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RESUMEN

DUPLICIDAD PIELOURETERAL Y RINON INTRATORACICO
La ectopia renal intratoracica es un tipo de ectopia muy rara, representando menos del 5% de las
ectopias renales. La asociacion de duplicidad pieloureteral y ectopia intratoracica es infrecuente.
Presentamos el caso de una nifia afecta de esta asociacion de anomalias, tratdndose del primer
caso descrito en la literatura revisada.
Se comentan los estudios diagnosticos realizados, asi como el tratamiento y evolucién de la
paciente.
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ABSTRACT
PYELOURETERAL DUPLICATION AND INTRATHORACIC KIDNEY
Intrathoracic ectopia is an unusual ectopia that represents less than 5% of renal ectopia. The
association of a duplex system and an intrathoracic renal ectopia is very rare.
We report a case of a girl affected from these two anormalyties, being the first case published in

the literature reviewed.

Presentation, diagnosis and therapeutic aspects are discussed.
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La ectopia renal intratoracica, protusion renal
parcial o total por encima del diafragma, es
un tipo de ectopia renal poco frecuente que repre-
senta menos del 5% de las ectopias renales?.

La duplicidad pieloureteral se presenta con
una incidencia del 0,8%*.

Presentamos el caso de una nifia afecta de
esta anomalia. Analizamos la clinica, estudios
diagnosticos realizados y el tratamiento.

CASO CLINICO
Nifia que nace en la 36 semana de gestacion,
sin ningun hallazgo patoldgico en el screening
prenatal, con parto via vaginal y presentacion
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cefalica. En la exploracion fisica tras el nacimien-
to se aprecia abolicion del murmullo vesicular en
los 2/3 inferiores del campo pulmonar izquierdo
y presencia masa abdominal dependiente de fosa
renal izquierda con peloteo posterior.

En radiografia de térax y gammagrafia pulmo-
nar se objetiva hipoplasia pulmonar izquierda.

Se realiza ecografia abdominal no detectando
presencia del rifidén izquierdo por lo que se reali-
za exploracion ecografica toracica, apreciando
rifidn intratoréacico izquierdo con duplicidad pie-
loureteral. Se observa asimismo atrofia parenqui-
matosa severa de la cortical del pielon superior y
uréter tortuoso y dilatado llegando a vejiga en
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situacion normal. El hemirrifién inferior presen-
ta leve ectasia con cortical conservada. Rifidn
derecho normal.

Se practica urografia intravenosa (Fig. 1), TAC
helicoidal (Fig. 2) y RMN (Fig. 3), objetivandose
rindn izquierdo en situacién intratorécica, proba-
blemente debido a hernia diafragmatica, con dila-
tacion muy severa del uréter correspondiente al
hemirriidn superior y atrofia del parénquima.
Pielon inferior y rifidn derecho normales. El rifidon
izquierdo presenta vascularizacién andmala,
dependiendo la del pielén superior de la arteria
pulmonar y la del pielén inferior de la aorta.
Vascularizacion renal derecha normal.

La gammagrafia renal muestra un rifion
izquierdo anormalmente alto con buena capta-
cién del trazador en su pieldn inferior y anulacion
funcional del superior.

Con el diagnéstico de duplicidad pieloureteral
izquierda con rifién intratoracico, anulacion del
pielén superior y hernia diafragmatica se proce-
dié a nefroureterectomia polar superior izquierda

FIGURA 1. UIV: rifién izquierdo de localizacién intratora-
cica.

por via toraco-abdominal, movilizaciéon renal,
pexia en retroperitoneo y plicatura diafragméatica.

El post-operatorio se desarrollé sin complica-
ciones.

Los controles radiolégicos a los 6 meses con eco-
grafia, UIV y DMSA, muestran un rifidn localizado
en fosa renal izquierda con morfologia y funcionali-
dad normal. A los 3 afios de seguimiento en contro-
les ecogréficos y con DMSA, permanecen estables
tanto la morfologia como la funcionalidad renal.

FIGURA 2. TAC: rifidén intratoracico e hipoplasia pulmonar.

FIGURA 3. RMN: ectasia ureteral del hemirrifién superior.
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DISCUSION

El rifidn intratoracico congénito es una ecto-
pia rara representando apenas el 5% de los
casos. Parece existir un ligero predominio del
lado izquierdo en proporcién 1,5/1, siendo mas
frecuente en hombres que en mujeres (3/1)2. No
se conoce con certeza la etiologia de este tipo de
ectopia, aunque se postula que el retraso en el
cierre intrauterino del esbozo diafragmatico
puede permitir el ascenso renal por encima de su
situacion anatémica normall. En los estudios
angiograficos el origen de la arteria renal es nor-
mal en la mayoria de los casos, aunque en algu-
nos, existe irrigacion de origen mas craneal. El
rifidn se localiza en la parte posterior del medias-
tino y normalmente ha completado el proceso de
rotacion. Se localiza habitualmente en la parte
posterolateral del diafragma, en el hiato (orificio
de Bochdalek), ya que en esta zona el diafragma
presenta menor densidad. El Iébulo inferior del
pulmén adyacente puede resultar hipoplasico
como consecuencia de la compresion renal?,
como sucede en nuestro caso.

El uréter es mas largo para alcanzar el rifién,
aunque su desembocadura en la vejiga es nor-
mal®. La glandula suprarrenal se ubica en su
posicion eutodpica en la mayoria de los pacientes.
No se han descrito anomalias asociadas en otros
o6rganos y la presencia de otras malformaciones
de la via urinaria es poco frecuente. En la litera-
tura consultada no se describe ningdn caso de
duplicidad completa asociada®.

La sintomatologia de estos pacientes es esca-
sa. Los sintomas pulmonares son sumamente
raros, aunque ante la sospecha de una hipopla-
sia pulmonar estd indicado el estudio para des-
cartar esta entidad?®. La mayoria de los casos se
descubren de forma incidental al practicar una
radiografia de térax o una ecografia®.

El diagnéstico se realiza mediante radiografia
de térax” que muestra elevacion del hemidiafrag-
ma y masa ocupante de espacio, redondeada,
regular, que se extiende hacia el térax, cerca de
la linea media. La ecografia mostraréa la ausencia
del rifién en la fosa renal. La U.I.V. y la gamma-
grafia aclararan definitivamente el diagndstico.
La TAC y RMN pueden realizarse si con las ante-
riores exploraciones no se llega a un diagnéstico
de certeza.
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En la actualidad la TAC helicoidal con con-
traste y su reconstruccion tridimensional, asi
como la RMN pueden hacer innecesaria la angio-
grafia, lo que es de especial importancia en
nifos34. Ademas, la TAC helicoidal evita el uso de
anestesia general.

Si no existe sospecha de reflujo vesicoureteral
(ectasia de la via, ITU o duplicidad) no es necesa-
rio la préactica de CUMS.

El tratamiento es conservador, salvo en los
casos en que se asocian complicaciones urinarias
o pulmonares importantes. En estos casos sera
precisa la intervencién quirdrgica con moviliza-
cién del rifidn y cierre de la hernia diafragmatica.
En nuestro caso, ante la anulacion del pielon
superior se opté ademas por nefroureterectomia
parcial.

CONCLUSIONES

La duplicidad pieloureteral y el rifién intrato-
racico son patologias infrecuentemente asocia-
das. Para el diagnéstico, la utilizacion de la TAC
helicoidal permite obviar estudios mas invasivos
y la necesidad de anestesia general en pacientes
pediatricos. El tratamiento de esta patologia es el
mismo que el de ambas entidades por separado.
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