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Resumen

Las malformaciones nefrouroldgicas son una alteracién en las diferentes etapas de la
nefrogénesis, que comienza en la octava semana de la gestacion, 3 — 4% de los recién
nacidos presentan malformaciones en rifiones y vias urinarias. Afecta a 1 de cada 100
nacidos vivos. Constituyen casi el 50% de las patologias de base en Enfermedad renal
cronica. Objetivo, caracterizar las malformaciones nefrourol6gicas en pacientes atendidos
en el Departamento de Pediatria del Hospital Roosevelt y Fundanier entre enero 2005 a
octubre 2010. Estudio observacional, descriptivo, tipo transversal, destacando
frecuencia, distribucion, formas de presentacion y evolucién clinico-quirargica. El total de
pacientes con malformaciones nefrourolégicas identificados fueron 156 pacientes, el 30%
eran de 0-6 meses, seguido por un 27% que eran mayores de 5 afios de edad, 60% de
los pacientes de sexo masculino y 40% sexo femenino. La forma de presentacién mas
frecuente fue la infeccion urinaria 53%, un 26% correspondié a un hallazgo incidental, del
total de pacientes con ITU 32 de ellos presentaron ultrasonido renal anormal y 20 de los
pacientes con ITU tuvieron diagnéstico de RVU. Entre las malformaciones identificadas
las mas comunes fueron de las vias urinarias un 58%. Las malformaciones renales un
36%, la mas frecuente displasia renal multiquistica 30%. EI método diagnéstico mas
utilizado, el USG renal en 105 de 156 pacientes. Al 84% se les fue indicado tratamiento
médico y 16% tratamiento quirargico, 35% necesitaron la colocacion de catéter doble J,
27% pieloplastia y nefrostomia. Un 36% tuvieron avance a otro estadio de enfermedad

renal crénica.



I. Introduccioén

Las Malformaciones Nefrouroldégicas son consideradas la segunda causa de
anomalias congénitas (1), el 3 — 4% de los recién nacidos tienen malformaciones en
rifones y vias urinarias, las mas comunes son anomalias de forma y posicién, aunque
también se pueden presentar duplicaciones de las vias urinarias y uréteres ectdpicos.
Las malformaciones nefrouroldgicas ocupan el segundo Ilugar dentro de las
malformaciones congénitas detectadas prenatalmente con una frecuencia de entre el 15y
el 22 % del total, superadas solamente por las del sistema nervioso central. Afecta a 1 de
cada 100 nacidos vivos, aunque en estudios se ha encontrado una prevalencia de 3 X
1000 nacimientos (Northern Region Fetal Abnormality Survey 2006). Dentro de este
grupo, la hidronefrosis es la anomalia mas comdn detectada a través del pesquisaje
ultrasonografico prenatal a partir de las 20 semanas. (8,10).

La Infeccion del Tracto Urinario (ITU) es una de las principales formas clinicas de
presentacion de las malformaciones nefrourolégicas y en lactantes sirve como marcador
de anormalidades de este. Un porcentaje de pacientes pueden estar asintomaticos al
momento del diagndéstico y en otros ser detectada como un hallazgo incidental, otras
formas menos frecuentes de presentacion son sintomatologia urinaria baja, dolor
abdominal, masa abdominal entre otras. (5). En paises subdesarrollados, la Infeccién del
Tracto Urinario es causa, aproximadamente del 12% del total de las insuficiencias renales
crénicas (IRC) observada en nifios. Los trastornos primarios mas frecuentes causantes de
Insuficiencia Renal Crdnica son: uropatia obstructiva (22,9%), hipoplasia-displasia renal
(17,9%) y nefropatia por reflujo (8,3%), que en conjunto representan casi el 50% de las
patologias base de Insuficiencia Renal Crénica. (3,4) En los casos mas severos, donde
estan afectados ambos rifiones, se puede también desarrollar una insuficiencia renal
terminal (IRT).

