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Puntos clave

‘ Las anomalias

' congénitas del

rinén y del tracto urinario
engloban un amplio grupo
de trastornos que se
originan por un defecto en
el desarrollo del aparato
urinario a diferentes niveles.

" Puede haber alteracion
“—  en el parénquima
renal, como la displasia
multiquistica, anomalias en la
migracién embriolégica, como
la ectopia renal o el rifdén en
herradura, y alteraciones en
el sistema colector, desde la
pelvis (estenosis de la unién
pieloureteral) hasta la uretra
(valvulas de uretra posterior).

" En el rindn displasico,
el tejido renal

normal esta reemplazado
por multiples quistes
de diferentes tamanos
separados por una cantidad
variable de parénquima
displasico. Cuando los
quistes son muy pequenos
y predomina el componente
estromal se denomina
displasia quistica sélida.

' La ectopia renal ocurre
cuando el rinén no
asciende desde la pelvis
hacia la fosa renal. Si cruzan
la linea media, se denomina
ectopia renal cruzada.

) La estenosis de la unién
pieloureteral (EPU) es
la causa mas frecuente de
obstruccion en el tracto
urinario superior.

. El megauréter
constituye

aproximadamente el 20% de
los casos de hidronefrosis en
el neonato, constituyendo la
segunda causa detras de la
EPU. La mayoria son del tipo
megauréteres refluyentes no
obstructivos.
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Introduccion

Las anomalias congénitas del rifién y del trac-
to urinario (ACRTU) representan aproxi-
madamente el 20-30% de todas las altera-
ciones identificadas en el periodo prenatal’.
Engloban un amplio grupo de trastornos que
se originan por un defecto en el desarrollo del
aparato urinario en diferentes niveles:

— Las malformaciones del parénquima renal
aparecen por un fallo en el desarrollo normal
de la nefrona y dan como resultado displasia,
hipoplasia, agenesia renal (AR), disgenesia
tubular renal y enfermedades quisticas.

— Anomalias en la migracion embriolégica del
rifién dan lugar a ectopia renal y defectos de
fusién como el rifién en herradura.

— Alteraciones en el desarrollo del sistema colector
conllevan anomalias en la pelvis renal, como la
obstruccién de la unién pieloureteral; del uré-
ter, como el megauréter primario, uréter ecté-
pico, ureterocele o reflujo vésico ureteral; en la
vejiga, como la extrofia vesical, y en la uretra,
como las vilvulas de uretra posterior (VUP).
Los defectos pueden ser uni o bilaterales y
pueden coexistir varios en un mismo paciente.
Son responsables del 30-50% de los casos de
enfermedad renal terminal y, por lo tanto, es
importante su diagnéstico y tratamiento para
prevenir o disminuir el dafio renal® y evitar la
progresion a enfermedad renal terminal.

Epidemiologia

Las anomalias congénitas del rifién y del trac-
to urinario se presentan en 3-6/1.000 nacidos
vivos y son responsables del 34-59% de en-

fermedad renal crénica y del 31% de los casos
de enfermedad renal terminal’. Wiesel et al
analizaron las anomalias del aparato urinario
de 709 nacimientos, incluyendo nacidos vi-
vos, muertos y abortos. De todas ellas, la di-
latacién del tracto urinario fue la afeccién mds
prevalente, detectdndose en el 28%*. Aunque
muchas formas de ACRTU se presentan aso-
ciadas a sindromes con defectos multiorga-
nicos, la mayoria de los ACRTU ocurren en
pacientes no sindrémicos™®. Los sindromes
con ACRTU se desarrollan junto con otras
anomalias fuera del rifién y del tracto urina-
rio, y tienen manifestaciones clinicas carac-
teristicas de su sindrome, mientras que en las
ACRTU no sindrémicas las alteraciones es-
tin confinadas tnicamente al rifién y al tracto
urinario. Hay evidencias basadas en modelos
de experimentacién animal que apoyan la
hipétesis de que el desarrollo de ACRTU en
pacientes no sindrémicos estd originado por
defectos de un solo gen””.

Malformaciones del
parénquima renal

Un fallo en la nefrogénesis puede ocasionar
un defecto en el desarrollo renal y puede ori-
ginar: displasia renal, AR, disgenesia tubular
renal, displasia multiquistica o enfermedad
renal poliquistica.

