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RESUMEN

El hallazgo de rifiones fetales hiperecogénicos es un problema de gran preocupacion
meédica y de ansiedad familiar, porque casi siempre traduce una enfermedad renal
importante. Cuando la hiperecogenicidad se acomparfia de oligohidramnios, la mayoria
de las veces estamos enfrentando una enfermedad poliquistica; cuando no existe
oligohidramnios, el diagndéstico probable es dificil. El objetivo de este reporte es la
presentacion de un nifio con enfermedad poliquistica autosémico recesiva. En los
examenes realizados a la madre, durante el embarazo, se encontré hiperecogenia
renal y oligohidramnios. Se describe la evolucion clinica, ultrasonografica y
gammagrafica de su enfermedad. Se revisa brevemente la literatura con relaciéon al
tema.

Palabras clave: rifién hiperecogénico, oligohidramnios, enfermedad renal
poliquistica.
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ABSTRACT

The finding of hyperechogenic fetal kidneys is a problem of a great medical concern
and of family anxiety, because of almost always it expresses an important renal
disease. When hyper-echogenicity is accompanied by oligohydramnios, usually we are
facing a polycystic disease; where there are not oligohydramnios the potential
diagnosis is difficult. The objective of present paper is the presentation of a child
presenting with recessive autosomal polycystic disease. En examinations performed in
the mother during pregnancy, it was found a renal hyperechogeny and
oligohydramnios. The clinical evolution, ultrasonography and scintigraphy of its
disease is described and a brief review of literature in relation to thus subject is
reviewed.

Key words: hyperechogenic kidney, oligohydramnios, polycystic renal disease.

INTRODUCCION

El descubrimiento prenatal de rifiones hiperecogénicos bilaterales es muy
atormentador para la embarazada y la familia.* El aumento de la ecogenicidad renal
se establece cuando el rifibn es mas ecogénico que el tejido hepatico adyacente.? El
rifion fetal hiperecogénico puede estar asociado a oligohidramnios® o a liquido
amnié6tico normal.?

Cuando el rifidn hiperecogénico se acompafia de oligohidramnios los diagndésticos mas
frecuentes a tener en cuenta son las enfermedades renales poliquisticas, en primer
lugar la autosémico recesiva (EPAR), y la dominante (EPAD) como segunda.®* Cuando
el liquido amniético es normal, y no es detectable otra anomalia, el diagndstico es
muy dificil, pero esto por lo general indica una enfermedad parenquimatosa con
posible insuficiencia renal en el recién nacido o el nifio pequefio.? Otras causas de
rifones fetales hiperecogénicos son la displasia renal quistica (DRQ) y algunos
sindromes complejos como el de Bardet-Biedl, Meckel-Gruber, Dandy-Walker, la
trisomia 13,° la esclerosis tuberosa y el sindrome oro-facial-digital tipo 1.°

Hay estudios que reportan la delecion del gen TCF2, que codifica el factor nuclear del
hepatocito-1 beta como la causa mas frecuente de rifién fetal hiperecogénico, y otros
lo seflalan como la que sigue a los rifiones poliquisticos® y la enfermedad
glomeruloquistica.” Este factor, ampliamente distribuido, esta involucrado en el
desarrollo embrionario renal, pancreético y hepatico.* ¢’

Se ha descrito la hiperecogenicidad renal fetal en variantes de sindromes nefroticos
congénitos,®°® pero también se ha sefialado que puede tratarse de una variante
normal, por existir pacientes en los que no se ha demostrado nefropatia en el
seguimiento posnatal.®

Nuestro objetivo es describir un caso de hiperecogenicidad renal fetal y alertar sobre
este hallazgo y sus posibles consecuencias.
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Feto de sexo masculino, que a las 24 semanas de gestacion, el ultrasonido materno-
fetal no reporté alteraciones, pero a las 34 se informé disminucién del liquido
amnidtico y riflones hiperecogénicos. Nace a las 38,1 sem de gestacién, mediante
parto transvaginal normal, con peso de 3 320 g, longitud de 48 cm y puntaje de
Apgar 9-9. Presenta ligera dificultad respiratoria, pero se recupera con rapidez. Los
rifones no son palpables, y se aprecia hernia inguino-escrotal derecha. El ultrasonido
renal del dia de nacido precisa nefromegalia e hiperecogenicidad de ambos rifiones. A
las 60 h de nacido se hace nuevo ultrasonido renal, en el que se aprecian rifiones muy
aumentados de tamario, el derecho con longitud de 90 mm y el izquierdo de 80 mm,
e hiperecogénicos con mala delimitacion cortico-medular (figura 1).

