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Objetivos Docentes

Realizar una clasificacion de las enfermedades quisticas mas importantes en niflos y revisar sus
caracteristicas radiologicas mas relevantes.

Revision del tema

La deteccion de quistes renales en la edad pediatrica plantea un reto diagnostico ya que pueden ser la
manifestacion de un grupo heterogéneo de enfermedades. La mayoria tienen un origen congénito, ya sea
de causa genética o como consecuencia de una alteracion en el desarrollo embrionario. Pero también se
producen anomalias de presentacion esporadica. Existen multiples clasificaciones, algunas de
nomenclatura compleja, por lo que realizar una clasificacion sencilla puede ayudar al diagnostico. Puede
ser util dividir la patologia en congénita (causa genética/no genética) y adquirida (Fig. 1).

En cuanto a las pruebas de imagen, la ecografia es el principal método diagnostico, debido a su
accesibilidad, inocuidad y alta calidad de imagen. Nos va a permitir valorar tanto la anatomia renal como
las lesiones quisticas (nimero, tamafo, localizacion) (Fig. 2) y determinar si la afectacion es unilateral o
bilateral (Fig. 3). La TC o la RM pueden ser utiles en los casos mas complejos para una valoracion
anatémica y/o morfoldgica adicional de las lesiones. Ocasionalmente van a ser necesarios también
estudios de medicina nuclear para valorar la funcionalidad renal.

Ya que algunas de estas enfermedades son de naturaleza hereditaria o se encuentran en el contexto de
un sindrome malformativo, se debe realizar una busqueda de antecedentes familiares asi como de
hallazgos extrarrenales.

Realizar un diagndstico preciso es importante de cara al prondstico y tratamiento de estos pacientes,
siendo necesario en ocasiones el consejo genético.

PATOLOGIA CONGENITA

HEREDITARIA
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ENFERMEDAD RENAL POLIQUISTICA AUTOSOMICO RECESIVA (ERPAR)

Conocida anteriormente como enfermedad renal poliquistica infantil, es una enfermedad hereditaria que
afecta a ambos rifiones. Tiene una incidencia de 1:20.000 a 1:50.000 nacidos vivos. Se produce por
mutaciones en el gen PKHDI. Se caracteriza por presentar una combinacion variable de quistes renales y
fibrosis hepatica. Microscopicamente los quistes renales representan una dilatacion fusiforme de los
tubulos colectores en forma radial desde la médula a la corteza (siendo predominantes en la médula
renal) (Fig. 4).

El nimero de tibulos comprometidos varia entre un 10 y un 90%, lo que determina la variabilidad de la
expresion clinica, de forma que la severidad de la enfermedad disminuye con la edad de presentacion por
el menor compromiso tubular. Ademas el grado de compromiso renal y hepético es inversamente
proporcional, de forma que los pacientes que tienen un alto compromiso renal tienen un menor dafio
hepatico.

Cuando la enfermedad debuta en el periodo neonatal existe una alta mortalidad (30-50%) debido a la
insuficiencia renal y el compromiso respiratorio (hipoplasia pulmonar secundaria a oligoamnios). En
cambio los nifios mayores presentan un mayor compromiso hepatico pudiendo desarrollar signos de
hipertension portal.

Los hallazgos ecograficos en el neonato son aumento de tamafio de ambos rifiones, con aumento difusc
de la ecogenicidad (debido a las multiples interfases de los pequefios quistes dentro del parénquima) y
mala diferenciacion cortico-medular. Ocasionalmente se pueden ver quistes medulares de mayor tamafio.
A veces existe un anillo hipoecogénico periférico que corresponde a un remanente de corteza
comprimida (Fig. 5 y Fig. 6). En los nifios mayores los rifiones pueden ser de tamafo normal o
ligeramente aumentados de tamafio con una corteza hipoecogénica y piramides promienentes ecogénicas
(Fig. 7).

Los hallazgos hepaticos también varian con la edad. En los nifios pequefios, con fibrosis minima, el
higado puede ser normal o minimamente ecogénico, aunque se puede observar dilatacion de los
conductos biliares. En el nifio mayor con fibrosis periportal, existe un aumento difuso de la ecogenicidad
hepatica, hepato-esplenomegalia y signos de hipertension

portal.