La patogenia de dichas alteraciones es multi-
factorial y estin implicados factores genéticos
y ambientales'*®.

— Factores genéticos. Hay varios genes relacio-
nados con el desarrollo de alteraciones en el
parénquima renal, como los genes EYA1 y

SIX1, FRAS1 y PAX2 que originan displasia
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Las anomalias congénitas
del rifidn y del tracto
urinario (ACRTU) son

una causa frecuente de
morbilidad y fallo renal

en nifos. Representan
aproximadamente el
20-30% de todas las
alteraciones identificadas
en el periodo prenatal.
Factores genéticos

y ambientales estan
implicados en el fallo del
desarrollo embriolégico
normal del aparato urinario
dando lugar a un amplio
grupo de trastornos

a diferentes niveles,
segun donde se altere la
embriogénesis:

— Las malformaciones del
parénquima renal aparecen
por un fallo en el desarrollo
normal de la nefrona y dan
como resultado displasia,
hipoplasia, agenesia renal
(AR), disgenesia tubular
renal y enfermedades
quisticas. La hipoplasia es
una entidad en la que se
observan menor numero
de calices y nefronas,
pero sin componentes
displasicos ni
embrionarios, es decir, el
rindn es estructuralmente
normal a diferencia de

la displasia renal. En la
displasia multiquistica el
tejido renal normal esta
reemplazado por multiples
quistes de diferentes
tamanos separados por
una cantidad variable de
parénquima displasico,
mientras que poliquistosis
renal es una enfermedad
genética progresiva de

los rifiones con 2 formas
de presentacion segun

el patrén de herencia y
puede afectar al rifnén y a
otros érganos.

[
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Figura 1. Nefrectomia en rifidn displdsico.

renal asociada a distintos sindromes. La en-
fermedad poliquistica renal estd relacionada
con mutaciones en el gen PKD1 en la forma
autosémica dominante y el PKHD1 en la au-
tosémica recesiva.

— Factores ambientales. La exposicién a agen-
tes teratogénicos y las deficiencias de ciertos
nutrientes estd relacionada con ACRTU. La
administracién prenatal de inhibidores de la
enzima conversiva de angiotensina IECA) y
bloqueadores de los receptores de la angioten-
sina II estd relacionada con hiperplasia yuxta-
glomerular''. En animales de experimenta-
cién, se ha demostrado que la deficiencia de
la vitamina A estd asociada a malformaciones
genitourinarias y a hipoplasia renal’.

Hipoplasia renal

La hipoplasia es una entidad en la que se ob-
servan menor numero de célices y nefronas,
pero sin componentes displdsicos ni embrio-
narios, es decir, el rifién es estructuralmente
normal, a diferencia de la displasia renal. El
diagnéstico de hipoplasia se establece cuando
coexisten los siguientes criterios':

— Reduccién del tamafio renal 2 desviaciones
estindar de la media segun la edad.

— Exclusién de dafio renal con 4cido dimer-
captosuccinico-Tc 99m (DMSA).

— En casos de hipoplasia renal unilateral, hi-
pertrofia compensadora del rifién contralateral.

Displasia renal

El rifién displasico es el resultado de una dife-
renciacién metanéfrica anormal, observindose
elementos primitivos de forma difusa, focal o
segmentaria.

Si aparecen quistes, se denomina displasia quis-
tica, y si hay una preponderancia de quistes,
displasia multiquistica. La aplasia renal puede

ser en ocasiones el resultado de un estadio in-
volucionado de rifién multiquistico. Los rifio-
nes displdsicos pueden ser funcionales o estar
anulados. La displasia renal puede ser uni o
bilateral y su prevalencia es de 2-4/1.000 naci-
mientos'®. El tamafio suele variar, pero gene-
ralmente es menor que el de un rifién normal,
aunque suele estar determinado por la presencia
o ausencia de quistes. La displasia renal puede
detectarse prenatalmente, aprecidndose un in-
cremento de la ecogenicidad debido al tejido
parenquimatoso anormal, pobre diferencia-
cién corticomedular y quistes parenquimatosos.
Pueden presentarse asociados a otras anomalias
del tracto urinario, como hidronefrosis, dupli-
caciones renoureterales, megauréter obstructivo

y reflujo vesicoureteral (RVU)™.

