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1. Objetivo docente.

- Describir los hallazgos clinico-radiologicos de las anomalias congenitas
mas frecuentes del tracto urinario superior.

- Conocer los metodos diagnosticos por imagen mas adecuados para la
valoracion de cada una de ellas.

2. Revision del tema.

Las anomalias congénitas del tracto urinario superior suponen uno de los
tipos de malformaciones congénitas mas frecuentes del organismo. Hasta
1,6/1000 recien nacidos vivos pueden llegar a presentarlas, y aunque
algunas solo sean simples hallazgos incidentales sin relevancia clinica, otras
suponen un factor de riesgo para el desarrollo de complicaciones como
hipertension, enfermedades cardiovasculares o enfermedad renal terminal.
Su diagnostico precoz sigue siendo un objetivo para el radidlogo, asi como
el conocimiento de su clinica y repercusiones, especialmente en la edad
pediatrica. Las anomalias renales y ureterales pueden clasificarse en
anomalias estructurales y de fusion, anomalias de posicion y numero
renal, y anomalias de los sistemas excretores. La ecografia suele ser el
metodo de eleccion para su valoracion inicial por las ventajas que ofrece.
Otras tecnicas como la urografia intravenosa estan siendo desplazadas por
la urografia TC y la urografia RM, que permiten una mejor valoracion
anatomica y funcional, al igual que las técnicas de medicina nuclear,
actualmente en expansion.

3. Conclusiones.

El diagnostico precoz de las anomalias congenitas del tracto urinario
superior resulta fundamental en la prevencion de sus posibles
consecuencias, siendo Imprescindible su conocimiento por parte del
radiologo.



B ’ :
. .y :
» ‘
. :

' | ml i w‘f,,ﬁ
36Congreso Congreso %gh _

Nacional CIR 25/28 MAYO 2022

Palaclode Ferlas vy Cangresas

,I v 4F E
— 24, MAYO
_~CURS0 PRECONGRESO

g

Bex hmined 0ommbeds de Hedivbeghe flbisize @

I SULASE B LI RRga

Principales anomalias congénitas del tracto urinario
superior:

« Anomalias de fusion:

- Ri1non en herradura.
- Rinon en Pancake.

« Anomalias de estructura/formas:
- Lobulacion fetal persistente.

- Columna de Bertin hipertrofiada.
- Joroba de dromedario renal.

« Anomalias de posicion:

- Malrotacion renal.

- Ectopia renal simple.

- Ectopia renal cruzada

« Anomalias de numero:

- Agenesia renal.
- RInon supernumerario.

« Anomalias de los sistemas colectores:

- Obstruccion de la union ureteropelvica.
- Sistema colector duplex.

- Ureterocele.

- Megaureter congeénito.
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Anomalias de fusion

RINON en herradura: se trata de la anomalia congenita mas frecuente del
tracto urinario superior (1/400 adultos), siendo mas frecuente en hombres
gque en mujeres en una proporcion 2:1. La mayoria de casos se presentan de
forma aislada, aunque en ocasiones se encuentran asociados a otros
sindromes como aneuploidias (hasta el 20% de pacientes con Sd. de Edward
la presentan). Esta anomalia de fusion ocurre durante el desarrollo
embrioldgico, en torno a la 42 semana.

El rindbn en herradura consiste en la presencia de dos rinones
funcionalmente Independientes que se encuentran unidos (Fig. 1),
habitualmente por sus polos inferiores (90%), mediante una porcion
fibrosa o i1stmo a la altura de la linea media (rinon en herradura simeétrico) o
desplazado lateralmente (asimetrico). El 1stmo puede estar compuesto por
parénquima renal o ser una banda fibrosa, y la posicion mas comun de la
pelvis y uréteres es anterior (Fig. 2).

La mayoria de casos son asintomaticos, aunque muestran cierta
susceptibilidad a traumatismos u otras complicaciones (Fig. 3) como
formacion de calculos, infecciones o tumores como el carcinoma de células
de transicion (CCT) de la pelvis renal.