Estas condiciones suelen ser sospechadas desde la vida antenatal, y es la via de
diagnéstico cada vez mas frecuente en el mundo. La mayoria de los pacientes con
malformaciones obstructivas bajas se diagnosticaron mediante estudios de una infeccion
del tracto urinario, mientras que otros son asintomaticos. Por lo que el conocimiento de

estas entidades y de sus variadas formas de presentacion aseguraria un correcto y



temprano diagndstico y con ello el tratamiento precoz y oportuno, lo cual es el mejor

medio al alcance para minimizar la morbilidad y mortalidad causada por estas entidades.

Los pediatras que tienen el primer contacto con los pacientes que consultan por distintos
problemas urinarios y en los que se detectan las enfermedades nefrouroldgicas tienen
una responsabilidad vital, lo que ha constituido la motivacion principal para la realizacion
de este trabajo, cuyo objetivo general es profundizar en el conocimiento de las
malformaciones congénitas del rifibn y vias urinarias, y dentro de los especificos,
distribuir éstas en relacién con el sexo, con las evoluciones clinicas mas frecuentes y el
tratamiento indicado, edad de diagnéstico y unidades renales afectadas; determinar
cuales son las formas en que se presentan las malformaciones congénitas del tracto
urinario mas frecuentes en nuestro medio, comparar el perfil epidemioldgico y clinico de

estas, ademas de los métodos diagnésticos utilizados para su deteccion.



Il. Antecedentes
2.1 Definicion:

Se define malformacién nefrourolégica como una alteracion en las diferentes
etapas de la nefrogénesis, la cual comienza en la octava semana de la gestacion. La
nefrogénesis se divide en varias etapas: 1) Induccién de la yema ureteral, 2) Desarrollo
del sistema colector, 3) La conversién del tejido metanéfrico mesenquimal a epitelio
mediante la formacién de tubulos epiteliales y 4) Glomerulogénesis. (Anexo 1). Para
cada uno de los procesos se ve involucrado un gen especifico, ademéas dependiendo de
la etapa en la que ocurra alteraciones asi sera las principales malformaciones

nefrourolégicas que se van a presentar. (Anexo 2) (7, 9)

2.2 Epidemiologia:

En el 3 — 4% de los recién nacidos existen malformaciones en rifiones y vias
urinarias, las mas comunes son anomalias de forma y posicién. Aunque también se
pueden presentar duplicaciones de las vias urinarias y uréteres ectopicos. Las
malformaciones nefrourolégicas ocupan el segundo lugar dentro de las malformaciones
congénitas detectadas prenatalmente con una frecuencia de entre el 15 y el 22 % del
total, superadas solamente por las del sistema nervioso central. Afecta a 1 de cada 100
nacidos vivos. Aunque en estudios se ha encontrado una prevalencia de 3 x 1000
nacimientos (Northern Region Fetal Abnormality Survey). Dentro de este grupo, la
hidronefrosis es la anomalia mas comin detectada a través del pesquisaje
ultrasonografico prenatal a partir de las 20 semanas. (8,10) Es la tercera causa de
infecciones en Pediatria, con una mayor incidencia en nifias. (3,11).

Hasta hace dos décadas, aproximadamente, la infeccion urinaria era la manifestacion
que habitualmente conducia a la identificacion de malformaciones nefrourolégicas si bien
en la actualidad éstas se detectan mas cominmente a partir de la ecografia prenatal.
(10). La gran mayoria de las malformaciones urinarias producen dilataciéon del tracto
urinario, lo que se manifiesta en la ecografia como hidronefrosis o hidroureteronefrosis,
con o0 sin megavejiga, pudiendo corresponder a una uropatia obstructiva o a reflujo
vesicoureteral (6). De acuerdo a las diferentes series, la posibilidad de encontrar RVU en
un lactante menor de un afo con ITU febril oscila entre 30 y 50%; y de portar lesiones
obstructivas, entre 5y 10%. En nuestro pais, la ITU es causa, aproximadamente, del 12%

del total de las insuficiencias renales cronicas (IRC) observada en nifios. (1). Otras
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formas en que se puede detectar anomalias renales es en aquellos pacientes que
presentan apéndices preauriculares o cualquier anomalia a nivel del oido, ya que se ha
encontrado una fuerte asociacion entre este trastorno y la presencia de anomalias renales

y del tracto urinario. (12)