ENFERMEDAD RENAL POLIQUiSTICA AUTOSOMICO DOMINANTE (ERPAD)
Cléasicamente llamada enfermedad renal poliquistica del adulto, se caracteriza por presentar una
afectacion renal y extrarrenal. Es la enfermedad poliquistica mas frecuente en humanos con una
incidencia aproximada de 1:1000 nacidos vivos. Aunque afecta sobre todo a adultos (3*-4* década) puede
diagnosticarse también en la infancia, ya sea a través de un estudio familiar, de forma incidental o
incluso mediante diagnostico prenatal.

Se produce por mutaciones de dos genes: PKD1 (85%) y PKD2 (10-15 %), esta ultima de mejor
prondstico. Se manifiesta con multiples quistes bilaterales de diferente tamafio en corteza y médula con
presencia de tejido renal normal interpuesto entre los quistes. Microscopicamente los quistes comunican
con los tubulos colectores y con las nefronas. El desarrollo de los quistes renales es progresivo y
asimétrico, pudiendo existir inicialmente quistes renales unilaterales. Las manifestaciones extrarrenales
son menos frecuentes en nifios e incluyen quistes hepaticos, pancreaticos, esplénicos, en pulmon, ovario,
testiculos y vesiculas seminales, asi como aneurismas intracraneales, enfermedad diverticular del colon y
prolapso mitral u aortico.

Los hallazgos ecogrdficos en el neonato muestran rifiones aumentados de tamaio,

difusamente ecogénicos, pudiéndose detectar quistes en la mitad de los casos. Los hallazgos son muy
similares a la ERPAR. En los nifios mayores los rifiones también son grandes con presencia de multiples
quistes bilaterales en corteza y médula, que aumentan progresivamente en tamafio y numero (Fig. 8 y

Fig. 9).
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El diagndstico diferencial en estos casos habria que hacerlo con la esclerosis tuberosa, la hidronefrosis, e
nefroma quistico o la displasia renal multiquistica (DRMQ).

ENFERMEDAD RENAL GLOMERULOQUISTICA (ERGQ)

La enfermedad glomeruloquistica renal es una forma rara de enfermedad quistica renal bilateral que se
caracteriza por una dilatacion quistica de los espacios de Bowman y en grado variable de los tibulos
colectores proximales (Fig. 10). También puede existir fibrosis hepatica periportal, dilatacion de los
conductos biliares y quistes hepaticos. La enfermedad puede desarrollarse en el periodo neonatal o tras el
nacimiento. Se divide en tres grupos:

1. Hereditaria asociada a sindromes malformativos como el sindrome de Zellweger, sindrome
orofaciodigital, esclerosis tuberosa, trisomia 13 y displasia reno-retiniana.

2. Hereditaria no asociada a sindromes malformativos (enfermedad glomeruloquistica familiar)

3. Forma esporadica (més frecuente en adultos)

Los hallazgos ecogrdficos incluyen rifiones grandes, hiperecogénicos, con mala diferenciacion
cortico-medular y quistes pequeios periféricos, predominantemente subcapsulares, aunque toda la
corteza renal puede estar afectada (Fig. 11).

* Mutacion en el gen del factor nuclear hepatocitario 1 § (HNF-1B)

Consiste en una forma familiar rara (autosémica dominante) que cursa con rifiones disminuidos de
tamafio con presencia de quistes glomerulares (Fig. 12), que no aumentan en nimero con el tiempo. Se
produce por mutaciones en el gen HNF-1f3, que también estd presente en individuos afectos de diabetes
juvenil (tipo MODY V). Clinicamente cursa con insuficiencia renal cronica asociando diferentes grados
de intolerancia a la glucosa que con los afios evoluciona a una diabetes. Otras manifestaciones
extrarrenales de la enfermedad son las anomalias genitales (agenesia uterina, titero bicorne, agenesia de
los conductos deferentes e hipospadias) y la hipoplasia pancreatica. La RM puede ser ttil en la deteccion
de anomalias extrarrenales que apoyen el diagnostico.

ESCLEROSIS TUBEROSA

Enfermedad multisistémica de herencia autosdémico dominante producida por mutaciones en los genes
TSC 1y TSC 2. Tiene una prevalencia de 1.10.000 nacidos vivos. Se caracteriza por la triada clasica de
retraso mental, convulsiones y adenomas sebaceos. Cursa con multiples hamartomas en diferentes
organos (higado, SNC, hueso, rifiones, bazo, pulmones y piel). A nivel renal presentan quistes renales
(frecuentes en lactantes y jovenes) y angiomiolipomas (frecuentes en adolescentes y adultos).

