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Objetivos Docentes

El objetivo docente consiste en la revision de las lesiones quisticas congénitas abdominales, a partir de
los casos diagnosticados en nuestro centro en los ultimos diez afos, y de los hallazgos radiologicos mas
habituales en las pruebas de imagen.

Revision del tema

Las masas quisticas abdominales congénitas son relativamente frecuentes durante la infancia. La clinice
dependera de su tamafio, ubicacion o el efecto de masa sobre estructuras adyacentes, aunque en muchas
ocasiones se tratan de hallazgos casuales, en estudios rutinarios.

Segun su origen se pueden clasificar en masas dependientes de 6rganos solidos, del mesenterio o bien de
intestino.

LESIONES QUISTICAS DEL HiGADO:
Quiste hepatico:

En el periodo neonatal el diagnostico del quiste hepatico es mas sencillo que en una ecografia prenatal
donde la visualizacion de una masa quistica abdominal abarca un amplio diagnostico diferencial
Generalmente el quiste es unilobular y pequefio y suele ubicarse en el 16bulo hepatico derecho sir
asociar otras anomalias. Fig. 1. Una ecografia en la que se observen estas caracteristicas es suficiente
para el diagnostico. Si presenta septos o es multilocular se debe hacer diagnostico diferencial con e
hamartoma mesenquimal.

Su prondstico es bueno, algunos incluso con regresion espontanea. Habitualmentse se diagnostican d¢
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forma incidental en periodo postnatal o incluso en edad adulta asociado a dolor abdominal leve ictericie
o sensacion de plenitud.

El manejo postnatal suele ser conservador a no ser que de clinica o bien en aquellos con medidas
superiores a los 80mm donde existe un riesgo elevado de hemorragia.

Hamartoma mesenquimal:

El hamartoma mesenquimal es un tumor benigno que estd compuesto por diferentes elementos
hepatocitos, ductos biliares, tejido conectivo mixoide, vasos y linfaticos. Segun la proporcidon que existe
de estos elementos le dan un aspecto quistico o sélido, de crecimiento rapido en corto tiempo por lo que
es diagnosticado en ocasiones como un tumor maligno o como un quiste hepatico por su apariencic
quistica. Representa el 5-8% de todos los tumores pediatricos y el segundo tumor benigno hepatico mas
frecuente después del hemangioendotelioma. Se presenta en el 90% de los casos antes de los 2 anos de
vida. Estos tumores son mas frecuentes en mujeres.

Por lo general son asintomaticos y los sintomas mas frecuentes son: masa abdominal palpable, dolor
abdominal y distension abdominal. El tumor es solitario, bien circunscrito en ocasiones lobulados ¢
pediculados con presencia de quistes en su interior.Fig. 2 Se encuentran generalmente ubicados en e
l6bulo hepatico derecho.

En RM y TC se ven como lesiones quisticas complejas con realce de los septos tras la administracion de
contraste.Fig. 3Fig. 4

El tratamiento de eleccion es la reseccion quirurgica. La recurrencia y la transformacion maligna no har
sido descritas y tienen un prondstico excelente.

Quistes de colédoco:

El quiste de colédoco es una malformacidon congénita rara, y representa un complejo malformativc
formado por la dilatacion quistica del arbol biliar generalmente asociado a un canal biliopancreaticc
andmalo en ausencia de funcion esfinteriana.

Se ha podido demostrar que existe una correlacion entre la edad del paciente y la presencia de amilasa er
la bilis. Asi, las formas quisticas diagnosticadas de manera prenatal no presentan niveles elevados d¢
amilasa en la bilis, mientras que aquellos pacientes con una forma de presentacion mas tardia tiener
niveles mas altos de amilasa en bilis.

De lo anterior se desprende que la etiologia, es diferente dependiendo de si la dilatacién es intra ¢
extrahepatica.