Fig. 1. Imagen de ultrasonido que muestra rifiones hiperecogenicos
¥y con gran aumento de tamafio en el periodo de recién nacido,

Se hace ultrasonido renal a ambos padres y no se aprecian alteraciones. La creatinina
en sangre es de 44 pmol/L y la gasometria por puncion digital es normal. Se
establece el diagndstico de EPAR. A los 26 dias se hace gammagrafia estatica con
9MTc_DMSA, que reporta rifiones muy aumentados de tamafio con hipocaptacion
ligera del radiofarmaco en la corteza renal del polo inferior del rifidn derecho (figura 2
[AD. Al repetir el ultrasonido renal se describen rifilones aumentados de tamafo,
hiperecogénicos, con mala delimitacion cértico-medular y pequefios quistes bilaterales
(el mayor de 6,8 mm de didmetro). A los 32 dias de edad la tension arterial es de
180/120 mmHg y el ecocardiograma demuestra hipertrofia ventricular ligera-
moderada, por lo que se inicia tratamiento con enalapril (5 mg/dia), pero al persistir
hipertension arterial severa, a los 5 dias de tratamiento se agrega losartan (5
mg/dia). Con este tratamiento se controla la hipertensibn y no es necesario
incrementar las dosis de medicamentos durante su seguimiento.
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A los 38 meses de edad se hace biopsia hepéatica que reporta hallazgos compatibles
con fibrosis hepatica congénita. La gammagrafia renal estatica con *°"Tc-DMSA

reporta ambos rifiones aumentados de tamafio para la edad, mdltiples areas de
hipocaptacion del radiofarmaco en la corteza renal, de intensidad moderada, mas
evidentes a nivel de los polos renales, contornos muy irregulares con aspecto
deshilachado, compatible con enfermedad renal poliquistica (figura 2 [B]).

Aparece acidosis metabdlica que se controla con bicarbonato de sodio oral, y
comienza a ascender la creatinina que a los 4,6 afios de edad es de 140 umol/L
(filtrado glomerular =33 mL/1,73 m? de superficie corporal/min, segin método de
Scwartz para nifios), la hemoglobina desciende a 79 g/L, y en el ultrasonido persiste
la marcada hiperecogenicidad renal con rifiones aumentados de tamafio (derecho 126
X 63 mm, e izquierdo 122 x 66 mm) (figura 3).
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Fig. 2. A. Gammagrafia renal con 99" Tc-DMSA, “ista posterior,
Estudio a los 26 dias de nacido.

B. Gammagrafia renal con 997 Tc-DMS A, Vista posterior. El mismo
paciente a los 4,6 afios de edad.
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Fig. 3. Imagen de ultrasonido realizada a los 4,6 afios que
muestra gran aumento del tamafico renal e hiperecogenicidad.

DISCUSION

La anomalia congénita encontrada en nuestro paciente es la causa mas frecuente de
rifiones fetales hiperecogénicos acompafnados de oligohidramnios.®** En el estudio de
Li y otros,® en los 12 casos que decidieron la interrupcion del embarazo, 10 de ellos
con oligohidramnios, 10 tenian EPAR, 1 EPAD y 1 DRQ. De los 19 que continuaron el
embarazo, 2 murieron en el periodo neonatal, ambos con EPAR, 3 casos que tenian
EPAR, EPAD y DRQ, murieron a los 3, 8 y 12 meses, 1 caso presentd hipertension
arterial sintoméatica a los 26 meses de edad, y los 13 restantes no presentaban
sintomas al momento de la publicacién. Sefialan los autores que la presencia de
oligohidramnios es un elemento clave en el pronéstico de estos pacientes.