Ecografia: en ocasiones puede ser dificil su identificacion, pudiendo
percibirse como un rinon anormalmente rotado sin llegar a visualizar
correctamente su polo inferior.
TC: se observan dos rinones Independientes unidos por su polo Inferior,
dandole aspecto de herradura.
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RINON en Pancake: es una anomalia rara (1/65 000-375 000 individuos) y
es mas comun que asocle otras anomalias genitourinarias o vertebrales.
Suelen ser asintomaticos, aunque mas frecuentemente predisponen al
desarrollo de infecciones o calculos debido a la rotacion anomala del sistema
colector.

Se caracteriza por la ausencia de capsula renal y la fusion renal completa de
ambos polos Inferiores y superiores. Dan lugar a dos uréteres
Independientes, de menor longitud, que llegan de forma normal a la vejiga.
Su localizacion habitual es la cavidad pelvica, donde a menudo se hallan dos
rinones fusionados con ambas pelvis orientadas anteriormente.

A menudo es preciso realizar su diagnostico diferencial con la ectopia renal
cruzada.

Ecografia: se observa como una masa grande en pelvis con dos sistemas
excretores independientes.

Urografia 1v. y TC: permite identificar el trayecto de los uréteres
anormalmente acortados que llegan a la vejiga. La TC permite una mejor
diferenciacion de las estructuras.

Anomalias de la forma

obulacion fetal persistente: se trata de una anomalia congenita de la
forma renal que, pese a que se estima su presencia en el 4% de la poblacion
adulta, se encuentra muy Infradiagnosticada debido a su escasa relevancia
clinica o su similitud con otros procesos, como cicatrices 0 muescas renales
por otras etiologias.

Se muestran como muescas suaves de la corteza renal entre las piramides,
dandole una apariencia lobulada. La lobulacion suele ser fisiologica hasta el
final del periodo fetal, pasando a ser casi imperceptible durante el 3 trimestre
de gestacion, adquiriendo despues la corteza una superficie lisa.

Ecografia: es el método de eleccion para su visualizacion.
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Joroba de dromedario: (Fig. 4) consiste en una protuberancia focal en el
tercio medio de la corteza renal izquierda, debido a la impresion esplénica
sobre este rinon. Al I1gual que otras anomalias congénitas de la estructura
renal, su diagnostico se encuentra Infraestimado al ser un hallazgo
Incidental y asintomatico, a menudo catalogado como variante de la
normalidad.

Su Importancia radica en un adecuado diagnostico diferencial con tumores
renales, ya que la joroba de dromedario a menudo se confunde con una
masa; siendo para ello utiles las tecnicas de medicina nuclear con 1S0topos
Tc-99m DMSA, en la que la joroba presentaria una captacion normal.

Columna de Bertin hipertrofiada: (Fig. 5) tambien llamada hiperplasia
cortical focal, se caracteriza por tejido cortical hipertrofiado entre las

piramides renales, que protruye hacia el interior del seno renal.

La clave para la Iidentificacion correcta es la visualizacion de una
continuidad con el parenquima cortical renal normal, guardando una
apariencia similar al mismo, conservandose el contorno renal.

Anomalias de posicion:

Malrotacion renal: (Fig: 6) se define como una posicion anormal de los
rinones en relacion con el hilio. Puede ser unilateral o bilateral y suele estar
relacionado con otras anomalias. ES mas comun en hombres que en mujeres
con una prevalencia de 1/2000 autopsias. Esta entidad es asintomatica en la
mayoria de pacientes, por lo que el diagnostico generalmente se realiza
Incidentalmente. La rotacion incompleta y la falta de rotacion son las mas
comunes, siguiendoles la rotacion inversa y la hiperrotacion donde en esta
ultima el rinon presenta un giro entre 180° y 360°.

El diagndstico generalmente se realiza incidentalmente con ecografia, TC o
RM.
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Ectopia renal simple: se caracteriza por una ubicacion anormal de los
rinones y ocurre cuando el rinon no logra ascender a la fosa renal
retroperitoneal durante el desarrollo embrioldgico. El rindn ectopico puede
ser simple (se localiza en el mismo lado del uréter) o cruzado (se encuentra
en el lado contralateral) y a su vez, unilateral o bilateral. La ectopia renal
simple, por orden de frecuencia, puede localizarse en pelvis, region iliaca,
abdomen o torax. La incidencia oscila entre 1/2200 - 1/3000 autopsias. La

ectopia renal simple se define por ser asintomatica y presentar una funcion
renal normal.

