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RESUMEN

Las malformaciones congénitas renales y/o de vias urinarias constituyen una importante
patologia en pacientes pediatricos y su diagndstico temprano es importante. Objetivo:
Determinar las malformaciones congénitas renales y/o de vias urinarias mas comunes en
pacientes ingresados en los servicios de neonatologia del Hospital de Gineco-Obstetricia
y en la clinica de consulta externa de nefrologia pediatrica del Hospital General de
enfermedades, ambas unidades del Instituto Guatemalteco de Seguridad Social.
Métodos: Se realiz6 un estudio observacional descriptivo de corte transversal durante el
periodo de enero de 2017 a enero de 2018, con un total de 34 pacientes. Se recopild la
informaciéon mediante una boleta de recolecciéon, la cual fue llenada con los datos
descritos de las variables en el expediente clinico de pacientes con dichas anomalias.
Resultados: El diagnostico mas comun fue rifion multiquistico que representé el 29.41 %
del total de los casos, seguido de hidronefrosis e hidroureter con un 14.70 %. 59.00 % de
los pacientes fueron de sexo masculino y el 41.00 % de sexo femenino, el grupo etario
mas afectado fue el de recién nacidos con el 29.41 %. El diagnéstico prenatal represent6
el 58.82 % y de forma postnatal un 41.17 %. Ningln paciente presenté antecedentes
familiares con dicha anomalia y solamente el 8.82 % presentaron otro tipo de anomalia
congénita asociada. El estudio radioldégico mas utilizado fue el ultrasonido renal con un
41.17 % seguido del ultrasonido obstétrico renal con un 38.23 %.Conclusiones: el rifién
multiquistico fue la anomalia congénita mas encontrada y la relaciébn sexo masculino y

femenino fuede 3a 2

Palabra clave: malformaciones congénitas renales, diagndstico prenatal y postnatal.



[. INTRODUCCION

Las malformaciones renales y de vias urinarias constituyen una importante patologia en el
campo pediatrico. Se consideran un grupo variado de anomalias secundarias a un
proceso anormal en el desarrollo embrionario del mismo. Representan el 15 a 20% de las
malformaciones halladas en la ecografia prenatal. La incidencia a nivel global es
aproximadamente de 0.3 a 1.3 por cada 1000 neonatos. En América Latina la tasa de
incidencia de malformaciones congénitas renales y vias urinarias se estima entre 2.8 a
15.8 por millbn de poblacién. Estas malformaciones son la causa mas frecuente de

enfermedad renal cronica en la infancia. (1,3,4)

El desarrollo del ultrasonido como herramienta diagndstica ha permitido la deteccion de la
mayoria de las malformaciones renales antes del nacimiento, y la evaluacién de la funcion
renal. Esto permite ofrecer un tratamiento precoz, con el fin de evitar mayores

complicaciones. (2)

La importancia de un diagndstico temprano es evitar las complicaciones de las
malformaciones, que de no recibir tratamiento oportuno pueden llegar a provocar dafios
renales e incluso insuficiencia renal crénica, la cual es irreversible y disminuye la calidad
de vida de los pacientes. Estos dafios renales se pueden instaurar rapidamente durante la
infancia, o desarrollar a partir de la adolescencia y adultez, sin mostrar sintomas o signos

premonitorios hasta que esté instaurado el dafio renal. (1, 2,4)

Se ha descrito que la interaccibn de numerosos factores, especialmente genéticos y
ambientales, pueden originar malformaciones congénitas. El mecanismo puede incluir una
obstrucciéon del tracto urinario en la formacion renal, una malformacion global en el
desarrollo embrionario renal secundario a mutaciones genéticas, o factores epigenéticos.
Estas pueden dividirse en anomalias que afectan el parénquima renal como la agenesia e
hipoplasia renal; malformaciones estructurales siendo el rifién multiquistico el mas comuan
de este grupo y también se mencionan aquellas que afectan las vias urinarias como el

hidruréter unilateral o bilateral. (1, 2,6)

No existen registros acerca de este tipo de malformaciones congénitas en Guatemala esto
incluyendo al IGSS por lo cual se considerd pertinente realizar este estudio observacional
descriptivo de corte transversal en la poblacion pediatrica, con el objetivo de determinar
cuales son las malformaciones de este tipo mas comunes, que Sexo se ve con mayor

afectacion, si el diagnéstico de estas patologias es de forma prenatal o postnatal, con que
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estudio radiolégico se hace su diagnéstico, y si estos pacientes tienen antecedentes
familiares de dichas malformaciones. Se utiliz6 una boleta de recoleccion de datos para
obtener la informacion. En la unidad de pediatria del Hospital General de Enfermedades
se obtuvo informacién de 34 pacientes afectados por estas malformaciones congénitas,
siendo la malformacion mas comun el rifion multiquistico con 10 casos encontrados lo
cual represento el 29.41 % de los casos, seguido por hidronefrosis e hidrouréter con un
total de 5 casos observados representando el 14.70 %, seguido de reflujo vesicoureteral,
la hipoplasia y agenesia renal con 4 casos respectivamente, lo cual correspondié al 11.76
% del total. De los 34 pacientes observados 20 correspondieron al sexo masculino, con el
59.00 % viéndose este mas afectado que el femenino que represento6 el 41.00 % con un
total de 14 casos. 58.82 % de los casos se diagnosticaron de forma prenatal y postnatal y
el 41.17 % de los casos fue de forma postnatal nada mas. Y el estudio radiol6gico mas
utilizado consisti6 en el ultrasonido renal. Ningln paciente presento antecedentes
familiares con esta afeccién congénita y solamente el 8.82 % presentaron otra anomalia
congénita asociada siendo un caso de atresia esofagica y dos pacientes con conducto

arterioso persistente mas foramen oval permeable.

La investigacion fue conveniente ya que desde el punto de vista médico y epidemioldgico
debido a que contribuird al conocimiento de este tipo de malformaciones en nuestro medio

ya que no existen registros de este tipo de malformaciones en nuestro pais.

Este estudio fue disefiado para aportar informacioén acerca de malformaciones congénitas
renales y de vias urinarias en Guatemala, especificamente en la poblacién pediatrica del
Instituto Guatemalteco de Seguridad Social ya que un diagnostico precoz y
preferiblemente prenatal lograria disminuir complicaciones importantes principalmente la

insuficiencia renal crénica en nifios.

Existieron limitantes en el estudio ya que algunos expedientes de pacientes no estaban
completos o faltaban datos que no fueron descritos en este, por ejemplo, si existia el
antecedente familiar de este tipo de malformacién o de qué forma se hizo el diagnostico,
si fue prenatal o postnatal, al no tener los datos completos que se requerian para llenar la
boleta de recoleccion de datos no se pudieron incluir a dichos pacientes en el estudio.
Otra limitante que existi6 fue que algunos pacientes neonatales tenian solamente un
diagnostico prenatal sugestivo de este tipo de malformacion congénita, por medio de un
ultrasonido obstétrico, pero no se habia confirmado de forma postnatal, por lo cual al ser

solo un diagnostico sugestivo no se incluyeron en el estudio a dichos pacientes.



IIl. ANTECEDENTES

2.1 Definiciones

Las malformaciones congénitas del rifidon y vias urinarias son un grupo heterogéneo de
malformaciones secundarias a un proceso anormal en el desarrollo embrionario del
sistema renal. Representan el 15 a 20% de las malformaciones halladas en la ecografia
prenatal. A nivel global se estima una tasa de incidencia en neonatos de 0.3 a 1.3 por
cada 1000.

En América Latina la tasa de incidencia de malformaciones congénitas renales y vias
urinarias se estima entre 2.8 a 15.8 por millon de poblacién. Un estudio realizado en Cuba
entre 2012 y 2013 concluyé que las malformaciones congénitas asociadas a reflujo
vesicoureteral son la causa de entre 15 a 30% de las hidronefrosis detectadas antes del
nacimiento mediante ultrasonido materno fetal. Esta asociacion es importante debido a la
relaciéon entre reflujo vesicoureteral y dafio renal; entre 10 a 25% de los nifios
diagnosticados con insuficiencia renal crénica es debido a nefropatia por reflujo. Dicho
estudio demostr6 que en los diagndsticos prenatales predomina el sexo masculino,
mientras que en los diagndsticos postnatales predomina el sexo femenino. Asimismo,
describié el reflujo vesicoureteral como la malformacion congénita mas frecuente. En
comparacion un estudio chileno concluyd que las malformaciones mas frecuentes fueron

hidroureteronefrosis con 24.2% e hipospadias con un 17%. (1,3,4)

Se han descrito asociaciones entre parto prematuro y malformaciones de agenesia renal,
enfermedad quistica renal e hidronefrosis; entre bajo peso al nacer e hipospadias vy
criptorquidia. Hasta un 30% de los pacientes con malformaciones renales tienen otro tipo
de malformaciones no renales, predominando oido, nariz, orofaringe, y gastrointestinales.