Los hallazgos ecogrdficos son rifiones aumentados de tamafio con un numero variable de quistes
corticales y angiomiolipomas, que son generalmente pequefios y bilaterales (Fig. 13).

Hallazgos en RM: los quistes tienen una baja sefial en secuencias potenciadas en T1 y alta sefial en
secuencias potenciadas en T2 y no captan contraste. Los angiomiolipomas si presentan captacion de
contraste ya que son lesiones vascularizadas y una baja intensidad de sefial en secuencias de saturacion
grasa debido a su componente graso (Fig. 14).

En los casos en los que solo existen quistes renales el diagndstico diferencial hay que hacerlo con la
ERPAD. Aunque también puede ocurrir que se produzca lo que se denomina “Sindrome de deleccion de
genes contiguos TSC2/PKDI”. El gen de la esclerosis tuberosa se encuentra en el cromosoma 16p13.3,
adyacente al gen de la poliquistosis renal autosomica dominante, PKD1. De forma que una deleccion de
gran tamano puede afectar a ambos genes y producirse manifestaciones de ambas enfermedades (Fig.
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15). En estos casos los quistes renales pueden ser congénitos o aparecer de forma mas precoz y suelen
tener un peor pronoéstico de la enfermedad renal.

NEFRONOPTISIS JUVENIL

Enfermedad autosémico recesiva (AR) con una prevalencia aproximada de 1:50000 individuos. Existen
varios genes afectos (NPHP1-NPHPS5), con mayor incidencia en la raza blanca. Clinicamente cursa con
poliuria, polidipsia, pérdida de sal, anemia severa y finalmente insuficiencia renal.
Anatomopatologicamente se produce una nefritis cronica tubulo-intersticial, con atrofia tubular, fibrosis
periglomerular y quistes medulares. Puede asociarse a retinitis pigmentosa, fibrosis hepatica y anomalias
esqueléticas.

Hallazgos ecogrdficos: rifiones de tamafo normal o discretamente disminuido, hiperecogénicos, con
pérdida de la diferenciacion cortico-medular y quistes confinados a la unién cortico-medular o la regién
externa medular (Fig. 16).

NO-HEREDITARIA

DISPLASIA RENAL MULTIQUISTICA (DRMQ)

Es la enfermedad quistica mas frecuente en la infancia. Se produce aproximadamente en uno de cada
4300 nacimientos vivos. Existen varias teorias sobre su etiologia pero la mas aceptada es que durante el
desarrollo embrionario se produce un fallo en la yema ureteral ascendente para inducir al blastema
metanéfrico a que se diferencie en tejido renal (nefronas y elementos estromales) (Fig. 17). Como
consecuencia, se produce una masa de cartilago, quistes y tubulos desorganizados. Todas las DRMQ se
acompanan de un uréter atrésico y vasos renales hipoplasicos. Se describen dos tipos:

1. Rindn displésico multiquistico clésico: se produce una atresia de la pelvis renal y del uréter
proximal.

2. Forma hidronefrética: mas infrecuente. Se produce atresia del uréter proximal pero la pelvis y los
calices no estan atrésicos.

Hallazgos ecograficos: en la DRMQ clasica se observan multiples quistes de diferente tamafio sin
comunicacion entre ellos, con ausencia de identificacion de la pelvis renal y con presencia de escaso
tejido renal displasico entre ellos (hiperecogénico) (Fig. 18). En la forma hidronefrotica se identifican
pequefios quistes periféricos con un gran quiste central. No se identifica corteza renal normal (Fig. 19).

La displasia renal multiquistica suele ser una entidad aislada pero también puede formar parte de un
sindrome (Fig. 20 y Fig. 21).

Normalmente la DRMQ afecta a todo el riiidn, pero ocasionalmente se pueden producir DRMQ
segmentarias. La mayoria de estos casos se asocian a ectopia renal cruzada o afectan al pielon superior
de un sistema excretor doble (Fig. 22 y Fig. 23).

La DRMQ casi siempre es unilateral, ya que los casos bilaterales son incompatibles con la vida. El rifén
contralateral puede ser sano, con hipertrofia compensadora o presentar anomalias asociadas como reflujo
vesicoureteral (lo mas frecuente) (Fig. 24), duplicidad de la via excretora, obstruccion de la union
pieloureteral y megauréter primario.

El diagnéstico diferencial debe hacerse fundamentalmente con la hidronefrosis y la displasia renal
quistica. En esos casos puede ser Util emplear imagenes con isotopos radiactivos (DMSA) que
demuestran la ausencia de funcion renal en el caso de la DRMQ (Fig. 25).