Ecografia: visualizacion de un rindn pélvico pequefio y anormalmente
rotado. (FIg. 7) .

TC: puede dar detalles de la anatomia, principalmente de la anatomia
vascular. (Fig. 8, 9y 10).

Ectopia renal rruzada: (Fig: 11, 12 y 13) se define como un rindn que se
encuentra en el lado opuesto en relacion a su posicion embrioldgica, sin
embargo, su uréter tiene una insercion normal en la vejiga. Es de dos a tres
veces mas frecuente la ectopia de 1zquierda a derecha. Su frecuencia es de
7,5/10000 recién nacidos, con predominio masculino (3:2). El diagnostico
suele ser incidental, aunque tambien se relaciona con otras anomalias
embrioldgicas, pudiendo desarrollar complicaciones clinicamente
significativas.

En la gran parte de los casos, el rindn cruzado se fusiona con el rinon
normalmente posicionado (aproximadamente el 90%).

Ecografia: el rindn no esta en su fosa renal respectiva.

TC o RM también muestra la posicion anormal del rindbn y permite
identificar mas facilmente el aporte vascular y los detalles del sistema
colector.
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Anomalias de numero:

Agenesia renal: ausencia completa de uno o ambos rinones debido a la
formacion fallida del rindn embrionario. La agenesia Dbilateral es
Incompatible con la vida. No se trata de una anomalia infrecuente, ya que la
Incidencia se ha estimado en 1/2000 nacimientos, y se produce cuando la
yema ureteral (diverticulo metanefrico) no se forma o degenera.

El rinon unico suele presentar una hipertrofia compensadora y el
prondstico del paciente depende de su estado.

A menudo se asocia con otras anomalias en el rindn contralateral (como el
reflujo vesicoureteral, encontrandose en casi el 25% de los casos) u otros
organos.

La TC es mas sensible y mas especifica que la ecografia para mostrar con
precision la anatomia pelvica, pero la RM es la técnica de eleccion para la
caracterizacion de la anatomia de la region pélvica y genital.

RINON supernumerario: es un organo accesorio adicional gue se manifiesta
mas comunmente de localizacion caudal al rindn izquierdo, existiendo muy
pocos casos en la literatura. Suele ser asintomatica, aungue puede
manifestarse en ocasiones como dolor abdominal y una masa palpable. Asi
mismo, pueden ocurrir complicaciones urinarias y por otro lado, asoclarse
con otras muchas anomalias congénitas.
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Anomalias de los sistemas excretores:

Obstruccion de la union ureteropeélvica: es la causa mas frecuente de
hidronefrosis en el periodo posnatal y la 22 mas frecuente prenatal (despues

de la transitoria/fisiologica). Su incidencia se estima en 1/750-1500 recién
nacidos VIVos.

En las pruebas de imagen se visualiza como una dilatacion de la pelvis renal
y calices con un estrechamiento abrupto de la unidon ureteropélvica, sin
dilatacion del ureter. Es mas comun en varones y su etiologia no esta clara,
pero se postula sobre la hipoplasia de la musculatura ureteral, los procesos
cicatriciales o la compresion extrinseca por la vasculatura adyacente.

El diagnostico precoz es clave para el tratamiento del paciente y prevencion
de secuelas como adelgazamiento cortical y perdida de funcion renal.

Ureterocele: (Fig 14) malformacion congeéenita caracterizada por dilatacion
quistica del segmento Intravesical del uréter distal. Se clasifica en
ortotopico o simple cuando presenta una posicion anatomica normal y
ectopico cuando se localiza en cualquier otro lugar. Posee una incidencia
estimada de 1/4000 ninos (proporcion mujer-hnombre, 4-6:1).

Ecografia: quiste anecoico de paredes finas intravesical. EI chorro ureteral
en Doppler color ayuda a descartar una obstruccion completa del
ureterocele.

