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INTRODUCCION

Rifdén en herradura fué reconccido por primera vez por Berenga
rio da Carpi en 1521 durante la realizacién de una autopsia y la _
primera descripcidén amplia e ilustrada fué presentada en 1%6d por
Botello; casi 300 ados pasaron antes de que Morgani en 1820 descri-
biera por vez primera patologia asociada a un rifién en herradura.
(1,2,4]

El rifién en herradura es la anormalidad congenita de fusién
renal mads frecuente que se presenta, con una incidencia que varia _
de 1 en 400 a | en 1800, predominando en el sexo masculinoc con una_
relacién 2 a 1. [4,5,7,8,16])

El rifdén en herradura es el resultado de una mezcla de malro-
tacién y ectopia, con fusi6n de los polos inferjiores del riRén en
la pelvis previo a su migracién cefalica para situarse en su posi -
cién anatémica definitiva; en consecuencia la pelvis renal se sitda
anteriormente, los uréteres pasan sobre el itsmo y un aporte vascu-—
cular mas primitivo puede persistir, en adicién a las arterias rena
les, siendo multiple y a menudo de vasos segmentarios aberrantes
en aproximadamente un 70% de los casos. (2,9,10]

Malformaciones congénitas severas asociadas a nivel cardiovas
cularf[15]), gastrointestinal, esquelético y neuroldgicas son frecuen
tes[13] y causa de muerte intrauterina y/é perinatal. [&,7,14,17]
Anarmalidades genitourinarias se presentan en 17 a 52% de los pa -
cientes con rifén en herradura. (11,12,13]

La alta insercién del uréter, su curso anterior sobre el its—



mo y la variacién en la vasculatura venosa y arterial pueden soélos_
¢ en combinacién interferir con el drenaje de la orina, contribuir_
a su estasis con o sin desarrollo de hidronefrosis <33%>, predispo~
niendo a un mayor riesgo de infeccidn <3I0%> y/6é formacidén de litia-—
sis renal<20%>(4,7,8,171; motivo por el cual la incidencia de com -
plicaciones urolégicas en pacientes con rifién en herradura se repor
ta de un 70% [2,18], siendo un menor porcentaje aquellos pacientes
que se mantienen asintomdticos durante toda su vida, constituyendo_
un hallazge incidental durante una exploracidén rutinaria ¢ estudio
anatomopatolégico. [5,16,27,23]

Patologia renal que invelucra un rifién en herradura ha sido _
registrada en la literatura, 20% de los pacientes con r~ifén en he -
rradura tienen un desarrollo anormal o enfermedad renal concomitan—
te[13], estableciendose relacidén directa en algunas patologias, co-
mo es el caso de las neoplasias renales en donde se demuestra una
mayaor incidencia de tumores de la pelvis renal [19,20,21]1, especifi
ficamente de células transicionales <2d%> en pacientes con rifén en
herradura [14,22,28], atridbuido al contacto prolongado con carciné-—
genos asociado & complicaciones urolégicas frecuentes en estos pa -
cientes.[23] En otres casos sélo constituyen reportes aislados & a-—
necddticos de patologia asociadaj GMN membranosal2d4), trauma por _
impacto(23], poliquistosis renal[261, transplante[27],etc.

Entre las complicaciones poco usuales del rifién en herradura_,
se menciona en la litereratura a la HIPERTENSION RENOVASCULAR [10,
291, reportandose hasta el momento sédlo dos casos aislados. [Gelden
1976, Dang 19851

El objetivo del presente reporte es describir el PRIMER caso



de HIPERTENSION RENOVASCULAR en un RINON EN HERRADURA diagnosticado
en el Hospital de Especialidades del Centro Médico la Raza, México,
en el servicio de Medicina Interna, constituyendo el tercer casc re

gistrado en la literatura mundial.