Ademas se ha encontrado en algunos casos la asociacion de valvulas de uretra posterior,
reflujo vesicoureteral unilateral y displasia renal, lo que se ha conocido desde el afio de
1982 como Sindrome VURD (en sus siglas en inglés), siendo este asociado a un
excelente prondstico en alguna serie de estudios, aunque ha habido algunos casos
fatales, pero si se detectan tempranamente y se da tratamiento oportuno existe un buen

prondostico a largo plazo de la funcion renal. (13).

En estudio realizado en el Instituto Guatemalteco de Seguridad Social (IGSS, 1986), de
un total de 56 pacientes las anomalias uroldgicas se encontraban en el 20% de los
pacientes, siendo el reflujo vesicoureteral el mas frecuente. En otro estudio realizado en
Hospital General San Juan de Dios (1986) se investigé la frecuencia de malformaciones
nefrourolégicas hasta en un 34% de los nifios estudiados con diagnostico de ITU siendo la
mas frecuente el reflujo vesicoureteral. (Tesis USAC). En Nicaragua se realizé un estudio
de malformaciones nefrourolégicas encontrandose en el 48% de los pacientes con ITU y
la hidronefrosis como la anomalia méas frecuente (53%). (3) Ademas en un estudio
realizado durante 6 afios en un Hospital Pediatrico de Cuba se detecto que las
malformaciones nefrourdlogicas mas prevalentes fueron el reflujo vesicoureteral primario y
el doble sistema excretor, la edad mas frecuente en que se encontraron las anomalias fue
en los menores de 1 afio, la manifestacion clinica mas comuan fue la ITU aunque un

namero importante fueron asintomatico. (3).

Ademas en el Estudio Cooperativo de Transplante Renal de Norteamérica en su base de
datos presenta aquellos nifios que estan con dialisis y aquellos que tienen un trasplante
renal, de los cuales la causa primaria de fallo renal fue la uropatia obstructiva en el 23%
de los casos, aplasia, hipoplasia y displasia fue reportado en el 18% de los paciente, la

nefropatia por reflujo en el 9% y rifiones quisticos en el 4%. (NAPRTCS 2006). (4)



2.3 Clasificacion de las malformaciones nefrouroldgicas.

e Malformaciones renales: (2, 13,14,15,16)

De numero:
Agenesia renal:

-Unilateral: presente en 1 de cada 1000 nacimientos, es frecuente en el lado izquierdo y
predomina en el sexo masculino, pueden estar asociadas a malformaciones genitales. El

diagnostico puede ser dificil si no se sospecha.

-Bilateral: 1 de cada 3000-4000, nacimientos relacibn hombre: mujer es de 2:1.
Incompatible con la vida, el 75% de los casos presentan oligohidramnios.

De forma:
Persistencia lobulacién fetal: asintomatica.
Rifiones fusionados:

Rifidn en herradura: Fusion a través de un istmo de paréngquima renal funcionante (suele

ser inferior).
De posicién:

Ectopia renal: en este caso el rifion se encuentra en una posicion diferente a su
localizacién habitual en la regién lumbar, Suele haber alteraciones en los vasos renales.
Con frecuencia hay estenosis de la union pieloureteral (obstruccion), se puede asociar a

reflujo vesico-ureteral.

De volumen:

Hipoplasia renal

Simple (uni o bilateral): la mayoria de los casos son bilaterales, las consecuencias clinicas
son variables y van a depender del grado de reduccion de la masa renal. En algunos
casos puede darse una insuficiencia renal en edades tempranas. Es poco frecuente.

Oligomeganefrénica: Son riflones pequefios con menor nimero de nefronas e hipertrofia
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de los glomérulos. Predomina en varones. Causa Insuficiencia Renal severa, no se sabe

la causa.

