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CONCEPTO

La quiluria es un sindrome clinico definido como la presencia de quilo en la
oring, debido al paso de liquido linfético a las vias urinarias.

EPIDEMIOLOGIA

La quiluria presenta una clara distribucién geografica. Este sindrome es més
frecuente cn un area geogrificas tropical comprendida entre los 30 grados latitud
norte y 30 grados latitud sur' (Fig. 1). Esta distribucién geografica coincide con
la zona donde es endémica la infeccion por un pardsito del orden de los
nematodos (gusanos filiformes) llamado Wuchereria bancrofti, que produce la
enfermedad conocida como filariasis. Se calcula que en esta zona ¢l 10% de la
poblacién esté infectada, de los cuales el 10% desarrolla quiluria®. En Ja zona
endémica no hay preferencia con respecto al sexo o edad del paciente™*,

Fuera de la zona geogrifica de endemia, la quiluria es una enfermedad rara®
Y presenta otras causas,
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DISTRIBUCION MUNDIAL DE LA FILARIASIS

Figura | —Distribucion mundial de la Filariasis. Se observa su mavor frecuencia en: Japon, Houg
Kong, India, etc. También se observa en Africa y Latinoamérica.

RECUERDO ANATOMICO Y FISIOLOGICO
DEL SISTEMA LINFATICO

El sistema linfatico esta formado por una extensa red de conductos sitnados
en la mayor parte de los tejidos del organismo.

El liquido linfatico procedentc de los miembros inferiores, pelvis y 6rganos
abdominales, drena en los conductos linfiticos retroperitoneales. El drenaje
linfatico renal se realiza hacia los linfdticos lumbares.

Estos sistemas sc unen en la cisterna Magna o de Pecquet, a nivel de L1-L2.
La cisterna Magna se continda con el conducto tordcico a partir de D12. Esta
estructura recoge el drenaje linfitico de la mitad inferior del organismo y el
cuadrante superior izquierdo. El conducto toracico se vacia en el sistema venoso
a nivel de la unién de la vena yugular interna con la subclavia®.

La funcién del sistema linfitico es doble. En primer lugar, los linfaticos
recogen el exceso de proteinas de los tejidos. Esta funcion permite mantener la
presion negativa intersticial, sin la cual se produciria una acumulacion de liquido
y la aparicion de edemas’.

Ademas, su capacidad de absorber moléculas de elevado peso molecular,
permite que los lipidos exdgenos pasen a su interior. Estos lipidos se acumulan
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en forma de glGbulos de tipoproteinas denominados quilomicrones®. Sélo una
pequeiia porcidn de los lipidos exdgenos se absorben por los capilares venosos
como acidos grasos libres. De esta forma, €l 80 a 90% de la grasa alimentaria pasa
al organisma a través del liquido linfitico en forma de quilomicrones?.

El conducto toricico tiene también una funcion inmunitaria, pues los
linfocitos timodependientes (linfocitos T) se drenan al torrente circulatorio a
través de esta estructura®.

El liquido lintético, pues, es un fluido rico en proteinas, lipidos y linfocitos.

El liquido linfético circula en contra de la gravedad gracias a la existencia de
valvulas en los conductos linfaticos. Los vasos linfaticos son comprimidos por
las contracciones musculares esqueléticas, la musculatura intrinseca de los
linfaticos y el aumento de presién abdominal. Esta compresion produce un
ascenso del contenido debido a que tas vélvulas impiden el flujo retrégrado.

FISIOPATOLOGIA DE LA QUILURIA®

La quiluria es un sindrome que se conoce desde tiempos de Hipocrates. Pero
no fue hasta el siglo XVII cuando Morgagni relacioné la quiluria con alteraciones
del sistema linfatico™.

Enelsiglo XIX se establecieron dosteorias para explicar este sindrome''. Proud
en 1840 senald que el origen de la quiluria estaria en la secrecion por parte del
rinon de liquido linfatico. Era la denominada teoria secretora. Mas tarde Acker-
man, en 1863, expuso la llamada teoria obstructiva, segin la cual la quiluria se
deberia al flujo retrégrado linfitico por obstruccion de los canales linfaticos.

La teoria secretora se desechd al comprobar que los lipidos de la orina
quildrica se encontraban en forma de quilomicrones, moléculas que no pueden
ser sccretadas por el glomérulo renal.

Asi pues, la quiluria se debe a la obstruccién de los conductos linfaticos. Esta
obstruccion produce una acumulacion de liquido linfatico hasta que la presién
hidrostitica supera la resistencia de las vilvulas linfaticas. Entonces se produce
el flujo retrogrado de la linfa. Este reflujo produce una dilatacion anterograda de
los conductos linfaticos (linfangiectasia), que puede llegar hasta la dilatacion del
conducto toricico.

