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Resumen

Presentamos el caso de un paciente que consulta por dolor abdominal. El estudio
ecografico muestra la existencia de rinon en herradura. La RM confirma este hallazgo y
revela la presencia de un rindn supernumerario. Los tres rifones se encuentran fusionados
formando el rifdn supernumerario el istmo de la malformacion en herradura. El rifdn en
herradura es una malformacion renal relativamente frecuente, mientras que la existencia
de un rifdn supernumerario es una de las mas raras. La coexistencia de ambas
malformaciones y especialmente la particular disposicion de las mismas es un hallazgo
muy infrecuente, apenas descrito en la literatura.

Es interesante el conocimiento de esta malformacion por las complicaciones que se pueden
presentar (litiasis, hidronefrosis, infecciones, neoplasias, etc.) y sus implicaciones en la
planificacion quirdrgica.
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MRI Evaluation of a Supernumerary Kidney Fused with a Horseshoe Kidney

Abstract

We present the case of a patient in whom a horseshoe kidney was discovered during US
examination performed for abdominal pain. MRI confirmed this finding and also revealed a
supernumerary kidney. The three kidneys were fused, with the supernumerary kidney
forming the isthmus of the horseshoe kidney. Whereas horseshoe kidney is a relatively
common renal malformation, a supernumerary kidney is one of the rarest renal
malformations. The coexistence of these two malformations and especially the particular
disposition of the supernumerary kidney is very rare.
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Knowledge of this malformation is interesting because it can lead to complications such as
lithiasis, hydronephrosis, infections, and neoplasms and because it has important
implications for surgical planning.

© 2009 SERAM. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion

La presencia de un rifdn supernumerario es una de las
anomalias congénitas renales mas raras'—, existiendo menos
de 100 casos comunicados hasta 1994%, mientras que el rifidon
en herradura es una de las malformaciones renales mas
frecuentes, presente en uno de cada 400 nacimientos®. El
rindn supernumerario suele descubrirse al presentar algin
tipo de complicacion’.

La coexistencia de ambas malformaciones es un hecho
escasamente documentado en la literatura®.

Presentacion del caso

Varon de 47 aios, sin antecedentes médicos de interés, que
presentaba dolor abdominal de varias semanas de evolucion.

Figura 1 3D SPGR coronal en fase tardia que muestra la fusion
del rifdn supernumerario y el rifidn en herradura, asi como un
defecto en pelvis renal derecha que corresponde a una litiasis
(flecha).

En ecografia abdominal, realizada en otro centro, se
observaba rifion en herradura con fusion en linea media.

Fue remitido a nuestro centro donde se realiz6 RM
abdominopélvica utilizando secuencias potenciadas en T1,
T2 y URO-RM mediante adquisicion coronal 3D, utilizando
secuencias SPGR tras la administraciéon de contraste
endovenoso paramagnético.

El estudio mostraba un rifidn en herradura fusionado en el
istmo con un tercer rindn ectépico, de localizacion pélvica,
presentando el conjunto una particular morfologia en Y
(fig. 1). Este rifdn supernumerario presentaba una pelvis
renal anterior con un uréter propio que se unia al uréter
izquierdo antes de desembocar en la vejiga (fig. 2). La
arteria que lo vascularizaba se originaba en la arteria iliaca
comun izquierda.

Existian otros hallazgos: se observaba una litiasis en la
pelvis del rifdon derecho que producia ligera ectasia piélica
(figs.1y 2), pequenos quistes corticales en ambos rifiones y
un doble aporte arterial para el riiion derecho (fig. 3).

Discusion

Los riflones comienzan su desarrollo alrededor de la 5.2
semana de vida intrauterina a través de dos estructuras: a
partir de la porcion final del conducto de Wolff se
desarrollan los tubulos colectores, la pelvis renal y los
uréteres mientras que a partir de la porcion caudal del
blastema nefrogénico se desarrollan los glomérulos vy
tubulos'.

Se postula que la existencia de un rifdon supernumerario
se debe al desarrollo de dos brotes ureterales en diferentes
puntos del conducto de Wolff. poniéndose en contacto con
el blastema nefrogénico en dos posiciones y dando lugar
finalmente a dos rifones. También se ha contemplado la
existencia de dos blastemas nefrogénicos independientes
desde el inicio'%*7.

Respecto a la malformacion en herradura, en la mayoria
de los casos los riflones se encuentran unidos por sus polos
inferiores a través de lo que se denomina istmo>2. Durante
el desarrollo, se produce una rotacion de los rifiones, sus
ejes divergen y los uréteres abandonan el rifdn por su zona
medial. En el caso del rifidon en herradura no hay una
correcta rotacion, los ejes convergen y los uréteres parten
de la zona ventral®.

