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Un aporte mas a la
confusion general.




OBJETIVOS

e CLASIFICACION

« COMO LLEGA EL PACIENTE AL RADIOLOGO
HALLAZGO EN UNA ECOGRAFIA PRENATAL

NINO/A CON ANTECEDENTES FAMILIARES DE
ENFERMEDAD QUISTICA

NINO/A CON SINDROME GENETICO

NINO/A CON SINDROME MALFORMATIVO
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I "PROF. DR. 'I.IAN P. GARRAHAN"

ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
CLASIFICACION

Gigantismo tubular Enfermedad renal poliquistica infantil

Tipo Il
Inhibicion ampular precoz Displasia multiquistica

Tipo llI:
Anomalias ampular e intersticial asociadas Enfermedad renal poliquistica del adulto
Tipo IV:
Obstruccion ureteral intrauterina Similar al ll, hidronefrosis y quistes sub-
capsulares

Osathanond HV, Potter EL. Pathogenesis of polycystic kidneys.
Arch Pathol. 1964; 77: 459-512

CLASIFICACION DE POTTER



ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
CLASIFICACION

ENFERMEDAD
QUISTICA
RENAL

ORIGEN ORIGEN
GENETICO NO GENETICO

QUISTES
E.Q. E.Q. DISPLASTIA SIMPLES
AUTOSONIMA AUTOSOMICA CLOMERG oG enrcA NEFRONOPTISIS RENAL UNI
DOMINANTE RECESIVA MULTILOCULAR
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. QUISTICA RENAL
ORIGEN GENETICO

ENFERMEDAD

CILIOPATIAS FIBROQUISTICA
HEPATO-RENAL

)

CHF

RadioGraphics 2014; 34:155-178

N ENGL ) MED 364,16 NEJM.ORG APRIL 21, 2011



ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
CLASIFICACION

E. Q.
AUTOSOMICA

RECESIVA

QUISTES

E.Q.
ENFERMEDAD DISPLASI SIMPLES
AUTOSONIMA GLOMERULOQUISTICA RENAL UNI

DOMINANTE MULTILOCULAR

DMQ DR




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL

AUTOSOMICA RECESIVA
FORMAS CLINICAS DE PRESENTACION

PRENATAL

RENAL / PULMONAR
(HIPOPLASIA)

FORMA FORMA
ANTENATAL NEONATAL

MAL o

COMPROMISO

PRONOSTICO RESPIRATORIO

RENAL / HEPATICO

(FIBROSIS HEPATICA CONGENITA)

FORMA

FORMA JUVENIL
INFANTIL PREDOMINANCIA

NEFROMEGALIA DE |
IR PRECOZ SINTOMATOLOGEA
HEPATICA
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ENFERMEDAD QUISTICA RENAL

AUTOSOMICA RECESIVA

Normal Nephron

~w

Loop of
Henle

G Cyst Formation in Autosomal
Recessive Polycystic Kidney Disease

ollecting
tubule




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
AUTOSOMICA RECESIVA

FORMAS GRAVES PRENATALES
RINONES AUMENTADOS DE TAMANO
HIPOPLASIA PULMONAR

e _"_\‘“'
P. Verpillat!, M. Cagneaux™, 3 ‘&‘Q‘

P. Bourgeot?, L. Devisme?, M. Foularg

P Puech®, F Avni®, L. Lemaitre®

1-Service dimagerie pediatrique Hopital Jeanne de Fiandre Lille

2- Service d ique, 3- d gie et 4- de nephrologie, Lille
5- Service de radiologie Hopital Erasme Belgigue

6- Service dimagerie génitourinaire, Lilie

Fes maladies kystiques du reir

de I'anténatal a I'age adulte

- Comment raisonner?



ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
AUTOSOMICA RECESIVA

P. Bourgeot L. Devisme3, M. Fou ‘!-A

ECOGRAFIA PRENATAL 3er TRIMESTRE

isarwcemmaga-repedlam Hopital Jeanne de Flandre Lille
2- Service d g gie et 4- de nephroiogie, Lille

5- Service de radiologie Hopital Erasme Belgigue
6- Service dimagerie génitourinaire, Lilie

Fes maladies kystiques du reir

de I'anténatal a I'age adulte

- Comment raisonner?



ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
AUTOSOMICA RECESIVA
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UN POCO DE HISTORIAI
PIELOGRAFIA




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
AUTOSOMICA RECESIVA

Dist J



ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
CLASIFICACION

ENFEDMERNAD

E. Q.
AUTOSOMICA

DOMINANTE

QUISTES
DISPLASL SIMPLES
RENAL UNI
MULTILOCULAR

DR




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL

AUTOSOMICA DOMINANTE
FORMAS CLINICAS DE PRESENTACION
FORMA MAS COMUN DE EQR

PRENATAL

HISTORIA FAMILIAR

CON HISTORIA FAMILIAR

RINONES MANIFESTACIONES
HIPERECOGENICOS EN LA
CON O SON QUISTES INFANCIA

FORMA FORMA DE FORMA

PRESINTOMATICA DEBUT PRECOZ SINTOMATICA




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL

AUTOSOMICA DOMINANTE

A Normal Nephron

Proximal
tubule

Loop of
Henle

Collecting
tubule

Cyst Formation in Autosomal
Dominant Polycystic Kidney Disease




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
AUTOSOMICA DOMINANTE

M (1.5) l1
BC1

Ta.0



ENFERMEDAD QUISTICA RENAL

AUTOSOMICA DOMINANTE
FORMAS CLINICAS DE PRESENTACION

CRITERIOS DE RAVINE

CON HISTORIA

EDAD FAMILIAR DE ADPKD

< 30 anos 2 Quistes unt o bilaterales

30 — 60 afios | = 2 Quistes en cada rifion

> 60 afios 2 4 Quistes en cada rinon

Lancet 1992 Nov 28:340(8831):1330-3.



ENFERMEDAD QUISTICA RENAL

AUTOSOMICA DOMINANTE
FORMA SEGMENTARIA




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
AUTOSOMICA DOMINANTE

TRASPLANTE RENAL



ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
AUTOSOMICA DOMINANTE

JUJ&H 5 --'- ‘ d_,-""'ﬂ"._"

Congenital Hepatic Fibrosis and Portal Hypertension in
Autosomal Dominant Polycystic Kidney Disease

*Katie Piwnica-Worms, *Hailev Edwards, *Lauren Riney, *Angelica Garcia, 'Kd

‘Kevin O'Brien, “Esperanza Font-Montgomery, *Linda Lukose, "Joy
(JPGN 2012;54: 83—-89)
} —~ 8 . «117:11: ol «

"Peter Choyke, *Parvathi Mohan, "Theo Heller, *William A. Gahl, and *Merd|

ENF QUISTICA AUTOSOMICA DOMINANTE
ASOCIADA A FIBROSIS HEPATICA CONGENITA?




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
CLASIFICACION

ENFFDMERNAD

ENFERMEDAD

GLOMERULOQUISTICA

QUISTES
DISPLASL SIMPLES
RENAL UNI
MULTILOCULAR

DMQ DR




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL

ENFERMEDAD GLOMERULOQUISTICA
FORMAS CLINICAS DE PRESENTACION

MUY RARAIl

RINONES
GLOMERULOQUISTICOS
FORMA HISTOLOGICA

ENFERMEDAD
GLOMERULOQUISTICA

ENFERMEDAD

FORMA ASOCIADA A QUISTICA
AUTOSOMICA SINDROMES AUTOSOMICA
DOMINANTE POLIMALFORMATIVOS DOMINANTE

RINONES AUMENTADOS DE ECOGENICIDAD
QUISTES PEQUENOS SUB-CAPSULARES
(DILATACION DE LA CAPSULA DE BOWMAN)




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
ENFERMEDAD GLOMERULOQUISTICA

Capsula de
Bowman

QUISTES PEQUENOS
~ SUB-CAPSULARES
DILATACION DE LA CAPSULA DE BOWMAN




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
CLASIFICACION

ENFEDMERNAD

NEFRONOPTISIS

QUISTES
DISPLASL SIMPLES
RENAL UNI
MULTILOCULAR

DMQ DR




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
NEFRONOPTISIS

ECOGRAFIA

« Tamaio normal o disminuido

» Aumentados de ecogrenicidad

* Perdida de la relacion cortico-medular
* Pequefios quistes cortico-medulares

ATOSOMICA RECESIVA
Constituyen la patologia
hereditaria mas frecuente entre nifios y
adolescentes

que padecen insuficiencia renal (IR)




