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Prefazione

Nell’attuale panorama editoriale un testo di diagnostica per immagini dell’apparto uroge-
nitale puo sembrare un’inutile aggiunta a quanto gia disponibile sul “mercato dei saperi”;
inoltre le pubblicazioni di diagnostica per immagini, in particolar modo se monotematiche,
sono destinate necessariamente a un rapido “invecchiamento”, in quanto la continua evo-
luzione delle tecniche e delle metodiche di imaging le conducono inesorabilmente verso
I’obsolescenza.

Tuttavia, se € vero che tutte le tecniche sono suscettibili di una continua modernizzazione,
¢ anche vero che le conoscenze anatomo-cliniche, alla cui divulgazione questo testo ¢ anche
finalizzato, rappresentano per gli specialisti una “piattaforma” culturale, strumento ineludi-
bile per affrontare e utilizzare al meglio tutto cio che di nuovo potra venire dall’evoluzione
tecnologica.

Non ¢ semplice scrivere la prefazione di un testo al quale, per giunta, si € collaborato, in
quanto forte ¢ il rischio di scivolare nell’esaltazione dell’operato degli autori; tuttavia, dopo
aver esaminato con il necessario distacco tutte le sezioni di quest’opera, non posso non ri-
conoscere a coloro che hanno collaborato alla sua realizzazione la capacita di aver saputo
affrontare gli argomenti con giusta sintesi e con completezza di trattazione, prerogative que-
ste che appartengono solo a chi ha maturato una profonda esperienza nello specifico settore
della diagnostica per immagini dell’apparato urogenitale.

Il manuale, affrontando in modo preciso, non ridondante, la patologia delle malattie delle
vie urinarie e dell’apparato genitale maschile e femminile a genesi non oncologica, & desti-
nato a tutti i radiologi che hanno interesse ad approfondire un argomento cosi centrale.

E sicuramente doveroso riconoscere agli autori di aver saputo trasfondere nel testo il
frutto dell’esperienza, non certo autoreferenziata, maturata sul campo e certificata dalla quo-
tidianita del loro lavoro; il risultato, devo ammettere, con una punta di orgoglio, ¢ andato
ben oltre le nostre previsioni.

Nei vari capitoli si analizzano i differenti campi della patologia nefro-uro-genitale attra-
verso un percorso complesso e differenziato che, partendo dalle basi della fisiopatologia e
della clinica, si articola attraverso le potenzialita, il razionale e le corrette indicazioni all uti-
lizzo delle differenti tecniche di diagnostica per immagini, per arrivare a definire il work-up
di ciascuna condizione patologica, ottimizzato in base a requisiti di efficienza ed efficacia
imprescindibili nella pratica quotidiana.

Nell’affrontare le problematiche relative alla patologia displastica e malformativa, si ¢
partiti dall’embriogenesi dell’apparato urogenitale per definire le numerose e possibili va-
rianti e per fornire un canovaccio interpretativo su cui basare 1’osservazione radiologica e
nel quale inscrivere la ricerca di eventuali anomalie associate sia di tipo displastico sia di
tipo disembriogenetico.

Analogamente sono stati definiti ruoli, limiti e impiego delle differenti tecniche nella pa-
tologia traumatica e cio ha richiesto una disamina approfondita delle condizioni meccaniche
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che sottendono la traumatologia delle vie urinarie, non senza affrontare le problematiche re-
lative alla ricerca di quei “segni minori”, sfumata espressione di lesioni traumatiche “occulte”
che, se non riconosciute, possono essere responsabili di complicanze tardive nel paziente
traumatizzato.

La patologia infettiva renale, che ha sempre rappresentato un ambito estremamente com-
plesso, analizzata in modo puntuale ed esaustivo, ¢ stata resa fruibile anche a chi non le ha
dedicato anni di studio e di impegno, ai radiologi di minore esperienza e agli assistenti in
formazione, che potranno pertanto ora confrontarsi con un campo della diagnostica per im-
magini che rappresenta una vera sfida nel lavoro quotidiano.

Nel capitolo relativo all’apparato genitale femminile si ¢ dato ampio spazio all’imaging
“emergente”, cioe a quelle tecniche innovative finalizzate allo studio di condizioni disfun-
zionali sia meccaniche (quali le patologie del pavimento pelvico) sia di tipo ormonale e/o
flogistico (quali I’endometriosi e la PID) che — grazie anche alla diffusione di macchine RM
performanti e all’ampio interesse che viene posto attualmente al women’s imaging — trovano
sempre nuovi adepti.

Rilevante anche il contributo degli autori che si sono occupati della sezione relativa al-
I’apparato genitale maschile, i quali, forti della loro ampia e certificata esperienza nell’ambito
di tale distretto anatomico, sono riusciti a mettere a punto una rassegna ampia e completa,
fornendo una sorta di “manuale” a chi affronta nella quotidianita del lavoro sfide e dubbi
relativi a tali strutture.

Lo sforzo profuso da tutti gli autori ha prodotto un testo di semeiotica moderna di facile
e agevole consultazione e di certa utilita per chi deve affrontare le problematiche non onco-
logiche dell’apparato urogenitale. Questo manuale, partendo dalle basi tecnico-metodolo-
giche dell’imaging (RX, Ecografia, TC, RM), oltre a fornire una guida per affrontare le sfide
della radiourologia, completa 1’offerta dell’attuale panorama editoriale e puod rappresentare
un punto di partenza per i giovani radiologi che vorranno dedicarsi al settore radio-urologico,
sicuramente tra i piu stimolanti della diagnostica per immagini.

Napoli, maggio 2010 Antonio Rotondo
Dipartimento di Internistica Clinica e

Sperimentale “F. Magrassi e A. Lanzara”

Seconda Universita degli Studi di Napoli
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Basi embriologiche
per la comprensione della patologia

Gianpiero Cardone, Cristiana labichino, Giuseppe Balconi,

Francesco M. Danza

1.1 Introduzione

Dal punto di vista funzionale il sistema urogenitale puo
essere suddiviso in due apparati diversi, I’apparato uri-
nario e 1’apparato genitale, embriologicamente e anato-
micamente collegati. Entrambi si sviluppano da un pri-
mitivo abbozzo comune, formato dalla proliferazione
del mesoderma posto lungo la parete posteriore della ca-
vita addominale, con i dotti escretori di entrambi gli ap-
parati che sboccano in una cavita comune, la cloaca.