Esta asociacion se ha encontrado en mas de 200 sindromes descritos. (2,5)

El desarrollo del ultrasonido como herramienta diagnostica ha permitido la deteccion de la
mayoria de las malformaciones renales antes del nacimiento, y la evaluacion de la funcion
renal. Esto permite ofrecer un tratamiento precoz, con el fin de evitar mayores
complicaciones. Sin embargo, no siempre se logran detectar las malformaciones
prenatalmente; existe ligero predominio de diagndstico postnatal durante el primer afio de
vida de los pacientes. Algunos autores consideran que las uropatias obstructivas son mas
frecuentes en los nifios menores de un afio de edad que en las niflas. Hasta el 25% de

éstos puede llegar a tratamiento sustitutivo renal a mediano y largo plazo. (2,5)
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Sobre los factores de riesgo asociados a las malformaciones urinarias, se ha descrito una
mayor incidencia con historia familiar de malformaciones renales y urinarias. Con
frecuencia aparecen en fetos con malformaciones cromosémicas. Los pacientes con
sindrome de Down tienen una prevalencia estimada de 3.2%, en comparacion con el

0.7% observado en la poblacion general. (1,2)

Las malformaciones congénitas del rifion y de las vias urinarias son un grupo heterogéneo
de malformaciones secundarias a un proceso anormal en el desarrollo embrionario del
sistema renal. Representan aproximadamente de 15 a 20% de las malformaciones
halladas en la ecografia prenatal, con una tasa global en neonatos de 0.3 a 1.6 por cada
1000 nacidos vivos. Estas malformaciones son la causa mas frecuente de enfermedad
renal terminal en la infancia, comprendido entre 30 a 50%. Ademas, hasta un 30% de los
pacientes con malformaciones renales tienen otro tipo de malformaciones no renales. La
gravedad de dichas malformaciones esta condicionada fundamentalmente por el nimero
de nefronas funcionales presentes al nacimiento, esto puede aproximar el tiempo de
supervivencia de la funcionalidad renal. (1, 2,4)

Las malformaciones congénitas del rifion y de vias urinarias se pueden clasificar en tres
grandes grupos: malformaciones en el desarrollo del parénquima renal, en la migracion
renal o en el desarrollo del sistema colector urinario; estas pueden coexistir en un mismo

paciente. (2)

2.2 Etiologia

Se ha descrito que la interacciébn de numerosos factores, especialmente genéticos y
ambientales, pueden originar malformaciones congénitas. El mecanismo puede incluir una
obstrucciéon del tracto urinario en la formaciéon renal, una malformacién global en el
desarrollo embrionario renal secundario a mutaciones genéticas, o factores epigenéticos.
En cuanto a los factores genéticos, se ha demostrado una clara relacion familiar en la
aparicion de malformaciones renales congénitas que sugiere la presencia de alteraciones
genéticas heredadas. Factores epigenéticos incluyen diabetes mellitus mal controlada
durante el embarazo, consanguinidad entre padres, la ingesta de alcohol durante el
embarazo; tabaquismo y enfermedades cronicas estan siendo estudiadas. (1,4,6)

Hay ciertas malformaciones que son predominantes segun género. EI reflujo
vesicoureteral se asocia mas a sexo femenino, mientras que la estenosis de la unién

ureteropiélica predomina en el sexo masculino. (5)



En algunos casos, las malformaciones renales forman parte de sindromes secundarios a
mutaciones de genes o cromosomopatias. Por ejemplo, el sindrome de Turner y el
sindrome de Down asocian con frecuencia la aparicion de malformaciones renales
diversas. Por otro lado, en los Ultimos afios se ha descrito un nimero amplio de genes
que controlan el desarrollo embrionario renal. Estos genes codifican factores de
transcripcion y otras proteinas reguladoras que se expresan en diferentes tejidos durante
el desarrollo embrionario. (1)

2.3 Embriologia

Es importante la embriologia del sistema urinario, ya que al conocer su desarrollo sera
mas simple comprender las malformaciones que ocurren a este nivel.

El aparato urogenital, se desarrolla a partir del mesodermo intermedio, que se extiende a
lo largo de la pared dorsal del embrion. Durante plegamiento horizontal del embrion, el
mesodermo es arrastrado centralmente, pierde su conexion con las somitas y forma una
elevacion longitudinal llamada cresta urogenital, la cual dara origen al sistema urinario; la
primera evidencia del aparato urinario es la aparicion de cordones epiteliales en el dia 22
de la gestacion. Durante la vida intrauterina se forman en direccion craneo caudal tres

sistemas renales: pronefros, mesonefros y metanefros. (8)

2.3.1 Pronefros

Grupo de estructuras que aparecen a comienzos de la cuarta semana, y estan
representadas por siete a diez grupos de agregados celulares y conductos en la region
cervical. Los conductos se orientan caudalmente y desembocan en la cloaca. Estos
grupos forman unidades vestigiales excretoras, los nefrotomas, que degeneran
rapidamente; sin embargo, la mayoria de los conductos pronéfricos se mantienen y son
utilizados por el siguiente conjunto de rifiones. Al final de la cuarta semana desaparecen

los nefrotomas por completo. (8)

2.3.2 Mesonefros

El mesonefros y los conductos mesonéfricos derivan de los segmentos torécicos
superiores y lumbares del mesodermo intermedio. Aparecen a finales de la cuarta
semana. La formacion se inicia con la aparicion de los primeros tubulos excretores del

mesonefros, los cuales se alargan rdpidamente y adquieren un conjunto de vasos



capilares que constituyen el glomérulo. Los glomérulos se producen a partir de ramas
arteriales que surgen de la aorta dorsal. Los tubulos en su extremo medial constituyen un
saco en forma de copa que rodea al glomérulo denominada capsula de Bowman. Ambas
estructuras en conjunto (glomérulo y cédpsula de Bowman) constituyen un corpusculo
renal. El conjunto de cada tubulo renal y cada corpusculo renal recibe el nombre de
unidad excretora mesonéfrica. En el extremo opuesto, el tubulo desemboca en un
conducto colector longitudinal denominado conducto mesonéfrico o de Wolff. A finales de
la cuarta semana de gestacion los conductos mesonéfricos se insertan en la cloaca, los
cuales estan bien desarrollados y funcionan como rifiones provisionales hasta la décima

semana de gestacion, que es cuando degeneran. (8)

2.3.3 Metanefros

Durante la quinta semana de gestacion aparece un tercer érgano urinario, el metanefros o
rifion definitivo. Este se forma por la presion que ejercen los diverticulos metanéfricos
sobre el mesodermo intermedio; brotan como evaginaciones las yemas ureterales. Estas
crecen caudal hacia el mesodermo intermedio, las cuales forman un blastema metanéfrico
a ambos lados. Este blastema secreta GDNF, lo cual produce que la yema ureteral
primitiva se alargue; en las puntas de las yemas se expresa Wnt-11 y BMP-7 que
producen ramificacion en las mismas. Estas también producen BMP-7, FGF-2 y Factor
Inhibidor de Leucemia para inducir al mesénquima metanéfrico para que integre los

precursores epiteliales de los tabulos renales. (8)

La formacién de las estructuras funcionales en el metanefros incluye a tres linajes
celulares:
e Células derivadas de la yema ureteral, de las cuales se deriva la pelvis renal y
conductos colectores.
e Células mesenquimales del blastema metanefrogénico, las cuales originan tabulo
contorneado proximal, distal, el asa de Henle y cdpsula de Bowman.

e Células endoteliales vasculares, que generan los glomérulos.

A medida que la pelvis y el abdomen crecen, los rifiones se van situando progresivamente
en el abdomen. A medida que el rifién asciende gira casi 90°, ocasionando que el hilio

renal se posicione anteromedial en la novena semana de gestacion. (8)



2.3.4 Desarrollo de la vejiga urinaria
De la 42 a la 72 semana del desarrollo embrionario, la cloaca se divide por el tabique
urorectal en seno urogenital y conducto anorrectal.
En el seno urogenital se pueden distinguir tres porciones:
e Una porcidn vesical craneal, que constituira la mayor parte de la vejiga.
¢ Una porcion pélvica media, alantoides, que se convierte en la porcion prostatica de
la uretra en varones y en toda la uretra en las mujeres.

e Una porcion falica, que crece hacia el tubérculo genital. (8)

La vejiga se desarrolla fundamentalmente a partir de la porcién vesical del seno urogenital
y del endodermo de esta misma region se formara el epitelio de la vejiga. El resto de las
capas de su pared se forman a partir del mesénquima esplacnico adyacente. Inicialmente,
la vejiga se contindia con el alantoides que se convierte en un cordon fibroso grueso, el
uraco; en el adulto, éste recibe el nombre de ligamento umbilical medio. A medida que la
vejiga crece, se incorporan a su pared dorsal, las porciones distales de los conductos
mesonéfricos. Estos conductos participan en la formacién del tejido conjuntivo del trigono
de la vejiga o vesical. Debido en parte a la traccién ejercida por los riflones durante su
acenso, los orificios de los uréteres se mueven superolateralmente y los uréteres entran

en sentido oblicuo a través de la base de la vejiga. (7,8)

2.4 Anatomia renal

2.4.1 Dimensiones, forma y localizacion

Los rifiones tienen forma de frijol o habichuela, llegan a pesar de 140 a 150 g y a medir
longitudinalmente un promedio de 11.5 cm. En general, el rifién izquierdo mas grande que
el derecho. Durante la infancia van aumentando de tamafio, su longitud se correlaciona
con la talla. Los rifiones estan situados detras del peritoneo parietal contra la pared
posterior del abdomen, por fuera de las apdfisis transversas de la 112 y 122 vértebras
dorsales y las dos primeras vértebras lumbares, se encuentran dentro de una celda
limitada por fascia perirrenal de tejido conectivo, que los fija a las estructuras adyacentes
y ayuda a que conserven su situacion normal. El rifidon derecho se ve desplazado un poco

mas abajo que el izquierdo debido al higado. (9,10,11)



2.4.2 Estructura externa

Cada rifidn esta rodeado por una capsula resistente de tejido fibroso blanquecino que se
interrumpe a nivel del hilio renal, por la que penetran en el rifién el uréter y los vasos
sanguineos. Aunque hay un gran ndmero de variaciones individuales en la
vascularizacion renal, cada rifion esta irrigado por una arteria renal que se origina de la
aorta y que, poco antes de llegar al hilio, se bifurca en sus ramas anterior y posterior. Las
venas renales se sitllan por delante de las arterias y desembocan en la vena cava inferior.
(9,10)

