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Objetivos Docentes

» Revisar las anomalias congénitas del rifion y del tracto urinario.
» Conocer las técnicas diagnosticas mas idoneas para su caracterizacion y sus hallazgos relevantes.
» Comprender la importancia de su diagnostico precoz.

Revision del tema

Las CAKUT o anomalias congénitas del rifion y del tracto urinario, del acréonimo inglés congenita
anomalies of the kidney and urinary tract, son un grupo heterogéneo de anomalias secundarias a ur
proceso anormal en el desarrollo embrionario del sistema renal. Si bien su etiologia es multifactorial, ur
pequefio porcentaje aparece como consecuencia de mutaciones genéticas. Ocurren en el 0,3-1,6/100(
recién nacidos vivos, predisponen al desarrollo de hipertension, enfermendad cardiovascular y son le
causa mas frecuente de enfermedad renal terminal en nifos. Se ha reportado una mayor frecuencia d¢

anomalias del rifion y de las vias urinarias en familiares asintomaticos de primer grado de pacientes cor
CAKUT.

Pueden afectar a uno o ambos rifiones y estar asociadas a alteraciones del tracto urinario.
Se clasifican en:

* Anomalias renales: agenesia, hipoplasia, displasia, multiplicidad, malposicion renal, duplicacion de
sistema colector.

* Anomalias del tracto urinario:

-Ureterales: obstruccion de la union urétero-pélvica, obstruccion de la unién urétero-vesical.
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incompetencia urétero-vesical, duplicaciones, ureterocele.
-Anomalias vesicales.
-Anomalias uretrales: valvula de uretra posterior.

La ultrasonografia (US) constituye la prueba de imagen inicial, de gran utilidad en la edad pediatrica ye
que no utiliza radiaciones ionizanes, es indolora, tiene bajo coste y alta disponibilidad y fiabilidac
diagnostica. Todos los lactantes con dilatacion prenatal de la via urinaria deben realizarse una ecografic
postnatal entre el tercer y séptimo dia (para evitar los falsos negativos por la deshidratacion relativa de
las primeras horas de vida), salvo en el caso de dilataciones bilaterales graves mayores de 15 mm
distension vesical o dilatacion unilateral grave en un rifion unico, en donde la ecografia debe hacerse er
las primeras 24-48 horas. Si la primera ecografia es normal, se recomienda repetirla a las 4-6 semanas.

La CUGM (cistouretrografia miccional) suele indicarse para descartar reflujo vésico-ureteral, en otras
causas de dilatacion del tracto urinario superior mayor o igual de 15mm y en sospecha de obstruccion de
tracto urinario inferior.

Las técnicas de medicina nuclear estudian la anatomia y la funcion fisioldgica del tracto urinario
Descartado el reflujo vésico-ureteral, el radiorrenograma diurético es el principal método de estudio pare
identificar obstrucciones del tracto urinario y aporta informacion de la funcion renal diferencial.

La pielografia intravenosa (PIV) yla tomografia computada (TC) pueden ser utiles para valorai
malformaciones anatomicas.

La uroresonancia magnética (UroRM), presenta mejor valoracién anatomica, aporta informacior
funcional y no usa radiaciones ionizantes, de gran importancia en la edad pediatrica. Las principales
desventajas son su baja disponibilidad, alto coste y la necesidad de sedacion debido a que es una técnice
muy sensible al movimiento.

ANOMALIAS RENALES:

-Agenesia renal: es la ausencia de uno o ambos rifiones La agenesia bilateral en incompatible con la vida
La agenesia unilateral tiene una incidencia de 1 de cada 4000 nacidos y se produce cuando la yems
ureteral (diverticulo metanéfrico) no se forma o degenera. El rifion tnico suele presentar una hipertrofic
compensadora y el pronostico del paciente depende de su estado (fig.: 1 y 2).

-Hipoplasia renal: rifion pequeiio congénito que semeja a un rifidn normal pero de menor tamafio. Puede
ser global o segmentaria (fig.: 3).

