UroimAgen

Tratado de Urologia en Imagenes

Reservados todos los derechos de los propietarios del copyright.
Prohibida la reproduccion total o parcial de cualquiera de los contenidos de la obra.

© Editores: Angel Villar-Martin, Jestus Moreno Sierra, Jesus Salinas Casado
© Los autores

© Editorial: LOKI & DIMAS

El contenido de esta publicacion se presenta como un servicio a la profesion médica, reflejando las
opiniones, conclusiones o hallazgos de los autores. Dichas opiniones, conclusiones o hallazgos no
son necesariamente los de Almirall, por lo que no asume ninguna responsabilidad sobre la inclusién
de los mismos en esta publicacion.

ISBN: 978-84-940671-7-4

Deposito legal: M-24989-2013

Patrocinado por:

s .
(% Almirall

Soluciones pensando en ti



UroimAgen

Tratado de Urologia en Imagenes

ENFERMEDAD QUISTICA EN
UROLOGIA: DIAGNOSTICO Y
SEGUIMIENTO

1V 2207 ]8T 03 o= [ 1 X 1 3

ENFERMEDAD RENAL POLIQUISTICA AUTOSOMICA DOMINANTE
(ERPAD)P® ....eoeeeeeeeseeeseeseeeseeseseseasseesessesasessesasessesasessesasessesasessesasessenaseanens 4

ENFERMEDAD RENAL POLIQUISTICA AUTOSOMICA RECESIVA
(ERPAR)?.....ceoeveeeereeeseesesesessesesesssseseasssasessesasessesasessssasessssasessssaseasssasessssaseanens 5

QUISTES DE LA MEDULA RENAL2:
RINON EN ESPONJA MEDULAR (REM) ........ccoceeeueceeeensnsasasssssesesenenens 6

ENFERMEDAD QUISTICA MEDULAR
(NEFRONOPTISIS JUVENIL FAMILIARY) ..coooiiiimireeinnssese e 7

RINON DISPLASICO MULTIQUISTICO278 ........ooeeeeeeeeeeeeeeeeeeeerseeesssseessanes 7

ENFERMEDAD QUISTICA ASOCIADA A TUMORES??:
ENFERMEDAD DE VON HIPPEL-LINDAU (VHL).....ccoooininmernnnneennaeeens 8

ENFERMEDAD RENAL QUISTICA ADQUIRIDA (ERQA).......ccceeveerererens 8




ENFERMEDAD QUISTICA EN UROLOGIA: DIAGNOSTICO Y SEGUIMIENTO

ESCLEROSIS TUBEROSA ..ot e snsanse s 9
QUISTE RENAL SIMPLE Y COMPLEJO™5........cooiicreree e e 9
QUISTE MULTILOCULAR ....coiiiicetrrr s nnsssss s sssssss s s ssnnnes 1
HILIOSINOQUISTOSIS.........ccciitiiiirrsnr s s 12
(@ TSR = 1107 3 {7 (o o 2 12
OTRAS PATOLOGIAS......ccooeeererereeeccreresesesasessesesesesasssssssssssssssesasasasaens 14

BIBLIOGRAFIA........cooioirteereceesescncresesasas s e see e sasasas s s s seesesasssassssssensenes 16




UroimAgen

Tratado de Urologia en Imagenes

ENFERMEDAD QUISTICA EN
UROLOGIA: DIAGNOSTICO Y
SEGUIMIENTO

Zaki Mohamed Abdalah, M? Isabel Galante Romo(, Alberto Hernando
Arteche®, Eduardo Useros Rodriguez®®, Francisco Campanario Pérez®,
Angel Silmi Moyano®.

(1) Servicio de Urologia. Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

(2) Servicio de Urologia. Hospital Central Gdmez Ulla. Madrid.

(3) Servicio de Urologia. Equipo de Trasplante Renal. Hospital de Leén. Ledn.

(4) Servicio de Urologia. Hospital Clinico San Carlos. Universidad Complutense. Madrid.