L’apparato urogenitale inizia a formarsi dalla 4* set-
timana di vita embrionale. Il mesoderma intermedio
della gastrula si ispessisce a formare due strutture pari
e simmetriche: le creste urogenitali, che a loro volta si
differenziano in una porzione laterale nefrogenica e in
una porzione mediale genitale (Fig. 1.1).

Nell’arco di tempo che intercorre dalla 4 alla 9° set-
timana, dalla porzione laterale delle creste urogenitali
(cordoni nefrogenici) si sviluppano, in successione
temporale e con topografia cranio caudale, tre serie di
organi escretori pari e simmetrici: pronefri, mesonefri
e metanefri (Fig. 1.2), ciascuno fornito di plurimi dotti
connessi caudalmente con la cloaca (Fig. 1.3). Pronefri
e metanefri regrediscono durante la vita intrauterina,
mentre dai mesonefri originano i reni definitivi. L’ure-
tere definitivo, la pelvi renale, i calici primitivi e secon-
dari, i dotti collettori retti e arcuati si formano, in suc-
cessione, per accrescimento e plurime divisioni del
dotto metanefrico (Fig. 1.4).

A partire dalla 5* settimana, dalle porzioni mediali
delle creste urogenitali iniziano a svilupparsi le gonadi,
apparentemente identiche nei due sessi fino alla 7%

Cellule
germinali
primordiali

Cloaca

Sacco
vitellino B

Intestino Intestino Cresta
anteriore posteriore genitale = —
Allantoide . \ —
/ Intestino ]
posteriore \q

Fig.1.1 Schema della posizione della cre-
sta urogenitale in embrione di 3 settimane
(A). Sezione trasversale della cresta uroge-
nitale, con la componente escretrice laterale
e la componente genitale mediale (B)

Mesonefro

G. Cardone (P<)
Dipartimento di Radiologia
Ospedale San Raffaele Turro, Milano

A. Blandino et al. (a cura di), Imaging dell’Apparato Urogenitale.
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Mesoderma intermedio
segmentato (pronefro)

Mesoderma
intermedio
insegmentato
(mesonefro)
Dotto vitellino

Dotto
mesonefritico
Allantoide

Mesoderma
insegmentato

Cloaca (metanefro)

Fig. 1.2 Rappresentazione schematica degli organi escretori in
un embrione di 5 settimane: pronefro, mesonefro e metanefro

Tessuto
mesonefrico

Intestino posteriore

AIIantoide/

Setto urorettale

Dotto
mesonefrico

Abbozzo ureterico

Cloaca Blastema metanefrico

Fig. 1.3 Schema del sistema collettore dei diversi organi escre-
tori, ciascuno dei quali fornito di plurimi dotti connessi caudal-
mente con la cloaca

settimana (stadio indifferente) (Fig. 1.5). Durante tale
stadio nell’embrione sono presenti sia due dotti meso-
nefrici (dotti di Wolff), residuati dalla precedente fase
di sviluppo mesonefrica dell’apparato escretore, sia due
dotti definiti paramesonefrici (dotti di Miiller), disposti
piu lateralmente, formatisi per invaginazione del peri-
toneo viscerale. Da questi dotti si formano rispettiva-
mente i genitali interni maschili (Fig. 1.6) e i genitali
interni femminili (Fig. 1.7).

Vescica, uretra femminile, ghiandole uretrali fem-
minili e ghiandole del Bartolini, porzione superiore
della vagina, uretra maschile a eccezione della fossa
navicolare, prostata e ghiandole bulbo-uretrali origi-
nano dal seno urogenitale, che si forma al termine della
6" settimana per suddivisione della cloaca da parte del
setto urorettale in una porzione anteriore (seno uroge-
nitale) e in una posteriore (canale rettale) (Fig. 1.8).

I genitali esterni si sviluppano dal tubercolo genitale,
struttura che si forma all’inizio della 4* settimana dalla
proliferazione di tessuto mesenchimale disposto cra-
nialmente alla membrana cloacale.

1.2 Sviluppo embrionario multifasico
del rene e dell’uretere

Lo sviluppo embrionario del rene si attua attraverso la
comparsa di tre serie di strutture pari e simmetriche: i
pronefri, i mesonefri e i metanefri, che originano in
senso cranio caudale e in successione temporale dalla
4% settimana (Fig. 1.2). I primi a comparire in sede cer-
vicale, all’inizio della 4* settimana, sono i pronefri,
gruppi di cellule e strutture tubulari che si aprono nella
cloaca, non funzionali, che vanno incontro per lo pit a
fenomeni degenerativi. Alcune delle strutture tubulari
dei pronefri non vanno perd incontro a involuzione e
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Fig. 1.4 Schema dello sviluppo della pelvi
renale, dei calici e dei tubuli collettori del
metanefro
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Fig. 1.5 Schema dello sviluppo delle go-
Mdaller

nadi in un embrione di 6 settimane. Sezione
assiale delle creste urogenitali, con evi-
denza dei cordoni sessuali primitivi (stadio
indifferente)

Tubulo mesonefrico

in involuzione Rete testis
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Wolff
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Fig. 1.6 Rappresentazione schematica in
sezione trasversale di un testicolo di un em-
brione di 6 settimane, con evidenza dei cor-
doni seminiferi contenenti le cellule germi-
nali primordiali (A). Rappresentazione
schematica di un testicolo di un feto di 4
mesi, con aspetto a ferro di cavallo dei cor-
doni seminiferi (B)
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Fig. 1.7 Rappresentazione schematica in
sezione trasversale di un ovaio di un em-
brione di 7 settimane, con involuzione dei
cordoni genitali primordiali midollari e for-
mazione dei cordoni corticali (A). Rappre-
sentazione schematica di un ovaio di un
feto di 5 mesi, con evidenza di gruppi di oo-
goni circondati da cellule follicolari (B)

vengono incorporate dai dotti mesonefrici, che compa-
iono nelle fasi di sviluppo successive. I mesonefri com-
paiono, caudalmente ai pronefri, al termine della 4% set-
timana. Sono costituiti da glomeruli, tubuli mesonefrici