Debido a que el ureterocele presenta una naturaleza dinamica y que puede
cambiar de forma y tamano, la CUMS v la ecografia gracias a la posibilidad
de obtener Imagenes continuas, ofrecen una mayor precision en el
diagnostico.

Megaureter: consiste en una dilatacion del ureter, habitualmente mayor de
/ mm de diametro, mantenida en el tiempo. Las causas de dilatacion
ureteral son muy diversas, pero el megauréter congenito suele deberse a
causas primarias.
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Sistema colector duplex: (Fig. 15, 16, 17 y 18). Se define por la presencia
de dos sistemas pielocaliciales separados. Puede ser incompleta (mas
frecuente) o completa.

En el completo, cada sistema duplex tiene un uréter distinto de longitud
completa; en el incompleto, los distintos ureteres se fusionan antes de la
union ureterovesical, y dependiendo de donde se produzca esa fusion se
puede hacer una subdivision, cuando la fusion se produce en los uréteres
proximales o en un punto mas distal.

En la duplicacion completa se cumple la regla de Weigert-Meyer, en la que
el uréter que drena la porcion craneal del rinon tiende a Insertarse en la
vejiga en un lugar inferior y medial al que drena el segmento inferior.

Esta entidad se trata de la anomalia ureteral congénita mas comun, con una
prevalencia del 0,8% de la poblacion adulta.

Suelen ser asintomaticos y se diagnostican incidentalmente sin anomalias
renales asociadas por lo que se consideran una variante de la normalidad.

Ecografia: cuando no se asocian anomalias renales, el rindn con el sistema
colector duplex es mas grande que el normal.

Urografia por TC y RM: son utiles para determinar si la duplicacion es
completa o iIncompleta y tambien en caso de sospecha de Insercion ectopica
ureteral, ya que generalmente se puede determinar todo el trayecto ureteral.
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Figura 1. Corte axial de TC. Se observan dos rinones unidos por su
polo Inferior (flecha) con las pelvis renales orientadas hacia anterior.
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Figura 3. Rinones en herradura con pelvis dilatadas (flecha) y
orientadas hacia anterior.



Malag =] Seram

4@"
25/28 MAYO 2022
, Palacip de Ferlas y Cangresas Q

B L 24 MAYO
'~ _.CURSO PRECONGRESO

' 1-- T A 1

if

Fig 4. Joroba de dromedario. Paciente varon de 47 que de forma incidental en una
ecografia se descubrio una pseudomasa en el tercio medio de rindn izquierdo.
Debido a la sospecha de tumor renal se sometio a una urografia intravenosay TC
abdomino-pélvico, que evidenciaron esta variante de la normalidad.

Fi1g 5. Imagen de ecografia. Columna de Bertin
hipertrofiada (@ ) en tercio medio de rinon.
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Normal kianey Norrolabon or
T — incompiete rotation

[ Hypemotabon [ Sagital rotation ]

J

Figura 6. La tlustracion muestra los diferentes tipos de malrotacion renal.

Figura 7. Ecografia abdominal. Se visualiza rinon derecho pélvico,
localizado lateral a la vejiga. Se observa un rinon disminuido de
tamano con pérdida de la diferenciacion corticosinusal.
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Figuras 8, 9 y 10: TC abdomino-pelvico: Rinones fusionados y en posicion
ectopica pelvica de tamano y morfologia normal con nefrograma simetrico, Sin
sIgnos de uropatia obstructiva ni otras alteraciones. Solo presencia de quistes
parapielicos.
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Figuras 11, 12 y 13. Cortes coronales de TC abdomino-pélvico: Ectopia renal
cruzada en flanco y fosa iliaca derechos, con fusion renal y malrotacion
parcial 1dentificandose ectasia piélica sin que pueda seguirse el ureter en toda
su longitud.
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Figura 15: Urografia 1v: Se observa un doble sistema excretor bilateral siendo
completo en el lado derecho e incompleto en el lado Izquierdo sin que se observe
dilatacion de sistemas excretores.

Figura 16. Reconstruccion. Doble sistema renal completo bilateral.
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Figuras 17 y 18. Doble sistema excretor renal bilateral por ecografia.
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