INTRODUCCION

La mayoria de los procesos quisticos del aparato urinario suelen ser un hallazgo casual
durante exploraciones radiologicas realizadas por otro motivo. En este capitulo pretendemos
comentar los procesos quisticos mas relevantes del aparato urogenital y sus caracteristicas
en los estudios por imagen.

La patologia quistica renal consiste en la dilatacion de un tubulo colector o un segmento
nefronal que llega a afectar a un tercio de la poblacion mayor de 50 afos. Pueden
clasificarse en:

1. Enfermedad renal poliquistica’?:
+ Enfermedad Renal Poliquistica Autosémica Dominante (ERPAD).

» Enfermedad Renal Poliquistica Autosomica Recesiva (ERPAR).
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2. Quistes de la médula renal:
* RiAdn en Esponja Medular (REM).
+ Enfermedad Quistica Medular (EQM) (Nefronoptisis Juvenil Familiar —-NJF-).
3. Rifodn displasico multiquistico.
4. Enfermedad quistica asociada a tumores:
* Enfermedad de Von Hippel-Lindau (VHL).
+ Enfermedad Renal Quistica Adquirida (ERQA).
+ Esclerosis tuberosa.
5. Quiste renal simple y complejo.
6. Quiste multiocular.
7. Hiliosinoquistosis.
8. Quiste hidatidico.

Otros procesos quisticos son: el quiste del uraco, patologia quistica testicular, patologia
quistica de vesiculas seminales y quistes de la glandula suprarrenal.

ENFERMEDAD RENAL POLIQUISTICA AUTOSOMICA
DOMINANTE (ERPAD)?**®

Es uno de los trastornos genéticos mas frecuentes, existiendo, al menos, tres alteraciones
genéticas distintas asociadas al gen ERPAD, siendo la mas frecuente (85%), la alteracion del
brazo corto del cromosoma 16 (ERPAD 1). Entre un 5-10%, esta alterado el cromosoma 4q
(ERPAD 2). Aun no se conoce la ubicacion del gen ERPAD 3.

Se recomienda un estudio genético en pacientes con antecedentes familiares y estudios de
imagen normales. La ecografia es la prueba de eleccién para la evaluacion inicial, mostrando
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una nefromegalia bilateral por multiples quistes de distinto tamafio diseminados por corteza y
medular, si bien conserva el aspecto reniforme. Los quistes hepaticos se asocian en el 57%
de los casos y suelen ser asintomaticos, salvo que se produzca compresion venosa o del
conducto hepatico.

Los criterios de diagndstico deben correlacionarse con la edad, asi los menores de 30 afos
deben presentar, al menos, 2 quistes renales uni o bilaterales; entre los 30 y 59 afios, un
minimo de 2 quistes en cada rifidn; y en los mayores de 60 afios, al menos, 4 quistes en cada

rindn.

La TAC tiene mayor sensibilidad y esta indicada en caso de complicaciones: dolor y hematuria
(para descartar hemorragia intraquistica -atenuacién 60-90 H-), infeccién (engrosamiento de
la fascia renal y, muy raramente, tumores). Asocia célculos en el 20-30% de los pacientes,
sobre todo, de acido urico (57%).

En la Resonancia Magnética (RM), los quistes simples tienen densidad agua en T1 y alta
densidad en T2, mientras que los hemorragicos, presentan caracteristicas intermedias y
elevadas en T1, y variables en T2 (en funcién de la hemdlisis). Esta indicada en pacientes
con ERPAD con antecedentes familiares de aneurisma craneal o con cefaleas y trastornos
neurologicos, debido a la alta prevalencia de aneurismas (25,8%) y pacientes que desempefian
funciones de alto riesgo (por ejemplo, pilotos).

ENFERMEDAD RENAL POLIQUISTICA AUTOSOMICA
RECESIVA (ERPAR)?

Herencia autosémica recesiva de un gen (ERPAR) del cromosoma 6. La forma perinatal asocia
mayor afectacion renal y minima expresion hepatica, cursando insuficiencia ventilatoria grave
debido a la compresion toracica por la gran nefromegalia y el oligohidramnios.
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Enniflos mayores, predominala afectacion hepatica (fibrosis periportal, hepatoesplenomegalia,
hipertension portal, varices esofagicas, etc.). El desarrollo tardio de la enfermedad asocia
s6lo nefromegalia y grado variable de insuficiencia renal.