e dotti mesonefrici che si aprono nella cloaca e funzio-
nano temporaneamente per circa quattro settimane.
Nelle successive fasi dello sviluppo embrionario i me-
sonefri regrediscono e a loro succedono i precursori dei
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Fig. 1.8 Schema della suddivisione della
cloaca nel seno urogenitale e nel canale
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alla 7% settimana (B) e alla 8* settimana (C)
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reni definitivi o metanefri. I dotti mesonefrici (dotti di
Wolff), originariamente strutture di connessione tra me-
sonefri e cloaca, si evolvono in maniera differenziata
secondo I’assetto cromosomico sessuale dell’embrione.
I metanefri, precursori dei reni definitivi, originano al-
I’inizio della 5% settimana dalle porzioni laterali e cau-
dali del mesoderma intermedio, a livello di ciascuna
cresta urogenitale. I precursori dei nefroni, i tubuli me-
tanefrici, si formano dalle vescicole metanefriche, strut-
ture la cui comparsa all’interno del blastema metane-
frogenico ¢ indotta dalla contiguita con le porzioni
distali dei tubuli collettori arcuati, a loro volta derivanti
dalle ramificazioni distali del diverticolo ureterale. I tu-
buli metanefrici si allungano e si differenziano in tubuli
convoluti prossimali, ansa di Henle e tubuli convoluti
distali; le loro porzioni prossimali sono invaginate in
prossimita dei glomeruli, mentre quelle distali conflui-
scono nei tubuli collettori arcuati e questi nei tubuli col-

lettori retti. Di conseguenza la capsula di Bowman, il
tubulo convoluto prossimale, I’ansa di Henle e il tubulo
convoluto distale costituiscono il nefrone definitivo,
con origine dal blastema nefrogenico; i tubuli collettori
arcuati e retti, i calici, la pelvi renale e 1’uretere origi-
nano dal diverticolo ureterale (Fig. 1.9).

I precursori degli ureteri definitivi si sviluppano dai
diverticoli ureterali, due strutture che si differenziano
simmetricamente in prossimita dello sbocco nella
cloaca dei due dotti mesonefrici (Fig. 1.3). Tra i diver-
ticoli ureterali, che si allungano all’interno del meso-
derma nefrogenico dei cordoni nefrogeni e quest’ul-
timo si attuano dei processi d’induzione molecolare
reciproca che conducono alla formazione di nefroni e
tubuli collettori. Da ogni diverticolo ureterale origina
un peduncolo diverticolare, dal quale si sviluppano:
I'uretere, una porzione craniale espansa o pelvi renale
e ripetute ramificazioni di tubuli collettori, da alcuni
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Fig. 1.9 Rappresentazione schematica D
dello sviluppo di un’unita escretrice del
metanefro
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dei quali per confluenza originano i calici maggiori e
minori (Fig. 1.4). Nel periodo compreso tra il 37° e il
41° giorno di vita fetale, I'uretere va incontro a un pro-
cesso di ostruzione transitoria, con successiva ricana-
lizzazione, come meccanismo di protezione dagli ele-
vati valori pressori che si instaurano a livello del seno
urogenitale sino all’apertura della membrana cloacale.
Difetti nella ricanalizzazione ureterale possono dare
quindi origine a ostruzioni meccaniche (stenosi o val-
vole) dell’uretere.

In origine i reni metanefrici sono disposti anterior-
mente al sacro, con I'ilo rivolto ventralmente. Al ter-
mine della 9% settimana raggiungono la loro sede defi-
nitiva, retroperitoneale, a contatto con le ghiandole
surrenali e ruotati medialmente di circa 90°. La ricollo-
cazione dei reni definitivi rappresenta un processo di ri-
salita relativa, in gran parte condizionato dal prevalente
sviluppo e accrescimento delle porzioni embrionarie si-
tuate caudalmente rispetto ai metameri (Fig. 1.10). Du-
rante questo processo di “risalita” i reni ricevono il loro
apporto ematico da vasi derivanti inizialmente dalle ar-
terie iliache esterne e successivamente da segmenti
sempre piu craniali dell’aorta addominale, con progres-
siva involuzione dei vasi a emergenza pill caudale. Le
varianti anatomiche della vascolarizzazione renale rap-
presentano una conseguenza della mancata involuzione
di alcuni di questi vasi, prevalentemente di quelli di tipo

arterioso. Circa il 25% dei reni adulti, infatti, presenta
arterie renali accessorie, vasi di tipo terminale, con
emergenza dall’aorta superiormente o inferiormente
all’emergenza dell’arteria renale principale, cui si af-
fiancano nell’ingresso all’ilo renale; pill raramente con
ingresso diretto al parenchima renale polare superiore
o inferiore.

1.3 Sviluppo della vescica e dell’uretra

La vescica origina dalla porzione superiore del seno
urogenitale, struttura cavitaria che si forma dalla sud-
divisione della cloaca in due porzioni, una anteriore
(seno urogenitale) e una posteriore (retto), separate nel
corso della 7% settimana dal setto urorettale, che si ac-
cresce fino a fondersi inferiormente con la membrana
cloacale (Fig. 1.8).

Dalla porzione intermedia del seno urogenitale si
sviluppano il collo della vescica, I’uretra femminile e
I’uretra prostatica (Fig. 1.11). Una membrana (mem-
brana uretero-vescicale) ostruisce transitoriamente la
giunzione uretero-vescicale nel periodo compreso tra il
37° e il 43° giorno di gestazione. Un ritardo nel rias-
sorbimento di tale membrana provoca un quadro di
ostruzione funzionale (megauretere primitivo).

Gonade Mesonefro
Gonade e vestigia
Allantoide | del mesonefro
\ Vescica
Cloaca L

Seno
urogenitale

Tessuto

metanefrico Uretere Retto

Metanefro

Fig.1.10 Schema dello spostamento cra-
niale del rene durante lo sviluppo fetale
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Fig. 1.11 Schema della formazione della
vescica, dell’uretra e della prostata nel feto
di sesso maschile
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La porzione caudale del seno urogenitale o fallica si
accresce inferiormente verso il tubercolo genitale, pro-
liferazione mesenchimale che si sviluppa dalla 4* setti-
mana cranialmente alla membrana cloacale e dalla
quale si differenziano i genitali esterni, apparentemente
simili nei due sessi fino alla 7% settimana (Fig. 1.11).