Los quistes de colédoco intrahepaticos pertenecen a desordenes fibropoliquisticos. La etiologia de los
quistes extrahepaticos se asocia a anormalidades en el conducto biliopancredtico en el 92% de los
pacientes, siendo un conducto comun y anormalmente largo (> 2 cm ), que ademds puede causar otras
patologias como estenosis de la papila de Vater o pancreatitis . Se piensa que el aumento del reflujo d¢
jugo pancreatico dentro del arbol biliar, lleva a la exposicion de la pared del conducto comun a las
enzimas pancredticas y a un aumento de presion en el colédoco que resulta en la formacion de

quistes.Fig. 5

La clinica que presentan es dolor abdominal, ictericia y masa abdominal.
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La clave del diagndstico es observar una lesion quistica que comunica con el arbol biliar.Fig. 6

LESIONES QUISTICAS SUPRARRENALES:

Quiste suprarrenal congénito:

Los quistes glandulares congénitos suelen ser de origen epitelial. Pueden originarse por malformaciones
embrionarias o inclusion de tejido desde el tracto urogenital.

Generalmente son asintomdaticos hasta que por su tamafio puede causar dolor, disturbios
gastrointestinales o se torna palpable. El sintoma més comun es el dolor abdominal, la plenitud o la mas:
abdominal palpable.

Puede presentarse con hipertension en un 9% de los casos.

Hemorragia suprarenal:
Es la masa suprarrenal congénita mas frecuente.

El mayor problema de diagnéstico diferencial, ante la sospecha de una masa que afecta a la glandule
suprarrenal, se plantea entre el neuroblastoma y la hemorragia suprarrenal.

La hemorragia suprarrenal generalmente se presenta al nacer o en los primeros dias posnatales, cor
tendencia a la regresion. Desde el punto de vista ecografico se caracteriza por una disminuciér
progresiva del tamafo, con reabsorcion de los coagulos y, eventualmente, aparicion de calcificaciones.
Fig. 7 Los factores relacionados con la hemorragia son: hipoxia fetal, partos complicados
trombocitopenia, coagulopatias, diabetes materna, parto de nalgas, asfixia perinatal y sepsis neonatal.

El aspecto ecografico de los neuroblastomas puede ser similar, ya que pueden ser quisticos y le
hemorragia suprarrenal puede presentarse como una masa hiperecogénica. En ocasiones pueden darse
hemorragias intratumorales, lo que complica aun mas la diferenciacion entre ambos casos.

El Doppler color puede ayudar a distinguirlos. La hemorragia suprarrenal se caracteriza por ausencia d¢
flujo sanguineo, mientras que con el Doppler se pueden demostrar vasos en el interior del neuroblastoma

Los derivados de la noradrenalina, dopa y dopamina pueden ayudar al diagnostico y seguimiento.
Lo mas importante es realizar un adecuado sqguimiento evolutivo mediante Eco y/o RM que permite

visualizar la regresion en el caso de la hemorragia y la persistencia o aumento en el caso de
neuroblastoma.Fig. 8 Fig. 9

Neuroblastoma quistico congénito:

El namero de casos diagnosticados de neuroblastoma durante el embarazo ha aumentadc
progresivamente gracias a la realizacion de ecografias rutinarias

El desarrollo del sistema nervioso simpatico tiene lugar entre las semana 18 y 20 de gestacion, por lo que
la ecografia del segundo trimestre es normal en la mayor parte de los casos, y el diagnosticc

generalmente se realiza en el tercer trimestre.

Ante la sospecha ecografica de una masa suprarrenal fetal es necesario hacer un diagndstico diferencia
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que incluya, ademas del neuroblastoma, la hemorragia, secuestro pulmonar extralobar, tumores
hepaticos, teratoma retroperitoneal, malformaciones adenomatosas pulmonares, y el nefroblastomse
mesoblastico congénito.

En ecografia se ven como masas heterégéneas con componente quisticos en aproximadamente el 50% de¢
su espesor. Algunas lesiones se ven como puramente quisticas y otras puramente solidas. Con el Doppler
se visualizan una vascularizacion difusa en el interior de la lesion.Fig. 10

El pronostico asociado a los neuroblastomas congénitos es bueno, con una supervivencia global er
lactantes del 90%. Ademads, se han descrito tumores que han presentado regresiones espontaneas, y nc
han requerido ninguna actitud terapéutica, lo que plantea dudas sobre el tratamiento precoz o I
abstencion terapéutica y observacion en este grupo de pacientes.