Displasia multiquistica

Es importante distinguir entre multiquistico y
poliquistico. El rifién multiquistico se refiere a
una enfermedad displdsica y la poliquistosis renal
es una afeccién que incluye varias enfermedades,
todas con nefronas normales y sin displasia.

En la displasia multiquistica el tejido renal
normal estd reemplazado por multiples quis-
tes de diferentes tamafios, separados por una
cantidad variable de parénquima displésico.
Estos rifiones no son reniformes ni tienen
sistema calicial de drenaje. Cuando los quistes
son muy pequefios y predomina el compo-
nente estromal, se denomina displasia quistica
solida (fig. 1).

Su incidencia es de 0,3-1/1.000 nacidos vi-
vos y la mitad de ellos se diagnostican
prenatalmente’?. La mayoria de los casos
involucionan, como se demuestra en las eco-
grafias posnatales realizadas de manera peri6-
dica. La tasa de involucién es mds frecuente
durante los 2 a 3 primeros afios de vida*?.
Es el tipo mas frecuente de enfermedad quis-
tica renal y de displasia renal en nifios. Es la
segunda causa en frecuencia de masa abdomi-
nal durante el periodo neonatal.

Pueden encontrarse alteraciones del tracto
urinario en el rifién contralateral, siendo las
mis frecuentes la estenosis de la unién pie-
loureteral y el RVU, que puede encontrarse
hasta en el 25% de los casos®.

Se ha descrito asociacién a hipertensién y
neoplasia renal en algunos casos. Hay publi-
caciones que muestran restos nefrogénicos en
estos rifiones en un 4% y en los rifilones nor-
males entre un 0,8 y 192,

Enfermedad genética quistica
Poliquistosis renal autosémica recesiva

Se pueden distinguir 2 formas en funcién de
que la enfermedad se presente en el periodo



perinatal o durante la infancia. Su prevalencia
oscila entre 1/5.000 a 1/40.000 recién nacidos
vivos, pero un 50% muere en las primeras
horas o dias por uremia o fallo respiratorio.
La herencia es autosémica recesiva y el gen se
aloja en el brazo corto del cromosoma 16.

En los neonatos, los rifiones estin aumenta-
dos de tamafio pero mantienen su forma nor-
mal. El rifién presenta dilataciones quisticas
fusiformes radiales de la médula a la corteza.
El tejido intersticial estdi moderadamente in-
crementado. Después del periodo neonatal,
los rifiones disminuyen de tamafio, los quistes
se hacen menos prominentes y la fibrosis
intersticial aumenta a medida que lo hace la
insuficiencia renal.

Los pacientes tienen cierto grado de fibrosis
hepdtica. Generalmente, si la enfermedad
hepidtica es leve, el rifién se afecta mds y
viceversa.

Poliquistosis renal autosémica dominante

Se presenta en 1/500 a 1/1.000 recién nacidos
y su herencia es autosémica dominante. De
forma tipica, se presenta en adultos entre 30
y 50 afios. El rifién puede llegar a ser enorme
por el crecimiento de los quistes. Estos varian
en tamafio y, aunque los cdlices y la pelvis son
normales, pueden estar distorsionados por la
compresién ejercida por los quistes. A medi-
da que la enfermedad avanza, el parénquima
renal llega a ser sustituido por los quistes.
Suelen ser bilaterales.

Nefronoptisis

Es la forma mis frecuente de enfermedad re-
nal quistica recesiva. Se caracteriza por la pre-
sencia de tibulos renales anormales, inflama-
cién intersticial y fibrosis. Se han identificado
distintas mutaciones recesivas, NPHP1-11,
NPHP1L, SDCCAGS, relacionadas con esta
afeccion. La presentacién suele ser la apari-
cién lenta de fallo renal con sintomas como
poliuria, polidipsia y disminucién de la capa-
cidad de concentracién de la orina.