En el neonato, la radiografia muestra hipoplasia pulmonar, o bien, un neumotérax /
neumomediastino. En la etapa prenatal, la ecografia muestra nefromegalia simétrica,
oligohidramnios y colapso vesical. En el neonato, son hiperecogénicos con borramiento de la
union corticomedular y una zona central hipoecoica (sistema colector) y una hiperecogenicidad
hepatica variable en funcién de la fibrosis. En nifios mayores, los rifiones pueden tener un
aspecto normal con hiperecogenicidad hepatica y ectasia biliar.

La TAC muestra, ademas, una opacificacion retardada del contraste, nefrograma prolongado,
quistes hepaticos con dilatacion portal (si hay hipertension portal) y calcificaciones renales
bilaterales difusas.

La RM no tiene utilidad en el estudio de estos pacientes.

QUISTES DE LA MEDULA RENAL2: RINON EN ESPONJA
MEDULAR (REM)

Enfermedad benigna e infrecuente en la 32-42 década que asocia dilatacién de los conductos
colectores y un defecto de la acidificacion, que condiciona orinas alcalinas e hipercalciuria,
favoreciendo la formacion de litiasis de oxalato calcico y fosfato calcico. En la urografia
intravenosa (UIV), apreciamos multiples calcificaciones medulares y pequefios calculos
agrupados en la piramide renal. El contraste se acumula en las papilas que parecen
distorsionadas, con la cupula de los célices en forma de bisel, brocha, cepillo o abanico, si
bien, ésta no es patognomoénica.
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ENFERMEDAD QUISTICA MEDULAR (NEFRONOPTISIS
JUVENIL FAMILIAR)

Enfermedad infrecuente que conduce a la insuficiencia renal crénica (IRC) por atrofia tubular,
esclerosis glomerular y formacion de quistes en la médula renal y unién corticomedular.

La forma juvenil asocia alteraciones oftalmolégicas, neuroldgicas, fibrosis hepatica y displasia
esquelética. Los nifios presentan hipostenuria y debilidad, debido a la pérdida de sal y escasa
concentracion de la orina, anemia, y/o retraso del crecimiento.

En la ecografia revela la hiperecogenicidad y quistes medulares. Con los cortes finos de la
TC se ven los quistes pequefios. Se objetivan rifiones pequefos, sin calcificaciones y con
multiples quistes en la médula y unién corticomedular.

RINON DISPLASICO MULTIQUISTICO?7#

Anomalia del desarrollo caracterizada por multiples quistes y poco parénquima renal
funcionante. Suele ser unilateral, pero se suele acompafar de otras anomalias en el tracto
urinario contralateral, ademas de anomalias cardiacas y gastrointestinales.

En la ecografia prenatal (desde la 15% semana), se observa una masa paraespinal con
multiples quistes de tamafio y forma variable, la pelvis renal y el uréter no suelen ser visibles.
Si es bilateral, asocia oligohidramnios y ausencia de orina en la vejiga. En el estudio con
ecografia Doppler, se muestra disminucién de la frecuencia sistélica maxima y ausencia de
flujo diastélico.

Los estudios con isotopos muestran un rifidn displasico afuncional, aunque si asocian
obstruccion ureteral. Puede verse un rodete de actividad con acumulo pielocalicial.
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En la UlV, calcificaciones en forma de anillo en la fosa renal y ausencia de funcion renal.

En la TAC, la totalidad del rifién esta sustituido por numerosas masas quisticas. La mayoria
de estos quistes suelen ser asintomaticos, por lo que no esta indicada la nefrectomia en
ausencia de complicaciones. El riesgo de malignizacion e hipertension arterial, es muy bajo.

ENFERMEDAD QUISTICA ASOCIADA A TUMORES?®:
ENFERMEDAD DE VON HIPPEL-LINDAU (VHL)

Trastorno autosémico dominante localizado en el cromosoma 3. Asocia: hemangioblastomas
cerebelosos, médula espinal retina y bulbo raquideo, quistes y carcinoma renal bilaterales,
feocromocitoma, quistes y tumores pancreaticos, y cistoadenoma papilar del epididimo.