LESIONES QUiSTICAS RENALES:
Hidronefrosis:

La realizacion rutinaria de ecografias en las gestantes, ha aumentado la deteccion precoz de¢
malformaciones renourologicas fetales. En muchos casos la presencia de hidronefrosis fetal es transitoric
y desaparece en los primeros meses postnatales, pero en otros, la obstruccion de la via urinaria provoce
rapidamente una dilatacion retrégrada y un dafio renal progresivo. Por ello, la importancia de la uropatic
obstructiva fetal deriva, no sélo de su alta incidencia, sino también de la lesidn parenquimatosa renal
tanto a nivel de la filtracion glomerular como de la funcion tubular. Este deterioro parenquimatoso puede
persistir incluso después de solucionada la obstruccion, debido a la hiperpresion que se transmite
retrogradamente sobre las nefronas y los sistemas colectores y la inflamacion secundaria a la infecciér
urinaria que con frecuencia acompafa a esta anomalia. El diagnostico prenatal permite un seguimientc
precoz de esta patologia, lo que favorece un mejor tratamiento para prevenir el dafio del parénquime
renal.

Las causas mas frecuentes de hidronefrosis son sindrome de la union pieloureteral (la mas frecuente)
reflujo vesicoureteral de alto grado, valvas de uretra posterior, y estenosis de la union vesicoureteral. E
megaureter congénito también se puede presentar como una masa abdominal quistica.Fig. 11

La clinica mas habitual es la de masa abdominal, infeccion urinaria y/o sepsis.
ENFERMEDADES QUISTICAS RENALES:

Aunque clasicamente las enfermedad quisticas renales se dividen en enfermedades dominantes, recesivas
y asociadas a sindromes, los hallazgos de imagen son mas complejos e imagenes similares se pueden ver
en mas de una patologia y pueden cambiar con el tiempo, por lo que es necesario un adecuadc
seguimiento, generalmente mediante ecografia.

La clasificacion de Potter ha sido reemplazada por otra clasificacion que divide las enfermedades de
rifidn en genéticas y no genéticas.Fig. 12

Dentro de las enfermedades quisticas no genéticas destacamos:

Displasia renal multiquistica:

Es la forma mas grave de displasia renal, la enfermedad quistica mas frecuente en la infancia y le
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segunda causa mas frecuente de masa abdominal en el periodo neonatal, tras la hidronefrosis. Le
incidencia es de 1/4300 recién nacidos vivos, con predominio en varones. Puede afectar a los dos
riflones, en cuyo caso seria incompatible con la vida, pero la mayoria son unilaterales.

La ecografia muestra una masa de quistes de diverso tamafio, no comunicantes entre si (en racimo d¢
uvas), pudiendo observar entre los quistes un escaso estroma fibroso.Fig. 13 Si el rifion contralateral es
normal, suele presentar una hipertrofia compensadora que ya comienza en el periodo fetal. Si este
hipertrofia compensandora no ocurre, debe sospecharse alguna anomalia renal asociada.Fig. 14

Entre las enfermedades quisticas genéticas se encuentran:

Enfermedad poliquistica Autosémica Dominante:

En general se detecta en la tercera década pero puede encontrarse durante la infancia. Hay variabilidac
en la severidad renal si se detecta en la infancia o de forma prenatal.

Tiene una prevalencia de 1/1000.

En la ecografia los rifiones aparecen aumentados de tamafio e hiperecoicos, sin embargo no es ur
hallazgo especifico.Fig. 15 Durante la infancia muestran una apariencia variable, desde verse unos
riflones normales a la visualizacion de quistes aislados o bien multiples quistes renales, que sueler
asociarse a rifiones de mayor tamafio. Pueden ser quistes medulares o corticales.

Cuando se visualizan en nifios pequenos sin historia familiar debe descartarse la Esclerosis Tuberosa.

En UIV pueden mostrar compresion y desplazamiento de los calices.

Esclerosis tuberosa:

Es una enfermdad AD con una prevalencia de 1/10000. Puede presentarse con hamartomas cerebrales, er
piel, rifiones higado, pulmon y hueso. La incidencia de enfermedad renal varia entre el 47 y el 73% y los
quistes renales ocurren entre el 18-53%. Ninguna prueba de imagen puede diferencia entre AD y ET.

En ecografia podemos encontrarnos o bien multiples quistes o multiples focos ecogénicos quec
corresponden cpn angiomiolipomas. En ocasiones ambos puden coexistir. Se asocia con mayor riesgo d¢
carcinoma renal en la edad adulta.

Enfermedad poliquistica Autosomica Recesiva:

Se trata de una enfermedad rara que ocurre en 1/55000 casos. Todos los casos tienen afectacion renal y
hepatica.