La historia natural de la DRMQ es la tendencia a la involucién con el tiempo, llegando incluso a
desaparecer. Por ello el tratamiento va a ser conservador en los casos asintomaticos reservandose la
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nefrectomia para los pacientes con complicaciones (infeccion, HTA, compresion de érganos adyacentes).
En los casos conservadores es necesario hacer un seguimiento con estudios de imagen por el riesgo
potencial de transformacion maligna tardia.

Puede ser util emplear la RM como estudio complementario ya que tiene mayor sensibilidad para
detectar pequefios restos de un rifién displasico multiquistico (Fig. 26).

DISPLASIA RENAL QUISTICA

Se produce por una alteracion del desarrollo metanéfrico con alteracion de la estructura renal y la
diferenciacion glomerular y ductal. Se produce como consecuencia de una obstruccion renal en etapas
precoces del embarazo. Si la obstruccion es baja se afectan ambos rifiones y si la obstruccion se produce
a nivel de la unién ureteropévica o ureteral la afectacion sera unilateral.

Se puede asociar a otras malformaciones del tracto urinario como: valvulas de uretra posterior, sindrome
de Prune-Belly, ureterocele y sindromes genéticos.

Hallazgos ecogrdficos: rifiones pequenos, ecogénicos, con pérdida de diferenciacion cortico-medular y
presencia variable de quistes (Fig. 27).

Gammagrafia renal (DMSA): disminucion de la funcidn renal uni o bilateral.

La evolucion es hacia la insuficiencia renal cronica con trasplante renal en el caso de la afectacion
bilateral.

RINON EN ESPONJA MEDULAR

Alteracion del desarrollo renal que se caracteriza por la dilatacion quistica de los tubulos colectores en
las piramides renales. Habitualmente es asintomatica pero puede complicarse con infeccion o litiasis
(asociada a hipercalciuria).

Se puede asociar a hemihipertrofia congénita, sindrome de Beckwith-Wiedemann, sindrome de
Ehlers-Danlos y enfermedad de Caroli.

Hallazgos ecogrdficos: inicialmente los rifilones pueden ser normales. Posteriormente se desarrolla una
nefrocalcinosis, que primero es periférica y luego generalizada.

Urografia intravenosa: rinones grandes con calcificaciones papilares y tubulos dilatados que se rellenan
de contraste (imagen de “rayado en cepillo™) (Fig. 28).

PATOLOGIA ADQUIRIDA

QUISTE SIMPLE

Los quistes simples son raros en los nifios. Suelen ser asintomaticos y generalmente se diagnostican de
forma casual. La mayoria son unilaterales y unicos, localizados en la corteza renal y sin comunicacion

con el sistema excretor. Se localizan mas frecuentemente en los polos superiores, sobre todo en el lado

derecho.

Hallazgos ecogrdficos: lesion redondeada, de margenes bien definidos y contenido anecogénico con
presencia de refuerzo posterior (Fig. 29). Pueden complicarse con hemorragia o infeccion, en cuyo caso
van a presentar contenido ecogénico o septos internos.

El diagnostico diferencial debe hacerse con el diverticulo calicial y con la dilatacion del pielon superior
de un sistema excretor doble.

En los estudios de seguimiento los quistes simples no suelen presentar cambios significativos, sin
embargo en algunos casos pueden ser una manifestacion precoz de una ERPAD.
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TUMORES RENALES

NEFROMA QUISTICO MULTILOCULAR/TUMOR DE WILMS

Es una neoplasia renal esporadica infrecuente, derivada del blastema metanéfrico. Histologicamente
tiene una variedad benigna (nefroma quistico multilocular) y una maligna (fumor de Wilms). Tiene una
mayor incidencia en nifios menores de 2 afios o mujeres mayores de 30 afios. Se trata de una masa
quistica multilocular encapsulada con quistes no comunicados y separados por septos fibrosos. Los
septos pueden contener focos de nefroblastoma (tumor de Wilms).

Hallazgos ecograficos: masa multiquistica anecogénica con septos fibrosos y capsula, bien delimitada
(Fig. 30). Los quistes pueden tener una ecogenicidad aumentada cuando existe contenido hemorragico o
mucoide.

Cuando los septos tienen un grosor aumentado, componentes sélidos o la lesion es mas irregular hay que
sospechar la exisencia de tumor de Wilms.

TC/RM: masa multiseptada, bien delimitada con valores de atenuacion de los quistes levemente
superiores a los del agua. Tras la administracién de contraste intravenoso se produce un realce de los

septos (Fig. 30).