11 profilo superiore e anteriore della vescica si con-
tinua cranialmente con I’allantoide, estroflessione di-
verticolare della cloaca che si estende nel cordone om-
belicale e dalla cui involuzione fibrosa si formano
I'uraco e nell’adulto il legamento ombelicale mediano,
esteso dall’apice della vescica all’ombelico e lateral-
mente al quale i legamenti ombelicali mediali rappre-
sentano 1’involuzione fibrotica delle arterie ombelicali
(Fig. 1.11).

L’epitelio della vescica, dell’uretra femminile e
dell’uretra maschile a eccezione della porzione distale
derivano dall’endoderma del seno urogenitale, gli altri
strati della parete vescicale e uretrale originano dal con-
tiguo mesenchima splancnico. Il trigono vescicale si
forma per inglobamento nella parete posteriore vesci-
cale delle porzioni distali dei dotti mesonefrici (Fig.
1.12). La ghiandola prostatica e il suo epitelio ghian-
dolare originano da plurime estroflessioni endodermi-
che, che dall’uretra prostatica si estendono nel mesen-
chima circostante, dal quale si differenziano le
componenti stromali e connettivali della ghiandola pro-
statica stessa (Fig. 1.11).

1.4 Sviluppo delle gonadi e delle vie
genitali; strutture vestigiali residue

Le gonadi — apparentemente identiche negli embrioni,
a prescindere dal loro assetto cromosomico sessuale,

fino alla 7° settimana (stadio indifferente) — iniziano a
svilupparsi dalla 5% settimana da ispessimenti mesote-
liali situati in prossimita dei versanti mediali dei meso-
nefri, dove si formano le creste gonadiche (Fig. 1.13).
Nel mesenchima delle creste gonadiche si differenziano
dei cordoni epiteliali, detti cordoni sessuali primitivi,
al cui interno nel corso della 6 settimana migrano, pro-
venienti dall’endoderma dell’intestino primitivo, le cel-
lule germinali primordiali, precursori degli spermato-
goni e degli ovogoni (Fig. 1.1).

Durante lo stadio indifferente sono presenti nell’em-
brione due dotti mesonefrici di Wolff, derivati dalla
fase mesonefrica dello sviluppo reno ureterale e, late-
ralmente a questi, due dotti paramesonefrici di Miiller,
formatisi per invaginazione del peritoneo viscerale
(Fig. 1.5).

All’inizio della 7% settimana la produzione del fat-
tore di determinazione testicolare (TDF) da parte del
braccio corto del cromosoma y induce la differenzia-
zione dei cordoni sessuali primitivi in cordoni semini-
feri, tubuli retti e rete testis (Fig. 1.6). Tra i tubuli se-
miniferi compaiono le cellule di Leydig, che dall’8?
settimana producono testosterone e androstenedione,
responsabili della differenziazione in senso maschile
dei dotti mesoneftrici di Wolff e dei genitali esterni, e le
cellule del Sertoli, che rilasciano una glicoproteina, la
sostanza di inibizione miilleriana (MIS), responsabile
dell’involuzione dei dotti paramesonefrici. Pertanto,
nell’embrione con genotipo maschile, per azione degli
ormoni mascolinizzanti, dai dotti mesonefrici di Wolff
si differenziano i condotti efferenti del testicolo, I’epi-
didimo, il dotto deferente, le vescicole seminali e il
dotto eiaculatore; come formazione vestigiale residuano
I’appendice dell’epididimo e, a volte, il paradidimo, una
piccola struttura costituita dall’insieme di alcuni tubuli
mesonefrici disposti caudalmente ai condotti efferenti
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mesonefrica

Parete posteriore
della vescica urinaria

O\

Uretere

= c\S %9

’\\Uretere \ /4 \
Dotto/

mesonefrico




1 Basi embriologiche per la comprensione della patologia

Glomerulo

Mesonefro m__\
Aorta_X_/ .

Mesentere (\/
dorsale /

Cresta genitale

Ansa
intestinale

Dotto mesonefrico

Tubulo escretore
mesonefrico

Dotto
di Wolff

Fig. 1.13 Rappresentazione schematica
della posizione della cresta urogenitale ri-
spetto al mesonefro (A). Sezione trasver-
sale della cresta urogenitale, con la compo-
nente genitale mediale (B)
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del testicolo. I dotti paramesonefrici vanno incontro a
involuzione e come formazioni vestigiali residuano
I’appendice vescicolare del testicolo, I’utricolo prosta-
tico, piccola struttura sacciforme che si apre nell’uretra
prostatica, e il collicolo seminale, circoscritta salienza
della parete posteriore dell’uretra prostatica, questi ul-
timi due ritenuti omologhi rispettivamente della vagina
e dell’imene.

Negli embrioni a genotipo femminile, in assenza di
ormoni mascolinizzanti e di fattore di inibizione miil-
leriano, i cordoni sessuali primitivi della gonade indif-
ferenziata sono sostituiti da cordoni sessuali secondari,
al cui interno sono inglobate le cellule germinali pri-
mordiali e dalla cui frammentazione si formano, a par-
tire dalla 16* settimana, i follicoli primordiali (Fig. 1.7).
I dotti mesonefrici di Wolff vanno incontro a involu-
zione e di essi persistono alcune formazioni vestigiali