Agenesia renal

La AR se caracteriza por la ausencia de pa-
rénquima renal y se origina por una disrup-
cién en el desarrollo metanéfrico en una fase
temprana. Su incidencia es de 1/2.900 naci-
mientos y la AR unilateral representa el 5%
de las malformaciones renales*?’. En su pa-
togenia estdn implicados multiples factores,
como las mutaciones de genes implicados
en el desarrollo renal (Ret o GDnf), y agen-
tes teratogénicos, como el dcido retinoico
y la cocaina. Pueden presentarse asociados
a otras alteraciones genitourinarias®®. La
enfermedad con la que mds frecuentemente
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Figura 2. Cistografia de paciente con reflujo
vesicoureteral de grado IV-V.

coexiste es el RVU, que se presenta en el
37% de los pacientes con AR unilateral.
Otras anomalias asociadas frecuentemente
son la estenosis de la unién pieloureteral (6-
7%) y la estenosis de la unién ureterovesical
(11-18%). Pueden presentar sintomas deri-
vados de la anomalia con la que coexisten.
En nifias con AR, hay riesgo de anomalias
miillerianas, como el utero bicorne y la du-
plicacién vaginal, entrando dentro del es-
pectro de malformaciones del sindrome de
Mayer-Rokitansky.

Antes de diagnosticar un paciente de AR, se
debe verificar la ausencia de tejido renal en
todo el abdomen y no solo en la fosa renal.
Este hecho se demuestra en una revisién de
13.705 fetos seguidos prenatalmente con eco-
grafia®, en la que se identificé a 40 fetos con
fosa renal vacia. En la ecografia posnatal se
observé que la causa fue en 24 pacientes una
ectopia renal, en 13 una AR, en 2 un rifién
en herradura y en un caso una ectopia renal

cruzada (ERC).

Disgenesia tubular renal

Se caracteriza por la ausencia o un escaso
desarrollo de los tibulos proximales. La fisio-
patologia de la enfermedad no estd clara, pero
se ha observado que se origina en fetos por
alguna de estas 3 circunstancias:

1. Entidad autosémica recesiva (OMIM
267430).

2. Exposicién a firmacos IECA.

3. En el feto donante en los casos de sindro-
me de transfusién feto-fetal.

La mayoria de los pacientes mueren en perio-
do perinatal por la hipoplasia pulmonar y la
secuencia Potter.
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— Anomalias en la
migracion embrioldgica
del rifién da lugar a
ectopia renal y defectos
de fusién, como el rinén
en herradura. La ectopia
renal ocurre cuando

el rifdn no asciende
desde la pelvis hacia la
fosa renal (a nivel de la
segunda vértebra lumbar).
Se sittan en su lado pero
se asientan en una mala
posicion. En la ectopia
renal cruzada el rindn
ectépico cruza la linea
media y se fusiona con el
rindn contralateral, pero el
uréter del rindn ectépico
mantiene su insercion

en la vejiga. El rifdn en
herradura consiste en 2
masas renales situadas
verticalmente en la linea
media o0 a uno de sus
lados, unidos por un
istmo de parénquima o
fibrosis que cruza la linea
media.

=
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— Alteraciones en el
desarrollo del sistema
colector conllevan
anomalias en la pelvis
renal, como la obstruccién
de la unién pieloureteral
(EPU); del uréter,

como el megauréter
primario, uréter ectopico,
ureterocele o reflujo
vesicoureteral; en la vejiga,
como la extrofia vesical,

y en la uretra, como las
VUP. La estenosis de

la EPU es la causa mas
frecuente de obstruccion
en el tracto urinario
superior. Se puede definir
como aquella situacién

en la que existe una
restriccion al flujo de orina
desde la pelvis renal hacia
el uréter, produciendo en
consecuencia la dilatacion
de los célices y la pelvis
renal, y si no es tratada un
deterioro renal progresivo.
Las anomalias a nivel de
la unién ureterovesical
pueden dar lugar a las
siguientes afecciones:
megauréter obstructivo

no refluyente, megauréter
no obstruido y refluyente,
megauréter refluyente y
obstructivo, y megauréter
no refluyente y no
obstructivo.

[
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Anomalias de la
migracion renal

La migracién y la rotacién renal se comple-
tan en la novena semana de gestacién®. Las
anomalias renales congénitas en la posicién y
en la fusién son el resultado de la interrup-
cién de la migracién embriolégica normal de
los rifiones™.