REPORTE DE CASO

femenino de 2& afos con hipertensidn arterial de 8 afés de _
evolucidn, bajo tratamiento con alfametildopa. Acude al servicio de
Urgencias por presentar sintomas vasculoespasmédicos de 3 dias de
evelucién, detectandose tensién arterial de 160/130mmHg, controlan-
dose con administracidn de nifedipina sublingual. A su ingreso al _
servicio de Medicina Interna presentéd tensién arterial en decubito_
Bl 140/100mmHg, BD 130/100mmHy, de pie BI 140/90mmHg,BD 140/100mmHg
FC70x* FR18x', resto de la exploracién fisica dentro de la normali-
dad, excepto por la presencia de vasoespasmo ¥y cruces arterioveno -
sas alterados a la fondoscopia. Se realizaron exdmenes hematalégi -
cos y bioquimicos rutinarios, asi como inmunolégicos y dterminacién
de catecolaminas urinarias, reportandose dentro de la normalidad. _
Se realizé radiografia de térax, sin evidenciarse alteraciones. ECG
con BIRDHH. Se realizé USG renal el cual mostré rifén izquierdo dis
minuido de tamafio <didmetro longuitudinal 7.8cm> con respecto al ri
f6n derecho el cual mide 10.5cm. La urografia excretora con técnica
de Maxwell confirma la presencia de rifién izquierdo hipoplasico,con
concentracidn y eliminacidn retardada <{Maxwell positiva>, con ten —
dencia de los polos infeviores renales a converger hacia la linea

media, sin fusidn aparente de ambos. TAC abdominal demuestra rifdén_

en herradura con hipoplasia del lébulo izquierdo. Se realiza gama ~



.grama renal con paraminohipurato , con tiempe de circulacién brazo-
aorta de 13", con perfusidn renal derecha e izquierda de 15" y 17"_
respectivamente. Se observa comunicacién fugaz en el polo inferior_
de ambns rifaones, presenta perfusién deficiente el riNén izquierdo,
predominando a nivel del polo inferior e itsmo. Rif6n izquierdo dis
minuido de tamafo con retardo en la eliminacién . FPERT St7ml/min
[RI; 163ml1/min,31% y RD; 353ml/min,68%3. FG 123ml/min[RI;27.7ml/min
22.5% y RD;95.dml/min, 77.5%].

Arteriografia selectiva renal evidencia dos arterias renales
derechas, la mds superior emerge a nivel del borde superior de L1,_
la cual tiene un calibre aproximado de Smm y la inferior emerge a _
nivel del cuerpo de L3, con calibre y trayecto normal, irrigande
los polas supevriores e inferiores del ldébulo ipsilateral, siendo _

sus vasos intrarrenales de caracteristicas normales. El lébulo iz -

quierdo muestra tres arterias renales , la mAs superior naciendo a_

nivel del borde superior de L! , con un calibre aproximado de 3mm _

irrigando exclusivamente al polo superior izquierdo. El segundo va-~
so que irriga la porcién media del 1é6bulo izquierdo, nace a nivel

del pediculo de L1, teniendo un calibre de 3~dmm, con una longuitud
de 2 cm. La arteria renal inferior nace a nivel del borde inferior_
de L2 e irriga el polo inferior del 16bulo izquierdo, con un cali-
bre de 3mm ¥y a Smm de su origen efectita una curva ascendente. Los _
vasos intrarrenales predominantemente los que provienen de la arte-
ria inferior se observan elongados hacia la porcién itsmica izquier
da. Se rastrea intencionadamente la porcién itsmica, en busca de _

otra arteria que posiblemente nazca en esta zona, sin lograr demos—

trarse. La fase parenquimatosa demuestra la presencia de rifén en



herradura con 1la regién itsmica pequeda a nivel de la regién verte—
bral y el lébulo izguierdo hipoplasico. Determinacién de renina -
plasmatica para la vena renal derecha superior fué S.9ng/ml.h, vena
renal derecha inferior 6.0ng/ml.h,.vena renal izquierda superior
9.0 ng/ml.h, vena renal izquierrda media 8.5 ng/ml.h, vena renal iz
quierda inferior 9.8 ng/ml.h, vena cava por arriba de la venales
17.2ng/ml.h y vena cava por abajo de las renales 6.2 ng/ml.h, lo - _
cual traduce lesiones estendticas hemodinamicamente significativas.

Ante los hallazgos referidos anteriormente, se decide trata-

miento médico con metoprolel 200mg/d, obteniendose control adecuade

de la presidn arterial, registrando diastélicas de 80mmHg.