El riAdn supernumerario habitualmente se encuentra
totalmente separado del rifién ipsilateral (en algunos casos
puede existir cierto grado de continuidad parenquimatosa
con el mismo) y localizado caudalmente?*7, aunque se han
descrito casos de situacion cefalica respecto al rindn
ipsilateral, pélvica o sacra®. Por lo tanto el riidn supernu-
merario tiene una localizacion ectdpica, ya que no se sitla
en la fosa renal®. Se encuentra recubierto por una fascia
renal propia y presenta un aporte sanguineo también propio
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Figura 2 A) 3D SPGR sagital-oblicuo en fase tardia que pone de
manifiesto tanto la malformacion como la union del uréter
izquierdo y del supernumerario (flecha) antes de su desembo-
cadura en la vejiga. B) Axial T2 con supresion grasa donde se
observa una imagen hipointensa en la pelvis renal derecha
(flecha) que corresponde a litiasis.

a través de la aorta y drenaje venoso a la vena cava
inferior*’.

Normalmente. el rifidon supernumerario es de menor
tamafio y con una defectuosa organizacion histologica; no
obstante suelen ser funcionales'.

El uréter supernumerario puede insertarse en el uréter
del rifidn ipsilateral, directamente en la vejiga o de forma
ectopica en vagina, vulva o uretra®’.

Seglin los casos observados, no existe diferente preva-
lencia en relacion con el sexo en el rifidn supernumerario®,
mientras que es el doble de frecuente en varones la
malformacién en herradura®.

Se ha descrito la presencia de clinica asociada en
alrededor de 2/3 de los casos de rifiones supernumerarios®”.
La presentacion habitual es fiebre, dolor y masa abdominal
palpable*. El rifidn supernumerario asocia con mayor
frecuencia hipertension, hidronefrosis, pionefrosis, pielone-
fritis, quistes, calculos, carcinomas, cistoadenomas papila-
res o tumor de Wilms®’. Esto conlleva que en algunos casos
sea necesaria la realizacion de nefrectomia’.

Figura 3 3D SPGR coronal en fase arterial que muestra doble
arteria renal derecha (flechas delgadas). Se visualiza parcial-
mente la arteria del rindn supernumerario (flecha gruesa).

En un tercio de los casos el rifidn en herradura es
asintomatico. Las complicaciones suelen ser infecciones,
litiasis o hidronefrosis. Parece existir mayor riesgo de
neoplasias: carcinomas renales, tumor de Wilms en edad
pediatrica y tumores uroteliales. El adenocarcinoma renal es
el tipo de tumor mas frecuentemente asociado al rindn en
herradura y puede tener cualquier localizacion, aunque dos
de cada tres afectan al istmo. Su prondstico no depende de
la asociacion a dicha malformacion. La técnica quirdrgica de
mejor acceso para su extirpacion es la laparotomia media.
Puede ser necesario realizar exéresis de las dos unidades
renales si el tumor crece a través del istmo o istmectomia si
se localiza en é1°.

Tanto el rindn en herradura como el supernumerario
pueden asociarse a otras malformaciones urogenitales como
atresia vaginal, duplicacion de uretra femenina, duplicacion
de pene, etc.?>’

Los hallazgos radiologicos de este caso podrian sugerir
que se tratase de una duplicacion renal. Es la malformacion
congénita mas frecuente del tracto urinario. Existen dos
sistemas pielocaliciales independientes separados por pa-
rénquima, con dos uréteres bien diferenciados. En la forma
incompleta los uréteres se unen a una distancia variable del
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rindn y solo existe un orificio ureteral en la vejiga. En la
duplicacion renal completa los uréteres permanecen sepa-
rados y se insertan independientemente en la vejiga. En esta
malformacion no existe una vascularizacion independiente
para ambos sistemas. En nuestro paciente, la morfologia del
conjunto y la presencia de una vascularizacion propia a
través de la arteria iliaca comin izquierda nos inclina a
pensar que se trata de un rifidn supernumerario™®.

Nuestro caso tiene la particularidad de la coexistencia de
un rifdn en herradura y uno supernumerario y que los tres
rinones estén fusionados, siendo el rifidn supernumerario el
«istmo» de la malformacion en herradura. En nuestra revision
de la literatura solo hemos encontrado dos casos similares®.

Es importante tener en cuenta la posibilidad de la
existencia de esta combinacion de malformaciones por las
complicaciones clinicas que ambas pueden presentar y ante
la posibilidad de intervencion quirdrgica (en caso de
patologia tumoral, transplante, etc.), ya que seria necesario
un abordaje y planificacion cuidadosos.
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