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RESUMEN
Se presentan dos casos. Primero: paciente Ill gesta, | cesarea, | aborto, 26 afios, que ingresa con
diagnéstico de embarazo de 30 semanas y trabajo de parto prematuro. El ecosonograma reporto6 feto
Gnico de 30 semanas, con rifilones poliquisticos aumentados de tamafio e hiperecogénicos, oligohidramnios
severo, y bienestar fetal comprometido. Se realizé cesarea segmentaria, obteniéndose feto femenino
vivo en malas condiciones que muere con diagndéstico de: recién nacido pretérmino, rifiones poliquisticos
y asfixia perinatal severa. El estudio morfolégico posmortem reporté atelectasia bilateral, y poliquistosis
renal autosémica recesiva.
Segundo: paciente primigesta, 23 afios, a quien se le realiza ecograma obstétrico que reporté feto tnico
de 23 semanas, retardo de crecimiento intrauterino severo, displasia renal bilateral, y anhidramnios.
Inicia trabajo de parto prematuro a las 24 semanas expulsando feto muerto masculino, cariotipo 46, XY,
la necropsia reporté agenesia renal bilateral.
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SUMMARY
Two cases are reported. First, a 26 years old gravida 3 patient, 1 cesarean section, 1 abortion, admitted
with diagnostic of 30 weeks gestation and premature labor. Ultrasound reported a 30 weeks gestation
fetus, with hyperecoic increased in size polycystic kidneys, severe oligohydramnios, and conpromise of
fetal weel being. A cesarean section was performed, obtaining an alive female fetus in bad conditions
who died. Diagnostic: preterm baby, polycistic kidneys and severe perinatal asphyxia. Morphologic
postmorten study reported bilateral atelectasia and recesive autososomic kidney polycystosis.
Second, a 23 years old | gravida patient, with obstetric ecogram that reported a 23 weeks gestation fetus,
severe intrauterine growth retardation, bilateral renal dysplasia and anhydramnios. At 24 weeks started
premature labor obtaining a male dead fetus, cariotype 46, XY. Necropsy reported bilateral renal
agenesia.
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INTRODUCCION

Los defectos congénitos del aparato urinario prondstico del feto, riesgo de recurrencia, conducta
representan entre el 15 % y 30 % de todas las aseguir en futuros embarazos, posibilidad de ofrecer
anomalias diagnosticadas durante el embaig2p terapiafetal, cuando ésta sea posible y el seguimiento
La mortalidad debida a anormalidades del tracto posnatal(4,5).
urinario es alta, aproximadamente el 60 % cuando Los estudios que evaltan la relacion entre los
existe una anomalia estructural y relativamente baja, hallazgos del ultrasonido prenatal y los obtenidos a
13,3 % en el grupo con dilatacion del aparato urinario través del examen anatomopatolégico posmortem,
(2,3). han reportado que la verificacion posnatal del

A pesar de las limitaciones del diagndstico diagndstico prenatal varia entre 50 % y 9Q192,5-
ultrasonogréfico de las anomalias fetales renales, se 7). En el caso de las anomalias renales, se reconoce
requiere precision en el diagndéstico prenatal, porque, que, pueden presentarse dificultades en su deteccion
una vez detectada la anomalia, es necesario brindarpor ecografig4,5), por tanto, es importante realizar
a la pareja informacién apropiada acerca del tipo de el estudio anatomopatolégico fetal en los casos de
anormalidad (leve o severa, aislada o sindroméatica), anomalias letales.
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REPORTE DE CASOS 7 x4 x 3 cmy rifidén izquierdo mide 8 x 5 x 2 cm.
Caso I Feto femenino, producto de madre de 26 Ambos con superficie externa lisa; al corte se
afios, Il gesta, | cesarea, | aborto, embarazo apreciaron mdaltiples quistes pequefios, localizados

controlado, sin exposicion demostrada a teratdgenos, en corteza y médula, con aspecto de esponja (Figuras
padres no consanguineos, aparentemente sanos, sir2 y 3). Higado: superficie externa lisa y al corte se
antecedentes familiares de anomalias congénitas y observan varias cavidades vacias pequefias, de
enfermedades hereditarias. Se realizé ecosonogramaaspecto quistico.

obstétrico a las 30 semanas de gestacion que reportd

feto Unico, con rifiones aumentados de tamafio e
hiperecogénicos, con multiples quistes, pobre
diferenciacion corticomedular, no se observo la pel-
vis renal nila vejiga urinaria, oligohidramnios severo
(Figura 1).

