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RESUMEN

Las anomalias en la rotacion y en la fusion renal se dan como resultado de la interrupcion
en la migracion embriologica de los rifiones; se pueden asociar con otras malformaciones
congénitas y tener secuelas clinicas. Los pacientes usualmente permanecen asintomaticos y
en ocasiones el hallazgo es incidental. Presentamos el espectro de alteraciones congénitas en
la fusion, la posicion y la rotacion renal en pacientes sometidos a tomografia computarizada.

SUMMARY

Anomalies during renal rotation and fusion are the result of a disruption in embryological
migration of the kidneys. These could be associated with other congenital malformations
and clinical aftereffects. Patients usually remain asymptomatic and sometimes the finding is
incidental. We present the spectrum of congenital abnormalities during fusion, positioning,
and renal rotation in patients undergoing computed tomography.

Introduccion

Las anomalias renales congénitas en la posicion y en
la fusion son el resultado de la interrupcion de la migracion
embriologica normal de los rifiones. Su incidencia estima-
da es de 1 por cada 2.100-3.000 autopsias (1). Se puede
presentar asociada con otras malformaciones renales, de
otros 6rganos (genitales, esqueleto) y/o formando parte de
diversos sindromes polimalformativos (2).

El desarrollo del blastema metanéfrico comienza
caudalmente. A las nueve semanas de gestacion, el rifion
asciende a su posicion normal (L1-L3) y la pelvis renal gira
90° hacia la linea media (3).

Las anomalias renales congénitas se agrupan asi: (4)

» Anomalias de la rotacion: ectopia simple (rifion
pélvico), ectopia cruzada fusionada y no fusionada,
ptosis y malrotacion.

» Anomalias de la fusion: rifion en herradura, rifidn en
torta, ectopia renal cruzada fusionada.

El objetivo éste articulo es describir las anomalias
renales en la posicion, la fusion y la rotacion.

Agenesia renal

Se produce por la falla en la union de la yema ureteral
con el blastema metanéfrico para estimular el desarrollo
de un rifidn normal. Puede ser unilateral o bilateral. La

agenesia renal bilateral se asocia con muerte fetal en un
24-38% de los casos y en los nacidos vivos es incompa-
tible con la vida (5). La agenesia renal unilateral es una
anomalia mas frecuente, se observa en aproximadamente
uno de cada 1.000 nacimientos y existe una alta asociacion
con otras anomalias ductales (6) (figura 1).

Anomalias de la rotacion

Ectopia renal simple (ERS)

La ectopia simple hace referencia a la posicion aberrante
de los riflones aun permaneciendo en el lado correcto; va
desde el rifion pélvico, que es el mas frecuente, hasta el rifion
toracico, el mas raro, y puede ser unilateral o bilateral. El
rifién pélvico es la ERS mas comun y ocurre en uno de cada
500-1.200 nacimientos (6).

Los rifiones pélvicos congénitos verdaderos deben ser
diferenciados de los rifiones caidos, que se hallan méviles
y de posicion baja, posiblemente secundario a la falta de
soporte de la fascia. En los rifiones pélvicos verdaderos, el
uréter tiene un curso corto y su aporte sanguineo se deriva
delaaorta inferior y/o las arterias iliacas (6). Estas anomalias
pueden ser mas facilmente caracterizadas en la tomografia
computarizada (TC). El rifién toracico congénito es una
ectopia muy rara, que debe distinguirse de un rifién herniado
a través de un defecto diafragmatico (2) (figuras 2 y 3).
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Figura 1. Agenesia renal con malrotacion: imagen axial de urotomografia, reconstruccion coronal oblicuay VR (Volumen Rendering), que evidencia agenesia renal derecha con ectopia
renal cruzada izquierda y malrotacion. Notese el uréter cruzando la linea media.

Figura 2. Ectopia renal simple con malrotacion:
axial MIP (proyeccion de maxima intensidad)
y VR muestra rifion izquierdo ectopico con
pelvis renal de localizacion anterior.

Figura 3. Riion pélvico: reconstruccion sagital de
urotomografia y VR, demuestra rifion derecho de localizacion
pélvica con malrotacion.
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Ectopia renal cruzada (ERC)

Ocurre cuando uno de los rifiones se sitla en el lado contrario, cruzando
la linea media. La ectopia renal cruzada es la segunda anomalia de fusion
mas frecuente y predomina en el sexo masculino (4,7).