2.4.3 Estructura interna

Estan formados por la capa externa granulosa, corteza, y la porcion interna o central de
aspecto estriado, médula. Esta ultima se divide en doce cufas triangulares, las pirdmides
renales de Malpighi, con base hacia la corteza y el vértice forma unas eminencias
redondeadas denominadas papilas renales. La corteza se prolonga entre dos piramides
adyacentes, en formaciones que se llaman columnas renales. El seno renal es una
cavidad cuya abertura coincide con el hilio renal y contiene las ramificaciones de los
vasos, los nervios y los primeros segmentos del aparato excretor urinario: los célices y la

pelvis renal. (9,10)

2.4.4 Anatomia microscopica

La nefrona es la unidad estructural y funcional del rifién y comprende un corpusculo renal
de Malpighi y un tabulo renal. Se estima que cada rifién de un adulto sano contiene un
millon de nefronas. El corpusculo renal y los tubulos contorneados se encuentran en la
corteza renal; en cambio, el asa de Henle y la mayor parte de los tlbulos colectores se
sitian en la médula renal.

e Corpusculo renal de Malpighi: esta compuesto por el glomérulo capilar y la capsula
de Bowman que lo recubre. Existe un espacio dentro de la capsula, espacio de
Bowman, hacia donde pasa el liquido filtrado procedente del glomérulo. La barrera
de filtracion del corpusculo renal o0 membrana glomerular consta de tres capas: el
endotelio de los capilares glomerulares, la membrana basal y una capa de células
epiteliales especializadas con fenestraciones. Estas células tienen funcién
contrdctil, gracias a los filamentos de actina y miosina, que les permiten regular el

coeficiente de ultra- filtracién en respuesta a distintos agonistas.



e Tubulos renales: comienza con el tabulo proximal en su porcién convoluta, seguida
de una porcion recta, luego la rama delgada descendente del asa de Henle, las
asas largas se ensanchan en la rama ascendente gruesa, al final se encuentra la
macula densa con su propio glomérulo. Tras ella comienza el tubulo contorneado
distal que, a través de los conductos conectores, llega a los tubos colectores
corticales que entran en la médula, convirtiéndose en tubos colectores medulares
externos e internos. Estos Ultimos se unen para formar una estructura que
desemboca en la papila renal en uno de los calices menores.

e Aparato yuxtaglomerular: est4d situado entre la primera porcion del tabulo

contorneado distal y las arteriolas aferente y eferente.
Lo componen tres tipos de células: las células yuxtaglomerulares, células
mioepiteliales que rodean el final de la arteriola aferente y secretan el 90% de la
renina; las células de la macula densa, que controlan la secreciéon de renina y la
velocidad de filtracion glomerular; y las células de Goormaghtigh que responden a
multiples mediadores y controlan la superficie de filtrado.

e Barrera de filtracidn glomerular: barrera entre la sangre y el espacio urinario capaz
de evitar el paso de la mayoria de las proteinas plasmaticas, pero que permite el
paso del agua, de pequefias moléculas de soluto y de iones. Esta formada por tres
capas: el endotelio vascular fenestrado, la membrana basal glomerular y la
hendidura del poro y la zona que queda entre los pedicelos de los podocitos. (9)

2.5 Fisiologia renal

La funcién béasica del rifiébn es la formacion de orina para su eliminacién a través del
sistema excretor urinario. Dos procesos distintos determinan esta formacion: la filtracién
de liquido a través de los capilares glomerulares hacia el espacio de Bowman y la
modificacion del volumen y de la composicién del filtrado glomerular en los tdbulos
renales. (9,12)

2.5.1 Filtrado glomerular

El liquido pasa de los capilares glomerulares a la capsula de Bowman por la existencia de
un gradiente de presién entre estas dos areas. Este proceso esta favorecido por los
capilares glomerulares con gran nimero de poros y por la arteriola eferente que tiene un
diametro menor que la aferente, aumentando la presion hidrostatica glomerular. En

condiciones normales se producen 120 ml/minuto o 180 L/dia de filtrado.



La tasa de filtracion glomerular estd determinada por la presion efectiva de filtracion, por
el flujo plasmético renal y por el coeficiente de ultrafiltracién glomerular.

e Presion efectiva de filtracién: es el resultado de la interaccion de presiones a
través de la membrana capilar glomerular, de acuerdo con la siguiente ecuacion:

PEF = (P. hidrostatica glomerular + P. osmética capsular) — (P. osmética glomerular + P.
hidrostatica capsular).

¢ Flujo plasmatico renal: modulado por un sistema de autorregulacion intrinseco que
mantiene constante el flujo renal mediante modificaciones en la resistencia al flujo.
Se regula a través de la arteriola aferente por medio de dos mecanismos: el
estiramiento de la pared vascular provoca contraccion de su musculo liso e
incremento de la resistencia al flujo; y retroacciéon tubuloglomerular que modifica la
tasa de filtracion glomerular; de forma que, cuando existe un aumento de la
tension arterial, se produce inicialmente un aumento del flujo plasmético renal y se
elevan la tasa de filtracién glomerular, la velocidad del flujo y la excrecion de sodio
a través del tubulo.

e Coeficiente de ultrafiltracion glomerular: es el producto de la constante de
permeabilidad hidraulica de la pared glomerular por la superficie disponible para la
filtracion. La contraccion mesangial o sustancias vasoactivas permiten al glomérulo
modificar la superficie de filtracion. La funcién renal en el feto se caracteriza por
una baja tasa de filtracion glomerular, tras el nacimiento la funcién renal aumenta
debido al ascenso de la tension arterial y al importante descenso de las

resistencias vasculares renales. (9,12)

2.5.2 Funcion tubular renal

El ultrafiltrado glomerular es modificado en los tdbulos renales por dos procesos. La
reabsorcion tubular recupera solutos y la mayor parte del agua filtrada en los glomérulos.
La secrecion tubular es la adicion de solutos al fluido tubular. El equilibrio entre estos dos
procesos posibilita la formacion de orina con determinadas caracteristicas y mantiene la

homeostasis. (9,12)
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2.5.3 Manejo renal de sodio, cloro y agua

El 65% del Na+, Cl- y agua filtrados se reabsorben en el tibulo proximal, el 20%, en la

rama ascendente gruesa del asa de Henle, el 10%, en la parte convoluta del tubo distal y

un 3-5%, en los conductos colectores.

Tabulo proximal: se produce reabsorcion del sodio filtrado, acompafiado de un
anién para mantener la electroneutralidad, como Cl- y HCO3-; también, se
reabsorbe buena parte del agua filtrada gracias a la fuerza osmdética generada.
Rama ascendente gruesa del asa de Henle: el Na+ y el Cl- son trasportados
activamente, lo que aumenta la osmolaridad del intersticio, promoviendo la salida
de agua de las asas descendentes del asa de Henle.

Tabulo distal: en el segmento convoluto existe reabsorcion activa de Na+ y Cl- a
través de un cotransportador activado por la aldosterona y por el aumento en la
ingesta de sal.

En los tubos colectores corticales, la reabsorcién de Na+ se produce por canales
en las células principales sensibles a la accion de la aldosterona.

El transporte de agua en los segmentos distales de la nefrona est4 sujeto a un estricto

control fisiolégico. Asi, cuando la osmolaridad del plasma aumenta, los receptores

hipotalamicos responden liberando hormona antidiurética que se une a los receptores en

los tubulos colectores e induce la insercion en la membrana apical de acuaporinas,

causando reabsorcion de agua desde la luz tubular. En ausencia de ADH no se produce

reabsorcién de agua a este nivel, por lo que la orina es muy diluida. (9,12)

2.5.4 Manejo renal del potasio

En el glomérulo: el K+ se filtra libremente.

Tabulo proximal: el 50-60% del K+ filtrado se reabsorbe de forma pasiva via
siguiendo la reabsorcion de agua y Na+.

Rama ascendente gruesa del asa de Henle: reabsorbe hasta el 25% del K+.
Mediante el transportador Na+/K+ ATPasa envia Na+ al intersticio mientras que
parte del K+ es nuevamente enviado a la luz tubular.

Nefrona distal: es el lugar mas importante de la regulacion renal de K+. Aqui el
Na+ difunde pasivamente al interior de la célula y posteriormente al intersticio, lo
gue aumenta la concentracion intracelular de K+, creando un gradiente que
favorece su difusion a la luz tubular a través de canales selectivos. La nefrona

distal también es capaz de reabsorber K+ en situaciones de deplecion del mismo o
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de acidosis metabdlica a través de la accion de la H+/K+ ATPasa de las células
intercaladas. (9, 10, 12)

En contraste con otros iones, los cambios en la excrecion urinaria de K+ son
determinados principalmente por cambios en su secrecién tubular y no por cambios en la
reabsorcion vy filtracion. La excrecion urinaria de K+ en la nefrona distal se eleva en
respuesta a diferentes factores, como son la mayor oferta de Na+, la mayor velocidad de
flujo en el tubo distal durante la expansién del volumen extracelular, acidosis metabdlica y

en presencia de aldosterona, su regulador hormonal mas potente. (9,12)

2.5.5 Control renal del equilibrio acido-base

e Tubulo proximal: se reabsorbe un 80% del HCOS- filtrado. La anhidrasa carbo6nica
intracelular del tabulo proximal cataliza la formaciéon de HCO3- y H+. Los H+ salen
a la luz tubular mediante el transportador NHE3 intercambidndose por Na+ y
reaccionando con el HCO3- formando acido carboénico que luego se escinde en
agua y CO2. Mientras, el HCO3- pasa al intersticio por intercambio con Cl- 0 en
simporte con Na+.

e Rama ascendente gruesa del asa de Henle y en los tubulos distales: se reabsorbe
aproximadamente un 15%

e Tubulos colectores corticales: el HCO3- reabsorbido sale de la célula por
intercambio con Cl-. Ademas de este mecanismo conservador del HCO3- filtrado,
el riidén es capaz de afadir HCO3- a la sangre por otros dos mecanismos: la

excrecion de acidez titulable y la excrecién de amonio. (9,12)

2.5.6 Manejo renal de fésforo

Aproximadamente un 80% del fésforo se reabsorbe en el tabulo proximal. El paso de P al
interior de la célula tubular se lleva a cabo por cotransportadores de Na+y P. La
reabsorcion renal de P disminuye en las situaciones de acidosis metabdlica, dietas ricas
en P, hiperpotasemia, en presencia de hormona paratiroidea que actia modificando las
proteinas encargadas del transporte, y en presencia de fosfatoninas. La mas importante
es la FGF-23, producido en el hueso y que aumenta la eliminacién de P e inhibe la

sintesis de vitamina D. (9,12)
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2.5.7 Manejo renal del calcio
La porcion libre de calcio es filtrada libremente, mientras que el resto es retenido en el
plasma unido a albumina. Sélo un 1 a 2% del calcio filtrado se excreta en orina.

e Tuabulo proximal: se reabsorbe un 70%, y un 10-15% en la rama ascendente
gruesa del asa de Henle. Se reabsorbe de forma pasiva a través de canales
iGnicos, gracias al gradiente electroquimico y de concentracién generado por Na+
y agua.