El aumento de presion intraluminal de los linfaticos producira su ruptura, y
la comunicacion entre el sistemna linfatico y el tracto urinario, mediante fistulas.
Se han descrito trayectos fistulosos en varios lugares del tracto urinarie, como
vejiga’, pero el origen més frecuente dela quiluria es el rifién, ya que los linfaticos
renales son mas tragiles® (Fig. 2).
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Al

Figura 2. —Localizaciones mas frecuentes de las fistnlus linfdaticas,

Los linfaticos dilatados pueden establecer fistulas en ofras localizaciones
(Fig.2), principalmente cavidades serosas, dando lugar a ascitis quilosa, quilotérax
o quistes quilosos del mesenterio y mediastino®,

ETIOPATOGENIA (tabla 1)

Las causas que pueden dar lugar a quiluria son aquellas que produzcan
obstruccion de los conductos linfaticos.

La principal causa es la infestacion parasitaria por Wuchereria bancrofti o
filariasis. La filariasis puede ser dividida en tres estadios subclinico, agudo y
crénico” 2,

El parasito se introduce en el torrente circulatorio por inoculacion de sus
larvas o microfilarias. Esta inoculacion se realiza por picadura de un mosquito
de los géneros Aedes, Culex 0 Anopheles que actiian como vectores. Enel estadio
subclinico o de incubacién, las microfilarias abandonan el torrente sanguineo y
se localizan en los ganglios linféticos. Es aqui donde tiene lugar su desarrollo
adulto.

La presencia del parasito adulto en los linfaticos da lugar al cstadio agudo.
En esta fase se producen fendmenos inflamatorios e infiltrado eosindfilo de los
linfiticos. Clinicamente se manifiesta por ficbre y linfangioadenitis.
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TABLA 1

Quiluria etiopatogenia

— Parcasitaria; filariasis
— Sindrome [

— Sindrome 11

—— Congénita
— Fistuta pielolinfdtica aislada

L Aneurisma adrtico
— No parasitaria
— Linfadenitis mesentérica

— Adenocarcinoma prostitico

—— Adquirida
— Procesos inflamatorios prostaticos

L Nefrolitectomia percutanea

El estadio crénico se inicia con la muerte del pardsito. Este hecho da lugar a
la formacion de un granuloma de cuerpo extrafo con fendmenos de necrosis y
calcificacion. Este fenémeno conducira a la fibrosis y destruccion de las valvulas
linfaticas con el consiguiente flujo retrégrado de la linfa. En esta fase no se
encuentran pardsitos vivos, por lo que los tests para detectar filarias scran
negativos.

Las causas no parasitarias de quiluria se pueden agrupar en congénitas y
adquiridas.

Laquiluria de origen congénitose debe amalformaciones del sistema linfitico.
Cldsicamente se describen dos tipos de malformaciones’.

El sindrome [ caracterizado por la presencia de edema de los miembros
inferiores, megalinfaticos y fistulas quilosas en el miembro afecto y a menudo
tambiénen los genitales externos. A veces se acompanan de placas de hemangiomas
capilares, como ocurre en el sindrome de Klippel-Trenaunay?.

Elsindrome tipo ITse caracteriza por la deficiencia del drenaje linfitico. Para
algunos autores en este sindrome seria menos frecuente la existencia de quiluria’.
Otros autores, sin embargo'”, encuentran quiluria en pacientes con deficiencia de
drenaje linfatico perirrenal. Dentro de cste grupo estd incluido el llamado
«Yellow Nail Syndrome», caracterizado por coloracién amarillenta de las ufias,
vasos linfaticos tortuosos y estendticos e insuficiencia respiratoria'®,
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La quiluria también puede deberse a una maiformacién congénita aislada
como la presencia de fistula congénita pielolinfética aislada'. Otra causa es la
existencia de malformaciones que compriman el conducto toracico como la
presencia de aneurisma adrtico®.

Entre las causas de quiluria de origen adquirido se han descrito la linfadenitis
mesentérica’, infiltracién de los linfiticos por adenocarcinoma prostatico®, pro-
cesos inflamatorios prostaticos* o complicacion de nefrolitotomia percutanea'®,

CLINICA (tabla I)

TABLATI

Quiluria. Sintomas

— Orina lechosa

— (Célicos nefriticos

— Retencion urinaria

— Hematuria

— Anemia. Desnutricion. Pérdida de peso
— Linfedema

— Alteraciones gastrointestinales

La quiluria se caracteriza por la cmision de orina de aspecto lechoso (Fig. 3).