NEFROMA MESOBLASTICO

También denominado hamartoma mesenquimal de la infancia. Se trata de una neoplasia renal benigna
que normalmente afecta a nifios pequefios, por debajo de los 6 meses de edad. Radiol6gicamente puede
ser una masa completamente s6lida o ser mixta, con componente solido y quistico, secundario a areas de
necrosis o hemorragia (Fig. 31).

ENFERMEDAD QUISTICA RENAL LOCALIZADA

Entidad rara no hereditaria que cursa con multiples quistes confinados a un segmento renal no
delimitados por capsula y con presencia de tejido renal normal entre ellos (Fig. 32). Las lesiones no
suelen ser progresivas. La etiologia no esta clara pero se cree que se trata de quistes adquiridos con el
desarrollo. Normalmente los pacientes se encuentran asintomaticos aunque también pueden cursar con
hematuria e HTA.

Gammagrafia renal (DMSA): No se produce alteracion de la funcion renal.

El diagnostico diferencial hay que hacerlo con el nefroma quistico, para lo cual es importante demostrar
la ausencia de cépsula alrededor de los quistes.
El 7C o la RM van a ser mas sensibles para diferenciar entre ambas patologias (Fig. 33).

ENFERMEDAD QUISTICA RENAL ADQUIRIDA

Se caracteriza por el desarrollo de quistes en rifiones nativos de pacientes con insuficiencia renal cronica.
Se asocia a la hemodidlisis con mayor riesgo de desarrollo de la enfermedad en funcién de la duracion de
la misma. De forma que después de 10 afios existe una afectacion del 90% de los pacientes. La causa es
incierta, pero se cree que es secundario a isquemia o fibrosis.

Hallazgos ecogrdficos: rifiones ecogénicos y pequenios con multiples quistes corticales y medulares.

Tras el trasplante renal los quistes tienden a disminuir de tamafio.
OTROS:

POSTQUIRURGICOS
Lesiones quisticas que se desarrollan en el lecho quirurgico tras una heminefrectomia. Normalmente los
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quistes son secundarios a la formacion de un urinoma o por una dilatacion residual del sistema excretor
(Fig. 34 y Fig. 35).

POST-INFECCIOSOS

Lesiones quisticas que se desarrollan como consecuencia de una pielonefritis, que puede ser aguda o
crénica. En el caso agudo las imagenes quisticas corresponden a abscesos, de forma que van a tener
contenido ecogénico en la ecografia y en la TC/RM van a presentar un realce periférico de contraste
(Fig. 36 y Fig. 37).

En el caso de la pielonefritis cronica se producen unas areas cicatriciales corticales que con el tiempo
pueden desarrollar pequefios quistes en su interior (Fig. 38).

Imagenes en esta seccion:

ENF. CONGENITA

v

HEREDITARIA

\

NO-HEREDITARIA

ENF. ADQUIRIDA

O AUTOSOMICO RECESIVA
- POLIQUISTOSIS RENAL AR
- NEFRONOPTISIS JUVENIL

0 AUTOSOMICO DOMINANTE
= POLIQUISTOSIS RENAL AD
- ESCLEROSIS TUBEROSA
- ENF, QUISTICA MEDULAR
- GLOMERULOQUISTOSIS

O ASOCIADO A SINDROMES
= LIGADOS A X
- SINDROMES AR
- DESORDENES CROMOSOMICOS ‘

O DISPLASIA RENAL
MULTIQUISTICA (DRMQ)

O DISPLASIA RENAL QUISTICA

O RINON EN ESPONJA
MEDULAR

Enfermedad
quistica renal
en pediatria

QUISTE SIMPLE

* NEFROMA QUISTICO
MULTILOCULAR/T. DE
WILMS

« ENF.QUISTICA RENAL
LOCALIZADA

« ENF.RENAL QUISTICA
ADQUIRIDA

« QOTROS (POST-
QUIRURGICO/POST-

INFECCIOSO)

Fig. 1: Clasificacion de las enfermedades quisticas renales en CONGENITAS o ADQUIRIDAS.
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LOCALIZACION

Fig. 2: Clasificacion de las enfermedades quisticas renales segin su LOCALIZACION. Es muy
importante conocer la localizacion de los quistes renales que van a dar lugar a los distintos patrones
ecograficos caracteristicos de cada grupo de enfermedades.