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
CLASIFICACION

ENFEDMERNAD

ENFERMEDAD
QUISTICA ASOCIADA

A SINDROMES

QUISTES
DISPLASL SIMPLES
RENAL UNI
MULTILOCULAR

DMQ DR




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
ASOCIADA SINDROMES

ESCLEROSIS TUBEROSA
SINDROME DE TURNER

st

NDROME DE JEUNE

ENFERMEDAD DE VON HIPPEL LINDAU




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
CLASIFICACION

ENFFDMENAD

DISPLASIA
MULTIQUISTICA

QUISTES
DISPLASL SIMPLES
RENAL UNI
MULTILOCULAR

DR




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL

DISPLASIA MULTIQUISTICA
FORMAS DE PRESENTACION

e 2da EN FRECUNACIA DESPUES DE HIDRONEFROSIS
« MULTIPLES QUISTES DE DIFERENTES TAMANOS

. SIN PARENQUIMA FUNCIONANTE
FORMAS DE PRESENTACION

« ATRESIA DE LA PELVIS| FORMA INFUNDIBULOPIELICA
e ATRESIA DEL URETER | (10 SEMANAS DE GESTACION)

FORMA HIDRONEFROTICA

« ATRESTIA DEL URETER | RINON DISPLASICO MULTIQUISTICO
(DESPUES DE LA SEMANA 11 DE GESTACION)

e




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL

DISPLASIA MULTIQUISTICA
FORMAS DE PRESENTACION

FORMA CLASICA




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL

DISPLASIA MULTIQUISTICA
FORMAS DE PRESENTACION

DISPLASIA
QUIsTICA
SEGMENTARIA




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL

DISPLASIA MULTIQUISTICA
ECOGRAFIA PRENATAL

GENTILEZA Dr. MARIO PELTIZZART



ENFERMEDAD QUISTICA RENAL

DISPLASIA MULTIQUISTICA
FORMAS DE PRESENTACION

FORMA INFUNDIBULOPIELICA FORMA "PSEUDO HIDRONEFROTICA"



ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
DISPLASIA MULTIQUISTICA

DISPLASIA MULTIQUISTICA HIDRONEFROSIS



ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
CLASIFICACION

ENFFDMENAD

DISPLASIA RENAL

QUISTES
SIMPLES
UNI
MULTILOCULAR




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL

DISPLASIA RENAL
ECOGRAFIA PRENATAL




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL

RINONES
AUMENTADOS
DE
ECOGENICIDAD

QUISTES
PEQUENOS
CORTICALES
REFLUJO VU DE
ALTO GRADO

DISPLASTIA RENAL

P. Verpillat’, M. Cagneaux',J Bigoti, \
P. Bourgeot?, L. Devisme?, M. Foulard®, \

A
P Puech®, F Avni®, L. Lemaitre® A

1-Service dimagerie pediatrique Hopital Jeanne de Flandre Lille ! :\\
2- Service d'obstetrique, 3- d'anatomopathologie et 4- de nephrologie, Lille
5- Service de radiologie Hopital Erasme Belgique

6- Service dimagerie génitourinaire, Lille

Les maladies kystiques du rein
de I'anténatal a I'age adulte

- Comment raisonner?



ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
CLASIFICACION

ENFFDMENAD

QUISTE SIMPLE




ENFERMEDAD QUISTICA RENAL
QUISTE SIMPLE

= o —

s Smo Il (1.5)
> - -!-RINDN DEE. oy
- T3.0

MUY FRECUENTES EN ADULTOS

i
RINON DER) S

EN NINOS UNA FRECUENCIA MENOR DEL 1%

SIN COMUNICACION CON EL SISTEMA COLECTOR

ASINTOMATICOS



EOCOGRAFIA
PRENATAL
APARATO URINARIO

UROPATIAS NEFROPATIAS

5 ECOGENICIDAD
TAMARC ,DEL
RENAL PARENQUIMA
RELACION CM

DILATACION DE
LA via
URINARIA

QUISTES




CONCLUSIONES

EOCOGRAFIA
PRENATAL

ECOGENICIDAD
_DEL
PARENQUIMA

TAMANO
RENAL

RELACION
CORTICO
MEDULAR




CONCLUSIONES

ENFERMEDAD QUISTICA
AUTOSOMICA RECESIVA
ALTERACION DE LA RELACION CORTICO-MEDULAR

PROTE  TAMANO HORSFALL
RENAL
NORMAL

EQAR

& NEFk. /NOSIS



EOCOGRAFIA
&
Rx SIMPL. DOPPLER

-agnostico por Imdge..
en la
1ad Quist’

INTERVENCIONISMO

MEDICINA
NUCLEAR




EOCOGRAFIA
&
DOPPLER

-agnostico por Image..

en la
1ad Quist’

INTERVENCIONISMO

MEDICINA
NUCLEAR




ECOGENICIDAD DEL
PARENQUIMA
RELACION CM

QUISTES




MUCHAS GRACIAS
POR
sU

ATENCIO
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