En la ecografia se observan rifiones ecogénicos bilaterales asociados a pequenios quistes que varian entre
los 1 y 2 mm. En ocasiones pueden verse quistes de mas de 2 cm, sobre todo durante el crecimiento de

nifio.Fig. 16
Complejo Nefronoptisis:
Comprende un grupo heterogéneo de alteraciones quisticas renales con herencia autosémica recesiva

causadas por alteraciones en varios genes que afectan a la funcion de los cilios tanto en las células de
tibulo renal como en otros 6rganos, encontrandose alteraciones extrarrenales hasta en el 10-20% de los
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casos, lo que da lugar a diferentes sindromes.
Su incidencia es 1/50 000 nacidos vivos.

La mayoria de los subtipos presentan un curso clinico similar, poliuria, polidipsia, retraso de
crecimiento por hipovolemia y pérdida de sodio en la orina, acentuandose los sintomas al evolucionar e
enfermedad, aunque puede ser variable. Otro hallazgo caracteristico es la anemia que presentan de forme
precoz.

En etapas tempranas la ecografia muestra unos rifiones habitualmente de tamafio normal con cierte
hiperecogenicidad del parénquima y mala diferenciacion corticomedular, apareciendo posteriormente
pequefios quistes en la union corticomedular.

El rifion en esponja medular o enfermedad de Cacchi-Ricci:

Es una anomalia congénita caracterizada por la dilatacion de los tubulos colectores en una o varias
piramides renales, de forma uni o bilateral, raramente diagnosticada en la edad pediatrica, aunque
relativamente frecuente en adultos, sobre todo en los pacientes con litiasis renal.

Es una entidad generalmente asintomatica, que en los casos sintomaticos suele manifestarse hacia le
segunda o tercera décadas de la vida en forma de litiasis renal, infeccion urinaria o hematuria, cor
presencia de nefrocalcinosis circunscrita al d&rea medulopapilar.

OTRAS LESIONES QUISTICAS RENALES:
Tumor renal quistico multilocular:

El nefrona quistico es un tumor renal,benigno poco frecuente, congénito no hereditario y de etiologic
desconocida con septos fibrosos que contienen tubulos maduros. El nefroma quistico constituye ur
extremo del espectro, estando en el otro extremo, el nefroblastoma parcialmente quistico en el que los
tabiques presentan células blasticas siendo indistinguibles por imagen. En su conjunto se agrupan bajo e
nombre de tumor renal quistico multilocular. Tienden a ocurrir en nifios con prevalencia sobre los
varones entre 3 meses y 4 afios. En general son tumores solitarios, aunque también se han descrito casos
bilaterales

La manifestacion clinica varia. En nifios lo mas frecuente es dolor y masa abdominal presentando cor
menos frecuencia hematuria e infecciones urinarias. En la radiografia simple puede visualizarse la mas:
abdominal e incluso en ocasiones se pueden ver calcificaciones asociadas, aunque son infrecuentes.

En la ecografia se observa una masa multiquistica que puede contener o no elementos solidos ¢
nodulares. La visualizacion de parénquima renal normal adyacente ayuda a confirmar el origen renal .Fig
17

En TC aparece como una masa bien circunscrita, encapsulada, multiquistica con un realce variable de los
septos, sin observar excrecion de contraste en la de zona de los quistes. El contenido de los quistes puede
tener una atenuacion similar a la del agua o bien algo mas elevada. Tambien permite ver la extensior
hacia la pelvis renal y el uréter.

En RM presenta una apariencia multiquistica hiperintensa en T2, con sefal variable en T1 debido a I
diferente concentracion de sangre o preoteinas en el interior de los quistes. Los septos presentan realce
tras la administracion de contraste.
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El principal diagnostico diferencial se establece con el tumor de Wilms quistico o el carcnimona renal de
células claras y el rifion displasico multiquistico. En estos casos es importante conocer la edad de
paciente.

QUISTE DE URACO:

Los quistes de uraco son anomalias congénitas detectadas con mayor frecuencia en la infancia. El uracc
es una estructura tubular de la linea media que se extiende desde la porcion anterior de la cupula vesica
hasta el ombligo. Es un remanente embrioldgico que deriva de la involucion de la alantoides. Esto ocurre
después del tercer mes de gestacion, iniciandose el descenso de la vejiga hacia la 18* semana, de forme
que el cordon umbilical se alarga y los restos de la alantoides se obliteran constituyendo el uraco.

