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Ectopia renal derecha intratoracica con hernia
diafragmatica congénita: reporte de un caso y

revision de la bibliografia

Intrathoracic right renal ectopia with congenital

diaphragmatic hernia: A case report and literature review

Axel F Mora-Ramirez,! Rubén Gutiérrez-Rosales,* Marco A Aragon-Castro,* Christian Vazquez-Nifio,! Guillermo

E Ruvalcaba-Oceguera,* Aldo U Ordofiez-Jurado,* Miguel A Martinez-Arias?

Resumen

ANTECEDENTES: La ectopia intratordcica denota una protrusion parcial o completa
del rifidn, a la altura del diafragma, en el mediastino posterior. Es la forma més rara
de ectopia renal.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 39 afios, que acudié al servicio médico por fiebre
de 39 °C, disuria y dolor en la region lumbar derecha tipo célico, punzante e intermi-
tente, y hemitérax derecho de caracteristicas similares, nausea y vomito; taquicardia e
hipotensién. Entre sus antecedentes personales refirié hipertensién arterial sistémica de
10 afos de evolucién; hipertensién pulmonar de 13 afios y diagnéstico de dextrocardia
y situs inversus desde la infancia. En 2005 le diagnosticaron ectopia renal derecha
intratordcica, con hernia diafragmatica derecha. En relacién con su padecimiento ac-
tual, la paciente fue ingresada a la unidad de cuidados intensivos por choque séptico
de origen urinario. Se realizé nefrectomia derecha con acceso transtoracico y plastia
diafragmatica. Durante el procedimiento quirtrgico, en la toracotomia derecha, se
cuantificaron 500 mL de liquido purulento en la cavidad tordcica, por lo que se reali-
z6 lavado con solucidn fisiolégica. También se encontraron multiples adherencias al
rifién ectépico-pleura, se practicé decorticacion y se identificé la bolsa hidronefrética
ectdpica; se diseco hasta el hilio renal, se ligd y cort6 la arteria y vena renal, ademas
del uretero, y se extrajo el rifién ectépico. Posteriormente se llevé a cabo la plastia
diafragmatica con malla Dualmesh®, se colocé un drenaje hacia la cavidad abdominal
y una sonda endopleural. La evolucién posquirtrgica fue satisfactoria.

CONCLUSION: Los pacientes con ectopia renal pueden o no requerir tratamiento qui-
rdrgico, seglin su manifestacion de sintomas. La bibliografia relacionada con estudios
de autopsias o reportes clinicos no sefala que los casos diagnosticados con rifién
tordcico evolucionen a complicaciones urinarias o pulmonares.

PALABRAS CLAVE: Hernia diafragmatica congénita; ectopia renal; reparacién transtoracica.

Abstract

BACKGROUND: Intrathoracic ectopia denotes a partial or complete protrusion of the
kidney at the level of the diaphragm in the posterior mediastinum. It is the rarest form
of renal ectopia.

CLINICAL CASE: A 39-year-old woman sought medical attention for fever of 39 °C,
dysuria, and colicky, stabbing, intermittent pain in the right lumbar region and hemi-
thorax, nausea and vomiting, tachycardia, and hypotension. She had a personal history
of high blood pressure of 10-year progression, pulmonary hypertension of 13-year
progression, as well as the diagnosis of dextrocardia with situs inversus, since child-
hood. In 2005, the patient was diagnosed with right intrathoracic renal ectopia with a
right diaphragmatic hernia. In relation to her current illness, the patient was admitted
to the intensive care unit due to septic shock of urinary origin. Transthoracic right ne-
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phrectomy with diaphragmatic repair was performed. During the right thoracotomy,
500 mL of purulent fluid was observed in the thoracic cavity and so washout with
physiologic solution was carried out. Multiple adhesions to the ectopic kidney/pleura
were found and decorticated. An ectopic hydronephrotic sac was identified and dis-
sected up to the renal hilum. The renal artery, renal vein, and ureter were ligated and
cut and the ectopic kidney was extracted. Diaphragmatic repair was then performed
with Dualmesh® and an abdominal cavity drain and intrapleural catheter were placed.

The patient’s postoperative progression was satisfactory.

CONCLUSIONS: Cases of ectopic kidney may or may not require surgical treatment,
depending on their symptomatology. Neither autopsy series nor clinical reports suggest
that a thoracic kidney causes serious urinary or pulmonary complications.

KEYWORDS: Congenital diaphragmatic hernia; Renal ectopia; Transthoracic repair.