Ectopia renal

Se estima una incidencia de 1 por cada 1.000
autopsias. Ocurre cuando el rifién no asciende
desde la pelvis hacia la fosa renal (a nivel de la
segunda vértebra lumbar). Se sitGan en su
lado, pero se asientan en una mala posicién.
En el rifién ectépico hay también una falta de
rotacién de anterior a medial, situdndose por
tanto la pelvis mds anterior. Si cruzan la linea
media se denomina ERC. La ERC puede
presentarse con o sin fusién al rifién contra-
lateral. El aporte arterial del rifién ect6pico
varfa y puede provenir de la arteria iliaca, de
la aorta y en algunas ocasiones de la arteria
hipogéstrica o de las arterias sacras.

Se puede presentar asociada a otras malforma-
ciones renales, sobre todo con el RVU. Tam-
bién se asocia a malformaciones de otros 6r-
ganos (genitales, esqueleto) y formando parte
de diversos sindromes polimalformativos®>*.
El rifién ectépico suele tener una funcién
disminuida como se demuestra en una serie
de 99 casos de rifiones ectépicos en la que se
observé una funcién disminuida en el DMSA
en 74 de 82 rifiones*.

Anomalias de la
fusion renal

Ocurren cuando una porcién de un rifién se
fusiona con el contralateral. LLa anomalia de
fusién mds frecuente es el rifién en herradura.

Rifi6n en herradura

Su incidencia oscila entre 1/400 y 1/800
recién nacidos vivos, segun diferentes se-
ries*. Consiste en 2 masas renales situadas
verticalmente en la linea media o a uno de
sus lados, unidas por un istmo de parénqui-
ma o fibrosis que cruza la linea media. En
el 90% de los casos estin unidos por el polo
inferior y generalmente esta unién o istmo
estd situada en la parte baja del abdomen,
por delante de los grandes vasos y debajo de
la unién de la arteria mesentérica inferior y
la aorta. La fusién se produce antes de que
los rifiones asciendan desde la pelvis a su po-
sicién normal en la fosa renal, generalmente

antes de la quinta semana de gestacién. Esta
fusién implica una falta de rotacién, por lo
que las pelvis renales se sitian anteriores.
Hay una asociacién frecuente con otras ano-
malias. Las anomalias urolégicas asociadas
con mis frecuencia son el RVU y la hidro-
nefrosis, presentes en el 26-32% y el 8-15%,
respectivamente, segun distintas series.

La hidronefrosis puede llegar a ser obstructi-
va en el 30% de los casos*’. Hay autores que
demuestran en sus series que la hidronefrosis
obstructiva se desarrolla con el tiempo®. Esta
particularidad nos hace pensar que los RH
deben ser seguidos en su evolucién a lo largo
del tiempo con ecografias seriadas. El aporte
vascular del istmo es proporcionado por un
vaso aislado y puede provenir de la aorta, de
la iliaca comun o de la arteria mesentérica
inferior. Un vaso polar que inicialmente no
produce obstruccién puede con el crecimiento
del rifién llegar a dificultar el paso a través de
la unién pieloureteral.

Ectopia renal cruzada

En este caso, el rifién ectépico cruza la linea
media y se fusiona con el rifién contralateral,
pero el uréter del rifién ectépico mantiene su
insercién en la vejiga. Su incidencia se estima
en 1/2.000 nacidos. En la mayoria de los ca-
sos, el rifién ectépico se fusiona al polo infe-
rior del rifién contralateral, que puede situarse
en su posicién dorsolumbar normal o pélvico.
Su diagnéstico suele efectuarse con ecografia,
pero en ocasiones se requiere otras pruebas
de imagen como la urorresonancia magnética
(uro-RM) para confirmar el diagnéstico y
conocer la anatomia, principalmente si el pa-
ciente va a ser intervenido.

Alteraciones en el
desarrollo del sistema
colector

Estenosis de la unién pieloureteral

La estenosis de la unién pieloureteral (EPU)
es la causa mds frecuente de obstruccién en
el tracto urinario superior. La incidencia de
hidronefrosis es del 1-1,4% en recién nacidos,
pero la mayoria de los casos se resuelven es-
pontineamente y la incidencia de EPU baja al
0,2-0,4%%%.

