casos reportados a nivel mundial,
de curso benigno que representa un factor de riesgo para el desarrollo de complicaciones
secundarias, por lo cual es fundamental la identificación temprana, así como el descartar
otros diagnósticos diferenciales, entre ellos la dilatación del tracto urinario (DTU), la cual
fue sospechada inicialmente en nuestro paciente. En el caso del lactante de este reporte, el
diagnóstico temprano pudo realizarse gracias a las pruebas imagenológicas prenatales que
permitieron la sospecha diagnóstica de una anormalidad renal con posterior confirmación en la
ecografía posnatal; en el seguimiento, el paciente se ha mantenido asintomático sin evidencia de
complicaciones.
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Puigvert disease: A rare case

Abstract
Background: Puigvert’s disease, or megacaliosis, is a rare congenital disorder of the urinary collecting
system, characterized by dilation of the renal calyces without dilation of the urinary tract.
Purpose: The purpose of this article is to report the case of Puigvert’s disease or megacaliosis identified
in an infant less than three months of age.
Case representation: This article reports the case of a minor infant with bilateral megacaliosis in
whom a postnatal diagnosis was made, based on a prenatal diagnosis of multicystic kidney.
Discussion and conclusions: This is a rare entity, with few cases reported worldwide, of a benign
course, which represents a risk factor for the development of secondary complications, for which early
identification is essential, as well as ruling out other differential diagnoses, including hydronephrosis,
which was initially suspected in our patient. In the case of the infant in this report, early diagnosis
could be made thanks to prenatal imaging tests that allowed the diagnostic suspicion of a renal ab-
normality with subsequent postnatal ultrasound confirmation; During follow-up, the patient remained
asymptomatic with no evidence of complications.

Keywords: Megacalycosis, Megacaliosis, Hydronephrosis, Calyx dilation, Renal ultrasound, Diuretic
Renogram.

Introducción

La enfermedad de Puigvert, también conocida como megacaliosis o megacalicosis, es
una rara anomalía congénita del sistema colector urinario, descrita por primera vez por
Puigvert en 1963, como una malformación renal en la que existe una estructura anormal de
las pirámides renales [1].

Son pocos los casos reportados hasta el momento, dadas las características benignas de
esta entidad, siendo la mayoría identificados como hallazgos incidentales durante la realiza-
ción de estudios imagenológicos o posterior a la presentación de complicaciones secundarias
a la estasis calicial. En la actualidad, por medio de la utilidad de las imágenes se ha logrado la
identificación de más casos de megacalicosis congénita [2], las cuales pueden confundirse con
otras malformaciones renales como el riñón poliquístico o la dilatación del tracto urinario, así
como otras uropatías obstructivas, por lo cual, una vez el niño nace, se hace necesaria la con-
firmación de la presunción diagnóstica a través de estudios ecográficos y una vez constatada,
se deben realizar estudios adicionales como la pielografía intravenosa y el renograma diuré-
tico, los cuales permitirán descartar otra patología obstructiva [3]. Si bien hasta el momento
el manejo de la megacaliosis sigue siendo conservador, su identificación temprana permite el
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seguimiento acucioso de estos pacientes, dado que la mayoría son asintomáticos y se considera
una variante anatómica, pero significa un factor de riesgo para la formación de cálculos renales
e infecciones.

Presentación de caso

Lactantemenormasculino de tres meses de edad, producto del primer embarazo controlado
de una madre de 30 años, quien en la semana 36 de gestación se realiza una ecografía obstétrica
que muestra imágenes renales fetales hiperecogénicas y de aspecto multiquístico (figura 1).

Figura 1. Ecografía prenatal en la semana 36 de gestación: muestra del feto con riñones hiperecogénicos
y de aspecto multiquístico

Fuente: historia clínica aportada por la madre.