Las anomalias uracales tienen como comiin denominador un fallo en la obliteracion de la luz uracal. D¢
ellas, una de las mas frecuentes es el quiste de uraco que afecta a 1/ 5.000 nacimientos. Los quistes
uracales permanecen habitualmente asintomaticos salvo cuando se complican, siendo la complicaciér
mas frecuente la infeccion.

QUISTE PANCREATICO:

Los quistes pancreéticos se clasifican en seis tipos: congénitos, quistes de retencion, de duplicacion
pseudoquistes, quistes neoplasicos, y pardsitarios. Los tres primeros tipos son también conocidos comc
quistes verdaderos y tienen verdaderos componentes epiteliales en sus paredes. Generalmente, los
sintomas se observan en pacientes menores de dos afios. Se producen como consecuencia del desarrollc
de anomalias relacionadas con el secuestro de conductos primitivos del pancreas.

Los quistes congénitos son generalmente asintomadticos, aunque puede presentar distension abdominal
vOmitos, ictericia o pancreatitis. Suele localizarse en la cabeza pancreatica en el 32% de los casos.

Para su evaluacion, la ecografia es rapida y fiable.Fig. 18 Sin embargo, para una precisa valoracion es
necesario realizar TC o RM. En ocasiones el TC puede ser insuficiente para evaluar el origen de grandes
quistes y la relacion entre un quiste y los tejidos que lo rodean siendo superior la RM. El mejos
tratamiento es su escision completa y si no fuera posible se recomiendan métodos de drenaje interno.

LESIONES QUISTICAS ESPLENICAS:
Quiste epidermoide esplénico:

Los quistes esplénicos epidermoides son sumamente raros. Su etiologia no esta clara. Es posible que¢
sectores de capsula esplénica pluripotenciales, se invaginen hacia el interior de la pulpa esplénica durante
el periodo embrionario y luego experimenten metaplasia escamosa. En general, se detectan durante le
infancia o en gente joven y tienden a situarse en el polo superior del bazo, con un ligero predominio en e
sexo femenino. Sus manifestaciones clinicas mas frecuentes son dolor abdominal en epigastrio ¢
hipocondrio izquierdo y esplenomegalia. En otros casos, el quiste se descubre accidentalmente en une
ecografia abdominal por dolor abdominal inespecifico.

El 80% son quistes solitarios y uniloculares, siendo raros los multiples y multiloculados. Ocasionalmente
se observa calcificacion de su pared (9-25%).Fig. 19

Ecograficamente se comportan como lesiones hipo o anecogénicas, de paredes bien definidas y cor
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abundantes ecos internos debido al alto contenido en cristales de colesterol que hace que al aumentar le
ganancia se incremente la ecogenicidad interna, a diferencia de los quistes postraumaticos que
permanecen anecogénicos. Pueden presentar engrosamiento e irregularidad de la pared posterior, debidc
a trabeculaciones epiteliales. También pueden mostrar contenido hiperecogénico por coagulos
sanguineos. Mediante el estudio con TC estas lesiones se comportan como imagenes redondeadas, bier
circunscritas, de densidad cercana al agua, que no realzan con el contraste iv y que pueden presentar
finos septos internos. Tanto en ecografia como en TC, caracteristicamente existe parénquima esplénicc
normal comprimido rodeando a la lesion, lo que orienta al diagndstico de quiste esplénico. El tamafio de
quiste puede oscilar desde pocos centimetros hasta 20 cm y el grosor de su pared varia entre escasos
milimetros hasta 4 cm.

Las complicaciones (infeccion secundaria, ruptura, hemorragia intraquistica y transformacion maligna
son muy raras (menos de 3%), pero estdn descritas. El diagnostico diferencial del quiste esplénicc
epidermoide incluye quiste parasitario (en general hidatidico), seudoquiste postraumatico, quiste
dermoide, linfangioma quistico, hemangioma, absceso, infarto, hamartoma y linfoma quistico.

Linfangioma quistico del bazo:

El linfangioma esplénico es un tumor vasoformativo benigno de lento crecimiento que puede producii
sintomas por la compresion de las estructuras adyacentes. Puede ser aislado o formar parte de une
linfangiomatosis.