Figura 3.—Aspecto de la orina en la quiluria, comparada respecto a control,
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La presencia de quiluria suele ser intermitente ¢ irregular, aunque se ve
favorecida por la ingesta copiosa de lipidos y el ejercicio 0 aumento de presion
abdominal, que favorecen ¢l drenaje linfitico’.

Aunque la quiluria suele ser asintomatica, a veces se acompana de colicos
nefriticos o dificultad miccional?, llegando incluso a episodios de retencién
urinaria'. Estos sintomas sc¢ deben a la formacion de coagulos de quilo, por la
eliminacién de fibrina en la orina''.

A veces la quiluria se acompaiia de hematuria, dando a la orina un caracte-
ristico tono rosado®. Otras veces coexiste con episodios de hematuria aislada'?.
La hematuria puede ser debida a la presencia de fistulas pielolinfiticas o
glomerulonefritis por inmunocomplejos'’. Sin embargo, no es excepcional que
existan otras patologias uroldgicas asociadas que la produzcan, como litiasis o
tumores vesicales®.

En algunos enfermos se encuenira una pérdida de peso, con fenémenos de
desnutricién y anemia. Este hecho ha sido atribuido a la pérdida urinaria de
lipidos y proteinas. Es interesante observar que la pérdida continuada de
linfocitos T por la orina puede dar lugar a alteraciones de la inmunidad celular®.

Segiin {a etiologia de la quiluria, ésta puede acompanarse de otros sintomas.
Asi, en ¢l caso de malformaciones linfaticas tipo 1, existird linfedema de los
miembros inferiores, en la linfadenitis mesentérica, alteraciones gastrointestinales,
etc.

La quituria debida a filariasis, curiosamente no suele acompanarse de
linfedema de las extremidades®. Este hecho puede deberse a que se afecten
Unicamente los linfaticos mesentéricos. En la mayor parte de los casos no se
encuentran signos de infeccion aguda por filarias'.

DIAGNOSTICO (tabla IT)

TABLATII

Quiluria. Técnicas diagndosticas

— Laboratorio

— Cistoscopia

— Pielografia ascendente
— Linfograffa

— Linfografia isotdpica

— Urografia/Ecografia renal
— TAC abdominai
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La sospecha diagndstica de quiluria se confirmara analiticamente con la
demostracion en la orina de proteinas, grasas y linfocitos.

La proteinuria esta casi siempre presente, aunque es variable en cuanto a su
cantidad. En ocasiones llcga hasta los 6 gramos diarios®.

La presencia de lipidos en orina, se determina mediante su disolucion cn éter
o tincién con sudan I,

El sedimento urinario muestra de forma caracteristica la presencia de
hematies y linfocitos. De tal forma que la ausencia de linfocilos en el sedimento
pone en duda ¢l diagndstico'”.

Para localizar el origen de la quiluria debe realizarse una cistoscopia. Esta
exploracion determinari la presencia de vesiculas lipidicas en la vejiga, o cl flujo
de orina lechosa por alguno de los orificios ureterales. Es aconscjable rcalizar
esta exploracion tras una comida rica en grasas®.

La cistoscopia permitira realizar una pielografia ascendente en caso dc
observar secrecion lechosa por el meato urcteral. Esta exploracion pondré en
evidencia, en algunos casos, la existencia de fistulas linfaticas con la pelvis renal®
(Fig. 4).

Figura 4 —Quiluria. Piclografia ascendente
derecha. Se demuesira la existencia de una fistula
linfatica a nivel de pelvis renal derecha, pudiendo
visualizarse incluso el ganglio correspondiente.




Quiliria 273

La linfografia pediatras contraste de lipiodol pondra de manifiesto el calibre,
nimero y distribucién de tos linfiticos. La presencia y localizacién de reflujo
linfitico, asi como la existencia de trayectos fistulosos, la dilatacion del conducto
toracico y el cstado de los linfaticos retroperitoneales®.

La linfografia isotépica es un método no invasivo que utiliza coloides
marcados radiactivamente para determinar la anatomia del sistema linfético'™. Sus
resultados parecen superponibles a la linfografia clasica'®.

La urografia v la ecografia renal no aportan datos concluyentes en esta pato-
logia, aunque pueden servir como evaluacion del estado del tracto urinario superior®.

El diagndstico etioldgico se realizard, en primer lugar, investigando la
infestacion por filarias. Sin embargo, la mayoria de los pacientes se encuentran
en el estadio crénico de la enfermedad. En cste estadio los tests para determinar
la existencia de filarias son negativos. Solo en un 1% de los casos fue posible
determinar la existencia de filarias en pacientes con quiluria'. Es por ello que ¢l
antecedente de provenir de la zona de endemia de filariasis se considera
suficiente para determinar el origen parasitario de la quiluria.

