LA RADIOLOGIA EN LAS
ENFERMEDADES
QUISTICAS RENALES

EN LA EDAD PEDIATRICA




OBJETIVO DOCENTE

Describir los hallazgos de imagen de las
enfermedades quisticas renales (EQR) mas

frecuentes

Explicar el papel del radidlogo




REVISION DEL TEMA

Las EQR son un grupo amplio de entidades en las que la imagen juega
un papel fundamental tanto en la deteccion y diagndstico precoz como

en el seguimiento.

El screening ecografico prenatal y la mejora de los equipos permiten
gue muchas veces estas enfermedades sean detectadas intrautero.




REVISION DEL TEMA

GENETICA

Diagnostico en gran numero de
casos

Prondstico

Consejo genético




RECUERDO ANATOMICO RENAL

PIRAMIDES (8-16)

COLUMNA DE
BERTIN

CARACTERISTICAS ECOGRAFICAS DE LOS
RINONES EN MENORES DE 6 MESES:

Mas esférico
Cortical mas fina y mas ecogénica que el higado.
Piramides mas hipoecogénicas, por tanto mayor
diferenciacion corticomedular (DCM).

No se ve la ecogenicidad de la grasa del seno
renal.




RECUERDO ANATOMICO RENAL

Tiene varios segmentos:
-Proximal: presenta una dilatacion de pared delgada que es la capsula
glomerular y dentro de ella esta el glomérulo que es un ovillo de capilares.
-Tubulos contorneados
-Asa renal de Henle.
-Desemboca en un colector principal y este en la papila y en un caliz menor.
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QUISTES RENALES

QUISTE: Cavidad recubierta de un epitelio generalmente aplanado que contiene
un material liquido o semisdlido.

QUISTE RENAL: corresponde a la dilatacion tubular cuatro veces mayor al tamano
normal (>200 micrones).

Imagen caracteristica en la US: morfologia redondeada u ovalada, anecoicos, con
refuerzo posterior y pared imperceptible.

Quiste simple / complejo




CLASIFICACION de las EQR

GENETICAS

-Enfermedad Renal Poliquistica Autosdmica
Dominante

-Enfermedad renal Poliquistica Autosémica
Recesiva

-Enfermedad renal Glomeruloquistica
-Complejo Nefronoptisis Juvenil- Enfermedad
quistica medular

-Enfermedad ligada a HNF1 3

QUISTES ASOCIADOS A ENFERMEDADES
SISTEMICAS

-Sd de Bardet-Biedl|

-Sd. De Beckwith-Wiedemann
-Sd. Beemer

-Sd Haidu-chney

-Sd Ivenmark Il

-Sd Jeune

-Sd Meckel Gruber

-Sd orofaciodigital tipo 1

-Sd de polidactilia costilla corta
-Trisomias 13y 19

-Complejo de Esclerosis Tuberosa
-Sd Von hippel Lindau
-Enfermedad de Zellweger

QUISTES CONGENITOS

-RiAdn multiquistico con/sin displasia
-Displasia obstructiva

-Diverticulos pielocaliciales
-Linfangiectasias renales

TUMORES QUISTICOS
-Nefroma mesoblastico congénito
-Tumor renal quistico multilocular
-Nefroblastoma, otros.

QUISTES ADQUIRIDOS
-Paciente en dialisis
-Adulto mayor
-Enfermedad Cachi-Ricci



ENFERMEDADES QUISTICAS RENALES

A continuacion se describen las entidades mas frecuentes.

Ante una sospecha de enfermedad quistica renal lo primero que hay

qgue descartar son los tumores y en el caso de los neonatos también los
los denominados quistes congénitos.




DISPLASIA ASOCIADA A UROPATIA
OBSTRUCTIVA (UPO)

La displasia renal es un término diagndstico HISTOLOGICO. El tejido
renal esta constituido por tubulos primitivos, tejido mesenquimal y

restos de cartilago metaplasico como consecuencia de un desarrollo
renal anormal.

En la practica clinica el término de displasia renal se aplica para definir
unos rifnones ecogénicos, pequefios, sin DCM, con / sin quistes, con
pérdida de funcion renal.

Se asocia frecuentemente a uropatia obstructiva, sobre todo a valvas de
uretra posterior.

La historia natural es hacia el deterioro gradual de la funcion renal.



Neonato con UPO a causa de valvas de uretra posterior que asocia una
displasia renal donde el parénquima renal se encuentra adelgazado e
hiperecogénico y en el que se ven algunos quistes (flecha en la imagen).




Ademas en los pacientes con UPO los quistes pueden en realidad corresponder
a los calices, pelvis y uréter dilatados. Este es el caso de este neonato que
presentaba un masa en hemiabdomen izquierdo que correspondia a una
dilatacion del tracto urinario del lado izquierdo con un ureterocele en vejiga
(mostrado en la imagen de la derecha con una flecha)




Rinon Displasico Multiquistico. A) Corte longitudinal del rindn derecho de un
neonato constituido por quistes sin comunicacion entre ellos ni parénquima
renal normal, con un eje longitudinal de 4,5cm. B) Ecografia del mismo riidon a
los 7 meses de edad donde se evidencia ya la disminucion de tamano del
rindn displasico que presenta un eje longitudinal de 2,8cm.