¢ Tubulos distales: se reabsorbe una pequefia cantidad. Aqui la entrada se produce
pasivamente a través de canales idnicos regulados por la PTH de forma directa en
relacién al balance de Ca+2 del organismo, mientras el paso hacia el intersticio

esta mediado por un intercambiador con Na+ y por la Ca+2- ATPasa. (9, 12)

Un elemento importante en el transporte renal del Ca+2 es el receptor sensible al calcio,
que se expresa en diferentes lugares del tubulo renal. En el tubulo proximal su activacion
disminuye la respuesta fosfaturica de la PTH. En la rama ascendente gruesa del asa de
Henle disminuye la actividad de los canales, disminuyendo la reabsorcién de Na+ y de
Ca+2. Ademas, inhibe la fosforilacion de Claudina-16, impidiendo la reabsorcién de Ca+2.
Se encuentra también en la membrana apical de los tubos colectores donde interfiere con
el trafico de acuaporina 2 hacia la membrana apical, provocando diluciéon de la orina a la

vez que aumenta la secrecién de H+ por las células intercaladas. (9,12)

2.5.8 Regulacion renal de la presion arterial

La concentracion de Na+ en el liquido tubular proximal se percibe en el aparato
yuxtaglomerular, donde también se mide la presion de perfusidon sanguinea, un indicador
importante del volumen intravascular. La escasez del Na+ y la menor presién de perfusion
actian como un estimulo para la liberacion de la renina. La renina convierte el
angiotensinégeno sanguineo en angiotensina |, transformada en angiotensina Il por la
enzima convertidora de angiotensina. La angiotensina Il aumenta la presion arterial
provocando vasoconstriccion y estimulando la secrecion de la aldosterona, que favorece
la retencion del Na+ y del agua en el tubulo colector. La disminucion del volumen
intravascular promueve la liberacién de vasopresina. Receptores en el cuerpo carotideo y
otros captan la disminucion en la presion arterial y activan las vias neurales autbnomas y
la liberacion de vasopresina por el hipotalamo. Esta facilita la insercion de canales para el

agua en el tubulo renal colector, aumentando la reabsorcion de agua y la tension arterial.
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Los rifiones también tienen la capacidad de producir mensajeros quimicos, como las
prostaglandinas, las quininas y el Oxido nitrico que participan en mecanismos

hipotensores. (9,12)

2.5.9 Funcion endocrina

El rifidn sintetiza dos hormonas: la eritropoyetina y el calcitriol o vitamina D activa. La
eritropoyetina es una glicoproteina que se libera en respuesta a la hipoxia y estimula la
eritropoyesis en la médula 6sea. La vitamina D se forma a partir del 7-dehidrocolesterol
que, por accion de la luz solar sobre la piel, se convierte en colecalciferol. Esta sustancia
es hidroxilada en el higado, convirtiéndose en 25-hidroxicolecalciferol, la cual es
nuevamente hidroxilada por el rifibn, convirtiéndose en el metabolito activo 1,25
dihidroxicolecalciferol o calcitriol, el cual interviene de forma principal en el metabolismo
6seo. (9,12)

2.5.10 Glucogénesis

En los periodos de ayuno prolongado los riflones son capaces de sintetizar glucosa a
partir de ciertos precursores y aminoacidos, liberandola a la sangre en cantidades que
representan el 80% de la glucosa producida por el higado. (9,12)

2.6 Malformaciones renales

Las malformaciones congénitas renales son un grupo de malformaciones que pueden
afectar el parénquima, la estructura o la forma de los rifiones. Pueden ocurrir en 3-6
nacidos vivos de cada mil. Generalmente se ve afectada la funcion renal normal y son las
responsables de aproximadamente 34-59% de insuficiencia renal crénica y terminal en

nifios de Estados Unidos. (13)

2.6.1 Malformaciones del parénquima renal
Hay distintas malformaciones del parénquima que pueden llevar a agenesia, displasia,

hipoplasia y ectopia renal. (2)

2.6.1.1 Agenesia renal
Un mal desarrollo del conducto mesonéfrico distal, lleva a ausencia de la yema ureteral, y
por ende agenesia o displasia renal. Presenta una incidencia aproximada de 1 por cada

1000 personas, encontrandose una mayor frecuencia en la presentacion unilateral del
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rifidn izquierdo y en el sexo masculino. Las personas que presentan esta malformacion
suelen ser asintométicos, pero se describe que existe una predisposicion a desarrollar
hipertension arterial, proteinuria e insuficiencia renal con respecto a las personas sanas

que tienen dos rifiones. (2,14,15)

2.6.1.2 Hipoplasia renal

Definida como un rifidn de tamafo disminuido que conserva su forma y parte de su
funcién. Su presentacion unilateral es mas comun que la bilateral.

El diagnéstico es histoldgico y se hace al encontrar un riidn con un importante déficit de
nefronas secundario a un defecto congénito que no le permite al riién alcanzar su
volumen normal. Existe suficiente evidencia que el ultrasonido es un buen indicador del
volumen renal; si bien otros métodos pudieran llegar a ser mas exactos, su bajo costo,
seguridad y procedimiento no invasiva convierten a la ecografia renal en el método de

primera eleccion. (16,17)

2.6.1.3 Ectopia renal

Se define como la posicién distinta a la normal dentro del retroperitoneo, que puede
cruzar la linea media para ubicarse en el lado contralateral con respecto a su insercion
normal a la vejiga. Se diagnostica de manera incidental en la mayoria de los casos con
sintomatologia vaga, simulando a veces un coélico renal o ureteral. Se asocia a
obstruccién de la via urinaria debido a bridas o a la vasculatura anormal hacia el rifion
ectopico, también se asocia a otras malformaciones como reflujo vesicoureteral,
ureterocele y malformacion anorrectal. El diagndstico se realiza mediante urograma
excretor y tomografia computarizada tridimensional con contraste. El tratamiento va

dirigido a las complicaciones mas que a la malformacion anatdmica en si. (18)

2.6.1.4 Displasia renal

Es la malformacién renal mas comuln que se encuentra en autopsias pediatricas y es una
de las causas més frecuente de masa abdominal en nifios menores de 1 afio. La forma
més comun de displasia es la esporadica con base poligénica. Los quistes varian de
tamafio y pueden apreciarse a través de la cdpsula con una distribucién irregular en el
parénquima. Desde el punto de vista histolégico se observan tubulos inmaduros rodeados
por mesénquima con epitelio cuboidal irregular. El rifidn displasico no tiene la forma usual,

el sistema colector no se desarrolla normalmente y son frecuentes las atresias y
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agenesias segmentarias del uréter, a diferencia de la enfermedad renal poliquistica. Los
términos displasia e hipoplasia son usados para describir riflones pequefios con extensa
displasia que son disfuncionales. La gran mayoria de rifiones displasicos estan asociados
a alteraciones congénitas urinarias y obstruccion, siendo la alteracion de la union
ureteropiélica la principal junto con la presencia de valvas de la uretra posterior en fetos

masculinos. (2)

2.6.2 Malformaciones estructurales

Incluyen diversas malformaciones quisticas de caracter hereditario.

2.6.2.1 Enfermedad renal poliquistica autosbmica dominante

Es la principal causa de enfermedad renal cronica hereditaria en el mundo con una
incidencia de 1 por 1000 nacidos vivos. Es una enfermedad de cardcter hereditario
autosomico dominante. Se han descrito 3 patrones fenotipicos secundarios a mutaciones.
La tipo | es mutacion del gen PKD1 en el brazo corto del cromosoma 16 y es la variedad
mas frecuente, corresponde al 85% de los pacientes con enfermedad quistica. La tipo I
es mutacion del gen PKD2 localizado en el brazo largo del cromosoma 4. La tipo I
constituye un raro sindrome familiar con mutacién genética no clara, pero con el mismo
patrén de herencia, constituye el 1% de la poblacién afectada.