La prueba diagnéstica de eleccion es la TAC con contraste y cortes finos de 3-5 mm. Precisa
seguimiento anual de por vida ya que, el 24-45% de los pacientes, presentan carcinoma renal
de nueva aparicion o parten de una lesion quistica.

ENFERMEDAD RENAL QUISTICA ADQUIRIDA (ERQA)

Desarrollo de quistes renales en pacientes en IRC proporcional a la duracién de la insuficiencia
renal y la dialisis (prevalencia de 40-60% entre 3-5 afios, 90% a los 5-10 afios). Puede
asociarse a hemorragia retroperitoneal por rotura espontanea de los quistes y la aparicion de
tumores renales.

El diagndstico se realiza mediante TAC; aunque la ecografia y la RM, tienen utilidad en
pacientes con nefropatia terminal no tratada con dialisis, donde se aprecia afectacion bilateral
(3-5 quistes en cada rifidén), entre 0,5-4 cm en corteza y médula, con rifones de pequefio
tamafo. Debido a los quistes, puede aparecer nefromegalia.
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Hay quistes hemorragicos en un 50% (densidad de 40-100 UH), no captan el contraste, a
diferencia de los quiste tumorales. Los quistes hemorragicos se caracterizan, ecograficamente,
por ser de pared fina con intenso refuerzo posterior y contenido homogéneo anecogénico. En
la RM, presentan sefial elevada en T1y T2, y no captan gadolinio.

ESCLEROSIS TUBEROSA

Herencia autosomica dominante, aunque existen casos esporadicos.

El 50% de los pacientes puede presentar lesiones renales, como quistes (20-25%) o
angiomiolipomas (30%).

En la ecografia, pueden oscilar desde pocos quistes corticales a nefromegalia, con compresion
del sistema excretor. En la TAC, es patognomonica la presencia de pequefios quistes renales
bien definidos, angiomiolipomas bilaterales. En la RM, los quistes presentan baja intensidad
en T1y elevada en T2, al contrario que los angiomiolipomas.

QUISTE RENAL SIMPLE Y COMPLEJO"15

Se encuentran en el 50% de los pacientes mayores de 50 afios. Habitualmente, son
asintomaticos, pero pueden asociar: dolor, hematuria, HTA, infeccion o hemorragia. La
presencia de sangre debe alertar sobre la posibilidad de asociar un tumor renal. La incidencia
de tumores asociados a quistes hemorragicos, puede alcanzar el 30% de los casos.

La ecografia tiene una sensibilidad del 96%, evidenciando una masa redondeada de bordes
nitidos y pared fina, hipoecoica, con refuerzo de la pared posterior.
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Enla UlV, puede crecer hacia el seno renal, provocando desplazamiento de la via y amputacion
del parénquima adyacente, o crecer hacia el exterior dando la imagen de masa exofitica

(Figura 1).

Figura 1. Quiste simple de gran tamafo en polo inferior de rifidon derecho que produce uropatia obstructiva y
retraso funcional.

En la TAC (Figura 2), presenta un valor de atenuacion uniforme y proximo al del agua igual
o menor de 15 UH, que no se incrementa tras la administracion de contraste (precision
100%).

Los quistes atipicos precisan valoracion con RM.

Cuando no se cumplen estas caracteristicas hablamos de quiste renal complejo's-'®
(Figura 3).
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Figura 2. (A) Quiste simple de gran tama- Figura 3. Quistes complejos con engro-
fo en polo inferior region interpolar de rifdn samiento difuso de la capsula y aumen-
izquierdo. (B) Quistes simples en el polo in- to de realce de la misma.

ferior de ambos rifiones.

QUISTE MULTILOCULAR

Es un tumor benigno unilateral, caracteristico de los nifios, que asocia masa abdominal, dolor
y hematuria.

Es funcionante en la TAC.
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Se recomienda cirugia, puesto que no se puede distinguir del Tumor de Wilms o del sarcoma,
con pruebas de imagen.