La ecografia y la TC normalmente revelan un bazo agrandado, aunque puede ser de tamafio normal, cor
uno o varios quistes bien definidos. Pueden observarse septos y detritus en el interior de los quistes. Las
calcificaciones murales son un hallazgo muy sugerente de linfangioma quistico . En la TC no se aprecic
realce significativo de los septos tras la introduccion de contraste. En las imagenes de RM potenciadas er
T1 las lesiones quisticas aparecen hipointensas respecto al parénquima esplénico, aunque pueder
presentar focos de mayor intensidad de sefial si existe hemorragia o detritus en su interior. Las imagenes
potenciadas en T2 muestran 4areas multiloculadas hiperintensas que corresponden a los espacios
linfaticos dilatado.

El diagnostico diferencial incluye los quistes verdaderos esplénicos, los quistes mesoteliales, los
hematomas antiguos y la equinococosis. Aunque la mayoria de los linfangiomas son tumores benignos
se suele realizar esplenectomia de eleccion para aliviar los sintomas compresivos, prevenir la roture
esplénica cuando el tumor es de gran tamafio y evitar la degeneracion maligna.

Hemangioma quistico de bazo:

Los hemangiomas esplénicos se componen de canales vasculares no encapsulados no neoplésicas d¢
tamano variable que van desde capilar a cavernoso, que contiene sangre de flujo lento. Estos vasos estar
revestidos con una sola capa de endotelio. Pueden mostrar un aspecto quistico en casos de necrosis
central . Fig. 20

QUISTES GASTROINTESTINALES:

Quistes de duplicacion:

Las duplicaciones intestinales son anomalias congénitas que se presentan con una frecuencia de 0,2%
Estas malformaciones se han descrito a lo largo de todo el tracto digestivo, desde la base de la lengus
hasta el recto. La localizacion mas frecuente de las duplicaciones es el ileon (mas del 40% de los casos)
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y con menor frecuencia se encuentran en esofago, colon, yeyuno, estomago Fig. 21, duodeno y recto
Habitualmente se presentan como duplicaciones Unicas, pero pueden ser multiples hasta en el 15% de los
casos. La clinica de las duplicaciones intestinales es inespecifica, presentandose con nausea, vomito
dolor abdominal recurrente, presencia de masa abdominal, hemorragia digestiva, perforacion
obstruccion intestinal.

Por definicion contienen una capa de musculo liso y de epitelio y pueden presentar tejido ectdpicc
gastrico, pancreatico, linfoide o epitelio respiratorio.

Puede comunicar o no con la luz intestinal (quisticos o tubulares).

En el estudio de TC y RM la pared puede mostrar realce tras la administracion de contraste.

Quiste mesentérico:

Los quistes mesentéricos y de epiplon son tumores intraabdominales quisticos benignos, congénitos. Le
frecuencia estimada es de aproximadamente 1/ 20.000 ingresos pediatricos. Diferenciamos dos
entidades: de_origen linfatico Fig. 22 Fig. 23(con endotelio laminar, espacios y tejido linfatico y musculc
liso) y_quiste de origen mesentérico (con endotelio cuboideo, sin espacios linfaticos ni musculo liso)
denominados quiste mesotelial o0 mesotelioma Fig. 24 (benigno o maligno), casi exclusivo en adultos. Lz
etiopatogenia mas aceptada es la proliferacion benigna de vasos linfaticos ectopicos en el mesenterio, sir
comunicacion con el resto de la circulacion linfatica, de manera analoga a otras malformaciones
linfaticas.

Pueden formarse en cualquier lugar del tracto gastrointestinal y pueden extenderse desde la base de
mesenterio hasta el retroperitoneo. La clinica es altamente variable, desde el hallazgo casual ecograficc
en un paciente con dolor abdominal recurrente hasta la presentacion aguda con peritonitis grave por
rotura del quiste, la obstruccion intestinal o el vélvulo intestinal e infarto por rotacion del quiste
mesentérico sobre el eje de mesenterio.

QUISTE OVARICO CONGENITO:

Un quiste ovarico congénito es una entidad clinica poco frecuente que puede ser diagnosticada durante l¢
ecografia prenatal. Aunque es raro, es la causa mas comun de quiste intraabdominal en el abdomen de
feto femenino. Son quistes benignos y funcionales que resultan de la ampliacion de los foliculos durante
el tercer trimestre o periodo neonatal precoz. Dado que la mayoria de ellos siguen un curso benigno
tienen un prondstico excelente. La génesis es el resultado de la exposicion del feto a las gonadotropinas
maternas y se observa en los recién nacidos de madres con niveles crecientes de HCG.