Segmentaria: Lesion hipoplasica limitada a un polo. HTA. Pueden precisar nefrectomia.
Malformaciones estructurales:

Enfermedad Renal Poliquistica: (7)

Malformacion congénita y  hereditaria. Afectacion difusa y  bilateral.
“ Presencia de innumerables quistes renales parenquimatosos que conducen
inexorablemente a la insuficiencia renal crénica “. Hay afectacion del rifién izquierdo en

mayor medida.

Enfermedad Renal Poliquistica Infantil: Las nefronas son normales y estan

comprimidas por las dilataciones quisticas que corresponden a tabulos colectores.
Se deben considerar las siguientes variedades:

Enfermedad renal poliquistica del recién nacido: es de poco interés clinico.
Suelen fallecer después de nacer o en las primeras semanas.
II. Enfermedad renal poliquistica del nifio. Consultan por insuficiencia renal. El
aumento renal no es tan acusado como en el caso anterior. El estudio

radiografico muestra claramente este aumento.

lll. Enfermedad renal poliquistica de la fibrosis hepética congénita. Suelen
consultar por un sindrome de hipertension portal. Hay aumento del higado, de

los rifiones y ocasionalmente del bazo.
Displasia quistica renal: (17,18)

Congénita, no hereditaria, poco frecuente. Aparece en la infancia. Es la causa mas
frecuente de masas palpables en el recién nacido. La incidencia es de 1: 4.300 nacidos
vivos. La afectacion puede ser uni o bilateral, segmentaria o total. Surge como resultado

de una diferenciacion metanéfrica andémala, que se traduce histolégicamente por la



presencia de estructuras nefronicas o ductales inmaduras que pueden acompafiarse de

quistes y que desorganizan en forma variable el parénquima renal.
Rifibn multiquistico.

Es la displasia renal mas comun. Frecuentemente hay asociadas malformaciones
cardiovasculares, del SNC o gastrointestinales. Si es bilateral es incompatible con la vida.
Clinica: La mayoria de las veces son nifios recién nacidos a los que se les palpa una gran
masa, lobulada, indolora y movil. Su transiluminacion es positiva. Puede haber sintomas
de obstruccion intestinal, estrefiimiento, etc. En algunos casos HTA.
Tratamiento: Nefrectomia sélo si hay clinica o complicaciones. Muchos de estos rifiones

involucionan.
Malformaciones del tracto urinario superior (2,17)
Malformaciones calicilares:

Las malformaciones calicilares mas frecuentes son: los diverticulos calicilares, la
megacaliciosis y la estenosis infundibular que condiciona la dilatacién obstructiva de los

célices.

La megacaliosis consiste en la dilatacién afacetada "en mosaico-romano" de todos los
calices, con normalidad de los infundibulos y de la pelvis. Se cree que es debida a la
ausencia congénita de parte de las piramides de Malpigi. No existe ningln proceso obs-

tructivo causante de esta malformacion.

El diverticulo calicilar es una cavidad redondeada situada dentro del parénquima renal
generalmente en el polo superior tapizada por urotelio y que desemboca a través de un
estrecho conducto en el caliz. Generalmente estas malformaciones son asintomaticas
pero pueden ser la causa de infecciones urinarias y de la formaciéon de calculos. La
estenosis infundibular provoca la dilatacion de los calices renales por obstruccion de los
infundibulos. Una variante mas grave es la estenosis infundibulo-pélvica donde a la
estrechez de los infundibulos se suma la de la pelvis lo que provoca la dilatacién a veces
enorme de los célices renales con la consiguiente atrofia del parénquima renal
suprayacente.

Hay que valorar muy cuidadosamente estas dos malformaciones ya que aunque las
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imagenes eco-graficas y radiolégicas son muy espectaculares generalmente no crean
problemas ni son evolutivas y los intentos para corregirlas quirdrgicamente ofrecen pobres

resultados.