ANTECEDENTES

La ectopia intratordcica denota una protrusion
parcial o completa del rifion, a la altura del dia-
fragma, en el mediastino posterior. Representa
la forma mas rara de ectopia renal, se estima
que menos de 5% de los pacientes con ectopia
tiene rindn intratoracico, su incidencia varia de
1:13,000 autopsias.’

El primer caso de rifién intratordcico fue repor-
tado por Wolfromm en 1940. Pfister-Goedeke y
Brunier clasificaron los rifones tordcicos en 4
grupos: 1) ectopia renal toracica con diafragma
cerrado, 2) eventracion del diafragma, 3) hernia
diafragmatica (defectos congénitos o adquiridos,
como la hernia de Bochdalek) y 4) ruptura trau-
matica del diafragma con ectopia renal.?

La ectopia renal es un factor predisponente
de alteraciones del sistema genitourinario que
pueden aparecer por infeccion de la via urinaria,
sepsis 0 choque séptico.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 39 afos, que ingreso al
Centro Médico ISSEMyM, Toluca, por cuadro
clinico de cinco dias de evolucién, caracteri-
zado por fiebre de 39 °C, disuria y dolor en la

region lumbar derecha tipo célico, punzante e
intermitente, y hemitérax derecho de caracte-
risticas similares, ndusea y vomito en multiples
ocasiones; taquicardia e hipotension. El examen
general de orina report6 leucocituria y bacte-
riuria como hallazgos sobresalientes. Entre sus
antecedentes personales refirié hipertension
arterial sistémica de 10 anos de evolucién,
en tratamiento (no especificado); hipertension
pulmonar de 13 afios de diagnéstico, en trata-
miento con bosentan y oxigeno suplementario;
diagnéstico de dextrocardia y situs inversus des-
de la infancia. Como antecedentes quirtrgicos
destacé: neumonectomia derecha hace 13 anos,
secundaria a agenesia de la arteria pulmonar
ipsilateral; 1 cesarea hace 12 afos por insufi-
ciencia cardiaca materna, histerectomia total
abdominal hace 2 afos secundaria a miomatosis
uterina, y mastoplastia de aumento hace 1 afo.
En el afio 2005 le diagnosticaron ectopia renal
derecha intratordcica, con hernia diafragmdtica
derecha, exclusion renal ipsilateral mediante
tomografia computada (Figura 1) y gammagrama
renal con 99mTc-acido dietil-triamino-pentacé-
tico (DTPA). En relacién con su padecimineto
actual, la paciente fue ingresada a la unidad
de cuidados intensivos por choque séptico de
origen urinario, donde permanecié cuatro dias,
y posteriormente la trasladaron al servicio de
Urologia y Cirugia de térax para tratamiento
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quirdrgico. Se realizé nefrectomia derecha con
acceso transtordcico (Figura 2) y plastia diafrag-
matica. Durante el procedimiento quirdrgico, en
la toracotomia derecha se cuantificaron 500 mL
de liquido purulento en la cavidad tordcica, por
lo que se realizé lavado con solucion fisioldgica.
También se encontraron multiples adherencias al

Figura 1. Tomografia simple toracoabdominopélvica
en corte axial. En el hemitérax derecho se observa la
bolsa hidronefrética ipsilateral.

Figura 2. Acceso transtordcico derecho para nefrec-
tomia simple y plastia diafragmatica.
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rifdn ectopico-pleura, se practicéd decorticacion
y se identificé la bolsa hidronefrética ectépica; se
disecé hasta el hilio renal, se ligd y cort6 la arte-
riay vena renal, ademas del uretero, y se extrajo
el rifdén ectépico. Posteriormente se llevé a cabo
la plastia diafragmatica con malla Dualmesh®, se
colocé un drenaje hacia la cavidad abdominal
y una sonda endopleural.

La paciente evolucioné satisfactoriamente,
sin registro de datos de respuesta inflamatoria
sistémica ni dificultad ventilatoria; continud
en vigilancia posquirirgica hasta el retiro del
drenaje y de la sonda endopleural. Desde en-
tonces no ha manifestado signos, sintomas ni
complicaciones adicionales.

DISCUSION

La embriologia de las anormalidades congénitas
renales implica la participacién de importantes
componentes: material nefrogénico (pronefros,
mesonefros y metanefros) y brotes ureterales
(estructuras wolffianas), ademas de la induccién
del tejido metanéfrico (construccién renal) y el
ascenso (migracion cefalica) y posicionamiento
de los rifiones (particion y rotacién). Los inci-
dentes ocurren durante estas tres fases (primeras
8 semanas de gestacion) y pueden afectar la
coexistencia, el nimero y localizacién de los
rifones.?