residue rappresentate dall’epooforo, dal parooforo, dal-
I’appendice vescicolosa dell’ovaio e dai dotti di Gar-
tner. I dotti di Muller si sviluppano a formare le tube
uterine nella loro porzione craniale, caudalmente e me-
dialmente si fondono a formare il canale utero-vaginale
primitivo, dal quale successivamente si formano 1’utero
e la porzione superiore della vagina (Fig. 1.14). La for-
mazione vestigiale residua ¢ rappresentata dall’appen-
dice vescicolare della tuba o idatide di Morgagni. La
fusione dei dotti paramesonefrici condiziona la media-
lizzazione di due pliche peritoneali a formare i lega-
menti larghi e a determinare due compartimenti peri-
toneali, anteriormente e posteriormente al canale
utero-vaginale: la tasca vescico uterina e la tasca retto
uterina. Lateralmente ai legamenti larghi si differenzia
il parametrio, costituito da tessuto connettivo lasso e
da muscolo liscio.
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Fig.1.14 Schema dello sviluppo dell’utero
e della vagina a 9 settimane (A), alla fine
del IIT mese (B) e alla nascita (C)
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I genitali esterni si sviluppano oltre che dal tuber-
colo genitale, che si allunga a formare il fallo primor-
diale, anche dalle pliche urogenitali e dai rigonfiamenti
labioscrotali, ispessimenti pari e simmetrici che com-
paiono ai lati della membrana cloacale (di derivazione
ectodermica) gia dalla 4* settimana. Al termine della 6
settimana il setto urorettale fondendosi caudalmente
con la membrana cloacale la divide in una membrana
urogenitale ventrale e in una membrana anale dorsale,
che si aprono intorno alla 7* settimana, mettendo cosi
in comunicazione il sacco amniotico con I’apparato uri-
nario e I’intestino. Nel feto di sesso maschile la diffe-
renziazione dei genitali esterni viene indotta dal testo-
sterone prodotto dalle gonadi maschili. Le pliche
uretrali si fondono a formare 1’uretra spongiosa, che
viene racchiusa all’interno del pene da tessuto di deri-
vazione ectodermica che si fonde sulla linea mediana
inferiore a formare il rafe del pene. Distalmente, in cor-
rispondenza del glande, I’ectoderma si accresce in pro-
fondita, originando un cordone che si allunga e si fonde
all’uretra spongiosa e determina, dopo essersi canaliz-
zato, lo spostamento dell’orifizio uretrale esterno al-
I’apice del glande. I corpi cavernosi del pene e il corpo
cavernoso dell’uretra originano dal mesenchima. I ri-
gonfiamenti labioscrotali si fondono a formare lo
scroto. Nel feto di sesso femminile dal fallo primordiale
origina il clitoride. Le pliche urogenitali formano le pic-
cole labbra, solo parzialmente fuse posteriormente in
corrispondenza del frenulo delle piccole labbra. Le pli-
che labioscrotali danno origine alle grandi labbra, fuse
posteriormente nella commissura posteriore € anterior-
mente nella commissura anteriore ¢ nel monte del pube.

Uretra e vagina si aprono in una cavita comune detta
vestibolo della vagina.

Durante lo stadio indifferenziato dello sviluppo em-
brionario in corrispondenza del polo inferiore delle go-
nadi compare un legamento, detto gubernaculum, che
con la degenerazione dei mesonefti si estende inferior-
mente, attraversa obliquamente la parete addominale an-
teriore e si inserisce distalmente in corrispondenza dei
rigonfiamenti labioscrotali. Ventralmente al passaggio
del gubernaculum attraverso la parete addominale si
forma un’evaginazione di peritoneo, detta processo va-
ginale, che trasportando con s€ strati fasciali della parete
addominale supera la fascia trasversale a livello del-
I’anello inguinale interno ed emerge all’esterno della
parete addominale in corrispondenza di un’apertura del-
I’aponeurosi obliqua esterna (anello inguinale superfi-
ciale), portandosi all’interno dello scroto. Nel feto di
sesso maschile la discesa dei testicoli dalla parete ad-
dominale posteriore agli anelli inguinali profondi ¢ un
processo controllato dagli androgeni, e avviene entro la
26" settimana (Fig. 1.15). Il passaggio dei testicoli dai
canali inguinali allo scroto avviene nell’arco di 2-3
giorni nel corso della 26" settimana e alla nascita il 97%
dei nati a termine di sesso maschile presenta entrambi i
testicoli in sede propria. Nel feto di sesso femminile le
ovaie scendono dalla parete addominale posteriore fino
alla pelvi, senza entrare nei canali inguinali. La porzione
craniale del gubernaculum forma il legamento ovarico
e la porzione caudale il legamento rotondo dell’utero,
che passando attraverso il canale inguinale termina a
livello delle grandi labbra; il processo vaginale si obli-
tera e scompare gia molto prima della nascita.
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Fig. 1.15 Rappresentazione schematica sgzciﬁig
della discesa del testicolo durante lo svi-
luppo fetale nel I mese (A), a meta del 111 C
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1.5 Fisiopatologia dell’escrezione
nella vita fetale e immaturita
del rene neonatale

Nel feto la funzionalita renale ¢ presente dalla 9° setti-
mana, ma molto ridotta. La formazione dell’urina inizia
tra la 9% e la 12° settimana e viene escreta nel liquido
amniotico, dal quale i prodotti di rifiuto del feto sono
trasferiti nella circolazione materna tramite la placenta.
L’urina fetale risulta simile al plasma, dato che i cata-
boliti fetali vengono eliminati attraverso scambi pla-
centari. Nelle fasi avanzate della gravidanza si stima
che il feto ingerisca circa 400 ml di liquido amniotico
e produca circa 500 mL di urina al giorno. Il numero
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massimo di glomeruli viene raggiunto alla 32% setti-
mana e alla nascita ciascun rene presenta lobature fetali
e risulta costituito da un numero di nefroni che varia da
400000 fino a 2000000. Le lobature scompaiono nel
corso dell’infanzia per allungamento dei tubuli convo-
luti prossimali e per aumento del tessuto interstiziale.
Si ritiene che la formazione dei nefroni sia completa
nei nati a termine, mentre la maturazione funzionale dei
reni, con produzione di maggiori quantita di filtrato glo-
merulare si abbia solo dopo la nascita, sebbene la prima
produzione di filtrato glomerulare avvenga gia dalla 9°
settimana. Per quanto riguarda la funzione vescicale,
circa un quinto dei neonati emette urina entro i primi
minuti dalla nascita, tuttavia non ¢ eccezionale che la
prima minzione avvenga 24 ore dopo la nascita.
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Malformazioni del rene
e delle vie urinarie

Giovanni Regine, Maurizio Atzori, Francesco M. Danza

2.1 Introduzione

Come ben noto, il tratto urogenitale & spesso interessato
da anomalie congenite (tra lo 0,2 e il 2% di tutti i nati
vivi), caratterizzate da diversi gradi di gravita, seconda-
rie ad alterazioni che possono svilupparsi in ognuno dei
diversi stadi evolutivi del processo embriogenetico
dell’apparato urinario [1]. Di conseguenza esiste un’am-
pia varieta di quadri, che appare opportuno classificare
al fine di renderne piu semplice la comprensione.

Per quel che riguarda il parenchima renale propria-
mente detto si hanno:

— anomalie di numero;
— anomalie di fusione e di migrazione;
— malformazioni cistiche.