Malformaciones de la pelvis:

El rifdn fetal es visible ecograficamente a partir de la 152 semana de gestacion. El uso
sistematico de este método ha permitido la deteccion y tratamiento precoz de
malformaciones urinarias graves. Un 1.8% -6.4% de los fetos presentan anomalias del
aparato urinario y 80% de estos presentan dilatacion de la via urinaria. Las primeras
causas de ectasia piélica corresponden a estenosis pieloureteral y el reflujo vesicoureteral
(RVU). (18)

Hidronefrosis: Etimoldégicamente hidronefrosis (hidro- y nephros) significa distension de
la pelvis y los calices renales por la acumulacién de orina, generalmente debido a una

obstruccion de origen congénito al flujo urinario.

-Hidronefrosis congénita por estenosis de la union pieloureteral:
Es la malformacion urinaria que con mas frecuencia se diagnostica por ecografia prenatal.
Se presenta mas veces en el lado izquierdo y en varones, y es bilateral en un 10% de los

casos. En un 1 % de los casos el rifién contralateral es multiquistico.

Detectadas prenatalmente. Un numero importante de dilataciones renales son
diagnosticadas prenatalmente en las ecografias practicadas a partir de la 20 a la 24
semana del embarazo. La deteccion de estas anomalias fueron descritas inicialmente por
Garret et al. en 1972. (17) Generalmente la dilataciéon es unilateral y el liquido amniético
normal, por lo que se establece diagndéstico, de presuncion, de hidronefrosis secundaria a
estenosis de la union pieloureteral. La hidronefrosis puede aumentar o ser bilateral.
Aproximadamente un 20% de las dilataciones pélvicas detectadas prenatalmente
desaparecen después del nacimiento. Conviene vigilar a estos nifios mediante ecografia

durante un cierto tiempo.

Hidronefrosis diagnosticada postnatalmente:

Los sintomas clinicos difieren segin la edad del nifio. En el lactante los mas

caracteristicos son los vomitos, la inquietud y la palpacién de una masa abdominal.
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En el nifio mayor lo mas frecuente son las crisis de dolores abdominales, que se
presentan intermitentemente acompafiadas de nuseas y/o voémitos y que a veces

coinciden con la ingesta abundante de liquidos.

El andlisis de orina es generalmente normal. El diagnéstico se establecera por
ultrasonografia, Pielograma IV, uretrocistograma retrogado, para encontrar la posible
causa de dicha condicion. (22,23, 24)

Diagnéstico por ultrasonido:

La ecografia se ha convertido en el método de referencia para identificar la hidronefrosis
durante la gestaciéon, esta suele identificarse en fetos con mas de 20 semanas y se
diagnostica como tal, cuando se observa una dilatacion pélvica mayor de 8 mm de

didmetro, o cuando el diametro es superior a los 10 mm después de las semanas 24 a 26.

Malformaciones del uréter: (2)

Duplicidad

La duplicidad ureteropiélica es la anomalia mas frecuente del tracto urinario superior,
afectando al 0,8% de la poblacién a 1 de cada 125 necropsias. Tiene una incidencia dos
veces superior en el sexo femenino, afectando de igual manera al lado izquierdo que
derecho, siendo seis veces mas frecuente los casos unilaterales que bilaterales. Hay una
predisposicién genética, y su incidencia es hasta ocho veces superior entre los padres y

hermanos del paciente afectado.

Entre las malformaciones de nimero del uréter la existencia de un uréter doble es la mas
frecuente (0,8 %). Se han descrito casos muy infrecuentes de tres y cuatro uréteres para
el mismo rifién.
La duplicidad ureteral puede ser completa o] incompleta.
En la incompleta, los dos uréteres se unen en forma de "Y" antes de llegar a la vejiga y
desembocan en ella por un orificio anico.
En la completa, existen dos uréteres totalmente separados que drenan el mismo rifion
por meatos vesicales distintos. El uréter que drena en el rifidbn superior desemboca mas
abajo (caudalmente) en relacion al que drena el rifién inferior, que desemboca

cranealmente.



