CASO CLINICO

AGENESIA RENAL BILATERAL

Bilateral renal agenesia
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RESUMEN. Introduccion. La agenesia renal bilateral es una anomalia congénita mortal rara, originada por la ausencia del desarrollo de
las nefronas y fallo de la divisién del esbozo ureteral. Caso clinico. Paciente femenino de 25 afios de edad con embarazo de 33 semanas 3
dias de gestacion referida para nuevos estudios de imagen por su médico tratante debido a sospecha de agenesia renal bilateral en su feto,
en ultrasonido convencional. No habia historia personal o familiar relevante. Se le practico un ultrasonido obstétrico convencional y doppler
color con reconstrucciones tridimensionales, demostrando en el feto, la ausencia de las arterias renales y rifiones, con signo de la suprarrenal
tumbada. Se observo, ademas agenesia vesical, mesocardia con dextroposicion, térax en campana con hipoplasia pulmonar y anhidramnios.
Ocurrio 6bito a las 35 semanas. Conclusion. Los hallazgos fueron congruentes con agenesia renal bilateral, con prondstico fatal en el tercer

trimestre del embarazo.
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INTRODUCCION

La agenesia renal bilateral es una anomalia congénita mortal
rara. La incidencia varia entre 1:1000 — 4000 casos.*® La causa em-
brioldgica del mismo es la ausencia del desarrollo de las nefronas y
fallo de la division del esbozo ureteral, por lo que el sistema colec-
tor no se forma.25.Clinicamente, desarrollan lo que se conoce como
secuencia de Potter tipo clasica, que involucra anuria, oligoamnios
e hipoplasia pulmonar secundaria. El 85% de los casos se asocian
a anomalias genitales como: ausencia 0 malformacion del Utero y
vagina, conductos deferentes (26%) o vesiculas seminales (12%),’®
cardiacas (25%), atresia duodenal, paladar hendido, musculoesque-
|ticas (40%) y del sistema nervioso central.2® Por la escasa inciden-
cia de estos casos y los hallazgos de imagen que a veces pueden
ser dificiles para el diagnéstico, ya sea por factores técnicos o del
posicionamiento del feto, se presenta el siguiente caso clinico.

CASO CLINICO

Paciente femenino de 25 afios de edad con 33 semanas y 3
dias de gestacion remitida por sospecha de agenesia renal bilateral
fetal por parte de su médico tratante después de haberle realizado
un ultrasonido convencional. Lagestante no presentaba sintomatolo-
gia alguna y el examen fisico no reveld datos de importancia. No se
documentaron antecedentes personales o familiares contribuyentes,
uso de medicamentos o de alcoholismo durante el embarazo. Se rea-
iz ultrasonido 3D/4D complementado con Doppler color y Doppler
color 3D.

El ultrasonido convencional evidencié la ausencia de ambos
rifiones en sus areas anatdmicas, sin visualizarse tampoco ectopi-
camente (pélvico o toracico). Las glandulas suprarrenales se en-
contraban elongadas (signo de la suprarrenal acostada), aunque de
caracteristicas normales (Fig. 1a). La vejiga urinaria estaba ausente,
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correspondiendo a una agenesia vesical (Fig. 2). El volumen de li-
quido amnidtico fue de 0 confirmando la presencia de anhidramnios.
Los pulmones se encontraron hipoplasicos, asociado a mesocardia
con dextraposicion y térax “en campana”. El corazon y los grandes
vasos no presentaron malformaciones asociadas. La silueta cardia-
ca se identificd aumentada de tamafio, secundario a la disminucion
del volumen de la caja toracica (Fig. 3a 'y 3b). La frecuencia cardiaca
fetal estaba en rango normal. La cara, cuello, resto de estructuras
abdominales y musculoesqueléticas no presentaron malformaciones
evidentes.

El Doppler color demostrd la ausencia de arterias renales y sus
ramas. Se complement6 con Doppler color y Power Doppler con re-
construcciones tridimensionales confirmando la agenesia renal bila-
teral (Fig. 1ay 1b). Luego de los hallazgos, el médico tratante realizé
interconsulta con cirujano pediatra, quien concluyé que no habia tra-
tamiento disponible para el feto. Se programo realizar cesarea a las
36 semanas de gestacion; sin embargo, la madre se presentd a la
emergencia al haber cumplido 35 semanas de gestacion, aquejando
ausencia de movimientos fetales, se le realizé ultrasonido que evi-
dencié ausencia de movimientos y frecuencia cardiaca fetal, por lo
que se diagndstico fue dbito fetal y se hizo la cesarea de emergen-
cia. La madre no presentd complicaciones pre y post cesarea. No se
realizd autopsia fetal por no tener el consentimiento de los padres.