En esta enfermedad cualquier segmento de la nefrona y de los tubulos colectores puede
ser afectado por tener la mutacion. Como patogenia se presume gue la alteracion en la
disposicién renal genera la liberacién de diferentes factores de crecimiento, que favorece
el crecimiento del quiste. La enfermedad se ha asociado a quistes extrarrenales como
SNC, higado, pancreas y pulmdn; anormalidades valvulares cardiacas, principalmente
insuficiencia mitral y aneurismas de las coronarias con incidencias no claras. También se
ha asociado con riesgo de desarrollo de patologias tumorales tipo carcinoma de células
renales, especificamente variantes papilares y sarcomatoide, en un porcentaje muy bajo.
(29,20)

2.6.2.2 Enfermedad renal poliquistica autosémica recesiva

Es una entidad menos frecuente que la autosémica dominante, con una incidencia de 1
en 20,000 nacidos vivos. Se debe a la mutacion del gen PKHD1 en el brazo corto del
cromosoma 6. El patron de herencia es autosdmico recesivo. Se manifiesta a edades muy

tempranas, la mortalidad es alta, cercana al 30% y se debe a la hipoplasia pulmonar por
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oligohidramnios en la edad prenatal. EI compromiso hepético es mas frecuente en nifias y
la falla renal cronica es variable con alta tasa de muerte al corto plazo. Los quistes se
caracterizan por un patron radiado al corte debido a que se originan en los tubulos
colectores. Para hacer la diferenciacion se debe identificar el patrén de herencia
realizando el &rbol genealdgico y una biopsia hepatica que documente las malformaciones
ductales asociadas, ya que la evaluacion genética es dificil y no siempre disponible. No se

ha encontrado asociacion con patologia tumoral. (19)

2.6.2.3 Enfermedad renal quistica unilateral

Entidad poco comun que se caracteriza por la ausencia de asociacion familiar y de
manifestaciones quisticas extrarrenales; tampoco guarda relacibn con mutaciones
genéticas conocidas y no es progresiva. Se han descrito pocos casos en la literatura y su
diagndstico se hace después de haber descartado enfermedades hereditarias de base. Se
manifiesta como dolor en flanco, hematuria e hipertensién. MicroscOpicamente es
indistinguible de un rifién poliquistico, con quistes de diferentes tamafios con parénquima
comprimido. En esta patologia el manejo es conservador, con seguimiento y control de
factores que deterioren la funcién renal a largo plazo y vigilancia del rifion contralateral

sano. No se ha documentado asociacion con patologia tumoral. (19)

2.6.2.4 Quistes renales simples

Los quistes renales simples o multiples son una patologia muy frecuente, se caracterizan
porqgue no tienen asociacion genética clara, suelen ser unilaterales, guardan una relacion
proporcional con la edad, estan localizados tipicamente en la corteza con origen a nivel de
tubulo contorneado distal y tabulo colector. No se asocian a malignidad cuando son

quistes de paredes delgadas y sin septos. Requieren seguimiento periédico. (19)

2.6.5.5 Displasia renal multiquistica

La incidencia de la displasia renal multiquistica es de 1:43,000 nacimientos para la forma
unilateral, existiendo mayor incidencia en el sexo masculino y cierta predilecciéon por el
rifién derecho, mientras que la forma segmentaria tiene mayor predileccion por el sexo
femenino. Clinicamente se presenta como una masa abdominal en la infancia, aunque en
ocasiones puede pasar desapercibida hasta la edad adulta. Ocasionalmente cursa con
infecciones del tracto urinario recurrentes, dolor abdominal, hematuria y retraso del

crecimiento. Las formas bilaterales son incompatibles con la vida debido a la hipoplasia
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pulmonar. Esta interfiere en el desarrollo renal normal, debido a que inhibe la induccion y
maduracion de las nefronas y produce una disfuncién del sistema colector, dando lugar a
la formacion de mudltiples quistes no comunicados entre si. Cuando la obstruccion se
produce en etapas mas tardias del desarrollo embriol6gico se produce una hidronefrosis
en lugar de displasia. En funcion de donde se produzca la obstruccion existen distintas
formas de presentacion; la més frecuente es la displasia renal completa unilateral, como
consecuencia de una obstruccién a nivel pelviureteral, con lo que se afecta la totalidad del
rindn. Asimismo, existe una forma segmentaria o focal cuando la obstruccion es
infundibular, que tipicamente ocurre en el polo superior de un rifién, y una forma bilateral
cuando la obstruccién se produce como consecuencia de valvas uretrales posteriores o
atresia uretral. (21,22,23)

2.6.2.6 Nefronoptisis

Es una enfermedad autosémica recesiva, su incidencia se ha estimado en 1 en 50,000
nifios vivos. Los sintomas iniciales son la anemia, la poliuria, la polidipsia y la enuresis. En
la ecografia se observanrifiones de tamafio normal con quistes cortico-
medulares. Histologicamente, pueden visualizarse, ademas de los quistes, nefropatia
intersticial y la desestructuracién de la membrana basal. El gen mutado en cada paciente
es el principal determinante del tipo de nefronoptisis y sus manifestaciones extrarrenales.
Las manifestaciones extrarrenales se presentan en aproximadamente un 15% de los
pacientes y pueden afectar a 6rganos tan diversos como los ojos, el corazén, el sistema
nervioso central, el higado o los pulmones. La enfermedad progresa hacia la enfermedad
renal terminal. Dependiendo de la edad a la que manifieste se puede clasificar en
nefronoptisis infantil, en los primeros 3 afios de vida; y juvenil, en las primeras 3 décadas
de vida. (24,25)

2.6.2.7 Enfermedad quistica medular

Se trata de una enfermedad con una frecuencia muy baja: menos del 1% de los casos de
enfermedad renal terminal en la edad adulta. La enfermedad quistica medular se
caracteriza por la presencia de mdultiples quistes coértico-medulares. En la mayoria de los
pacientes se presenta en la edad adulta, a partir de la quinta década de la vida; el modo
de herencia es dominante. La presencia de hiperuricemia y gota en los afectados de

algunas familias es una evidencia que la enfermedad quistica medular y la hiperuricemia
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juvenil familiar comparten la misma base genética, afectando el plegamiento de la

uromodulina. (24)

2.6.2.8 Ectasia canalicular prepapilar

El rifibn con médula en esponja es también conocido como enfermedad de Lenarduzzi-
Cacchi-Ricci, ectasia tubular renal, o ectasia canalicular precaliceal. Es una enfermedad
poco frecuente, predominante en mujeres, que se caracteriza por malformaciones
quisticas de los tubulos colectores distales, que origina la dilataciébn en la regién
pericaliceal de las piramides renales. Puede presentarse en uno o ambos rifiones y
generalmente afecta a todas las papilas. Su etiologia aun se desconoce, no tiene caracter
hereditario y es raro que sea observada antes de los diez afios de edad. Generalmente es
asintomatico; aunque puede tener manifestaciones como hematuria, las infecciones
urinarias a repeticion vy litiasis renales. La urografia endovenosa es la técnica de eleccion
para el diagnéstico ya que permite observar el engrosamiento piramidal, la dilatacién
caliceal y la presencia de litiasis intraductales. Su prondstico a largo plazo es favorable;
aunque en algunos casos la persistencia y gravedad de las manifestaciones clinicas

pueden conducir a enfermedad renal cronica. (26)

2.6.3 De forma

2.6.3.1 Rifiones fusionados

El ejemplo més comudn de rifiones fusionados en forma de herradura se produce en uno
de cada 500 neonatos, predominando el sexo masculino. Consiste en dos rifiones unidos
en los polos inferiores por un istmo de tejido fibroso que cruza el plano medio del cuerpo.
El rifdén fusionado se encuentra malrotado y mas caudal de la posicion normal; las pelvis
renales son anteriores por la rotacién incompleta de los célices y los uréteres son de
insercion alta. Ademas, el uréter cabalga sobre el istmo renal, dando como resultado
alteraciones de drenaje urinario y estasis, que pueden predisponer a la formacién de

calculos. El diagnéstico generalmente es un hallazgo radioldgico incidental. (27)

2.7 Malformaciones del tramo urinario superior

Estas incluyen malformaciones ureterales y de vejiga urinaria.
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2.7.1 Malformaciones ureterales

2.7.1.1 Duplicacion renal

Se produce por una duplicacién de la yema ureteral en el inicio de la embriogénesis renal.
Es una de las malformaciones congénitas renales mas frecuentes en la poblacion general,
y en muchos casos completamente asintoméatica y descubierta como hallazgo casual en
una ecografia. La duplicacion renal es incompleta cuando ambos uréteres duplicados
abocan en uno solo antes de llegar a la vejiga. Esta es la forma mas frecuente, y
generalmente es asintoméatica. En la duplicacién renal completa ambos uréteres abocan
por separado en la vejiga. La dilatacion del hemirrifidn superior suele asociarse con reflujo

vesicoureteral u obstruccion y displasia renal del parénquima involucrado. (2)

2.7.1.2 Ureterocele

Es la dilatacion quistica del segmento terminal intravesical del uréter. La forma mas
frecuente de presentacién es una ITU en los primeros meses de vida. Es 4 a 7 veces mas
frecuente en mujeres de raza blanca, con un 10% de los casos bilaterales. La clinica
incluye infecciones del tracto urinario en los primeros meses de vida. Otros son
detectados incidentalmente en ecografia prenatal o0 como una masa abdominal palpable
secundaria a obstruccion renal. El diagnéstico se realiza por ecografia, donde se puede
observar una masa quistica intravesical bien definida en la parte posterior de la vejiga,
con uréter proximal dilatado. La cistouretrografia se debe realizar siempre, ya que en mas
del 50% de los casos el rifidon ipsilateral y en el 25% del contralateral tienen reflujo
vesicoureteral. El tratamiento depende del tipo de ureterocele y del modo de presentacion.
La mayoria de los pacientes necesitan cirugia, generalmente punciéon endoscoépica, con
un éxito del 50-90%; si ésta falla, se debe realizar una reconstruccion por cirugia abierta.
(28)

2.7.1.3 Reflujo vesicoureteral

Se define como el flujo retrogrado no fisiologico de la orina desde la vejiga a los rifiones,
el cual puede conducir a una pielonefritis y dafo renal secundario. Cerca del 1-2% de los
niflos tienen reflujo vesicoureteral. Este es un defecto congénito, aunque también puede
ser adquirido, como en casos de obstruccion del vaciado vesical, vejiga neurogénica o
inestabilidad del detrusor.