Vengono poi identificate le malformazioni delle alte
vie urinarie, in cui si ha I’interessamento delle strutture
caliceali, della pelvi renale e dell’uretere:

— duplicita/triplicita pielo-ureterale;

— anomalie della giunzione pielo-ureterale;

— anomalie dell’uretere e del suo decorso;

— anomalie della giunzione uretero-vescicale;
— ureterocele;

— megauretere.

Vi sono poi le anomalie delle basse vie urinarie con
interessamento della vescica e dell’uretra, queste ultime
pit frequenti nel sesso maschile:

— complesso estrofico;
— diverticoli vescicali;
— persistenza dell’uraco;
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— duplicita uretrale;

— valvole uretrali;

— diverticoli dell’uretra anteriore;
— stenosi uretrali;

— siringocele.

La maggior parte di queste anomalie vengono ormai
solitamente diagnosticate in eta fetale o neonatale e, se
responsabili di un quadro di uropatia (circa il 15% dei
casi), vengono avviate a terapie di correzione entro il
primo anno di vita [1]. Cio0 al fine di preservare la fun-
zionalita renale, in quanto alcuni di questi quadri sono
spesso associati a fenomeni (quali il reflusso) che pos-
sono comprometterla; per tale motivo la fase diagno-
stica deve essere rapida, precisa e affidabile. Inoltre, re-
centemente, la ricerca genetica ha dimostrato che la
frequente familiarita e predilezione per il sesso ma-
schile di alcune di queste malformazioni, sono dovute
ad alterazioni a carico di uno o pill geni preposti al con-
trollo del corretto sviluppo embriogenetico [1].

2.2 Malformazioni del parenchima,
pseudomasse e loro imaging
radiologico

2.2.1 Anomalie di numero

L’agenesia renale bilaterale ¢ chiaramente incompati-
bile con la vita. Si manifesta ogni 4800 nati e puo essere
secondaria all’assenza del blastema metanefrogenico e
della cresta nefrogenica o a un’anomalia di sviluppo del
dotto mesonefrico o dell’abbozzo ureterale. Il neonato,
in oltre la meta dei casi prematuro, presenta la tipica
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facies di Potter (volto appiattito, orecchie larghe, iper-
telorismo, micrognatia); la condizione ¢ rapidamente
fatale in quanto si associa a ipoplasia polmonare, do-
vuta ad assenza di produzione urinaria con oligoidram-
nios [1, 2]. L’ecografia fetale & sufficiente per dimo-
strare in utero 1’assenza di ambedue i reni, nei casi
dubbi si deve ricercare la presenza della vescica urina-
ria: la persistente impossibilita di visualizzarla, anche
dopo somministrazione di furosemide, conferma 1’anu-
ria fetale. Da ricordare che a volte i surreni assumono
un aspetto cilindrico che simula I’aspetto renale [1, 2].

L’agenesia renale monolaterale ¢ la pit frequente tra
le anomalie di numero (una su 1100 nati), colpisce pit
frequentemente il lato sinistro, con un rapporto maschi
femmine di 2:1. Puo essere diagnosticata nel corso di
un esame ecografico di screening (assenza di un rene in
ambito addominale) o sospettata per la presenza di ano-
malie dei genitali interni o esterni (utero mono o bi-
corne, cisti della vescicola seminale) e pud associarsi a
malformazioni cardiache (30%), gastroenteriche (25%)
e muscolo scheletriche (14%). In un paziente colpito da
agenesia renale monolaterale, alla nascita il monorene
appare di dimensioni normali, in quanto la funzione re-
nale materna evita I’ipertrofia compensatoria che si svi-
luppa nell’arco di tempo compreso trai 6 e i 12 mesi
dalla nascita [1-3]. L’ecografia — con la mancata identi-
ficazione del rene nella loggia corrispondente o lungo
la via escretrice urinaria e la consensuale ipertrofia vi-
cariante del rene controlaterale sano — permette di porre
la diagnosi con elevata certezza, anche se a volte il me-
teorismo enterocolico pud ostacolare I’esplorazione e
quindi I’identificazione di un rene posizionato in altra
sede. Appare comunque importante I’integrazione con
I’esame scintigrafico, anche per valutare la funzionalita
del rene controlaterale. L'urografia endovenosa appare
oggi superata dall’utilizzo sia dell’uro-TC sia della uro-
RM, ambedue in tecnica multifasica: mancata identifi-
cazione del rene e del peduncolo vascolare renale [1-5].

2.2.2 Anomalie di fusione e di migrazione

Le anomalie di fusione sono secondarie a un anomalo
contatto tra i due abbozzi metanefrici e possono mani-
festarsi sia in caso di ectopia renale crociata sia di con-
tatto sulla linea mediana con il tipico aspetto del rene a
ferro di cavallo [3].

Il rene a ferro di cavallo, la piu frequente tra le ano-
malie di fusione (1 caso ogni 400-500 nati vivi), € asso-
ciato in un un terzo dei casi ad altre malformazioni di
gravita variabile, mentre nei restanti casi si presenta iso-