-

Figura 2. Feto 1. Rifiones aumentados de tamafio. Rifion
derecho mide 7x4x3 cmy rifién izquierdo mide 8x5x2 cm.
Ambos con superficie externa lisa.

Figura 1. Feto 1. Ecosonograma obstétrico: Feto de 30

semanas, rifones aumentados de tamafio (delimitados por
las lineas de puntos) hiperecogénicos, sin diferenciacion

de lacortezarenal y ausencia de pelvis renal, con mdltiples
iméagenes quisticas de diferentes tamafios.

Se realiza cesarea segmentaria, por trabajo de
parto prematuro, obteniéndose recién nacido en
malas condiciones generales, sin respiracion
espontanea al nacer, pocarespuesta alareanimacio
cardiopulmonar, se traslada a cuidados intensivos
para soporte ventilatorio y fallece dos horas después
del nacimiento.

Hallazgos anatomopatologicos. Examen externo:
peso: 2 000 g, talla: 43 cm, circunferencia cefalica:
30cm, _(:lrcunferenmato_raClca: 26 cm, C|rcunf(_arenC|a Figura 3. Feto 1. Aspecto de los rifiones al corte coronal:
abdominal: 28 cm, fascie aplanada. Examen interno: mdltiples quistes pequefios, localizados en corteza y
riniones aumentados de tamafio; rifion derecho mide mgdula, dandoles el aspecto de esponja.
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Examen microscépico: riflones: conductos
dilatados revestidos por epitelio cubico, sustituyendo
la corteza y la médula a expensas de tubulos
colectores. Higado: quistes revestidos de epitelio,
proliferacion de conductillos biliares portales, fi-
brosis portal, dilatacion de venas centrales y
sinusoides circundantes. Pulmones: atelectasia to-
tal bilateral. Resto de los érganos sin alteraciones
patoldgicas. . o

B pOHESE

Caso 2. Feto masculino, producto de primera
gestacion, madre de 23 afios, embarazo controlado,
sin exposicion a teratégenos, padres no consan-
guineos, aparentemente sanos, sin antecedentes
familiares de anomalias congénitas y enfermedades
hereditarias. Durante la semana 23 de gestacion se_. o .

. . L S Figura 5. Feto 2. Ecosonograma obstétrico del mismo
fjetecto por ultrasonido restriccion dellcreC|m|.ento feto de 23 semanas con oligoamnios donde se observa
intrauterino (RCIU), severo y anhidramnios. ,pqomen fetal con imagen que se identificé como rifiones
Asimismo, se observaron ambos rifiones aumentados (entre los calipers).
de tamanfo, hiperecogénicos con pequefios quistes,
sin diferenciacion de la corteza renal y ausencia de
pelvis renal, hallazgos ecograficos compatibles con
displasia renal bila-teral (Figuras 4 y 5).

Una semana después, se diagnostica muerte fetal
in Gtero, por lo que, se decide inducir el parto,
obteniéndose por via vaginal feto muerto de 24
semanas de gestacién con las siguientes medidas
antropométricas: peso: 800 g, talla: 33 cm,
circunferencia cefalica: 23 cm, circunferencia pscusioN
toracica: 18 cm, circunferencia abdominal: 17 cm.

Hallazgos anatomopatolégicos. Examen externo:
maceracién de primer grado, modelaje craneal, sin
anomalias congénitas externas. Examen interno:
rilones y uréteres ausentes y vejiga urinaria
rudimentaria. Resto de los 6rganos sin alteraciones
patoldgicas.

Existen numerosos reportes que demuestran la
capacidad del ultrasonido para detectar anomalias
congénitas fetale@,6,8-11) La precisién diagnos-
tica ecografica de las anomalias congénitas del
aparato urinario oscila entre 50 % y 100(245,6).

Los rifiones fetales pueden ser observados por
ultrasonido transvaginal tan temprano como a las 9
semanas y deben ser siempre visibles a las 13
semanas; por ecosonografia abdominal los rifiones y
las glandulas suprarrenales pueden ser visualizadas
entre las 12 y 15 semanas de gestacion y en la
mayoria de los casos son visibles entre las 16 a 18
semanag12). La médula y la corteza pueden ser
bien diferenciadas entre las 20 y 25 semanas de
embarazo. Lavejiga urinaria fetal puede observarse

ER 153mm 8. 15w por via transvaginal a las 11 semanas, cuando los
Yo U.55Ne/s W L Wwis AR TG rifones definitivos comienzan la produccién de orina

(8) y debe ser visible en la semana 16 en todos los
fetos(13).
Ante la presencia de rifiones hiperecogénicos,

Figura 4. Feto 2. Ecosonograma obstétrico donde se gumentados de tamafio y con estructuras quisticas,
muestra feto de 23 semanas con oligohidramnios severo.