Actualmente, la mayoria de los casos se
diagnostican prenatalmente como hidro-
nefrosis. Si no es detectada intrattero, se
puede manifestar en nifios como masa abdo-
minal palpable, infeccién urinaria, hematuria
o molestias gastrointestinales. De las masas



abdominales en nifios menores de un afio,
el 50% son de origen renal y el 40% de ellas
son secundarias a EPU.

Para su diagnostico se debe efectuar una eco-
grafia. En los casos detectados prenatalmente,
esta se realiza a partir de los 3-7 dias de vida
(cuando comienza la diuresis fisiolégica del
recién nacido).

Si en la ecografia se ve dilatacién ureteral, realiza-
mos una cistograffa miccional seriada (CUMS)
para descartar RVU (33% de los casos) (fig. 2).
Si la hidronefrosis es de grado 1II o inferior,
controlamos con ecografias en 6 meses-1
aflo, y en las hidronefrosis grado III o supe-
rior, y si la pelvis es mayor de 15 mm, hay
que pedir un renograma isotépico diurético.
Generalmente, se emplea el isétopo MAG-3
(4cido mercapto-acetil-triglicina).

Segun la mayoria de los autores, los pacientes
con una hidronefrosis moderada o severa y
un patrén de eliminacién obstructivo deben
ser tratados mediante cirugia*’. Optan por
esta actitud para preservar la funcién y evitar
el deterioro renal con la obstruccién. Otros
autores prefieren intervenir solo aquellos con
funcién renal diferencial menor del 40%, in-
dependientemente de que haya un patrén
obstructivo de eliminacién.

Megauréter congénito

El término megauréter es un término des-
criptivo para un uréter dilatado (mayor de 7
mm). El megauréter primario se debe a una
alteracién funcional o anatémica que afecta
a la union ureterovesical. Se puede dividir en
megauréter obstructivo no refluyente, megau-
réter no obstruido y refluyente, megauréter
refluyente y obstructivo, y megauréter no re-
fluyente y no obstructivo.

El megauréter no refluyente y obstructivo pri-
mario estd producido por una anomalia en la
musculatura distal del uréter con una hipopla-
sia de las fibras musculares y una hipertrofia
de las fibras intersticiales de coldgeno; todo
ello origina un segmento adindmico que causa
una obstruccién mds o menos significativa®.
En algunos casos, también hay asociado un
tunel submucoso corto que hace que la orina
refluya hacia el uréter y no sea capaz de bajar
(megauréter refluyente y obstructivo). Cuando
la orina refluye pero drena sin complicaciones
hacia la vejiga, hablamos de un megauréter
refluyente no obstructivo, y si no se objetiva
ni reflujo ni obstruccién pero se evidencia un
uréter dilatado, se trata de un megauréter no
refluyente ni obstructivo. Este dltimo pudiera
deberse a un megauréter primario obstructivo
con buena evolucién y maduracién del extre-
mo distal del uréter, dejando de ser obstructi-
vo pero manteniendo la dilatacién ureteral.
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El megauréter constituye aproximadamen-
te el 20% de los casos de hidronefrosis en
el neonato, constituyendo la segunda causa
detrds de la EPU. La mayoria son del tipo
megauréteres refluyentes no obstructivos. La
incidencia de megauréter primario es de 0,36
cada 1.000 nacidos vivos.

Una vez diagnosticado el megauréter, es im-
portante determinar la causa, ya que una parte
va a requerir tratamiento para salvaguardar la
funcién renal.

Hay que determinar qué pacientes presentan
un megauréter obstructivo, un refluyente o
ambos. Para descartar el RVU, efectuamos
una CUMS y para diagnosticar el megau-
réter obstructivo realizamos un renograma
isotépico, generalmente con MAG-3. Con
el renograma diurético, podemos evaluar la
funcién renal y si existe obstruccién a nivel de
la unién ureterovesical.

El megauréter no obstructivo y no refluyente
se maneja de manera conservadora, con con-
troles periédicos con ecografia y renograma
diurético.