lato; prevale nei maschi, con un rapporto di 2:1 [3, 4].
Nel 95% dei casi la fusione avviene in corrispondenza
del polo inferiore attraverso un tratto comune, 1’istmo,
che puo essere fibrotico, displasico o costituito da pa-
renchima normale. Si associa anche una malrotazione,
con 1 poli inferiori posizionati medialmente rispetto a
quelli superiori; i bacinetti appaiono medializzati, con
¢gli ureteri che decorrono anteriormente all’istmo. La va-
scolarizzazione del rene a ferro di cavallo & anomala nel
70% dei casi, con arterie renali accessorie che possono
originare dall’aorta, ma anche dai vasi iliaci, dall’arteria
mesenterica inferiore e, meno frequentemente, dall’ar-
teria sacrale mediana. La condizione & associata spesso
a complicanze, che comprendono dilatazione della giun-
zione pielo-ureterale secondaria a inserzione alta del-
I'uretere e infezioni ricorrenti secondarie a reflusso ve-
scico-ureterale; ¢ anche associata a maggior rischio di
urolitiasi e di sviluppo di traumi nella regione dell’istmo
(posizionata anteriormente alla colonna vertebrale),
oltre che a una piu elevata incidenza di neoplasie [4].
Clinicamente il rene a ferro di cavallo si puo divi-
dere in due gruppi: il primo, piu grave, ¢ associato ad
altre anomalie a carico dell’apparato urogenitale (dila-
tazione pielo-ureterale, reflusso vescico-ureterale, du-
plicazione ureterale, uretere ectopico, uretere retroca-
vale, utero setto e/o bicorne), dell’apparato gastro-
intestinale (malformazioni ano-rettali, diverticolo di
Meckel), del sistema nervoso centrale (difetti del tubo
neurale), del sistema scheletrico e dell’apparato cardio-
vascolare. Il secondo ¢ tipicamente isolato; nell’80%
dei casi i pazienti sono asintomatici, con riscontro oc-
casionale del reperto [4], oppure pud essere diagnosti-
cato in rapporto alla comparsa di sintomi urinari (coli-
che, infezioni, riscontro di una massa addominale).
La diagnostica per immagini ¢ fondamentale per
identificare non solo I’anomalia, ma anche le possibili
complicanze (giuntopatia, reflusso, litiasi, neoplasie).
L’ecografia resta ’esame di prima istanza, in quanto
non prevede 1'utilizzo di radiazioni e di mezzo di con-
trasto, potenzialmente nefrotossico, ed ¢ facilmente
eseguibile. Permette di identificare la fusione dei poli
renali anteriormente all’aorta e le eventuali compli-
canze associate (idronefrosi, litiasi ecc.); i mezzi di con-
trasto ultrasonografici di II generazione, non nefrotos-
sici, possono potenziare I’accuratezza diagnostica della
tecnica, che puo pero essere inficiata dalla scarsa esplo-
rabilita del soggetto. L’urografia endovenosa, in passato
considerata I’esame di prima istanza, appare attual-
mente superata dall’uro-TC (Fig. 2.1) che permette, se
condotta con tecnica adeguata, I’acquisizione di un ele-
vato numero di informazioni aggiuntive: esatta posi-
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Fig.2.1 Rene a ferro di cavallo: ricostruzioni 3D urografiche, volume rendering e MIP

zione della sede di fusione in rapporto all’aorta, aspetto
dell’istmo, tipo di vascolarizzazione e definizione dei
rapporti tra vasi e giunzione uretero-pelvica, presenza
di formazioni litiasiche ed espansive, altre patologie as-
sociate in ambito addominale [1, 4]. Anche la RM for-
nisce tutte le informazioni fornite dall’uro-TC, con il
vantaggio della mancata irradiazione, ma ancora paga
tributo ai prolungati tempi di esecuzione e alla minor
disponibilita territoriale rispetto alla TC; inoltre, non

puo essere eseguita su pazienti portatori di device ma-
gneto-sensibili e nei soggetti claustrofobici [1, 5].

Si parla di anomalie di migrazione quando il rene ¢
al di fuori dalla normale loggia di appartenenza; pos-
sono essere semplici o crociate. Nel primo caso il rene
ectopico ¢ posizionato omolateralmente alla sede nor-
male dando luogo, a seconda della posizione, a ectopia
toracica (la pil rara), ectopia addominale, ectopia lom-
bare ed ectopia pelvica. Il rene pelvico (Fig. 2.2) ¢ la

Fig.2.2 Rene pelvico: uro-TC
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forma piu frequente: 1/500-1200 nati vivi; tutti i vari
tipi di ectopia si possono associare a malrotazioni e
sono maggiormente esposti allo sviluppo di dilatazione,
infezioni e traumi. Va inoltre ricordato che si puo par-
lare di vero rene pelvico congenito solo quando il rela-
tivo uretere ha decorso breve e la sua vascolarizzazione
¢ fornita dal tratto distale dell’aorta e/o dai vasi iliaci
(Fig. 2.3); questi aspetti permettono di differenziare il
rene pelvico congenito da una condizione di ptosi re-
nale secondaria a una lassita delle strutture fasciali re-
nali di sostegno che rende 1’organo mobile, e quindi po-

R Shoa i

Fig. 2.3 Valutazione di un quadro di vascolarizzazione “com-
plessa” in rene pelvico con ricostruzioni 3D

sizionato in basso, ma con uretere di lunghezza normale
[1, 2, 4]. Nel caso di ectopie crociate il rene ¢ situato
nell’emisoma opposto al suo sbocco ureterale in ve-
scica e nel 90-95% circa dei casi i reni possono essere
fusi tra loro (crossed fused renal ectopia): tale condi-
zione si manifesta in circa 1/1000 nati. La fusione si
sviluppa di solito tra il polo inferiore del rene ortotopico
e il polo superiore del rene ectopico, con aspetto di tipo
sigmoide del complesso; in genere ¢ il rene di sinistra
a essere ectopico nell’emisoma controlaterale. Altra ca-
ratteristica ¢ il fatto che 1’uretere del rene ectopico su-
pera la linea mediana decorrendo controlateralmente,
raggiungendo la vescica sul proprio lato di pertinenza
(rene sinistro ectopico e fuso al controlaterale con
sbocco ureterale in vescica a sinistra). Anche in tale
condizione si possono avere altre malformazioni con-
genite associate 0 meno.

Come si ¢ detto a proposito del rene a ferro di ca-
vallo, I'imaging & spesso integrato con tecniche di mag-
giori impatto diagnostico; nei casi non risolti dall’eco-
grafia, la TC (Fig. 2.4) e la RM offrono una migliore
definizione spaziale della condizione e una maggiore
affidabilita diagnostica nel sospetto di complicanze as-
sociate (idronefrosi, urolitiasi, traumi e infezioni). Mal-
rotazioni isolate possono essere il risultato di anomale
rotazioni del rene lungo il suo asse verticale, con pelvi
renali che possono essere anteriorizzate o posizionate in
senso antero-mediale [4, 5].
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Fig.2.4 Ectopia renale crociata: valutazione della posizione dei
reni e del decorso degli ureteri mediante uro-TC
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2.2.3 Pseudomasse

Il termine pseudomassa indica una condizione benigna,
caratterizzata dalla presenza di parenchima renale sano,
che pud mimare una formazione espansiva [6, 7].

Le pseudomasse possono essere congenite o acqui-
site. Tra le prime: I'ipertrofia della colonna di Bertin,
la prominenza a gobba di dromedario (splenic bump),
la prominenza di un labbro renale in sede ilare (hilar
lip), la persistenza delle lobature fetali e il difetto di
giunzione parenchimale; tra le seconde: I’ipertrofia
compensatoria parenchimale associata a retrazione
post-flogistica e le lesioni flogistiche [6, 7].