El bebé nace a término por cesárea debido a preeclampsia materna sin complicaciones, con
índices antropométricos adecuados para su edad gestacional. A las cinco semanas posteriores
al nacimiento, al paciente se le realiza una ecografía de vías urinarias para confirmar la
sospecha diagnóstica prenatal, reportándose un riñón derecho de 47 mm × 25 mm × 31 mm,
cortical de 5 mm y riñón izquierdo de 51 mm × 23 mm × 30 mm, con cortical de 4 mm,
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con prominencia de grupos caliciales superior, medio e inferior y diámetros de pelvis renal
derecha de 8 mm e izquierda de 10,5 mm, con informe radiológico que concluye hallazgos
compatibles con dilatación del tracto urinario izquierdo (DTU-P1).

El paciente permanece asintomático con adecuada ganancia de peso, pero por los hallazgos
imagenológicos se deriva a valoración por el servicio de Nefrología Pediátrica y se indica la
realización de pruebas bioquímicas séricas que mostraron los siguientes resultados: creatinina:
0,19 (filtrado glomerular según talla: 142 ml/min/1,73 m2) cloro: 99,5 mmol/l, calcio: 10,18
mg/dl, potasio 4,82 mmol/l, sodio 139,7 mmol/l, glucosa: 94,5 mg/dl en valores normales;
además, uroanálisis con pH de 6.0, densidad de 1005 con sedimento normal.

Con estos resultados, el servicio de Nefrología solicita un nuevo control que reporta: ambos
riñones tienen tamaño, forma y posición normal, el derecho de 49 mm × 20 mm × 28 mm y
el izquierdo de 50 mm × 19 mm × 23 mm, con parénquima de 10 mm, el cual presenta un
aumento en la ecogenicidad, con buena relación seno parénquima y se identifica prominencia
de los cálices, sin dilatación del sistema excretor (figura 2), con estos hallazgos se realiza el
diagnóstico de megacaliosis bilateral y se solicita un renograma diurético para complementar
el estudio, el cual describe una función renal conservada para ambos riñones sin evidencia de
obstrucción (figura 3).

Figura 2. Ecografía renal y de vías urinarias donde se observa prominencia de los cálices sin dilatación
del sistema excretor

Fuente: historia clínica del paciente.
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Figura 3. Renograma diurético: muestra de la función renal conservada para ambos riñones sin evi-
dencia de obstrucción

Fuente: historia clínica del paciente.

Discusión

La enfermedad de Puigvert es una anomalía congénita del sistema colector urinario, en
la que se observa una dilatación uniforme de tipo no obstructiva de los cálices renales, sin
presencia de dilatación a nivel del infundíbulo, la pelvis o el uréter [1, 4–6]. Se reporta el
caso de un lactante de tres meses de edad a quien se le realizó el diagnóstico posnatal de
megacalicosis a partir de una presunción diagnóstica prenatal de riñón multiquístico.

Esta es una anomalía poco frecuente, con aproximadamente 100 casos descritos en la
literatura [4] que se ha identificado predominantemente en hombres (6:1) caucásicos, con un
compromiso generalmente unilateral, pero no es infrecuente la afectación bilateral que se ha
observado casi exclusivamente en varones, como el caso de nuestro paciente, variante que
sugiere la participación de un gen recesivo ligado al cromosoma X [2, 5, 6].

La megacaliosis puede presentarse como una anomalía aislada o estar asociada con
otras malformaciones urogenitales, como un riñón displásico multiquístico o un megauréter
ipsilateral que usualmente afecta el tercio distal, así también se ha identificado su asociación
con trastornos congénitos como el síndrome de Schinzel-Giedion [7]. Estas condiciones
clínicas asociadas pueden perjudicar el pronóstico de esta entidad, por lo cual es necesario
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complementar el estudio con ayudas diagnósticas que los descarten. En nuestro paciente se
realizó un renograma diurético que no mostro alteración, lo que descarta anomalías asociadas
de tipo obstructivo.