En hermanos con reflujo vesicoureteral diagnosticado el riesgo de los hermanos restantes

es alrededor del 30%.
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Se puede clasificar en dos categorias:

e Primario: se atribuye a una malformacion congénita del orificio ureteral y de la
unién vesicoureteral. Es hereditario con una probabilidad del 30-50% de aparicion
en familiares de primer grado.

e Secundario: ocurre en patologias de la vejiga, en las cuales se eleve
anormalmente la presion intravesical, como en casos de obstruccién infravesical,

valvas de uretra posterior y disfuncién por vejiga neurogénica.

El diagndstico se realiza con una historia médica y familiar detallada, exploracién fisica,
analisis de orina que incluya proteinuria y bacteriuria y cultivo de orina. La funcion renal
puede determinarse por el nivel de creatinina en suero o gammagrafia renal. La
gammagrafia es el mejor método para ver el tejido cortical. La cistouretrografia miccional
sigue siendo el estudio de referencia para el diagndstico, permite clasificar la gravedad,
las variantes anatomicas y malformaciones del sistema urinario. El diagnéstico precoz y
una monitorizacion vigilante son las piedras angulares del tratamiento. El objetivo del
tratamiento es permitir el crecimiento renal normal y prevenir el dafio permanente del

parénquima renal y sus complicaciones tardias. (29)

2.7.1.4 Estenosis ureteral

Aparecen habitualmente en la unién pieloureteral o en la unién ureterovesical y producen
hidronefrosis grave. Dan lugar a complicaciones secundarias al proceso obstructivo,
particularmente la estenosis pieloureteral, principalmente infecciones y deterioro

progresivo de la funcién renal. (2)

2.7.2 Malformaciones vesicales

2.7.2.1 Extrofia vesical

Es una malformacion grave debido a un defecto en el desarrollo de la pared abdominal
que deja al descubierto una vejiga abierta hacia el exterior. En sus formas mas graves se

acompafa de malformaciones genitales, epispadias y malformaciones intestinales. (2)

2.7.2.2 Agenesia vesical
Probablemente se deba a una fusiébn anormal del seno urogenital con el tabique

urorrectal, junto a una deficiencia del mesodermo caudal. La localizacion de la
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desembocadura de los uréteres va en relacion con el pronéstico: posesfinteriano en el
periné tendrd un mejor pronéstico de vida, con un 87% de pacientes sobrevivientes al
nacimiento. Si desemboca a nivel preesfinteriano, el porcentaje de sobrevida serd 28%
solamente, y si no existe remanente uretral la malformacion es mortal. Entre mas proximo
se encuentre el meato al esfinter anal, se asociara a mayor mortalidad y malformaciones.
En pacientes sobrevivientes, el diagndéstico puede ser por pielograma retrogrado,
mediante los orificios ureterales ectdpicos. El tratamiento pretende preservar la funcion

renal con una derivacion urinaria. (30)

2.8 Malformaciones del tramo urinario inferior

2.8.1 Vélvulas de uretra posterior

Son pliegues membranosos dentro de la luz uretral de los varones, siendo una de las
causas mas frecuentes de obstruccion del tracto urinario, ocurriendo en 1/5.000-8.000
embarazos. La obstruccién de salida al flujo urinario produce hipertrofia y depésito de
colageno en el detrusor que ocasionan alteracién de la acomodacion vesical, aumentando
la presion intravesical. Puede existir reflujo vesicoureteral hasta en el 50% de los casos; el
reflujo unilateral actia como mecanismo de escape de la presion intravesical,
salvaguardando la funcion del rindn contralateral a corto plazo. La disfuncién vesical se
presenta en un 15 a 70% de los casos. Las alteraciones vesicales comprenden la
hiperactividad del detrusor, baja acomodacion vesical y fallo miogénico.

El diagnéstico generalmente se hace por ecografia prenatal, lo que permite tratamiento
temprano postnatal. Las imagenes sugestivas son la ureterohidronefrosis bilateral,
aumento del tamafio de la vejiga y uretra posterior dilatada. La cistouretrografia confirma
el diagndstico al nacimiento.

El tratamiento se puede dividir en prenatal y postnatal:

e Prenatal: la cirugia fetal puede considerarse en fetos con alto riesgo de muerte
intradtero o neonatal debido a la existencia de un oligohidraminos severo. Los
resultados a largo plazo indican que no mejore la funcién renal.

e Postnatal: se inicia con la colocaciébn de un catéter vesical, vesicostomia,
pielostomia o ureterostomia. El tratamiento definitivo consiste en ablacion

endoscopica de las valvulas para la resolucion de la obstruccion uretral. (28)
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Ill. OBJETIVOS

3.1 General

Determinar cuéles son las malformaciones congénitas renales y/o de vias urinarias mas
comunes en pacientes ingresados en el servicio de Neonatologia del Hospital de Gineco-
Obstetricia y pacientes con seguimiento en la clinica de Consulta Externa de Nefrologia
del Departamento de Pediatria del Hospital General de Enfermedades del instituto

Guatemalteco de Seguridad Social.

3.2. Especificos

3.2.1. Establecer la distribucion de pacientes segln sexo y edad.
3.2.2. Precisar la proporcién de diagnostico prenatal o postnatal.

3.2.4. Establecer el porcentaje de pacientes con malformaciones renales y/o de vias

urinarias con antecedente familiares de malformaciones del mismo tipo.

3.2.5. Identificar el estudio radiolégico que se utiliza mas frecuentemente para el

diagndstico.

3.2.6. Observar el porcentaje de pacientes que presentaron otra anomalia congénita

asociada a las malformaciones congénitas renales y/o de vias urinarias.
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IV. MATERIAL Y METODOS

4.1 Tipo y disefio de investigacion
Estudio descriptivo prospectivo de corte transversal.

4.2 Poblacién y muestra

4.2.1 Poblacion
Todos los pacientes ingresados en los servicios de Neonatologia del Hospital de Gineco-
Obstetricia y pacientes atendidos en la clinica de consulta externa de nefrologia pediatrica
del Hospital General de Enfermedades del Instituto Guatemalteco de Seguridad Social de
enero de 2017 a enero de 2018.

4.2.2 Muestra
Toma de muestra a conveniencia, del nimero de pacientes con diagnostico de
malformacién congénita renal y de vias urinarias ya confirmado, se tomé la poblacion total

que lleno los criterios de inclusion.

4.3 Unidad de andlisis

4.3.1 Unidad primaria de muestreo:
Pacientes ingresados en los servicios de neonatologia y clinica de consulta
externa de nefrologia del departamento de pediatria en el Instituto Guatemalteco

de Seguridad Social.

4.3.2 Unidad de andlisis: datos obtenidos de expediente clinico de pacientes
ingresados en los servicios de neonatologia y de la clinica de consulta externa de
nefrologia del departamento de pediatria del Instituto Guatemalteco de Seguridad
Social con diagnéstico radiolégico prenatal o postnatal de malformaciones

congeénitas renales y de vias urinarias de enero de 2017 a enero de 2018.

4.4 Seleccion del sujeto a estudio
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4.4.1 Criterios de inclusién

Pacientes de sexos masculinos y femeninos, recién nacidos y pediatricos con diagnostico
de malformaciones congénitas renales y de vias urinarias establecido con estudios
radiolégicos

Se incluye por lo tanto en el estudio a los siguientes pacientes:

o Pacientes neonatos de sexo femenino y masculino nacidos en el Hospital
de Gineco-Obstetricia del Instituto Guatemalteco de Seguridad Social con
diagndstico prenatal o postnatal de malformaciones congénitas renales y de vias
urinarias.

o Recién nacidos con expediente clinico completo que incluya antecedentes
familiares, prenatales y postnatales del paciente.

o Pacientes de edad pediatrica de la clinica de consulta externa de nefrologia
pediatrica del Hospital General de Enfermedades del Instituto Guatemalteco de
Seguridad Social con malformaciones congénitas renales y de vias urinarias que

hayan sido evaluados en dicha clinica.

4.4.2 Criterios de exclusion
o Pacientes con sospecha, pero sin diagndstico radioldgico de
malformaciones congénitas renales y de vias urinarias y con expediente

incompleto

4.5 Enfoque y disefio de investigacion

Estudio observacional descriptivo de corte transversal

4.6 Medicién de variables
4.6.1 Variables
o Sexo
o Malformacién congénita renal y/o vias urinarias con diagndstico

clinico y/o radiolégico

o Antecedentes familiares de Malformacion congénita renal y/o vias
urinarias
o Diagnoéstico pre/postnatal
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o Estudio radioldgico utilizado para el diagnostico

o Anomalias congénitas asociadas

4.6.2 Clasificacién y escalas de medicién.
Se utilizardn variables cuantitativas discretas, cualitativas dicotomicas y cualitativas

politbmicas; ademas de escalas de medicion nominal y de razon.