El tratamiento del megauréter obstructivo
también debe ser expectante, dada la elevada
tendencia a la mejoria y a la resolucién espon-
tinea®. Aquellos pacientes con megauréter
primario y manejo conservador deben ser
tratados de manera profilictica con antibi6-
ticos*. La duda principal es decidir qué pa-
cientes deben ser intervenidos. En general,
en aquellos pacientes con funcién renal dife-
rencial (FRD) conservada (> 40%) se opta por
el manejo conservador. Si la FRD disminuye
por debajo del 40%, si hay un gran dolicome-
gauréter con codos que generen obstruccién
o si se producen infecciones urinarias se debe
optar por la intervencién.

También se considera la posibilidad de reali-
zar una derivacién externa, tipo nefrostomia o
ureterostomia, o interna, como un catéter do-
ble J, de manera temporal hasta la interven-
cién para evitar la progresién del dafio renal®.

Ureterocele

Consiste en una dilatacién quistica del seg-
mento intravesical del uréter. EI 80% se aso-
cia al polo superior de un rifién duplicado y el
60% tiene un orificio ectépico en la uretra.

La manera mis frecuente de presentacién es
como infeccién urinaria en los primeros me-
ses de vida. También puede ser detectado en
las ecografias prenatales. Otra forma menos
frecuente de manifestacién es la obstruccién
de la uretra, aunque en nifias constituye la
causa mds frecuente de obstruccién uretral.

Se debe realizar CUMS a todos los pacientes
porque el 50% del polo inferior ipsolateral y el
25% contralateral tienen RVU. El renograma

D. Cabezali Barbancho y A. Gémez Fraile

Lectura rapida

El megauréter no
refluyente y obstructivo
primario esta producido
por una anomalia en la
musculatura distal del
uréter con una hipoplasia
de las fibras musculares
y una hipertrofia de

las fibras intersticiales

de colageno; todo ello
origina un segmento
adinamico que causa una
obstruccién mas o menos
significativa.

En algunos casos,
también hay asociado un
tunel submucoso corto
que hace que la orina
refluya hacia el uréter y
no sea capaz de bajar
(megauréter refluyente y
obstructivo).

Cuando la orina

refluye pero drena sin
complicaciones hacia la
vejiga, hablamos de un
megauréter refluyente
no obstructivo, y si no
se objetiva ni reflujo

ni obstruccién pero

se evidencia un uréter
dilatado, se trata de un
megauréter no refluyente
ni obstructivo. Este
Ultimo pudiera deberse a
un megauréter primario
obstructivo, con buena
evolucion y maduracién
del extremo distal del
uréter, dejando de

ser obstructivo pero
manteniendo la dilatacion
ureteral.

El ureterocele consiste en
una dilatacién quistica del
segmento intravesical del
uréter. El 80% se asocia
al polo superior de un
rifién duplicado y el 60%
tiene un orificio ectépico
en la uretra.
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Lectura rapida

Los defectos pueden ser
uni o bilaterales y pueden
coexistir varios en un
mismo paciente.

La dilatacién del tracto
urinario es la afeccién mas
prevalente, detectandose
hasta en el 28%.

Aunque muchas

formas de ACRTU se
presentan asociadas a
sindromes con defectos
multiorganicos, la mayoria
de los ACRTU ocurren en
pacientes no sindromicos.

Son responsables del
30-50% de los casos

de enfermedad renal
terminal y, por lo tanto, es
importante su diagnostico
y tratamiento para prevenir
o disminuir el dafo renal

y evitar la progresién a
enfermedad renal terminal.

330 An Pediatr Contin. 2013;11(6):325-32

ECO

Normal

Normal pero clinica de pielonefritis aguda
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Figura 3. Algoritmo diagndstico del reflujo vesicoureteral tras infeccion del tracto urinario.

isotépico diurético nos marcard la funcién de
cada hemirrifién y si existe obstruccién a nivel
de la unién ureterovesical.

Uréter ectépico

Se habla de uréter ectépico cuando el orificio
ureteral acaba en una posicién caudal a su in-
sercién normal en el trigono. Generalmente,
se localiza en el trayecto de formacién de los
conductos mesonéfricos. Eso implica que en
nifios el meato se puede situar desde la regién
uretral de los conductos eyaculadores hasta el
epididimo y en las nifias desde el cuello vesi-
cal hasta la uretra, vagina o mas infrecuente el
cérvix o el Gtero®.