FETO COW  OLISOHICARSNIDE
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se deben considerar las siguientes posibilidades poliductina. Esta proteina se localiza en los cilios
diagndsticas: en primer lugar, lesiones no delascélulas epitelialestubulares renales, conductos
hereditarias consistentes con rifiones aumentadosbiliares y en el pancreas. Se ha sugerido que la
de tamafio con grandes estructuras quisticas quefuncion disminuida o ausente de dicha proteina ciliar
ocurren en respuesta a obstrucciéon ureteral o atre- explica la patogénesis de esta enferme(ad19)
sia. En segundo lugar, un grupo heterogéneo de que se ha relacionado con defectos en los cilios,
enfermedades renales, generalmente severas y deestructurales, funcionales o ambos, que originan
origen genético, con riflones hiperecogénicos, anormalidades en la proliferaciéon celular y
aumentados de tamafo y/o quisticos, en las que ladiferenciacion tubular, que llevan finalmente a la
expresion fetal puede ser aislada o sindromatica con formacién de quiste&l4,20,21)
anomalias extrarrenales que pueden involucrar Las principales manifestaciones de esta
defectos en el sistema nervioso central, esquelético, enfermedad involucran la dilatacion fusiforme de
otras dismorfias o retardo en el crecimiento los tibulos colectores renales y la disgenesia de la
intrauterino(14). En el feto N° 1, no hubo evidencia triada portal hepatic@7). La presentacion clinica
ecografica de uropatia obstructiva y los hallazgos es variable con diversos grados de severidad de
ultrasonograficos correspondieron a la segunda afectaciénrenaly hepaticay dependiendo de la edad
categoria, ademas presenté pobre diferenciacion a la que se presenta se clasifica en varios grupos:
corticomedular diagnosticandose enfermedad perinatal, neonatal, infantil y juvenil.
poliquistica renal. En la forma perinatal, los fetos afectados
Existen dos entidades clinicas de enfermedad caracteristicamente tienen siempre rifiones aumen-
poliquistica renal, la forma autosémica dominante tados de tamafio bilaterales y simétricos y oligo-
que generalmente se presenta en el adulto y la formahidramnios debido a la disminucién de la produccion
autosOmica recesiva que frecuentemente se presentade la orina, la cual usualmente no se manifiesta

durante el periodo neonatdls,16) antes de las 20 semanas de gestatiéh

Aungue existen criterios diagndsticos ultrasono- El diagnéstico histopatolégico se basa en las
graficos para la enfermedad poliquistica renal alteraciones renales y hepaticas. La afectacion re-
autosdmica recesiva, descritos por Gt&), estos nal se caracteriza por pobre diferenciacion cortico-

no pueden considerarse patognomaonicos, porque, medular. Enlos fetos se observan escasos conductos
son ecograficamente indistinguibles de otras lesiones colectores dilatados en forma quistica delimitados
renales congénitaél6), por tanto, en las familias por epitelio plano radialmente de lamédula ala zona
donde no hay antecedentes de esta enfermedad ynefrogénica donde la nefrogénesis activa es evidente.
cuando no esté disponible el diagnéstico molecular Estos cambios han sido detectados tan temprano
prenatal, el diagndstico definitivo debe confirmarse como a las 13 semanésy).
con el estudio histopatoldgico en los casos letales. La afectacion hepatica se caracteriza por fibrosis
En el feto N° 1 se detectd en el estudio ecografico hepatica congénita con fibrosis portal, periportal e
prenatal rifiones aumentados de tamafo e hiper- interlobular, disgenesia biliar e hiperplasia de los
ecogénicos, con multiples quistes, pobre diferencia- conductos biliaregl6). Estos cambios tipicos renales
cion corticomedular, no se observé la pelvisrenal ni y biliares estan invariablemente asociados en la
la vejiga urinaria, acompafado de oligohidramnios ARPKD y se observaron en el feto N° 1.
severo, caracteristicas que corresponden con el Debido a que las caracteristicas ultrasonograficas
posible diagndstico prenatal de enfermedad renal compatibles con enfermedad renal poliquistica son
poliquistica autosémica recesiva (ARPKD, por sus inespecificas, en los casos en los que se detecte por
siglas en inglés). ecografia prenatal rifiones poliquisticos hiper-
La ARPKD es unade las lesionesrenales quisticas ecogénicos y aumentados de tamafio, sin antece-
hereditarias més frecuentes, su incidencia exacta sedentes en la familia, como en el feto N° 1, es
desconoce y oscila entre 1:6 000 a 1:14 Q08). importante realizar el diagndstico morfolégico en
Roume estima 1:20 000 nacidos vivos, tiene una alta caso de muerte fetal, ya que ofrece mdultiples
mortalidad infantil y su diagndstico puede realizarse beneficios, tales como, verificar el diagndéstico
in Gtero o en la infanciél4). ecografico, realizar el diagnéstico definitivo,
Esta enfermedad es causada por la mutaciéon en eldetectar la presencia de otras anomalias asociadas,
gen PKHD1 ubicado en el locus cromosémico ademas, aporta informacion que permite ofrecer el
6p21.1-p12y codifica para la proteina fibrocistinao asesoramiento genético. En este caso, los hallazgos
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morfopatoldgicos permitieron realizar el diagnéstico mesodermo metanéfrico, primordios del rifién