La duplicidad incompleta ureteral es generalmente asintomética y puede pasar
totalmente desapercibida. Infrecuentemente puede provocar crisis dolorosas o infecciones

urinarias, cuando existe un mecanismo obstructivo, organico o funcional.

La duplicidad pieloureteral completa es méas frecuente que la incompleta. En un 25 %
de los casos es bilateral. Puede no presentar ninguna patologia asociada y representar un
hallazgo casual, pero puede asociarse a otras malformaciones y producir problemas. La
clinica, diagnéstico y tratamiento de estas patologias son los mismos, en lineas

generales, que los descritos mas adelanten en los casos de rifiones con un solo uréter.

Ureterocele

Es la dilatacién quistica del uréter intravesical. Se presenta una vez cada cuatro mil
nacimientos; es un poco mas frecuente que el uréter ectdpico, y como él puede
presentarse en rifidbn doble o en rifidn simple; y es mas frecuente en el sexo femenino y
en rifién doble (proporcion 6:1). Su tamafio puede oscilar entre unos milimetros y varios
centimetros, y por su situacion se divide en intravesical y extravesical, segin su base de

implantacién esté dentro de la vejiga o se prolongue mas alla del cuello vesical.

Megauréter congénito

Esta malformaciéon puede ser organica o funcional y estar en periodo de actividad
patégena o] haberla superado.
En la actualidad se sospecha prenatalmente por ecografia.
La confirmacion diagnéstica postnatal sigue el algoritmo exploratorio siguiente: la
confirmacion postnatal de una ureterohidronefrosis unilateral o bilateral, bien sea por
ecografia o pielograma intravenoso debe inducirnos a practicar una CUMS

(cistouretrografia miccional seriada). (18,19)

Valvulas ureterales:

Es una malformacion obstructiva, menos rara de lo que se cree. Se trata de repliegues
mucosos con soporte muscular y que obstruyen el flujo ureteral. Puede estar en todo el
trayecto ureteral, pero se han encontrado con més frecuencia en el segmento medio.
El tratamiento consiste en la extirpacién del segmento ureteral que aloja la valvula y la

anastomosis ureteroureteral. (20,21)
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Reflujo vesicoureteral (12, 17, 19, 20,21)

El reflujo constituye la regurgitacion de orina desde la vejiga hacia el uréter, y a través de
él hacia arriba, hasta el rifon.
Es una de las mas frecuentes malformaciones congénitas del aparato urinario. Se estima
que de un 0,5 % a un 1 % de nifios tienen reflujo. Actualmente se plantea que este
trastorno pudiera tener una presentacién familiar con un patrén de herencia autosémico
dominante con penetrancia variable, en donde el HLA B12 constituye un marcardor

genético.

En los recién nacidos y lactantes la proporcién de reflujo es aproximadamente igual en
varones que en mujeres. Pero a medida que el nifio crece es cada vez mas frecuente en
mujeres, y a partir de los tres afios, la proporcion es de cinco mujeres por cada varén con
reflujo. No todo el reflujo es congénito. Clasicamente, se divide en primario o esencial
(congénito) y secundario (adquirido). Dentro del reflujo adquirido se consideran tres
variantes: el secundario a obstruccién, el neur6geno (causado por las alteraciones
funcionales vesicales) o el infeccioso. Este ultimo puede ser transitorio .Se cree que el
reflujo esencial tiene tendencia a desaparecer espontdneamente a medida que el nifio
crece. Esto sucede entre un 40 % a un 80 % de los casos, segun el grado del reflujo.
Aproximadamente un 3 % de los nifios tienen una infeccion urinaria, y de ellos de un 25 %
a un 50 % tienen reflujo vesicoureteral. La cifra mas alta (el 50 %) corresponde a lactantes
con infeccién urinaria. Y la mas baja (25 %) a nifias a partir de los tres afios. Es por lo
tanto muy importante tener presente que cuando se descubra la presencia de infeccién
urinaria en un nifio, debe practicarse una CUMS para establecer la existencia y el grado
de reflujo. En caso de que éste se confirme, debe valorarse el grado de afeccién renal
(presencia de cicatrices) mediante ultrasonido, PiV y DMSA (estudio con isétopos

radiactivos).