En casos de malformaciones congénitas linfaticas, la linfografia y la presencia
de sintomas asociados nos orientard el diagndstico. El TAC sera de utilidad en
aquellos casos en que exista compresion extrinseca del conducto toracico''.

El diagnastico diferencial se realizara con aquellas patologias que produzcan
orina turbia como la fosfaturia, piuria o tuberculosis caseosa. También habra que
hacer el diagnastico diferencial con aquellos procesos que produzcan lipiduria
porsecrecidn renal, comoembolismo graso, tumores renales o ciertas neftotoxinas.
En estos casos no habrd linfocitos en el sedimento'.

TRATAMIENTO (tabla 1V)

Scgin la forma de actuacidn cn el tratamiento, puede distinguirse un
tratamiento conservador o médico y tratamiento invasivo (endouroldgico o
quirirgico).

TRATAMIENTO MEDICO

— Farmacos antiparasitarios. Sc ha utilizado Hetrazan’, o derivados de la
piperadina’. Estos firmacos solo son eficaces en aquellos casos enque la
enfermedad se encuentre en estadio subclinico o agudo.

— Tratamiednto dietético. Consiste en la administracion de acidos grasos de
cadena ligera y media que se absorben directamente por la circulacion
portal. Se debe evitar laingesta de grasas de cadena larga. Este tratamien-
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o estard indicado en casos leves de quiluria (quiluria intermitente,
indolora y sin pérdida significativa de pcso)?. Hay que tener en cuenta que
cxiste hasta un 50% de remisiones espontineas'.

TABLA IV

Quiluria. Tratamiento

Farmacos antiparasitarios
— Tratamiento médico ‘_—[
Tratamiento dietético

Sustancias esclerosantes (nitrato plata,
yoduro potasico)

-— Tratamiento endoscopico
t— Electro-coagulacion

— Linfangiectomia

— Microcirugia (anastomosis linfovenosa)
— Autotrasplante renal

— Tratamiento quirirgico

— Fasciectomia de la capsula de gerota

— Capsulectomia renal

L Nefrectomia

TRATAMIENTO ENDOUROLOGICO

Consiste en la utilizacion de sustancias esclerosantes para obliterar las
fistulas linfaticas. Se ha utilizado a instilacién endoscdpica en pelvis renal de
nitrato de plata o yoduro potisico con pobres resultados®.

Otra posibilidad cs la electrocoagulacién endoscopica de la fistula, que
parece producir mejorias transitorias'!.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

Estaria indicado en casos de quiluria severa con quiluria persistente, asociada
a colicos nefriticos o retencion urinaria y en las que {as medidas dietéticas no
tienen resultado’,
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— Linfangiectomia. Es la operacidn basica. Su finalidad es interrumpir el

drenaje linfatico renal. El abordaje puede realizarse por viaretroperitoneal,
a través de lumbotomia, o transperitoneal, mediante laparatomia media.
Esto exige una completa diseccion y aislamiento del pediculo renal. Los
conductos linfiticos se encuentran dilatados y deben ser ligados y
seccionados. Los resultados son buenos en la mayoria de los casos. La
principal complicacién es la presencia de una isquemia renal, que en la
mayor parte de los casos ¢s transitoria. Ademas, la pérdida del drenaje
linfitico renal priva a éste de un mecanismo de alivio de la presidnen caso
de obstruccidn urinaria®*

Anastomosis linfangiovenosa microguirorgica. Consiste en comunicar
los linfiticos con el sistema venoso. De esta forma, se produce una dismi-
nucion de la presion linfatica y desaparicion de las linfangiectasias. Se
rcaliza mediante incision inguinal y diseccion del cordén espermadtico. Se
localizan tres conductos linfiticos, mediante tincion con azul de metileno
inyectado previamente en el testiculo, y se anastomosan mediante micro-
cirugia a tres venas espermiticas de similar calibre. La intervencidn es
menos agresiva que la linfangiectomia, y los resultados son superponibles®.
Autotransplante renal. Se ha utilizado en pacientes que fracaso la
linfangiectomia. Se realiza un autotransplante del rifién en fosa iliaca®.
Extirpacién bilateral de la grasa perirrenal y fascia de Gerota. Sc ha
utilizado con buenos resultados en el tratamiento de la quiluria resistente
a los tratamientos habituales?!,

Capsulectomia. Consiste en la extirpacion de la cipsula renal. Es una
intervencion muy hemorragica, y Ia mayoria de los autores consideran
que sus resultados no son mejores que la linfangiectomnia clasica®”,
Nefrectomia. Se ha utilizado en casos de quiluria severa en que han
fallado ofras intervenciones. Hoy se considera que no estd indicada’.
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