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Objetivos:

- Analizar la patologia renal en la poblacion
pediatrica con osteogenesis imperfecta.



Infroduccion:

* La osteogénesis imperfecta (Ol) es una alteracion
genética que condiciona fragilidad osea y
disminucion de la densidad del hueso, debido a
anomalias cualitativas o cuantitativas del colageno
tipo I.

* Esta alteracion en el colageno conlleva una elevada
reabsorcion osea.

* Existen varios tipos de Ol, de distinta gravedad, que
pueden condicionar desde la muerte en periodo
prenatal hasta multiples fracturas con deformidades
O0seas y baja estatura secundarias (Imagen 1).

* Existen dos posibles abordajes terapeuticos desde el
punto de vista médico: reducir la actividad
osteoclastica y favorecer la formacion osea.

Imagen 1. Deformidad de ambos brazos en un paciente con Ol secundaria a
multiples fracturas.
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Materiales y
metodos:

* Llevamos a cabo un estudio descriptivo en el que
analizamos de forma retrospectiva las ecografias
realizadas en 82 pacientes pediatricos (46 varones,
36 mujeres) con Ol (tipos |, llI, IV, y VI).

* Las ecografias en estos pacientes se realizan al
diagnostico de la enfermedad y de forma anual
durante el tratamiento con bifosfonatos.

* En ellas se valora la presencia de :
—variantes anatomicas
— litiasis o nefrocalcinosis
—dilatacion del sistema excretor



t dicion Virdual

e~ 8

Resultados:

* E| 15,9% de los pacientes presentaron alteraciones
en alguna de las ecografias.

Hallazgos ecograficos

69

B Variantes anatomicas

M Litiasis o nefrocalcinosis
Dilatacion del sistema excretor
Sin hallazgos
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Resultados:

* Se encontraron cuatro pacientes con duplicidad del
sistema excretor, un rindn en herradura y un rinon
ectopico (Imagen 2y 3), por tanto un 7,3% de los
pacientes presentaron variantes anatomicas renales.

Imagen 2. A: tabique interrenicular en relacion con doble sistema. B: Arterias renales polares.



Imagen 3. A: Rinon derecho con mala
delimitacidon de su polo inferior. B: Rinon
izquierdo horizontalizado, de

localizacion medial. C: Parénquima renal
de localizacidn preaortica. Hallazgos en
relacidon con rindn en herradura.

V: vertebra; A: aorta
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Resultados:

* En dos pacientes se evidencio dilatacion del sistema
excretor que, mediante estudio de CUMS, demostro
ser secundaria a reflujo vesicoureteral. (Imagen 4)
Uno de estos pacientes preciso de tratamiento
quirurgico debido a disminucion de la funcion renal
evidenciada en el estudio con DMSA.
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Imagen 4. A: dilatacion del sistema pielocalicial. B: dilatacion del uréter distal.

C-F: cistografia miccional seriada en la que se demuestra paso progresivo de
contraste hacia uréter izquierdo, marcadamente dilatado, en relacion con

RVU.




Resultados:

* El 6% de los pacientes presentaron nefrocalcinosis o
litiasis renales. Ninguno de los pacientes padecio
colicos renoureterales y las litiasis resolvieron
espontaneamente. (Imagen 5y 6)
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Imagen 5: Ecografia de ambos rinones en la que se evidencia hiperecogenicidad de las
piramides renales en relacion con nefrocalcinosis

Imagen 6: Imagen hiperecogénica con sombra
acustica posterior compatible con litiasis.




seram Rl et

NacionaL"

Conclusion:

* Los pacientes con Ol presentan el doble de riesgo de
padecer litiasis y nefrocalcinosis respecto a |la
poblacion pediatrica general. Si bien ninguno de
nuestros pacientes presento repercusion clinica, es
importante monitorizar su funcion renal y asegurar
una adecuada hidratacion, especialmente durante los
ciclos de bifosfonatos.

* Encontramos una prevalencia de malformaciones
renales algo mayor a la descrita en la poblacion
general, aunque es probable que este aumento sea
debido al sesgo del mayor numero de ecografias
renales que se realiza a estos pacientes.

* Los pacientes con Ol presentan un riesgo similar a la
poblacion general de padecer RVU.
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