ENFERMEDA QUISTICA ENFERMEDAD QUISTICA
UNILATERAL BILATERAL

Fig. 3: Clasificacion de las enfermedades quisticas renales en UNILATERALES o BILATERALES.
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Collecting Duct

RadoGraphics 2034, 34 133-173

Fig. 4: En la PRAR se produce una dilatacion de los tabulos colectores. Se pueden observar diferentes
grados de afectacion: (a) tubulos colectores dilatados en parte de la region medular, (b) la afectacion se
encuentra en toda la médula y menos del 50% de la region cortical y (¢) afectacion medular completa
con mas del 50% de la region cortical.
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Fig. 5: Poliquistosis renal autosomico recesiva (PRAR). Ecografia renal de un nifio RN. En la imagen (a)
se observa un rifidon aumentado de tamafio, difusamente ecogénico con pérdida de la diferenciacion
cortico-medular. En la imagen (b) ademas se aprecia un quiste medular de mayor tamafo. En la imagen
(c), se identifica un borde hipoecogénico periférico que corresponde a la corteza comprimida (flecha
amarilla).
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Fig. 6: PRAR en niflo de 15 meses. (a) Ecografia renal de alta resolucion, corte longitudinal. Imagenes
quisticas de morfologia tubular que se extienden desde la médula a la superficie cortical (flecha blanca).
(b) Pieza quirtrgica seccionada. Se aprecia la apariencia estriada del rifion secundaria a la dilatacion
tubular. (c) Pieza quirtirgica entera. Los rifiones muestran un aspecto espongiforme debido a la presencia
de maltiples quistes subyacentes que llegan hasta la superficie cortical.
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Fig. 7: PRAR nifo de tres anos. Imagen de ecografia renal, corte longitudinal. Se observan un rifion
aumentado de tamafio con una cortical hipoecogénica y piramides ecogénicas.

T

RINON IZDO

Fig. 8: Poliquistosis renal autosomico dominante (PRAD) en nifio de 13 afios. Ecografia renal en plano
longitudinal de ambos rifiones. Se observan multiples quistes renales bilaterales de diferente tamafio.
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Fig. 9: PRAD. (a) Urografia intravenosa. Se observa una importante distorsion de los calices renales
debido a la presencia de multiples quistes. (b) Pieza quirurgica seccionada. Se observan multiples
cavidades de gran tamafio que ocupan el parénquima renal, medular y cortical.

cienciasdejoseleg blogspot.com

Fig. 10: Enfermedad glomeruloquistica renal. Se caracteriza por una dilatacion quistica de los espacios

Pagina 12 de 31




de Bowman y en grado variable de los tubulos colectores proximales.

Fig. 11: Enfermedad renal glomeruloquistica. Ecografia renal en plano longitudinal de ambos rifiones.
Rifiones aumentados de tamafio, hiperecogénicos, con mala diferenciacion cortico-medular y multiples
quistes de pequefio tamafio, algunos de los cuales se sittian en la region subcapsular. Esta paciente fue
diagnosticada de Sd. de HANAC mutacion Col4al, que cursa con angiopatia hereditaria, nefropatia,
aneurismas y calambres musculares (HANAC) y da lugar al desarrollo de quistes glomerulares.
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Fig. 12: Mutacion del gen HNF 1 B. Las imégenes (a) y (b) corresponden a una ecografia abdominal de
una nifia de 9 afios y la (c) es de un nio de 5 meses. (a) Rifion con mala diferenciacion cortico-medular
y alglin quiste subcapsular. (b) Corte transversal a la altura del epigastrio, no se identifica un parénquima

pancreatico normal en relacion con hipoplasia pancreatica. (¢) rifion mas ecogénico, con mala
diferenciacion cortico-medular y quistes subcapsulares de pequefio tamafio.
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Fig. 13: Nifio de 10 afios con diagndstico de esclerosis tuberosa. Ecografia renal longitudinal del rifién
derecho donde se aprecian multiples quistes (anecogénicos) y angiomiolipomas (hiperecogénicos) de
pequeino tamano.