HILIOSINOQUISTOSIS

Caracteristicamente, en la ecografia, entre 4-8 quistes y nunca mas de 10 quistes en el seno
renal. Debido a la obstruccion linfatica, los rifiones estan aumentados de tamaro, con el
grosor de parénquima disminuido, el area sinusal también esta aumentada. Con frecuencia
son bilaterales.

En las urografias, se aprecia un incremento del area sinusal, célices separados y estirados,
imagenes caliciales en flor de cala y nefromegalia.

QUISTE HIDATIDICO

Es formado debido a la forma larvaria de
latenia canina, Echinococcus granulosus,
sobre todo en el Norte de Africa, Espafia,
Grecia y el Sur de América. Producen
“efecto masa” (dolor lumbar, sintomas di-
gestivos, etc.) e hidatiduria (excrecion de
membranas de vesiculas hijas), cuando

se abren a la via urinaria.

Se han descrito cinco patrones ecogra-

ficos en funcion de la ecoestructura del
quiste: similar al quiste sSeroso simple, Figura 4. Ecografia que muestra quiste hidatidico renal.

con desdoblamiento de la pared, masa
multitabicada, formacion mixta y masa
calcificada (Figura 4).
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En la urografia, la masa quistica provoca distorsiéon, desplazamiento o compresion de la
anatomia pielocalicial, dando imagen de luna creciente o signo de la copa.

Mediante la TAC, se pueden determinar los bordes, la estructura uni o multivesicular y/o el
grosor de la membrana, sin captacién de contraste, con o sin calcificacion.

Los estudios de imagen se deben cumplimentar con otras técnicas diagndsticas como el test
de intradermorreaccion de Casoni, test de inmunofluorescencia o la puncion del contenido
(Figura 5).

Figuras 5. Quiste hidatidico de gran tamafo en polo superior de rifién izquierdo.

El quiste hidatidico retrovesical'® constituye una rareza (Figura 6). Esto puede ser debido a la
rotura de un quiste intraabdominal, a la diseminacién hematdgena o a la migracion intestinal

de un escolex.
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Figuras 6. TAC con hallazgo de quiste hidatidico retrovesical.

OTRAS PATOLOGIAS

* Quiste del uraco.
Cursa con dolor hipogastrico, fiebre y sindrome miccional y, en ocasiones, se palpa una
masa suprapubica.

La ecografia es diagndstica entre el 75-100% de los casos.

» Patologia quistica testicular : quiste epidermoide?®
Es un tumor benigno raro (menos del 1% de los tumores testiculares que suele afectar a

jévenes con marcadores tumorales negativos).

En la ecografia, se identifica una masa intratesticular, bien definida, rodeada por una
capsula hiperecoica, que le da un caracteristico aspecto de diana o en capas de cebolla;
mientras que, los carcinomas testiculares, suelen ser hipoecoicos.
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¢ Patologia quistica de vesiculas seminales?'%2,
Suelen ser de origen congénito, asintomaticos, y se asocian a anomalias del tracto
urinario superior homolateral. La ecografia revela una masa anecoica que, en ocasiones,
puede desplazar la vejiga.

* Quistes de la glandula suprarrenal®#.
Son infrecuentes y, habitualmente, incidentales. La sintomatologia se debe al efecto
masa, la sobreinfeccion o el sangrado. Pueden tener distinto origen (parasitarios,
epiteliales, endoteliales, etc.), siendo los pseudoquistes, los mas frecuentes (carecen de
revestimiento epitelial por ser coleccion residual de una hemorragia).

En la TAC, tendran atenuacién similar al agua con calcificaciones en su pared en el 15%
de los casos.

Rotzenblit los clasifica en:

- Quistes no complicados (menores de 5-6 cm, homogéneos y con pared <3 mm). Son
subsidiarios de seguimiento periddico.

- Quistes complicados (cuando aumentan la atenuacién, son dishomogéneos o con
pared >5 mm o calcificada). Requieren tratamiento quirargico.

- Quistes indeterminados. Se recomienda la puncién de los mismos.
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