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RESUMEN

El rindn en herradura es una malformacion congénita consistente en una fusion anormal de ambas unidades renales
durante el desarrollo embrionario. Habitualmente, su diagnéstico es incidental. La enfermedad poliquistica del adulto
tiene transmision hereditaria autosémica dominante y la aparicién y desarrollo de multiples quistes suelen manifestarse
a partir de la cuarta o quinta década de la vida. La coincidencia de la enfermedad poliquistica del adulto con un rifidén
en herradura es muy poco frecuente, con muy pocos casos descritos. Presentamos un nuevo caso y revisamos la biblio-

grafia.
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INTRODUCCION

El rindn en herradura es una malformaciéon congénita consisten-
te en una fusién anormal de ambas unidades renales durante el
desarrollo embrionario. Esta fusion (en el 95% de los casos, por
los polos inferiores) impide su ascenso y rotacion posterior, por lo
que el rindn queda en posicion anterior y mas baja. Constituye
la anomalia de fusion renal mas frecuente con una incidencia
del 0,125-0,25%, aunque habitualmente su diagndstico es in-
cidental’.

La enfermedad poliquistica del adulto, con una incidencia de
1/400 a 1/4.000, tiene una etiologia genética debido a muta-
ciones en los genes PKD1 del cromosoma 16 y PKD2 del cromo-
soma 4. Debuta clinicamente en la edad adulta y es una de las
causas mas frecuentes de insuficiencia renal y necesidad de
didlisis?.

La coincidencia de enfermedad poliquistica del adulto con un
rindn en herradura es muy poco frecuente, con muy pocos ca-
sos descritos>!°. Presentamos un nuevo caso.
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CASO

Paciente de 41 anos remitido por hallazgo de hipertensién ar-
terial y deterioro de la funcién renal. Niega antecedentes ne-
frouroldgicos familiares ni personales de relevancia. En la explo-
raciéon destacan cifras de TA de 149/100 mmHg y masas
abdominales en ambos flancos. La analitica revela cifras de
creatinina de 5,6 mg/dl, urea de 244 mg/dl y hemoglobina de
14,2 g/l. La ecografia abdominal muestra rifiones de gran tama-
fio con todo el parénquima ocupado por multiples quistes. La
tomografia axial computarizada abdominopélvica confirma el
aumento de tamafo renal con presencia de incontables quistes,
apreciandose la fusién de ambos polos inferiores en la zona
media (figs. 1y 2).

DISCUSION Y CONCLUSIONES

El rinbn en herradura es una anomalia bastante frecuente, re-
sultado de la fusién de ambos rifiones, mediante tejido renal o
una banda fibrosa, generalmente por los polos inferiores, para
la cual no se ha encontrado causa genética, pese a ser mas
habitual en varones, haberse descrito en hermanos o estar pre-
sente en los sindromes de Turner, de Edwards y de Lauren-
ce-Moon-Biedl, entre otros'".

Los pacientes suelen ser asintomaticos, aunque las frecuentes
anomalias vasculares o del sistema colector asociadas predispo-
nen a complicaciones como litiasis, estenosis ureteropiélicas,
infecciones, tumores o hipertension renovascular, y aumentan
el riesgo de insuficiencia renal’.

NefroPlus « 2021 . Vol. 13 « N.° 1 S K E—



» IMAGENES DIAGNOSTICAS

Corte: 3 mm

Corte 3 mm

Sectra Recomstruction = Sectra Recorstruction

120 k¥
Image ne: 70

tmagen 75 de 149 Imagen 40 de 149

Figura 1. Cortes coronales de tomografia axial computarizada donde se observan fusion de ambos rifiones
poliquisticos y su posicion anterior en el abdomen (v. linea de topograma en esquina inferior derecha).
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Figura 2. Cortes sagitales de tomografia axial computarizada donde se observa la posicion anormalmente baja del
rinén en herradura (v. linea de topograma en la esquina inferior derecha).

La enfermedad poliquistica del adulto tiene transmision heredita-
ria autosémica dominante, aunque puede haber casos de nueva
aparicion. La aparicion y desarrollo de mdltiples quistes suele ma-
nifestarse a partir de la cuarta o quinta década de la vida’.

La coincidencia de poliquistosis con un rindn en herradura se ha
descrito anteriormente en muy pocos casos*>'°. Revisando la bi-
bliografia publicada desde 2000 hasta 2020 acerca de esta rara
asociacion, se encuentran otros 19 casos''??, a los cuales se
anade el nuestro.
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El rifdn en herradura poliquistico suma los hallazgos clinicos y
complicaciones de ambas entidades. Con el avance de las téc-
nicas de diagnostico por la imagen, su hallazgo es mas frecuen-
te y el valor de incidencia previamente calculado en torno a
1/340.000-8.000000'"° puede estar infraestimado. Hasta la fe-
cha, no se ha descrito ninguna asociacién genética entre ambas
patologias. Tampoco se han encontrado datos acerca de la evo-
lucion clinica del rifidn poliquistico en herradura, aunque es
probable que esta coincidencia adelante la aparicion del fallo
renal.
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La nefrectomia del rindn en herradura poliquistico estara indi-
cada en caso de complicaciones (infecciones, sangrados, neo-
plasias, etc.) o para crear espacio con vistas a un trasplante'*?7.
En el segundo supuesto, las indicaciones y programacién de
nefrectomia uni- o bilateral anterior al trasplante de los pacien-
tes poliquisticos son las mismas para el rifidén poliquistico en
herradura, que se recomienda extirpar en bloque'®2%2¢ dadas las
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frecuentes anomalias vasculares y uroldgicas que pueden com-
prometer la porcion restante, aunque hay experiencias satisfac-
torias de nefrectomia parcial®.
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