El conducto nefrogénico se divide en tres par-
tes:* 1) los segmentos mas craneales constituyen
el pronefros, 2) los segmentos intermedios el
mesonefros y 3) los segmentos mas caudales
el metanefros o el rifidn.> El pronefros (estado
embrionario de 8 somitas) se degenera comple-
tamente (dia 24-25); sin embargo, su conducto
contribuye a la formacion del mesonefros. En un
embrién con 23 somitas, el mesonefros produce
pequenas cantidades de orina diluida y forma las
vesiculas mesonéfricas y los tGbulos excretores,
que también se degeneran. El metanefros se
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desarrolla de la porcién nefrogénica caudal del
mesonefros. La migracién cefalica de los rifiones
termina en la octava semana de gestacion, asi
como su rotacién axial de 90° medialmente.
Durante su ascenso los rifones reciben el apor-
te sanguineo de los vasos vecinos. La sangre,
inicialmente, llega a través de la arteria sacra
media, posteriormente de las arterias mesenté-
ricas comun e inferior y finalmente de la aorta.

Las anomalias relacionadas con el ascenso
anormal de los rifiones se denominan rifiones
ectdpicos e incluyen alteraciones como: rifién
pélvico (pélvico o sacro), que representa la lo-
calizacién mas comun; rifén lumbar o sacro; y
rifdn tordcico,® ésta dltima es la forma mas rara
de ectopia renal. Menos de 5% de los pacientes
con ectopia tiene un rindn intratordcico. Su in-
cidencia es de 1:13,000 casos por autopsia. El
rifidn se sitda en el mediastino posterior y casi
siempre ha completado su proceso normal de
rotacion. El contorno renal y el sistema colector
son normales. Casi siempre, el rifién yace en la
cara posterolateral del diafragma, en el foramen
de Bochdalek. En este punto el diafragma se
adelgaza y forma una membrana delgada que
rodea la porcién protruyente del rifién. Asi pues,
el rinén no se encuentra en el espacio pleural.
El [6bulo inferior del pulmén adyacente puede
estar hipoplasico secundario a una compresién
por la masa renal. La vasculatura renal y el uréter
entran y salen de la cavidad pleural a través del
agujero de Bochdalek. N'Guessan y Stephens
determinaron que la glandula suprarrenal ocupa
su localizacién normal y el rifdn contralateral
no muestra alteraciones.”

Las anormalidades asociadas con los rifio-
nes ectépicos incluyen alteraciones urinarias
contralaterales o genitales como: ausencia de
vagina, uréter retrocavo, Utero bicorne, rifones
supernumerarios y uréter contralateral ectopi-
co.? El rifdn ectépico puede formar parte de un
sindrome mds complejo, como el sindrome de

Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser, la anemia de
Fanconi o gemelos siameses. Los rifones cefa-
lizados también se han reportado en pacientes
con onfaloceles. El 56% de los rifiones ectépicos
tiene un sistema colector hidronefrético; la mitad
de estos casos resulta de la obstruccion de la
unién ureteropiélica o ureterovesical (70 y 30%,
respectivamente), 25% de reflujo ureterovesical
grado Il o mayor, y 25% se debe a mala rotacion.
El reflujo vesicoureteral se ha encontrado en 30%
de los nifios con rifones ectopicos. La incidencia
de anormalidades genitales en pacientes con
ectopia es de 15%. La mayoria de los pacien-
tes con riflones ectépicos cursan clinicamente
asintomaticos, excepto cuando se asocian con
uréter ectépico.’ El dolor en el flanco fue el sin-
toma mas frecuente en un caso de obstruccion
de la unién ureteropiélica y rifdn intratoracico.
Algunos pacientes pueden padecer hidronefrosis
severa, quiza causada por la obstruccion inter-
mitente de las fibras musculares del diafragma.®

El diagnéstico de rifidn ectépico se establece
de forma fortuita y el tratamiento quirdrgico se
implementa en funcién de la manifestacion de
sintomas, es decir, excrecion disminuida o reflu-
jo. Los estudios con isétopos, la ultrasonografia
prey posnatal, la radiografia de térax, resonancia
magnética y urografia intravenosa son efectivos
para identificar el parénquima renal ectépico. El
diagndstico puede complementarse con estudios
de contraste retrogrados, si se requiere. Incluso,
se ha reportado que la tomografia computada
puede objetivar la coexistencia de tejido renal
ectépico, especialmente en la cavidad toracica.
Los casos de rifién ectopico pueden sospecharse
prenatalmente cuando la anormalidad se rela-
ciona con algin grado de dilatacién.’

La bibliografia relacionada con estudios de
autopsias o reportes clinicos no sefiala que los
casos diagnosticados con rifidn tordcico evolu-
cionen a complicaciones urinarias o pulmonares.
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