Algunas anomalias mas complejas de la fusion y la posicion pueden
coexistir, como la ectopia renal cruzada fusionada. Se presenta en aproxi-
madamente uno de cada 1.000 nacimientos (6). En todas las ectopias cru-
zadas hay al menos algun grado de fusion en el 90-95% de los casos, por
lo general de fusion del polo ortotdpico inferior al polo superior ectopico
(6,7). El rifion izquierdo cruzando hacia el lado derecho es mas comuin
que a la inversa. El uréter del rifion ectdpico caracteristicamente cruza la
linea media para entrar en la vejiga en el lado usual y, por lo general, con
un trigono normal en cistoscopia (8). Los patrones mas raros incluyen
ectopia cruzada no fusionada, ectopia fusionada no cruzada y la ectopia
cruzada solitaria o bilateral (9) (figuras 4-6).

Otro patrén que combina la fusion y la posicion se encuentra en los
rifiones fusionados pélvicos, conocidos como rifiones en torta. Estas ano-
malias pueden ser un hallazgo incidental, pero también se asocia con la
hidronefrosis, la formacion de calculos y la infeccion, asi como con una
lesion traumatica (7,8).

Malrotacion renal

La malrotacion aislada ocurre como resultado de la rotacion anor-
mal del rifién a lo largo de su eje vertical. Normalmente hay aproxi-
madamente 90° de rotacion medial. Si hay menos rotacion, la pelvis
renal sera de localizacion anterior o anteromedial (6). La sobrerrotacion
también puede ocurrir con la pelvis renal orientandose lateralmente o
hacia atras (figura 7).

Anomalias de la fusion

Rifién en herradura (RH)

EIRH consiste en dos masas renales distintas situadas verticalmente
a ambos lados de la linea media, y conectadas en sus respectivos polos
inferiores por un istmo de tejido parenquimatoso o fibroso que cruza
el plano medio del cuerpo. Es la anomalia de fusién mas comun, se
produce en uno de cada 500 recién nacidos y predomina en el sexo
masculino (8,9).

El ascenso es detenido por la arteria mesentérica inferior y entonces
el rifion fusionado se encuentra malrotado y mas caudal de la posicion
normal; las pelvis renales son anteriores por la rotacion incompleta de
los célices y los uréteres son de insercion alta (6). Ademas, el uréter ca-
balga sobre el istmo renal, dando como resultado alteraciones de drenaje
urinario y estasis, que pueden predisponer a la formacioén de calculos
con una incidencia tan alta como del 20% (10). El diagnostico del RH
es evidente en la TC y a menudo es un hallazgo incidental (figuras 8-10).

Conclusion

Es importante reconocer el espectro de alteraciones congénitas en
la fusion, la posicion y la rotacion renal, debido a que los pacientes
usualmente permanecen asintomaticos; pueden asociarse con otras
anomalias congénitas y tener secuelas clinicas.

La alta resolucion de imagen, el corto tiempo en la realizacion y su
amplia disponibilidad hacen de la tomografia computarizada (TC) una
herramienta 1til en el diagnodstico y seguimiento de estas anomalias.
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Figura 4. Ectopia renal cruzada no fusionada: reconstruccion coronal de urotomografia
v VR muestra rifion izquierdo ectdpico localizado por debajo del polo inferior del rifion
derecho sin fusion entre los polos renales.
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Figura 5. Ectopia renal fusionada, no cruzada: reconstruccion coronal y VR de urotomografia demuestra rifiones ectopicos, de localizacion inferior a las fosas renales, con malrotacion
y fusion del polo renal superior derecho con el polo inferior izquierdo.

Figura 6. Malrotacion renal: TC axial contrastada
¥ VR demostrando riiion derecho con pelvis de
localizacion anterior.

Figura 7. Ectopia renal cruzada fusionada: reconstruccion coronal de TC, se demuestra ectopia renal cruzada derecha con fusion al polo inferior izquierdo y fusion del uréter.
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Figura 8. Rifion en herradura: 1c axial, reconstruccion coronal oblicua'y VR de pacientes diferentes se evidencia en la fusion de ambos rifiones por sus polos inferiores sobre la linea
media; en el tercer caso, cdlculos en los calices inferiores del rifion derecho.

Figura 9. Rifion en herradura con infarto
del polo superior izquierdo: imagen axial y
reconstruccion coronal de TC contrastada; se
identifica zona hipoatuante en el polo superior
izquierdo por infarto.

Figura 10. Rifion en herradura con rifion supernumerario fusionado: reconstruccion coronal oblicua y VR de paciente con rifion en herradura y rifion supernumerario ectopico, fusionado
en el istmo del rifion en herradura. En el tercer rifion se observa pelvis de localizacion anterior. Notense los tres uréteres independientes.
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