El tamafio puede variar desde pequefios quistes a masas quisticas gigantes que ocupan todo el abdomen.
Fig. 25 La mayoria de los quistes ovaricos son asintomaticos, o los sintomas son inespecificos. Un quiste
grande puede causar obstruccion del tracto urinario, compresion del torax con hipoplasia pulmonar, ¢
incluso muerte subita.

Las complicaciones mas frecuentes incluyen la torsion (50--78%) Fig. 26, ruptura, hemorragia y
compresion de otras visceras. Gracias al mayor uso de la ecografia prenatal, la tasa de deteccion de estos
quistes se ha incrementado considerablemente. Hasta el 34% de los fetos pueden tener quistes en e
periodo prenatal detectables.
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La regresion espontanea ocurre en el 25-50% de los casos y es mas frecuente en quistes de pequefic
tamarno.

Los quistes menores de 4 cm se pueden mantener en observacion por ecografia seriada. Sin embargo
todo quiste ovarico complicado y simple > 5 cm debe ser tratado quirurgicamente.

TERATOMA QUISTICO SACROCOCCIGEO:

El teratoma sacrococcigeo es un tumor ubicado en la base del coccix. Tiene una incidencia de 1 /35 000
Predomina en el sexo femenino, pero en el sexo masculino la degeneracién maligna es mas frecuente.

La lesion puede ser solida, un quiste simple grande (quiste dermoide, teratoma quistico maduro) c
multiquistica.

Segun la localizacion, diferenciamos 4 tipos:

* Tipo I: Predominantemente externo, con minimo componente presacro. Es el mas comun y el menos
maligno.

* Tipo II: Externo con componente intrapélvico significativo.
* Tipo III: Externo con una masa pélvica. Predominantemente con extension hacia el abdomen.

* Tipo IV: Enteramente presacro, sin presentacion externa o extension pélvica significativa. Es el d¢
mayor malignidad.

Existen tres tipos histologicos principales:
» Maduro: tejidos bien diferenciados.

* Inmaduro: Elevada incidencia de malignidad. Presentan 4 categorias dependientes de la cantidad d¢
tejido inmaduro presente y el grado de actividad mitotica.

 Teratoma con componentes malignos: Este teratoma contiene uno o mas de los tumores malignos d¢
c€lulas germinales.

Aproximadamente el 69 % de los teratomas neonatales aparecen en la regiéon sacrococcigea. Sor
mayormente maduros o inmaduros en combinacién con elementos maduros.

En la ecografia los teratomas maduros tienden a ser mas quisticos con componentes anecoicos. Los
solidos son mucho menos frecuentes y a menudo se muestran como una masa ecogénica dentro de le
pelvis. La RM es muy ttil para evaluar el desplazamiento del colon, la dilatacion ureteral, la dislocacior
de cadera asociada y la extension intraespinal.Fig. 27 Las caracteristicas de la sefial pueden variai
significativamente dependiendo de los componentes del teratoma.

El diagnéstico diferencial se realiza con el mielomeningocele preferentemente, que es algo posterior,
otros como lipomas, hemangiomas, quiste pilonidal y epidermoide. Se diferencian por la ubicacion ye
que el teratoma estd ubicado entre el coccix y el ano, mientras que los anteriores estan ubicados detras
del sacro.

Imagenes en esta seccion:
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Fig. 1: Lesion quistica anecoica de gran tamafio en l6bulo hepatico derecho. Se trata de una lesion
hipointensa en T1 e hiperintensa en T2

Fig. 2: Hamartoma hepatico. Imagen de ecografia con zonas quisticas anecogénicas, zonas solidas
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ecogénicas. En el estudio Doppler color se observa una lesion relativamente avascular.

Fig. 3: Hamartoma hepatico. Estudio de RM en secuencia T2. Lesion quistica compleja, heterogénea
predominantemente hiperintensa con areas hipointensas que se corresponden con areas de fibrosis.

Fig. 4: Hamartoma hepatico. Estudio de RM en secuencia T1 y T1 postcontraste. Lesion quistica
compleja, heterogénea predominantemente hipointensa, con multiples septos y zonas sélidas, que realzan
tras la administracion de gadolinio.
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Fig. 5: Clasificacion de Todani.