DISCUSION

La malformacidén congénita conocida como rifén en herradura,
es la mas frecuente de estas anormalidades, cuyo elemento caracte -—
ristico es la fusién parenquimatosa o fibrosa de los dos rifones
(28). La incidencia del rifén en herradura ha sido reportada por _

Dees <13353>», Nation <1;d468>, Glenn <313;400> y Campbell <13600 a —
131800>, confirmando su prevalencia por el sexo masculino. [2,9,16]

El rifén en herradura es el resultado de un defecto en el _
desarrollo embrionario gque ocurre entre la cuarta y octava semana _
gestacional [$,7,13], cuando el primordio renal o metanefros se de—
sarrolla en la pelvis y migra a su posicién lumbar definitivaj; tal
migracidn se acompaia de una rotacidén medial sobre el eje longuitu—
dinal de cada ri®¥én , si en este lapso, los blastemas renales co -
mienzan a fusjionarse, su migracién, ascenso y rotacidén son bloquea

dos, resultando un rifén con fusidn de los polos inferiores <95%> _



[28], convergencia inferior del eje longuitudinal renal , pelvis no
rotada situada medialmente, insercién alta del uréter y su curso an
terior sobre el itsmo, nivel inferior de ambos riffones adyacente _
al origen de la arteria mesenterica inferior <{constituyendo todos

ellos criterios radiolégicos para su diagn6éstico>, con un aporte

vascular primitivo, el cual puede surgir de mdltiples fuentes. —
[2,9,16] Los factores implicados en la génesis de la fusidn renal,_.
son desconocidos; se postula que es el resultado de condiciones lo—
cales dentro de la pelvis, como la presién ejercida por las arte ——
rias umbilicales que corren anterior a los uréteres, retroperito —~
nealmente <Carlenton 1935>[S1, sin embargo se ha demastrado en estu
dios previos, que los blastemas renales se comienzan aproximar an -
tes de que las arterias umbilicales ejerzan presiéon sobre éllos.
{Friedland 1975>{13]. Factores ambientales, cromosémicos, genéticos
han sido implicados en reportes de gemelas monocigéticos en indivi-—
duogs con trisomia 18 y sindrome de Turner <Permulter 1987>{15S] y en
mujeres embarazadas después de la administracién de talidomida.(13]

Se reporta una frecuencia elevada de malformaciones congéni
tas asociadas al rifén en herradura <78.9%4>, implicandose un factow
teratogénico operante tempranamente durante la embricgénesis como _
responsakle de anomalias severas [2,13]; las malformaciones genito-
urinarias son mds frecuentes y benignas, presentes en un 17 a 52 %
de los casos.

El trayecto anormal del uréter, la orientacién anterior de _

la pelvis renal y el aporte vascular anémalo son responsables de _

las complicaciones urolégicas ohservadas en estos pacientes, ya que

interfieren con el drenaje de la orina, favoreciendo su estasis,pre



disponiendo a infeccién, obstruccidén, formacién de litos y reflujo_
vesicoureteral. [17] Por todo lo anterior, Gutierrez [7] desde 1934
clasifica al rifidn en herradura de acuerdo a la presencia de sinto-
mas y signos en tres clases: I, as{ntaméticos; II, dquellos que pre
sentan sindrome de Rovsin <nadseas, vémito, doler a la hiperexten =
sién lumbar y III, los que presentan patologia urolégica asociada,_
presentes en un 70% en la mayoria de las series de pacientes sinto-
maticos referidas. [2,4,7,3,22,23)

El aporte vascular en adicidn a las arterias renales es mil-
tiple vy frecuentemente de vasos aberrantes segmentarios en un 70% _
de los casos, [2,9,10,29] refiriendose tres patrones vasculares ar-
teriales en un rifdon en herradura; el primero, consiste en una sola
arteria renal para cada lado originadas de la aorta; segundo, va ——
rias arterias renales para cada lado y para el itsmo, todas origina
das de aorta abdominal y tercero, varias arterias renales para cada
lado y la sinfisis, algunas de éstas originadas de la aorta y otras
principalmente las del itsmo, tienewn su origen en las arterias ilia
cas comunes, internas 6 eiternas, hipogdstricas 4 arteria sacra me-
dia. Variaciones asimétricas de estos tres patrones son frecuentes.
[16]

La lesidén vascular gque afecte solamente una porcidén del ri -
f6n, con disminucién del riego sanguineo al parénquima renal, tiene
gran importancia etiolégica, ya que se asocia a una sobreproduccién
de renina local [29], teniendo como resultado desarrollo de hiper ~
tensidtn de origen renovascular., {30]