-Displasia renal: desorganizacion del parénquima renal con nefronas inmaduras y estructuras ductales
semejantes a las encontradas durante la vida fetal. Se asocian casi siempre con otras anomalias
congénitas del tracto urinario inferior. Se clasifica en varios tipos: displasia hipoplésica, displasic
multiquistica, displasia segmentaria del polo superior de un rifidén doble, aplasia y displasia asociada ¢
hidronefrosis bilateral.

Rifién displdsico multiquistico: ocasionado por una obstruccion severa durante la fase metanéfrica de
desarrollo renal. Rifion no funcional sustituido por multiples quistes y tejido displasico de tamarfic
variable que tiende a involucionar con el tiempo. Usualmente es unilateral.

Protocolo recomendado: US y gammagrafia renal.

Hallazgos radiologicos: la US muestra multiples quistes de diferentes tamafios, que no comunican entre
si, con parénquima interpuesto que tiende a ser tejido fibroso ecogénico. La US puede no ser concluyente
si los quistes simulan una hidronefrosis, por lo que la gammagrafia confirma la ausencia de funcion (fig.

4y)5).

Pagina 2 de 42 www.seram.es




-Malposicién renal: puede afectar a uno o a ambos rifiones. Se clasifica en:

*Ectopia renal: causada por un fallo en el ascenso completo del rifién desde su localizacion primitiva ¢
nivel S1-S2 o por una excesiva migracion cefélica (fig.: 6-11).

*Ectopia cruzada: el rindén afecto se localiza completamente o predominantemente en el ladc
contralateral del abdomen, por debajo del rifion normal y casi siempre fusionado a ¢l (fig.: 12-14).

*Fusion renal: se preduce por un fallo en la separacion de las células nefrogénicas primitivas o por une
fusion de los dos blastemas durante su ascenso por el abdomen. Comprende al rifion en herradura (fusior
de ambos polos inferiores) (fig.: 15-17) y el rifién en torta o pancake kidney (fusiéon de ambos polos
renales) (fig.:18-22).

*Anomalias de rotacion: a medida que el rifion asciende desde su localizacion primitiva sufre une
rotacion de 90° sobre su eje longitudinal. El hilio adopta una direcciéon medial y adelantada.

Protocolo recomendado: para su evaluacion suele bastar la US. Las técnicas de medicina nuclear, PIV
TC o RM permiten valorar el drenaje en los casos de hidronefrosis y localizar la posicion de las arterias y
venas renales anémalas.

-Duplicidad del sistema colector: se cree que se producen por una division prematura de la yema uretera
o por el desarrollo de dos yemas ureterales a partir de un tnico conducto de Wolf. Puede ser incomplete
(mas frecuente) o completa. En la duplicacién completa se cumple la regla de Weigert-Meyer, en la que
el uréter que drena la porcion craneal del rifion tiende a insertarse en la vejiga en un lugar inferior y
medial al que drena el segmento inferior del rifidon. El polo superior tiende a obstruirse y el polo inferior
tiende a mostrar reflujo vesicoureteral (fig.: 23-26).

Protocolo recomendado: el mejor método inicial es la US. Si el uréter del polo superior funciona mal y
presenta obstruccion cronica se recomienda PIV o uroRM. Si existe sospecha de reflujo, CUGM.

Hallazgos radioldgicos: puede visualizarse reflujo hacia el uréter del pielon inferior, obstruccidon poi
ureterocele ectopico en la desembocadura del uréter del pielon superior e insercion ectdpica del urétes
del pielon superior en la prostata o en la vagina.

ANORMALIDADES EN EL TRACTO URINARIO:

-Obstrucciéon de la unidn urétero-pélvica: es el area mas habitual de obstruccion en la edad pediatrica
Existen diferentes teorias de su causa: disposicion andémala del musculo liso, inervacion andémala de
uréter proximal, vaso cruzado o cicatriz fibrosa (fig.:27).