Fig. 14: Esclerosis tuberosa. Imagen de RM potenciada en T2, plano transversal (a) donde se observan
multiples quistes hiperintensos bilaterales y masas de partes blandas levemente hiperintensas respecto al
parénquima renal (flecha roja), en relacion con angiomiolipomas. RM STIR en plano transversal (b) que
muestra como la lesion de partes blandas del rifidn izquierdo baja de sefal debido a su contenido en
grasa (flecha azul).
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Fig. 15: Nifia de 12 afos con diagnostico de esclerosis tuberosa: “sindrome de deleccion de genes
contiguos TSC2/PKD1”. Ecografia renal, cortes longitudinales. Se observan multiples quistes y
angiomiolipomas, apreciandose algunas lesiones dominantes mayores de un centimetro.
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Fig. 16: Nefronoptisis juvenil. Ecografia renal, corte longitudinal. Rifidn ecogénico, con pérdida de la
diferenciacion cortico-medular y presencia de varios quistes en la union cortico-medular.
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Fig. 17: En la DRMQ la yema ureteral no es capaz de inducir al blastema metanéfrico para que se
transforme en tejido renal normal, dando lugar a un tejido displasico.

Fig. 18: DRMQ clésica. (a) Ecografia renal en plano longitudinal, que muestra un rifiéon con multiples
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quistes con tejido renal displasico ecogénico entre ellos y con ausencia de visualizacion de una pelvis
renal central. (b) Pieza quirurgica de rifidn displdsico multiquistico.

Fig. 19: DRMQ variante hidronefrética. Imagen longitudinal de ecografia renal donde se objetivan
multiples quistes periféricos no comunicados entre si con parénquima renal displdsico entre ellos y un
gran quiste central (asterisco blanco).
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Fig. 20: DRMQ en un Sd. de Zinner (se caracteriza por la triada de dilatacion quistica unilateral de la
vesicula seminal, agenesia renal/DRMQ ipsilateral y obstruccion del conducto eyaculador). Ecografia
urologica. (a) Se observa un rifidon displasico multiquistico en la fosa renal derecha. (b) Lesion quistica
en la region pélvica izquierda de localizacion retrovesical (flecha negra).

Fig. 21: DRMQ en un Sd. de Zinner. RM potenciada en T2, cortes transversales (a y b). Displasia renal
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multiquistica izquierda con remanente ureteral que desemboca ectopico en el conducto eyaculador
(flecha blanca). RM potenciada en T2, corte coronal (c) donde se observa dilatacion multiquistica de la
vesicula seminal izquierda y corte sagital () con dilatacion ectasica del conducto eyaculador (flecha
amarilla).

Fig. 22: DRMQ segmentaria en un riiidn con doble sistema excretor. (a) Ecografia renal, corte
longitudinal del rifion izquierdo que muestra multiples quistes y tejido ecogénico displésico en el
hemirrifién superior. (b) Cistouretrografia miccional seriada (CUMS), que revela la existencia de reflujo
vesicoureteral bilateral, apreciandose una imagen en “flor marchita” en el lado izquierdo que confirma la
existencia de un doble sistema excretor con reflujo al inferior.
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Fig. 23: DRMQ segmentaria izquierda: duplicidad del sistema excretor renal izquierdo con DRMQ en el
hemirrifion superior. En la gammagrafia renal (DMSA/Tc- 99 m) se observa una zona hipocaptante en el
tercio superior del RI (hemirrifion superior), que indica una anulacion funcional.

Fig. 24: DRMQ dcha. Imagen de cistouretrografia miccional seriada (CUMS): se observa un reflujo
vesicoureteral bilateral con uréter derecho de morfologia amputada, que demuestra la falta de
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comunicacion del uréter con el rindn displasico.

Fig. 25: DRMQ derecha. En la gammagrafia renal (DMSA/Tc- 99 m) se observa ausencia de captacion
del rifién derecho, que indica que se trata de un riiién no funcionante. El rifidn izquierdo se encuentra
aumentado de tamafo con captacion normal.
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Fig. 26: Remanente de DRMQ. Imagenes de RM potenciadas en T2, planos coronal (a) y transversal (b y
c¢). En la imagen (a) se identifican varias estructuras quisticas de localizacion paravertebral izquierda que
representan restos de un rifion multiquistico izquierdo ectdpico. En las imagenes transversales se pueden
observar ademas otras anomalias asociadas como el remanente ureteral distal (flecha blanca) (b) o la
presencia de un ureterocele (flecha amarilla)(c).