Fig. 6: Lesion quistica anecogénica en la via biliar exrahepatica que se corresponde con un quiste de
colédoco de tipo L.
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Fig. 7: Hemorragia suprarrenal congénita que afecta a la glandula suprarrenal derecha. Estudio
ecografico evolutivo donde se observa el cambio progresivo desde una lesion mas ecogénica hacia una
lesion predominantemente quistica.

Fig. 8: Hemorragia suprarrenal derecha. Estudio de RM en secuencia T1. Lesion predominantemente
hiperintensa con halo hipointenso de hemosiderina.
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Fig. 9: Hemorragia suprarrenal derecha. Estudio de RM en secuencia T1. Lesion predominantemente
hiperintensa con halo hipointenso de hemosiderina.
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Fig. 10: Neuroblastoma congénito. Lesion heterogénea, parcialmente quistica de paredes gruesas con
imagenes hiperintensas en el estudio de RM en secuencias T1 secundarias a hemorragia intratumoral.
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Fig. 11: Estudio de ecografia que muestra severa hidronefrosis con importante dilatacion pielocalicial.

Gendticas No genétlas

+ Enfermedad enal poliquistica auto som ikca recesiva (PQRAR) Enfermedades del desamollo

« Enfermedad e nal poliquistica auto sém ica dominante (PQRAD) « Rihdnen esponia medular

+ Nefronoptisis « Displasia renal multiquistica

+ Enfermedad quisticamedular Enfermedades adquirtlas

+ Enfermedad ligadaa HNFIB Enfermedad quistica renal adquinida
« Enfermedad de Von Hippel-Lindau « Quistes renales simples

+« Complejo exleross tuberosa Quistes renales multiloculares

« Quistes renales en sindrome s malformativos « Quistes hipopotasémicos

Fig. 12: Clasificacion de las enfermedades quisticas renales.
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Fig. 13: Displasia multiquistica. Rifidn no funcionante reemplazado por multiples quistes y tejido
displasico.

Fig. 14: Estudio de RM en secuencia T2 que muestra displasia multiquistica en un rifién ectopico
localizado en pelvis.
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Fig. 15: Estudio de ecografia que muestra pequefios quistes renales, asociado a otros de mayor tamaiio,
en paciente con enfermedad poliquistica Autosomica Dominante.

Fig. 16: Paciente con enfermedad poliquistica Autosdémica Recesiva, con afectacion renal y hepatica.
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Fig. 17: Nefroma quistico multilocular. Estudio de ecografia y TC. Lesion quistica compleja con
multiples septos en su interior.

Fig. 18: Ouiste congénito del pancreas dependiente del cuerpo pancreatico
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Fig. 19: Quiste epidermoide del bazo.Lesion quistica bien definida en el espesor del bazo.
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Fig. 20: Hemangioma quistico. Lesion quistica heterogénea en el espesor del bazo.
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Fig. 21: Quiste de duplicacion gastrico. Lesion quistica con pared gruesa que muestra las capas
intestinales.
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Fig. 22: Malformacoén linfatica. Lesiones de aspecto quistico de gran tamaiio en hipocondrio derecho
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Fig. 23: Malformacion linfatica. Lesion quistica compleja de gran tamaio, con septos finos, localizada
en hipocondrio derecho
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Fig. 24: Quiste mesotelial.Lesion quistica de pequefio tamafio, bien definida, dependiente del
mesenterio.
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Fig. 25: Quiste de ovario congénito. Lesion quistica de gran tamafio con pequeias imagenes
hiperecogénicas en su interior, localizada en pelvis
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Fig. 26: Quiste congénito de ovario complicado con hemorragia y torsion secundaria del ovario afecto.

Pagina 28 de 31 www.seram.es




Fig. 27: Teratoma sacroccigeo. Lesion heterogénea predominantemente quistica por delante del sacro.

Conclusiones

Las masas abdominales quisticas congénitas son relativamente frecuentes y pueden ser
sintomaticas o bien tratarse de hallazgos incidentales. Su correcta evaluacion por pruebas
de imagen puede proporcionar informacion precisa sobre su ubicacion, su apariencia,
tamafo y efecto de masa sobre las estructuras abdominales adyacentes. Esta

informacion es crucial para un diagndstico precoz y correcto y para una gestion optima

del paciente.
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