La oclusidn parcial de la arteria renal 6 de una de sus ra —

mas principales, resultado del estrechamiento ateroesclerdtico de



su luz 6 displasia fibromuscular, es responsable en 1 a 2% de los _
casos de hipertensidn secundaria. Por lo anterior, hipertensidon de-
bido a una lesién vascular segmentaria en un riRén en herradura, cu
ya incidencia ha sido referida anteriormente, constituye una compli
cacién poco usual de estos pacientes, [10,29] Golden y col en 1976,
reportar el primer caso de hipertensién renovascular en un paciente
masculino de 63 a®os con rifén en herradura, demﬁstrando por arte —
riografia y actividad de renina plasmatica, lesién estendtica de ar
teria renal, recibiendo tratamiento médice con antihipertensivos _
del tipo propanolol 160mg/d e hidroclorotiacida SOmg/d con adecuade
control tensional durante 5 meses de seguimiento, sin recurrencias.
En 1985, Dang y col reportan hipertensidn renovascular en un pacien
te femenino de SO a¥os con rifdén en herfadura, en donde la lesidn
segmentaria danica fué exitosamente tratada mediante angioplastia
transluminal percutdnea.

Nosotros reportamos un caso de hipertensién arterial secunda
ria en un paciente femenino portador de rifén en herradura, que por
las caracteristicas referidas, sugieren origen renovascular, Desde_
el punto de vista clinico, sexo, edad, inicio de la hipertensién;
radiclégico, hipoplasia del lébule izquierdo, retraso en la apari -
cién y eliminacidén del rifén ipsilateral y gamagrafico, retraso en_
el ritmo de incremento, en el tiempo del acmé y menor ritmo de eli-
minacién del marcador. Demostrando mediante arteriografia selectiva
patrén vascular del lébuleo izquierdo, constituido por tres arterias

' prenales, originadas en aorta, con un 90% de estenosis cada una de
ellas, con traducciévw hemodindmica significativa, determinada por _

incremento en la actividad de 1la renina superior al S0% y evidencia



de supresién de renina en el lébulo contralateral.

' La seleccién del tratamiento médico, se prefiere para con -——
trol de hipertensidn en estos pacientes, debida al elevado riesgo _
quirdrgico, dificultad técnica gque implica y porcentaje de pacien -
tes con hipertensidn renovascular que presentan niveles elevados ab
solutos de actividad de renina plasmdtica [30); caerroborandose en_
el presente caso y reportes previos [29], respuesta satisfactoria a
la administracién de beta blogqueadores.

Se menciona a la angioplastia transluminal percutdnea como _
opcidn para reparar una lesidn renovascular unica y bien delimitada
como en el caso de fibrodisplasia muscular, reportandose hasta un _
Q0% de éxito [31]), constituyendo una alterpativa al tratamiento qui
rdrgico y/6 medico prolongade; no aplicable en el presente reporte,
ya que la estenosis incluia todas las arterias renales y vasculatu-
ra intrarrenal izquierda.

Por todo lo anterior, nuestro reporte constituye el tercer _
caso en la literatura mundial y el PRIMERO en nuestro pais de HIPER
TENSION RENOVASCULAR en paciente con RINON EN HERRADURA, manejado _
exitosamente con tratamiento médico en el servicio de MEDICINA IN -

TERNA, del HECMR.

CONCLUSIONES

El rifdén en herradura, que es una anormalidad congénita rela-

tivamente frecuente <incidencia 1 en 400>, sdlo en forma-excepcio —



nal se acampai®a de hipertensidén de origen removascular, debido a la
disminucién del calibre de las arterias, que hasta el momento sélo__
se ha demostrado ocurre de manera unilateral, condicionando en for-—
ma sec-:nd%ria hipoplasia del lébulo afectado. Por tanto el manejo

que se sugiere en estos casos con hipertensidm arterial secundaria_
es que, si existe estendsis de una de las arterias renales en forma
segmentaria sin compromiso de la vasculatura intrarrenal se aconse-
ja la realizacién de angioplastia Uransluminal percutanea, mientras
gque si la estenosis es de %todas las arterias renales supernumera -
rias del lébulo afectado, el manejo serd Gnicamente de tipo médico,
obteniendose una respuesta satisfactoria al mismo, con buen control
tensional de acuerdo a nuestra experiencia. Finalmente es importan-—
te mencionar que el caso aqui reportado constituye el reporte mas

claro de un paciente con rifén en herradura e hipertension arterial
de origen renovascular, sumando a los criterios diagndésticos de es-

ta rara asociacién antes mencionados, la edad del paciente.
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