Con D’espressione ipertrofia colonnare di Bertin si
indica una sorta di intrusione di tessuto corticale tra le
piramidi con estensione verso il seno renale. In realta
il termine colonna deriva da un’errata traslazione della
parola cloison (setto), originariamente utilizzata da
Bertin. Questa condizione puo essere associata a dupli-
cita calico-pielica.

La prominenza a gobba di dromedario ¢ caratteriz-
zata da un’impronta focale sulla superficie laterale del
rene sinistro conseguente a impronta focale di perti-
nenza splenica [3, 6].

La persistenza delle lobature fetali si presenta come
fini incisure lungo la superficie corticale, conseguenti
a mancata fusione della corticale centrolobulare tra i
renuncoli fetali.

Il difetto di giunzione parenchimale & determinato
dall’estensione/infiltrazione parenchimale del grasso
renale alla giunzione dei renuncoli; all’esame ecogra-
fico si presenta come una stria iperecogena superficiale
intraparenchimale [3, 6].

La prominenza di un labbro renale nell’ilo renale &
piu frequentemente localizzata a carico del rene di si-
nistra e interessa il labbro mediale; pud presentarsi
sotto forma di massa peduncolata o espansiva. Istolo-
gicamente appare costituita sia da corticale sia da mi-
dollare e questo aspetto aiuta nella diagnosi, in quanto
nel corso di un esame contrastografico (TC/RM) si ap-
prezza la caratteristica impregnazione di tessuto renale
normale [5, 6].

Talvolta le condizioni descritte possono creare, spe-
cie durante un esame ecografico (Fig. 2.5), problemi di
diagnosi differenziale, che rendono necessaria una va-
lutazione diagnostica di seconda istanza, spesso rappre-
sentata dalla TC o dalla RM [5, 6, 7].

1l criterio diagnostico fondamentale ¢ dato dall’iden-
tica impregnazione della pseudomassa e del parenchima
sano durante la fase nefrografica. Inoltre, nella fase cor-
tico-midollare si apprezza la regolare differenziazione

della pseudomassa. L’esame TC con 1’utilizzo di rico-
struzioni multiplanari, a strato sottile, puo aiutare nella
corretta interpretazione diagnostica [6]. Negli ultimi
anni 'utilizzo dell’ecocontrastografia ha incrementato
I’affidabilita diagnostica degli ultrasuoni nella diagnosi
di pseudomassa, riducendo il ricorso a tecniche che uti-
lizzano radiazioni ionizzanti e mezzi di contrasto nefro-
tossici [8].

Le forme infiammatorie, che si presentano all’ima-
ging spesso come lesioni espansive, si accompagnano
a uno specifico quadro clinico ed ematochimico.

Fig. 2.5 Valutazione ecografica di ipertrofia colonnare con
aspetto di pseudomassa
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2.3 Malformazioni delle vie escretrici
e loro imaging radiologico

Le malformazioni delle alte vie escretrici possono es-

sere classificate in:

— anomalie di numero, posizione e forma dell’uretere,
con interessamento delle strutture caliceali e del ba-
cinetto renale;

— ostruzione congenita dell’uretere;

— anomalie della giunzione pielo-ureterale;

— anomalie di origine e di terminazione dell’uretere [3].
Tra le anomalie di numero si ricordano la bi-trifidita

del bacinetto con interessamento dell’uretere, le dupli-

cazioni ureterali incomplete (uretere bifido) e le dupli-
cazioni complete.

Le anomalie di forma e posizione comprendono il
diverticolo unico dell’uretere, I’uretere con dirama-
zione rudimentale e 1’uretere retrocavale (post-cavale
e circumcavale) [2, 3]. La duplicita dei bacinetti e degli
ureteri rappresenta la pitt comune tra le malformazioni
delle vie urinarie superiori (1,7-2,4% delle autopsie e
degli studi urografici [2]), ¢ pil frequente nel sesso
femminile; in particolare, il bacinetto renale bifido sa-
rebbe presente nel 10% della popolazione [3]. In realta
spesso ci si trova di fronte a molteplici quadri secondari
alle variazioni occorse durante la ramificazione del-
I’estremo craniale dell’uretere [3]: si puo andare dalla
pelvi bifida alla completa duplicazione del sistema col-
lettore [2, 3].

La variazione minima ¢ rappresentata dalla divisione
parziale del bacinetto, che puo dare origine a bacinetto

Fig.2.6 Duplicita ureterale con bifidita a sinistra: immagine as-
siale (A), ricostruzioni 3D (B)

bifido, trifido o multifido [3]; a causa della sua fre-
quenza, questa condizione ¢ considerata un reperto
quasi normale, sebbene possa talora associarsi ad altre
malformazioni [2].

Radiologicamente pu0 essere difficile distinguere tra
una duplicita parziale e una completa: in genere quando
la fusione delle parti del bacinetto avviene distalmente
al punto in cui si dovrebbe trovare il giunto pielo-ure-
terale normale si configura una condizione di duplicita
[3]. La duplicazione del bacinetto puo essere unilaterale
o bilaterale, completa o incompleta.

Si parla di duplicazione incompleta se i due ureteri
si fondono prima di sboccare in vescica (uretere bifido)
(Fig. 2.6). Nella duplicazione completa gli ureteri,
doppi, sboccano indipendentemente con due ostii sepa-
rati in vescica o in altro organo (uretere doppio, uretere
doppio ectopico) [3]; vi ¢ da aggiungere che in questa
condizione I'uretere che drena il segmento superiore
renale si porta caudalmente con sbocco in posizione ec-
topica variabile, ma in posizione piu caudale rispetto a
quella dell’uretere che drena il segmento renale infe-
riore secondo la regola di Meyer [2]. Le complicanze
di tale condizione sono rappresentate dalle infezioni re-
nali ricorrenti secondarie al reflusso vescico-ureterale
dell’uretere del polo renale inferiore che, sboccando in
posizione laterale e superiore rispetto al trigono, manca
di un tragitto sottomucoso ed ¢ quindi privo del mec-
canismo antireflusso; viceversa ’uretere del segmento
superiore — avendo spesso un orificio ureterale ectopico
(collo vescicale, uretra o anche sede extraurinaria o as-
sociato a un ureterocele) — puo sviluppare idronefrosi
ostruttiva [2, 3].