4.6.3 Tipos de variable
4.6.3.1 Independientes

o Sexo
o Edad
o Malformacién congénita renal y/o vias urinarias con

diagnéstico clinico y/o radiolégico
4.6.3.2 Dependiente
o Antecedentes familiares de anomalias congénitas renales y/o vias
urinarias
e Diagnostico pre/post natal
e Estudio radiolégico

¢ Anomalias congénitas asociadas

4.6.4 Operacionalizacion de variables

Variable Definiciéon Definicién Tipo de | Escala de | Clasificacién
operacional variable medicién

Sexo Condicién Condicion del | Cualitativa Nominal Masculino
organica paciente dicotémica i
masculina Femenino
o femenina
de los
animales y
plantas

Edad Tiempo Edad en dias | Cuantitativa Razén Dias

transcurrid | meses y afios | discreta
0 desde el | del paciente
nacimiento
de la
persona
hasta un
momento
determinad
0

Malformaciéon | Nombre de | Nombre de la | Cualitativa Nominal Agenesia
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congénita las malformacion | politomica renal,
renal o de | malformaci | congénita que hipoplasia
vias urinarias | ones presenta el renal, ectopia
con congénitas | paciente renal, displasia
diagnéstico renales o renal,
radioldgico de vias enfermedad
urinarias renal
poliquistica,
quistes
renales
simples,
displasia
quistica,
nefronoptisis,
rifones
fusionados,
ureterocele,
reflujo
vesicoureteral,
estenosis
ureteral,
extrofia
vesical,
agenesia
vesical,
vélvulas de
uretra
posterior,
otras.
Antecedentes | Antecedent | Malformacione | Cualitativa Nominal Malformacione
familiares es s congénitas | politémica S congeénitas
familiares renales y/o de antes
de vias urinarias mencionadas
malformaci | que
ones presentaron
congénitas | familiares
renales y/o | cercanos al
de vias | paciente
urinarias
Diagnéstico Diagnéstic | Diagndstico Cualitativa Nominal Prenatal
pre/post natal. | o0 que se | pre/post natal | dicotomica
realiza del paciente Postnatal
antes o]
después
del
nacimiento
Estudio Estudios Estudio Cualitativa Nominal Ecografia,
radioldgico radioldgico | radiolégico dicotémica TAC, RMN,
S no | con el que se estudios de
invasivos hizo el contraste,
para diagnéstico del otros.
realizar paciente

diagnéstico
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4.7 Técnicas, procedimientos e instrumentos a utilizarse en la recoleccion de datos

4.7.1 Técnicas de recolecciéon de datos.

El método que se utilizé para recolectar la informacion fue una boleta de recoleccion de
datos elaborada y completada por el investigador tomando como base de datos la

informacion del expediente clinico del paciente.

4.7.2 Procedimientos

Se solicité al departamento de neonatologia del Hospital de Gineco-Obstetricia y al
departamento de Pediatria del Hospital General de Enfermedades la autorizacién para la
evaluacion de los expedientes médicos de los pacientes diagnosticados con
malformaciones congénitas renales y de vias urinarias. Se realiz6 una revision de los
expedientes de todos los pacientes que cumplieron con los criterios de inclusién para
responder el instrumento de recoleccion de datos. El listado de pacientes neonatales se
obtuvo a partir del informe diario de pacientes ingresados a los servicios y el listado de
pacientes pediatricos se obtuvo del listado de pacientes que asistieron diariamente a la
consulta externa de nefrologia pediatrica. Se utiliz6 el programa Excel 2016 para la

digitalizacion y elaboracion de la base de datos.

4.7.3 Instrumento de recoleccion de datos
La recoleccion de datos se realiz6 utilizando una boleta de recoleccién de datos,

elaborada por el investigador.

4.8 Plan de procesamiento y analisis de datos

4.8.1 Plan de Procesamiento
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Para el procesamiento de los datos, se realiz6 una base de datos con el programa Excel
2016, y el andlisis de los resultados con el paquete estadistico Epi Info 7.1.5.2, avalado
Por el Centro de Control y Prevencion de Enfermedades (CDC); se ingresaron los datos
obtenidos en la encuesta, que evidenciaron la frecuencia de las caracteristicas del sujeto
de estudio: edad, sexo, malformacion congénita renal y/o vias urinarias con diagnéstico
radiol6gico, antecedentes familiares, existencia o no de otra malformacion congénita
asociada y diagnéstico prenatal o postnatal.

4.8.2 Plan de andlisis.

Se realizO un analisis descriptivo utilizando tablas, distribucion de frecuencia y

porcentajes.

4.9 Limites de investigacion.
Expedientes clinicos con informacion incompleta. Pacientes vistos en la consulta externa
de nefrologia con malformaciones congénitas de este tipo pero que ya no conciernen a la

edad pediatrica

4.9.1 Alcance de la investigacion.

Con esta investigacion se logro determinar cuéles son malformaciones congénitas renales
y/o de vias urinarias mas comunes y aport6 informacién acerca del diagndstico, si este se
hace de forma prenatal, postnatal o ambos y que métodos diagndsticos son mas
utilizados. Mediante la identificacion de éstos se podran implementar medidas para

identificar las enfermedades mas comunes, asi como un diagndstico temprano

4.10 Aspectos éticos de la investigacion.

Este estudio es de Categoria de Riesgo I, es decir, técnica observacional, con lo que no
se realiza ninguna intervencién o modificacion con las variables del paciente, ya que solo
se procedera a revisar el expediente clinico y se recaudara la informacién mediante una

boleta de recoleccién de datos.
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V. RESULTADOS

Tabla No. 1
Frecuencia de malformaciones congénitas renales y de vias urinarias segun sexo

Diagndstico Sexo Sexo Masculino Total
Femenino
No. % No. % No. %

Rifidn multiquistico 2 5.88 8 23.52 10 | 29.41
Hidronefrosis e hidroureter 2 5.88 3 8.82 5 | 14.70
Reflujo vesicoureteral 2 5. 88 2 5.88 4 | 11.76
hipospadia 0 0.00 4 11.76 4 |11.76
Agenesia renal 2 5.88 2 5.88 4 | 11.76
Hipoplasia renal 2 5. 88 2 5.88 4 | 11.76
Doble sistema colector 1 2.94 2 5.88 3 8.82
Rifidn en herradura 1 2.94 1 2.94 2 5. 88
Anomalia renal asintomética 1 2.94 0 0.00 1 2.94
Quiste renal 1 2.94 0 0.00 1 2.94
Valvas uretrales 0 0.00 1 2.99 1 2.94
Fistula uretrovaginal 1 2.94 0 0.00 1 2.94

Fuente: Boleta de recoleccion de datos. (*)

(*) Debe de tomarse en cuenta que existieron paciente con dos o mas malformacion congénitas renales y de
vias urinarias, por lo cual hay un total de 40 malformaciones en 34 pacientes en este estudio.
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Tabla No. 2

Edad del paciente cuando se hizo el diagnéstico y sexo

Edad Sexo Femenino | Sexo masculino Total
No. % No. % No. %
< 28 dias 2 5.88 8 23.52 10 | 2941
>de 28 dias y < 1 afio 2 5.88 0 0.00 2 | 5.88

1 a 2 afios 5 14.70 3 8.82 8 | 23.52
3 a 4 afos 2 5.88 4 11.76 6 |17.64
5a 7 afios 3 8.82 5 14.70 8 |23.52

Total 14 41 20 59 34 | 100

Fuente: boleta de recoleccién de datos

Tabla No. 3

Periodo en el que se realiz6 el diagnostico

Periodo | Frecuencia | Porcentaje
Prenatal 20 58.82
Postnatal 14 41. 17
Total 34 100

Fuente: Boleta de recolecciéon de datos.
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Tabla No. 4
Estudio radioldgico utilizado para el diagnostico

Estudio radiologico Frecuencia | Porcentaje
Ultrasonido renal 14 41.17
Ultrasonido obstétrico 13 38.23
Tomografia de vias urinarias 4 11.76
Uretrocistograma 1 2.94
Gammagrafia renal 1 2.94
Pielograma 1 2.94
TOTAL 34 100
Fuente: Boleta de recoleccion de datos.
Tabla No. 5
Pacientes con Antecedente familiar de malformaciones congénitas del rifién y de vias
urinarias.
Antecedente de anomalia congénita | Frecuencia | Porcentaje
No 31 91.17 %
Si 3 8.82 %
Total 34 100.00%

Fuente: boleta de recoleccién de datos.
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Tabla No. 6

Pacientes con presentacion de otra anomalia congénita asociada

Otra anomalia congénita | Frecuencia | Porcentaje
No 31 91.17
Si 3 8.82
Total 34 100

Fuente: boleta de recoleccién de datos.

Tabla No. 7

Tipo de malformacion congénita asociada

Malformacién congénita asociada | Frecuencia | Porcentaje
ductus arterioso persistente 22 66.66
Atresia esofagica 11 33.33
Total 33 100

Fuente: boleta de recoleccién de datos
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VI. DISCUSION Y ANALISIS DE RESULTADOS

Las malformaciones renales y de vias urinarias constituyen una importante patologia en el
campo pediatrico. Se consideran un grupo variado de anomalias secundarias a un
proceso anormal en el desarrollo embrionario del mismo. Se obtuvieron los datos de los
pacientes de la unidad de neonatologia del Hospital General de Obstetricia y de la clinica
de nefrologia pediatrica de la unidad de consulta externa del Hospital General de
Enfermedades por medio de la boleta de recoleccibn de datos y se clasifico a los
pacientes segun caracteristicas como: sexo, malformacion congénita renal o de via
urinaria, la existencia o no de antecedente familiar con dicha anomalia congénita, si el
diagnostico de la anomalia congénita fue prenatal o postnatal, con que estudio radiolégico
se hizo el diagnostico y si el paciente ademas de la anomalia congénita renal y de vias

urinaria presentaba otra anomalia congénita asociada.