de ARPKD y contribuyé a definir el riesgo de

definitivo. El diagndstico prenatal se realiza poste-

recurrencia para esa familia, ya que, por tratarse de rior a las 20 semanas de gestacién, cuando la orina
una enfermedad autosémica recesiva, es de un 25 %fetal contribuye principalmente en el mantenimiento

para cada embarazo.

del volumen normal del liquido amnidético, por lo

Enelfeto N°2 el diagndstico ecograficorealizado tanto, invariablemente se asocia a oligodidramnios
a las 23 semanas de gestacion fue displasia renalo anhidramnio$9). Ademas del criterio anterior, el
bilateral y los hallazgos posmortem permitieron estudio ecografico prenatal debe mostrar ausencia
concluir la presencia de agenesia renal bilateral. En de rifiones en la regién lumbar o en alguna otra
este sentido, Isaksen y col., en un estudio donde localizacién ectépica; al estudio Doppler, ausencia
comparan el diagnéstico ecografico prenatal con los de las arterias renales; y ausencia de vejiga en varios
hallazgos posmortem de anomalias congénitas del ecosogramas repetidosy prolongados ya que la vejiga
aparato urinario, reportaron 2 casos con diagnéstico fetal se vacia cada 30 a 45 minutas,23)

prenatal de displasia renal en los que la necropsia
revel6 agenesia renal bilateral).

En el feto N° 2 el examen patolégico permitié la
modificacion del diagnostico prenatal de la anomalia

Estas diferencias entre el diagnostico prenatal y renal, establecer el diagndstico definitivo y la causa
posnatal de las anomalias renales pueden serde la muerte fetal.

originadas por las limitaciones que tiene el estudio

En conclusiéon en este trabajo se presentan 2 fetos

ecografico prenatal, debidas a factores intrinsecosy con anomalias renales letales diagnosticadas por

extrinsecos.

Entre los factores intrinsecos o ultrasonido durante el embarazo, en quienes la

relacionados con la enfermedad renal, se describen: realizaciéon del estudio anatomopatolégico pos-
a) la presencia de oligohidramnios o anhidramnios, mortem determiné el diagndstico definitivo de la

que dificultan la visualizacion de la morfologia

anomaliarenal y permitié el adecuado asesoramiento

fetal, y que ocurren en algunas anomalias como la alas parejasrelacionado con elriesgo de recurrencia

agenesia renal bilateral, el rifién poliquistico bilat-

y el seguimiento multidisciplinario en futuros

eral y las lesiones displasicas renales, b) la ecogeni- embarazos.

cidad renal, que en el segundo trimestre, es similar
a las glandulas suprarrenales y al intestino, lo que
dificulta la identificacion y medicion de los rifiones
(13)y c) la edad gestacional en la que se realiza el
ultrasonido, puesto que el desarrollo del rifién
definitivo ocurre en la region pélvica y luego
asciende a su posicion definitiva en la regiéon lum-
bar, por lo que, cuando ocurre ectopia renal puede
confundirse con agenesia reiia?)y, por otro lado,
deben considerarse las distintas fases de la
nefrogénesis durante el periodo pren&sal4).

Entre los factores extrinsecos, que interfieren
con el diagndstico ecografico exacto de las anomalias
renales, se encuentran los relacionados con la
posicién fetal, la experiencia del especialista que
realiza el estudio, del equipo y transductor utilizado,
de la capacidad de transmision so6nica de la pared
abdominal materna en la que influye la obesidad vy,
por ultimo, la presencia de miomas uterinos grandes,
entre otrog12).

La agenesia renal bilateral es una anomalia
congénita letal poco frecuente, su incidencia varia
entre 1:3 000 y 1:4 000 nacimientds). Su
embriogénesis esta relacionada con falla de
induccion reciproca entre el brote ureteral y el
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