Figura 1a i~

Figura 1a. Doppler color de aorta abdominal. Se observa ausencia de ambos rifiones
y de las arterias renales. Se identifica signo de la “suprarrenal acostada o tumbada”
(flechas blancas). Figura 1b. PowerDoppler 3D de aorta abdominal. Se observa au-
sencia de la bilateral de las arterias renales.
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Figura 3a

Figura 2. Corte axial por ultrasonido a nivel pélvico de-
mostrando la ausencia de la vejiga urinaria.

DISCUSION

La agenesia renal bilateral es una entidad mortal por la falta
del desarrollo del sistema urinario normal, por una injuria vascular
al esbozo ureteral. La rara incidencia y los factores técnicos espe-
cializados requeridos para su estudio, dificultan el diagnéstico en las
primeras etapas del embarazo. El caso descrito previamente mos-
tro hallazgos ultrasonograficos clasicos, permitiendo establecer el
diagndstico adecuadamente. Al existir ausencia renal bilateral, las
glandulas suprarrenales tienden a ocupar su espacio, perdiendo la
forma tipica de visualizacion, observando el signo de la “glandula
suprarrenal acostada o tumbada”. La no visualizacion de las arterias
renales y la agenesia vesical, confirmaron el diagnostico. 112

La literatura describe que ultrasonograficamente, se pueden
evidenciar varios signos ecograficos secundarios como anhidram-
nios, hipoplasia pulmonar bilateral, torax en campana, mesocardia
con dextroposicion, como se observd en este caso.M*! El emba-
razo de la paciente descrita presentaba hallazgos clasicos directos
y secundarios de una agenesia renal bilateral. Los deméas signos
ecograficos mencionados en la region téraco abdominal, apoyaron

Figura 3b

Figura 3a. Muestra corte axial del térax por ultrasonido donde existe mesocardia con dextroposicion (C). Figura 3b
Revela arcos costales en forma de campana (flecha) que indica hipoplasia de ambos campos pulmonares.

el diagnostico. El estudio por resonancia magnética es muy (il para
el diagndstico de agenesia renal; no obstante, su mayor utilidad es
para definir otras anomalias congénitas de dificil evaluacion en los
estudio por ultrasonido convencional o Doppler color.®*

Idealmente debe realizarse una evaluacién del feto, ya sea en
el nacimiento 0 por amniocentesis, para establecer el cariotipo. En
este caso, no se realizd por no contar con consentimiento de los
padres. Se ha visto relacién a algunos sindromes conocidos, sea por
ausencia o por la presencia de un cromosoma extra, asi como una
translocacion cromosomica: Trisomias 7, 10, 21, 22, Mosaicismo X,
0 Microdelecion 22g11.2%% Un feto con este tipo de anomalia con-
génita puede fallecer en el transcurso del embarazo, por fallas mul-
tisistémicas, en especial cardiovasculares. No existe ningln tipo de
manejo o tratamiento actual para esta anomalia congénita, tomando
en cuenta, no solo el problema urinario; si no también, el resto de
las anomalias cardiorespiratorias que presentan los fetos. Lo antes
expuesto debe ser considerado por el médico tratante y radi6logo en
el diagnostico diferencial de pacientes con anhidramnios o casos de
oligohidramnios severos.
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SUMMARY. Introduction. Bilateral kidney agenesis is a congenital abnormality rare and fatal, caused by absence of nephron development
and failure in divisionof the ureteric bud. Clinical case. A 25 year-old female patient with 33 weeks 3 days gestation got referred for new ima-
ging studies by the treating physician for suspected bilateral renalagesis in her fetus.She has neither relevant family nor personal pathological
history. Conventional and tridimensional Doppler colorultrasoundwereperfomed, confirmingtheabsence of both renal arteries and kidneys, with
tumbledadrenal sign. Bladder agenesis, mesocardia with dextroposition, bell — shaped thorax with pulmonary hypoplasia weredemonstrated.
Anhydramnios was also identified. Fetal death happened at 35 gestational weeks. Conclusion. Findings were consistent with bilateral kidney

agenesis, with fatal prognosis in the third trimester of pregnancy.
Keywords: Abnormalities, kidney, bladder, ultrasonography.
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