Fig. 27: Displasia renal quistica. Ecografia renal en plano longitudinal (a y b) de distintos pacientes que
muestra rifiones pequenos hiperecogénicos, con mala diferenciacion cortico-medular y presencia de
pequefios quistes. En la imagen (b) se observa ademas dilatacion del sistema excretor.
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Fig. 28: Rin6n en esponja medular. Imagen de urografia intravenosa que muestra un aspecto en esponja
de las papilas renales (flecha roja), secundario a la dilatacion quistica de los tubulos colectores en las
piramides renales.
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Fig. 29: Quiste simple renal. Ecografia renal en plano longitudinal, que muestra una imagen nodular
anecogénica homogénea, bien delimitada y de pared fina en el polo superior del rifidon.
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Fig. 30: Nefroma quistico multilocular. (a) Ecografia renal que muestra una masa compleja con
multiples areas anecogénicas correspondientes a espacios quisticos, separados por septos ecogénicos. (b)

TC abdominopélvico con contraste intravenoso (CIV), corte transversal. Masa quistica renal derecha con
tabiques internos que realzan tras la administracion de CIV (flecha roja).
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Fig. 31: Nefroma mesoblastico con componente mixto sélido-quistico. (a) Ecografia renal que muestra
una masa de gran tamafo en el tercio medio-inferior del rifion izquierdo que contiene un polo so6lido y
una zona anecogénica con ecos internos. (b) TC con contraste intravenoso (CIV) en fase venosa portal,
plano transversal. Se ve una tumoracion renal que presenta una zona hipodensa correspondiente al
componente quistico y un polo sélido que realza con la administracion de contraste.

Fig. 32: Enfermedad quistica renal localizada. Imagen de ecografia. Se observan varios quistes
confinados al polo superior del rifién derecho, con presencia de parénquima renal normal entre ellos.
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Fig. 33: Enfermedad quistica renal localizada. Imagenes de RM potenciadas en T2 transversal (a) y
coronal (b) y T1 eco de gradiente con saturacion grasa y administracion de contraste intravenoso coronal
(c). Se observan multiples quistes en el tercio inferior del rifion derecho con presencia de tejido renal

normal entre los quistes y ausencia de realce. Los quistes no se encuentran delimitados por una capsula, ¢
diferencia del nefroma quistico multilocular.
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Fig. 34: Ecografia renal. Imagen (a) Plano longitudinal donde se aprecia una duplicidad del sistema
excretor con dilatacion de ambos hemisistemas y pelvis prominente en el hemirrifién superior. Imagen
(b) Plano longitudinal después de la cirugia (heminefrectomia superior), observandose varias imagenes
quisticas residuales en la zona del lecho quirargico.

Fig. 35: Ecografia renal. Imagen quistica residual de gran tamafio tras la realizacion de una
heminefrectomia del polo inferior del rindn derecho por una duplicidad de sistema excretor con atrofia
parenquimatosa secundaria. El quiste tiene contenido ecogénico en relacion con sedimento urinario en el
contexto de un urinoma post-quirargico.
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Fig. 36: Piclonefritis aguda con absceso renal. Ecografia renal modo B (a) y doppler-color (b). En la
region supero-medial del rifion se observa una zona hipoecogénica con respecto al resto del parénquima
renal, de morfologia irregular. Con el doppler color no muestra vascularizacion interna.

Fig. 37: Pielonefritis xantogranulomatosa. Imagenes de ecografia (a y ¢) que muestran multiples
imagenes quisticas con contenido ecogénico (flecha blanca) en relacion con abscesos y presencia de
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multiples litiasis, alguna de ellas situada en la pelvis renal (flecha roja). TC con CIV (b y d), donde se
observa un rifion derecho aumentado de tamafio, con retraso del nefrograma respecto al rifion
contralateral y multiples colecciones hipodensas en el parénquima renal, asi como alguna imagen de
litiasis.

Fig. 38: Ecografia renal. Rifion derecho en plano longitudinal. Se observa una imagen anecogénica bien
delimitada que corresponde a un quiste simple situado en el seno de una lesion hiperecogénica cortical
de la region interpolar (flecha roja), correspondiente a una cicatriz por pielonefritis cronica.

Conclusiones

Las enfermedades quisticas renales en la infancia constituyen una familia heterogénea que representan
un desafio diagnostico para el radidlogo. Por lo tanto, realizar una clasificacion sencilla de las patologias
quisticas mas importantes en niflos y conocer su presentacion radiologica es clave para llegar a un buen
diagnostico. También es fundamental conocer la historia familiar. La ecografia de alta resolucion es el
principal método diagndstico ya que permite valorar con detalle los patrones ecograficos al inicio y en el
seguimiento de la enfermedad quistica, asi como el estudio de malformaciones asociadas o
manifestaciones extrarrenales. Reservando la TC o la RM para los casos mas complejos en los que sea
necesario informacion anatomica adicional.
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