Reflujo vesicoureteral

Es el flujo retrégrado anormal de la orina
vesical hacia el tracto urinario superior a
través de una unién urétero vesical incom-
petente, de forma primaria con base genética
o de forma secundaria por obstruccién en la
salida de la vejiga.

Parece que el RVU sin contaminacién bacte-
riana y a baja presién no produce ningun da-
fio a nivel renal, pero en presencia bacteriana
representa un factor de riesgo para el desarro-
llo de pielonefritis.

Su incidencia se calcula entre el 0,4 y el
1,8% en nifios aparentemente sanos y del 25
al 50% en los que han tenido un cuadro de
pielonefritis*.

Tras sospecha prenatal, debe realizarse ECO
a los 10 dias para confirmar dilatacién pielo-

ureteral y, si es positiva, habrd que efectuar la
CUMS para descartarlo®.

Las recomendaciones para estudios de imd-
genes en nifios tras ITU por la Sociedad Eu-
ropea de Radiologia Pedidtrica (2007) son las
que se muestran en la figura 344,

El objetivo del tratamiento es prevenir el de-
sarrollo ITU recurrentes, pielonefritis y for-
macién de cicatrices para prevenir la pérdida
de funcién renal.

Vilvulas de uretra posterior

Las VUP son la causa mds frecuente de obs-
truccién congénita a la salida vesical en el nifio,
dando lugar a un amplio espectro de dafios
en todo el tracto urinario. Las vilvulas son
membranas obstructivas en la luz de la uretra,
que se extienden desde el veru montanum
distalmente (fig. 4). Solo ocurren en varones y
son la primera causa de fallo renal y trasplante
en la poblacién pedidtrica. La incidencia es de
1/5.000-8.000 varones. Ultimamente, se ha
referido en 1/1.250 en ecos fetales™.

Aunque el mecanismo productor de las VUP
no es conocido se cree que se debe a una
detencion del desarrollo embriolégico de la
uretra entre las semanas 9 y 14, se han pos-
tulado diferentes teorias sobre la embriologia

de las VUP:

— Persistencia de la membrana urogenital con
una anormal canalizacién de la uretra.

— Sobrecrecimiento de los pliegues ureterova-
ginales.
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Figura 4. Vilvulas de uretra posterior tipo I de
Young.

— Anormal integracién de los conductos de
Wolf dentro de la uretra posterior, que se
insertarian de manera anormal en la parte
anterior de la cloaca, dando como resultado
unos pliegues mds gruesos, mds prominentes
y obstructivos.

Debido a que las VUP estin presentes durante
las primeras etapas del desarrollo fetal, los teji-
dos primitivos maduran en un medio ambiente
anormal en el que hay alta presién intraluminal
y distensién de los 6rganos. Como consecuen-
cia, se provoca principalmente dafio al parén-
quima renal y alteracién del funcionamiento
del musculo liso del uréter y de la vejiga. Estos
cambios pueden persistir a pesar de que se ali-
vie con éxito la obstruccién primaria y originar
enfermedad renal crénica, ureterohidronefro-
sis, RVU y disfuncién vesical.

Extrofia vesical

La extrofia vesical es una compleja anomalia
congénita que engloba alteraciones en el sis-
tema musculoesquelético, en el aparato geni-
tourinario y en el tracto intestinal.

La extrofia de vejiga generalmente estd in-
cluida dentro del complejo extrofia-epispadias
y estd formada por un espectro de malforma-
ciones embriol6gicas que incluye:

— Epispadias: la placa uretral estd total o
parcialmente abierta en la superficie dorsal
del pene.

— Extrofia vesical clasica: la placa vesical estd
abierta en la parte inferior del abdomen y la
uretra es epispadica (fig. 5).

— Extrofia de cloaca: la placa vesical y la por-
cién ileocecal estdn unidas y abiertas, mos-
trindose como una placa unica en la regién
inferior del abdomen.

Figura 5. Extrofia vesical.

— Entre las malformaciones anteriormente
descritas existe un espectro de variantes que
se sitlian entre ambas.
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