RINON DISPLASICO MULTIQUISTICO

Cuando la displasia es segmentaria el diagndstico puede ser mas dificil.

Corte longitudinal del rindn derecho de paciente de 1 afio de edad con episodio de
hematuria. Se identifican lesiones quisticas en el rindn derecho (mesorifidn y polo
inferior) compatibles con una enfermedad renal quistica segmentaria o localizada.




NS
Secuencia TSE T2 coronal (Ay B) del paciente anterior y SE T1 tras la
administracion de civ (C y D) donde se visualizan los quistes en meso y polo
inferior de
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TUMORES QUISTICOS RENALES

NEFROMA QUISTICO MULTILOCULAR:
Pacientes de 3 meses a 4 anos.

En imagen se presentan como masas quisticas con septos finos sin
componente sélido.

Presentan una capsula fibrosa que presenta ténue realce.

En un 18% de los casos puede verse realce nodular sélido y en un 5%
calcificaciones periféricas.




Corte longitudinal de rindbn donde se evidencia una lesion quistica en el
polo superior en paciente de 1 afno y 8 meses al que se le solicita el
estudio desde genética por hemihipertrofia del miembro inferior derecho.




RM del paciente anterior. Corte sagital TSE T2 (A) donde se evidencian septos
engrosados y T1 axial tras la administracion de civ (B) donde se observa
realce de los septos y de la capsula.




Con la sonda de alta frecuencia se aprecia la dilatacién de los tubulos.
Dos hallazgos mas de la EPAR son las hiperecocenicidades puntiformes sin
sombra posterior en las piramides y la presencia de quistes macroscopicos.







US 9 anos

US 14 anos




ERPAD

En un grupo pequeno la afectacion es
temprana, incluso intrautero.

Los neonatos ya presentaran alteraciones en
la ecografia y plantean el diagndstico
diferencial con |la EPAR.




Corte longitudinal de rindn de neonato nacido por cesarea inducida
por sospecha de hipoplasia pulmonar debido a intensa nefromegalia.
Madre con EPAD.




COMPLEJO NEFRONOPTISIS-
ENFERMEDAD QUISTICA MEDULAR

Enfermedades clinicamente similares: nefropatia
tubulointersticial progresiva y quistes en la union
corticomedular.

EQM:
adulto o adolescente

No presentara ni retraso del crecimiento ni
manifestaciones extrarrenales.



NEFRONOPTISIS
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El fallo renal suele comenzar temprano.



Ecografia en paciente de 17 afos sin afectacion extrarrenal donde se evidencia
rinones disminuidos de tamano e hiperecogénicos con un quiste milimétrico
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MUTACIONES TCF2 Y HNF1[3
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Ecografias de pacientes de 8 y 11 afnos respectivamente con mutacién del
HNF1beta. Ambos presentaban rinones hiperecogénicos con un eje longitudinal
normal e hiperecogénicos con escasos quistes de pequeno tamano que en el
caso de la imagen de la izquierda (A) tenian una localizacion subcapsular.




ESCLEROSIS TUBEROSA
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Ecografia renal de paciente de 5 afnos con diagnostico de esclerosis tuberosa,
marcadamente aumentados de tamano con multiples quistes renales de gran
tamano algunos.
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ENFERMEDADES QUISTICAS RENALES
ADQUIRIDAS

Hacen referencia a la presencia de quistes en un paciente
en enfermedad renal terminal que no se deben a
enfermedad quistica hereditaria.

Entre el 8-13% de los pacientes con ERT presentan quistes
antes de iniciar la dialisis. A los dos anos de empezar la
dialisis el 13% presentan quistes y el 100% a los 10 anos.

Son rinones pequenos con quistes de distintos tamanos que
pueden presentar complicaciones como hemorragia,
infeccion, litiasis ureterales y carcinomas.

El 3-7% van a desarrollar un carcinoma renal con mayor
riesgo a mayor duracion de la dialisis, sexo varon y peso
renal de mas de 150gr.



CONCLUSIONES

Hoy dia muchas de las enfermedades quisticas renales se sospechany
detectan intrautero.

En el caso de los neonatos la causa mas frecuente de quistes renales es
la congénita que incluye la displasia / UPO vy el rifidn displasico
multiquistico.

Ante el hallazgo de una lesion multiquistica hay que descartar siempre
gue se trate de un tumor quistico.

Para el diagndstico etiologico de las enfermedades hereditarias es
fundamental la clinica y el estudio genético. Es importante realizar una
adecuada descripcion del tamano renal, de la ecogenicidad, valorar la
DCM vy la existencia o no de quistes. En caso de haber quistes el tamafo
y la localizacion. Todos estos hallazgos seran de ayuda para el
diagnostico de la enfermedad.

El radidlogo tiene un papel importante en el seguimiento.
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