La muestra observada fue de 34 pacientes, 20 de sexo masculino y 14 de sexo femenino
3 de ellos con mas de una anomalia renal y de vias urinarias, por lo que se observé un
total de 40 anomalias de este tipo siendo la anomalia congénita mas frecuente el rifidn
multiquistico con 10 casos reportados, lo cual corresponde al 29.41% de la poblacion
total, segun la bibliografia esta entidad no tiene ningin componente genético lo cual
concuerda con este estudio ya que de los 10 pacientes con esta anomalia ninguno tiene
un antecedente familiar con esta patologia, y no tiene predominio de sexo. Lo que llama la
atencion es que en otros estudios realizados en Latinoamérica no se encuentra el rifién
multiquistico entre las anomalias mas comunes de este tipo, ubicando al reflujo
vesicoureteral en el primer lugar, 1o cual no coincide con este estudio. Ya que este estudio
se encuentra en tercer lugar con 4 casos, lo que corresponde al 11.76 % Sin embargo,
hay pocos estudio a nivel nacional con el que puedan compararse estos resultados y

puede que a nivel nacional o regional esta entidad si sea la mas comun. (1, 2, 3, 19)

La segunda anomalia congénita mas comun correspondié a Hidronefrosis con cinco
casos, correspondiendo al 14.70% de la poblacién total y con cuatro casos cada uno
respectivamente le siguen, Reflujo vesicoureteral, Hipospadia, Agenesia Renal y la
Hipoplasia Renal con el 11.76 % respectivamente. En este caso si hay mas concordancia
con otro estudio realizado anteriormente en Chile donde ubican la Hidronefrosis y la
Hipospadia en primer y segundo lugar con un 24. 22 % y 17.00% respectivamente. (1, 3,
4)

34



Posteriormente se observaron otras anomalias, pero en menor frecuencia como lo es el
rifidn en herradura con dos casos, correspondiente al 5.88 %, doble sistema colector con
tres casos, el 8.82 % de los casos y con un caso cada uno quiste renal izquierdo, valvas
uretrales, fistula ureterovaginal y anomalia renal asintomatica, correspondiendo cada uno
al 2.94 % de los casos. Todas estas anomalias son poco comunes en la poblacion

pediatrica en este estudio, lo cual coincide con la bibliografia. (1, 2, 3, 19)

De los 34 pacientes observados 20 son de sexo masculino lo que correspondio al 59.00 %
de la poblacién, en contraparte al sexo femenino con 14 casos, con un 41 %
correspondientemente, en este caso la relacion de sexo masculino con respecto al sexo
femenino es de 3 a 2. Este dato es muy interesante ya que se observa un predominio
evidente en el sexo masculino, lo cual coincide con estudios realizados previamente
donde también se identifica a pacientes de sexo masculino como los mas afectados con
estas anomalias congénitas lo cual puede indicar que ser del sexo masculino es factor de

riesgo para padecer de estas anomalias. (1, 2,4).

Del total de los 34 pacientes estudiados el grupo etario mas comudn correspondié a
menores de 28 dias o neonatos con el 29.41 % lo que corresponde a un total de 10
pacientes, y de este grupo etario 8 fueron pacientes del sexo masculino correspondiente
al 23.52 % de los casos. Otro grupo muy afectado corresponde a pacientes de 5 a 7 afios,
ya que se identificaron 8 pacientes, correspondiendo al 23.52 % de los casos, y en su
mayoria fueron pacientes de sexo masculino con 5 casos contra 2 casos de pacientes de

sexo femenino. (1, 3,4)

En cuanto al diagndstico se observéd que el 58.82 % de los casos fueron diagnosticados
de forma prenatal y posteriormente se confirmaron de forma postnatal, lo cual es
importante porque como se menciona en la literatura, el diagnéstico prenatal es de vital
importancia ya que un diagnostico precoz puede evitar complicaciones fatales como la
insuficiencia renal cronica. En cuanto al diagndstico postnatal se observa que
corresponde al 41.17 %. Hay algunas patologias como la hipospadia, en donde el
diagnostico es clinico y se hace de forma postnatal, sin embargo la mayoria de las
anomalias de este tipo pueden diagnosticarse de forma prenatal por medio de ultrasonido
obstétrico, sin embargo algunas madres de pacientes no tienen control prenatal adecuado
y no se realizan ningun ultrasonido en la etapa gestacional, lo cual es vital ya que la

realizacion del mismo puede hacer el diagndstico temprano de estas patologias y asi
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mejorar el pronostico, la sobrevida evitando la aparicién de complicaciones a largo plazo.
(1, 3,4)

De los 34 pacientes observados ninguno presento el antecedente familiar de anomalia
congénita renal y de vias urinarias. Segun la literatura algunas de estas anomalias si
tienen un componente genético como lo es el rindn poliquistico sin embargo no se
encontré ningdn caso con esta anomalia en este estudio, Determinar si existe este
antecedente familiar tiene sus limitantes ya que en muchas ocasiones las personas
desconocen si algun miembro de la familia padece o padecié de este tipo de anomalias
congénitas por lo cual no es concluyente en este estudio que el antecedente familiar sea

determinante en cuanto a padecer este tipo anomalias congénitas. (1, 3,4)

El estudio radioldgico mas utilizado para hacer el diagnostico de estas anomalias fue el
ultrasonido renal, ya que de los 34 pacientes evaluados 14 fueron diagnosticados con
este método, evidenciando la importancia de esta técnica radioldgica a la hora de
diagnosticar estas malformaciones, siendo una técnica sencilla, relativamente barata y
rapida. La implementacién del ultrasonido obstétrico de forma prenatal también tiene una
gran importancia ya que de los 34 pacientes del estudio a 13 de ellos se le hizo el
diagnéstico prenatal por medio de esta técnica. Ambas técnicas radioldgicas son
esenciales ya que permiten un diagndstico rapido de estas anomalias lo cual conlleva a
un mejor pronéstico, evitando asi dafios a largo plazo como la insuficiencia renal cronica.
Dichas técnicas son Utiles para diagnosticar hidronefrosis, riidn multiquistico y agenesia
renal, anomalias presentes en este estudio. Por lo tanto, se debe de hacer especial
énfasis en la utilizacién de esta técnica en pacientes con alta sospecha de padecer este
tipo de anomalia congénita. Otra estudio radioldgico utilizado con estos pacientes fue la
tomografia de via urinaria, implementada en 4 pacientes, utilizada en pacientes con
diagndsticos como en la agenesia renal, rifibn en herradura e hipoplasia renal, esta
técnica es mas costosa sin embargo es Util para confirmar el diagnéstico de estas

anomalias cuando el ultrasonido no es del todo claro. (1, 2 3, 4, 14,15 16, 17)

En cuanto al padecimiento de otra anomalia congénita asociada aparte de la renal y de
via urinaria se encontraron a 3 pacientes, un caso de atresia esofégica y dos casos de
persistencia de ductus arterioso, lo que correspondio al 10.00 %. Segun la literatura este
tipo de malformaciones se pueden relacionar con otras no renales hasta en un 30% de
casos, predominando las anomalias gastrointestinales. Sin embargo, en este estudio

como se menciond anteriormente solo el 10% presentod otras anomalias asociadas (2,5)
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6.1 Conclusiones

6.1.1 La malformacién congénita mas comun encontrada en los pacientes evaluados fue
el rifidn multiquistico con un total de 10 casos, lo que corresponde al 29.41%, 3 de los
cuales fueron neonatos

6.1.2. Los pacientes con malformaciones congénitas renales y de vias urinarias en su
mayoria fueron de sexo masculino, con un total de 20 casos lo que corresponde al 59.00
% mientras que pacientes del sexo femenino presentaron 14 casos lo que corresponde al
41.00 %, con una relacion entre el sexo masculino y femenino de 3 a 2. Y el grupo etario
mas afectado corresponde al de neonatos con 10 casos reportados lo que corresponde al
29.41 %.

6.1.3 El diagnéstico prenatal prevalecié sobre el diagnostico postnatal ya que 20 casos
fueron diagnosticados de forma prenatal en contraste con el diagnostico postnatal que

correspondieron nada mas 14 casos.

6.1.4 Ningun paciente tuvo el antecedente familiar de malformacién congénita renal y/o de

vias urinarias.

6.1.5 El estudio radiolégico mas utilizado fue el ultrasonido renal, seguido del ultrasonido

obstétrico.

6.1.6 de todos los pacientes evaluados 31 los cuales correspondieron al 91.17 % no
presentaron ningln otro tipo de anomalia congénita asociada y solamente 3 presentaron

otro tipo de anomalia, entre ellas 2 Ductus arterioso persistente y una Atresia esofagica.
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6.2 Recomendaciones

Al Instituto Guatemalteco de Seguridad Social, especialmente al departamento de
Pediatria:

6.2.1 Seguir implementando Guias en medicina basada en evidencia acerca del
diagndstico en pacientes con alta sospecha de este tipo de malformaciones congénitas, e
implementar protocolos institucionales de manejo adecuado en pacientes ya con
diagnostico confirmado de malformaciones renales y de vias urinarias congénitas, lo cual
disminuira considerablemente las complicaciones a largo plazo, como insuficiencia renal

cronica.

6.2.2 Capacitar a los médicos residentes de pediatria y neonatologia de forma constante
acerca de este tipo de anomalias congénitas, haciendo énfasis en su diagnostico

temprano ya que estas son la principal causa de insuficiencia renal crénica en nifios.

6.2.3 Incentivar al personal de obstetricia a continuar con el control prenatal adecuado,
realizando un tamizaje oportuno de estas anomalias congénitas por medio de ultrasonido

obstétrico.

6.2.4 Incentivar a estudiantes de pregrado y postgrado de pediatria y neonatologia a
continuar con investigaciones sobre este tipo de anomalias, ya que no existen muchos

estudios acerca de este tema ni en la institucion ni en ningan otro hospital del pais.
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VII. ANEXOS

8.1 Anexo Numero 1 Boleta de recoleccion de datos

Universidad de San Carlos de Guatemala
Facultad de Ciencias Médicas

Escuela de Estudios de postgrados
Maestria en Pediatria

Instituto Guatemalteco de Seguridad Social

Instrumento de recoleccién de datos.

Boleta nimero:

Malformaciones congénitas renales y de vias urinarias

Investigador: Dr. Diego Armando Franco Turcios

1. Edady Sexo del paciente

O Femenino O Masculino

2. ¢Qué diagndstico de malformacion congénita renal y de vias urinarias tiene el
paciente?

3. ¢Posee antecedentes de malformaciones congénitas familiares el paciente, y en
gué grado de consanguinidad?

O Si O No

Si si posee antecedentes, ¢Qué diagndstico tiene?

4. ¢El diagnéstico fue prenatal o postnatal?

O Prenatal O Postnatal

5. ¢Qué estudio radiolégico fue utilizado para hacer el diagnéstico?

6. ¢El paciente presenta otro tipo de anomalias congénitas?
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