En el seguimiento de 17 casos con rifiones fetales hiperecogénicos, Enmanuelli y
otros* encontraron 9 con EPAR, 3 con EPAD, y en los 5 restantes diagnosticaron
sindromes complejos asociados a quistes renales. Chaumoitre y otros,®> en un estudio
multicéntrico, analizaron 93 casos con rifiones hiperecogénicos asociados a quistes
renales, y diagnosticaron 31 EPAR, 28 EPAD, y los restantes tenian diferentes
sindromes asociados a quistes renales. Sefalan que en casi un tercio de los casos
(30/93) con quistes renales, las caracteristicas de estos (tamafo, localizacion y
numero) no fueron muy Uutiles para el diagnéstico.

Se ha reportado que en los rifiones fetales hiperecogénicos sin diagnéstico prenatal
especifico, una anomalia del gen TCF2 puede ser la causa.' Este gen se localiza en el
cromosoma 17q12.*°

Decramer y otros® estudiaron 62 casos de rifiones fetales hiperecogénicos, incluyendo
25 con diagnostico inseguro, y en 18 (25 % de los 62 estudiados) hallaron anomalias
de este gen. En los casos reportados por estos autores los rifiones eran de tamafo
normal, excepto en 2 hermanas, y se detectaron quistes prenatales en 11 de los 18
casos, unilaterales en 8 de los 11. Después del nacimiento aparecieron quistes en 17
de los 18 durante el primer afo de vida, y en los detectados prenatalmente el nUmero
de quistes aumentd, se desarrollaron bilateralmente, y con disminucion del
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crecimiento renal. En estos 18 casos el filtrado glomerular disminuyé en su evolucion
a largo plazo. La delecién heterozigota del gen TCF2 es una importante causa de
hiperecogenicidad renal fetal, y su evoluciéon posnatal es extremadamente variable,
por lo que necesita un seguimiento prospectivo a largo plazo.

En los casos de obstrucciéon del tracto urinario, los rifiones fetales hiperecogénicos son
predictores de displasia renal en el 95 % de los casos.™*

Existen pocos estudios de seguimiento de EPAR severa. La mayoria evoluciona con
disminucién del tamarfio renal, aunque tamarfo y ecogenicidad pueden mantenerse, o
incluso aumentar, sin correlaciéon con el grado de disfuncién renal. En los ultrasonidos
los rifiones aumentados de tamafio mantienen su morfologia, son difusamente
ecogénicos debido a las multiples interfases producidas por los ductus dilatados, y
tienen pérdida de la diferenciacion cdrtico-medular. Ocasionalmente se ven algunos
quistes pequefios subcentimétricos en corteza y médula, que representan los ductus
ectasicos.’® En nuestro paciente la hiperecogenicidad se mantiene, los rifiones han
aumentado de tamafo, y estan presentes las otras alteraciones reportadas en estos
casos.'?

En estudios gammagraficos con acido dimercaptosuccinico o dimercapto-succinic acid
(DMSA) se reporta la pérdida del contorno renal, las estructuras internas se observan
en 75 % de los casos, y la captacion en parches con defectos focales, particularmente
en los polos. También se sefiala que los cambios gammagraficos no se correlacionan
con los ultrasonograficos, en los que los rifiones estan uniformemente afectados, y
que en un niflo con riflones agrandados que en el ultrasonido se demuestre
hiperecogenicidad, el aspecto imagenolégico del DMSA apoya fuertemente el
diagnéstico de EPAR.*®

Nuestro paciente redne estos requisitos en su evolucién ultrasonografica, por persistir

la hiperecogenicidad y demostrarse aumento del tamafio renal, aunque no son

evidentes los quistes, y la imagen gammagrafica coincide con lo descrito por otros
13

autores.

El hallazgo de rifiones hiperecogénicos en un feto debe alertar al obstetra y al
neonatdlogo sobre la necesidad de estudio posnatal y el seguimiento de estos recién
nacidos y lactantes, porque muchos de ellos pueden tener una enfermedad quistica o
del parénquima renal, con mal pronéstico a mediano o largo plazo.**
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