Protocolo recomendado: US y gammagrafia renal.

Hallazgos radiolégicos: hidronefrosis severa que termina bruscamente en la union ureteropélvica y urétes
de calibre normal. La gammagrafia renal mide el grado de obstruccion.

-Megauréter congénito: causado por una obstruccion funcional del segmento yuxtavesical del uréter poi
ausencia de peristaltismo. El megauréter se define como un uréter con un diametro mayor o igual a 7 mmr
(fig.:28).

Protocolo recomendado: US. CUGM para valorar posibilidad de reflujo como causa principal de le
dilatacion ureteral. Gammagrafia renal con diuréticos para evaluar la funcion renal y la velocidad de
drenaje de la orina.

Hallazgos radiologicos: hidroureteronefrosis con transicion distal a un uréter no dilatado. Le
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gammagrafia renal con diuréticos muestra una disminucion de la funcion del rifion afecto y excrecion ¢
su uréter, dilatado y tortuoso, con un aclaramiento diferido.

-Reflujo vesicoureteral (RVU): por flujo retrogrado de la orina desde la vejiga hacia uno o ambos
rifiones. Esta presente en el 29-50% de los nifios con infeccion del tracto urinario (ITU) (fig.:29).

Recomendaciones radioldgicas: CUGM. Urosonografia miccional seriada (UMS).

Hallazgos radioldgicos: presencia de contraste en el uréter y el sistema colector renal. Se clasifica en £
grados segun el International Reflux Study Committee.

-Ureterocele: dilatacion quistica congénita de la porcion submucosa distal de uno o ambos uréteres. Sc
clasifica en ortotopico o simple cuando presenta una posicion anatomica normal y ectopico cuando s¢
localiza en cualquier otro lugar (fig.: 30-33).

Protocolo recomendado: US. CUGM.

Hallazgos radiolégicos : en US: quiste anecoico de paredes finas dentro de la vejiga, con o sin
duplicacion renal. El chorro ureteral en Doppler color ayuda a descartar una obstruccién completa del
ureterocele. CUGM: valora el dinamismo del ureterocele: reflujo, prolapso, eversion, causa de
obstruccion de la salida vesical.

-Vavula de uretra posterior: es la principal causa de obstruccidn uretral congénita. Se produce por fusion
y prominencia de los plicae colliculi, unos pliegues concéntricos normales intraureterales. Solo afecta a
varones (fig.: 34).

Protocolo de imagen: CUGM. Ecografia.

Hallazgos radioldgicos: CUGM: dilatacion de la parte posterior de la uretra y cambio brusco del calibre
ureteral distal al tejido valvular. Ecografia: dilatacion de la uretra posterior mayor a 6mm (Signo del ojo
de cerradura de la vejiga). Puede asociarse a RVU, trabeculacion, hipertrofia muscular con disminucion
de la capacidad vesical, diverticulos de la pared vesical, patrén miccional anémalo e importante
volumen de orina residual postmiccional.Imagenes en esta seccion:
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Fig. 1: Nina de 2 meses con diagndstico prenatal de agenesia renal derecha. En la ecografia a los 2 meses
de vida se confirma la ausencia de rifion derecho en su fosa y en el resto de la cavidad abdomino-pélvica.
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61.3 mm