En cuanto a su patogenia, se cree que se debe a un desarrollo anormal de la médula renal
que conduce a pirámides hipoplásicas, lo que generó modificaciones de la forma y el volumen
de los cálices que se presentan dilatados y romos. Una de las teorías describe una disembrioge-
nia de la yema ureteral, debido a una alteración en la división terminal del tubo ureterorrenal
de Kupffer, lo que produjo modificaciones de las últimas dicotomizaciones tubulares con un
desarrollo incompleto de los tubos colectores de Bellini y determinó alteraciones morfológicas
del tejido medular a nivel de la pirámide de Malpighi y las estructuras caliciales [6, 8]. La
cortical no se ve alterada en su evolución embriológica, conservando un grosor normal
sin signos de cicatrización o inflamación crónica, con preservación de las nefronas con
unos túbulos colectores que, aunque no están dilatados, presentan un acortamiento y una
orientación transversal desde la unión corticomedular [9] que no afectan la función renal, tal
como se evidenció en los estudios realizados a nuestro paciente, quien cuenta con pruebas
bioquímicas e imagenológicas que evidencian una función normal, sin embargo, presenta
una hipostenuria, situación que puede observarse debido a una disminución de la capacidad
de concentración urinaria, sin encontrarse otro hallazgo anormal, aunque, de acuerdo con lo
descrito, también es posible encontrar una disminución de la capacidad de acidificación renal,
en cuyo caso debe descartarse una litiasis fosfocálcica [10].

La megacaliosis se considera entonces como una condición benigna, no progresiva y
asintomática, excepto en los casos donde se desarrollan complicaciones que incluyen la
formación de cálculos renales, hematuria o infección [8].

El diagnóstico suele sugerirse por hallazgos ecográficos que muestran unos cálices de
configuración semilunar con normalidad de la pelvis renal, el infundíbulo y la cortical, pero
con un ligero estrechamiento de la médula renal [8].

La pielografía intravenosa (UIV) puede establecer claramente el diagnóstico, al hallar
los signos urográficos típicos descritos desde 1963 por el doctor Puigvert y que incluyen
la presencia de imágenes en “mosaico romano”, dados por la observación de los cálices
agrandados, deformes, afacetados y que se acomodan entre sí [11].

Por otro lado, una alternativa actual a la UIV es la urografía por resonancia nuclear
magnética (RNM), la cual permite obtener imágenes de mayor resolución, sin embargo, no
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desplaza completamente a la técnica convencional que sigue siendo útil, mucho más en
nuestro medio donde el costo de estos estudios limita el acceso a los mismos, siendo necesario
sopesar el costo vs. el beneficio.

Entre los diagnósticos diferenciales se debe considerar a la uropatía obstructiva, el reflujo
vesicoureteral y la policalicosis [5, 6], por lo cual el renograma diurético, la gammagrafía
y la tomografía computarizada juegan un papel importante en la exclusión de estos y
otros diagnósticos, sobre todo las de causa obstructiva [1, 6], que como se mencionó antes
fue descartada en el menor del caso reportado. Nuestro paciente tampoco ha requerido la
realización de una cistografía, ya que ha permanecido asintomático y no reporta antecedentes
de infecciones del tracto urinario.

Esta entidad no tiene tratamiento específico y su manejo terapéutico se limita al trata-
miento oportuno de sus complicaciones, además, dado el alto riesgo de desarrollar infección
y urolitiasis, se recomienda que los pacientes tengan un seguimiento anual mediante pruebas
de función renal y uroanálisis [1, 5, 12]. Hasta el momento y durante el seguimiento realiza-
do al niño, este ha permanecido asintomático, con adecuada ganancia pondoestatural y sin
desarrollo de complicaciones.

Conclusiones

La megacaliosis es una entidad rara que afortunadamente tiene un curso benigno, pero
representa un factor de riesgo para el desarrollo de complicaciones secundarias a la estasis
calicial y su diagnóstico oportuno permite llevar a cabo medidas preventivas que disminu-
yan el riesgo para el individuo, de ahí la importancia del reporte de nuestro caso, ya que su
diagnóstico temprano pudo realizarse gracias a las pruebas imagenológicas pre y posnatales.
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