Fig. 2: Nifia de 2 meses con agenesia renal derecha. El rifion izquierdo se encuentra en su fosa
correspondiente y de morfologia conservada.
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Fig. 3: Nifo de 5 afios con antecedentes de valvula de uretra posterior y rinén derecho displésico.
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Fig. 4: Nino de 3 afios. Rinén displasico multiquistico derecho.
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Fig. 5: Displasia renal multiquistica. Gammagrafia renal en proyeccion PA que muestra ausencia de
captacion del radiois6topo por parte del rifidn derecho.
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Fig. 6: Nina de 2 dias de vida a quien se le diagnostico intrattero rifion derecho pélvico.
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Fig. 7: RD pélvico. El mismo caso que en la imagen anterior. Se realiza gammagrafia renal a los 2 meses
de vida para valorar la masa renal funcionante por ser el rifion derecho pélvico de menor tamafio. Se
confirma 68% de la masa renal funcionante total para el Rl 'y 32% para el RD.
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Fig. 8: Lactante de 5 meses con fiebre y tos. En Rx se observa opacidad que ocupa parcialmente al LII,
de margenes externos bien delimitados y convexos.
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Fig. 9: El mismo paciente que la imagen previa. Ecografia que muestra imagen sugestiva de rifion en el
hemitorax izquierdo. E1 RD se encontraba en posicion anatdmica correcta.
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Fig. 11: VR. RI intratorécico.
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Fig. 12: US: Ectopia renal cruzada y fusionada.
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Fig. 13: Gammagrafia renal. Ectopia renal cruzada y fusionada.
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Fig. 14: Ectopia renal cruzada y fusionada. Urografia intravenosa donde se objetivan ambos rifiones a la
derecha de la linea media.
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Fig. 15: Nifio de 5 afios con rifiones de disposicion en herradura.
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Fig. 16: Gammagrafia renal con Tc99m-DMSA. Rifiones fusionados por sus polos inferiores de
disposicion en herradura.
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Fig. 17: Rifones en herradura .TC de abdomen con contraste. Reconstruccion volumétrica.
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Fig. 18: US: Rifiones fusionados en torta.
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Fig. 19: Rinones en torta. Urografia intravenosa. Ambos rifiones fusionados se localizan ligeramente a la
izquierda de la linea media.

Pagina 22 de 42




Fig. 20: Gammagrafia renal: Rifiones en torta.
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Fig. 21: TC axial de abdomen con contraste IV. Se observan rifiones fusionados en torta.
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Fig. 22: VR. Rifiones en torta.
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Fig. 23: US. Duplicidad renal derecha.
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Fig. 24: Duplicidad del sistema colector bilateral. Urografia intravenosa. Se observan pelvis dobles
bilaterales.
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Fig. 25: Urografia intravenosa, proyeccion PA. Duplicacion del sistema colector derecho. Se observan
tres pelvis renales y dos uréteres.
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Fig. 26: CUGM: Doble via excretora izquierda. Reflujo vésico-ureteral izquierdo al pielon superior y
ureterocele.
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Fig. 27: Estenosis pieloureteral derecha. Urografia intravenosa que muestra RD hidronefrotico con
retardo en la eliminacion de contraste IV. No se logra identificar al uréter derecho en todo su trayecto.
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Fig. 28: PIV: imagen obtenida a los 30 minutos de la administracion del contraste intravenoso.
Megauréter primario derecho.

Pagina 34 de 42




Fig. 29: CUGM: reflujo vésico-ureteral bilateral grado V. Esquema inferior: grados de reflujo
vésico-ureterales.
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Fig. 30: Ureterocele. US corte transversal de la vejiga donde se observa ureterocele izquierdo.
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Fig. 31: US: Ureterocele gigante.
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Fig. 32: CUGM: Ureterocele gigante que protruye hacia la uretra.

Fig. 33: Urografia intravenosa: imagenes en cabeza de cobra bilaterales por la presencia de ureteroceles.
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Fig. 34: CUGM: nifio con valvula de uretra posterior, sin evidencia de reflujo.

Conclusiones

Las anomalias congénitas del rifion y del tracto urinario o CAKUT son la principal causa de enfermedac
renal terminal en la infancia.

El rol fundamental del radidlogo es conocerlas y poder determinar correctamente los hallazgos
caracteristicos en las pruebas de imagen, con la menor molestia posible para el paciente y la menor
exposicion a radiacion ionizante. Es necesario seleccionar la modalidad de estudio mas adecuada pare
cada caso en particular a fin de conseguir el mayor beneficio para los pacientes pediatricos.
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