-Sintomatologia:
Los sintomas que permiten sospechar la presencia de reflujo son los mismos de la
infeccion urinaria. En algunos casos se puede establecer prenatalmente la sospecha de

la existencia de reflujo, que debera estudiarse postnatalmente.
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-Diagnostico del reflujo:

El reflujo se diagnostica mediante la practica de una CUMS. Esta nunca debera
realizarse cuando exista un brote de pielonefritis 0 en presencia de infeccion urinaria.
Estos procesos deben tratarse y curarse antes. También puede practicarse un
centellograma, con is6topos radiactivos. La ventaja es que la radiacion para el nifio es
menor. El inconveniente es que no son tan nitidas como en la CUMS radioldgica.
En nifios mayores de dos o tres afos, puede ser necesaria la realizacién de un estudio

urodinamico sobre todo si se piensa que esta indicado tratamiento quirurgico.

Tratamiento

Existen dos actitudes frente al reflujo, uno médico al realizar una profilaxis
medicamentosa de la infeccion urinaria mientras se espera que el reflujo desaparezca
espontaneamente, y uno quirdrgico. Ambas se complementan y una puede seguir a la
otra.

La primera opcioén o tratamiento médico estd indicada en los reflujos menores (grados | y
II), en los que existen buenas posibilidades de que cese espontaneamente. La segunda
esta indicada cuando no pueda realizarse con garantias el tratamiento médico, o cuando

el reflujo es importante (grado Il en adelante).

El tratamiento médico consiste en la administracion de una monodosis diaria de un
antibiético para prevenir la aparicién de infeccion urinaria, y el seguimiento mediante
cultivos de orina periddicos. Corregir el estrefiimiento, asi como una buena higiene
perineal y micciones periddicas, son medidas que ayudan. Si a pesar de esta pauta el
nifio tiene un brote de pielonefritis (fiebre alta y cultivo positivo), o incluso sin
manifestaciones clinicas, varios cultivos son positivos, en cualquiera de los dos casos se
considera que el tratamiento médico no es efectivo, y debe considerarse la cirugia. El
tratamiento quirdrgico consiste en operar al nifio para detener el reflujo y proteger al rifidn.
Nunca debe operarse en pleno brote de infeccion urinaria. Después de confirmarse el
cese del reflujo debe continuarse la vigilancia hasta que las infecciones urinarias hayan

desaparecido por completo, lo que a veces tarda semanas 0 meses en suceder.

Existen distintas técnicas quirdrgicas para lograr la desaparicion del reflujo. Las mas
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empleadas se realizan transvesicalmente y son efectivas hasta en un 95 % de los casos

de reflujos esenciales.

También existe la posibilidad de detener el reflujo mediante la inyeccion por via
endoscopica de sustancias debajo del meato ureteral. El porcentaje de supresion del
reflujo no es tan alto como en la cirugia abierta, y ademas la inocuidad de las sustancias

empleadas no esta completamente demostrada.

Complicaciones (20) La principal complicacion y la méas temida de todas es la Nefropatia
por Reflujo que puede llevar a un fallo renal irreversible. Existen 3 teorias propuesta
sobre los mecanismos de como el RVU produce dicha complicacion:

Primera teoria: RVU intraltero, obstruccién funcional, displasia renal. Durante la vida
intrauterina los mecanismos de dafio renal suceden en ausencia de infeccién. EI RVU
congénito se produce como resultado de un fallo en la embriogénesis, que puede estar
determinado genéticamente y que resulta en una posicidn ectopica del uréter,
comprometiendo el desarrollo normal del rifién, el cual depende del efecto estimulador
que la yema ureteral ejerce sobre el blastema metanéfrico al unirse al mismo durante la

nefrogénesis, provocando, finalmente, la formacion de rifiones displasicos.

Este factor puede ser mayor en los varones, que tienen en la vida intrauterina, mayor

presion vesical, secundaria a la mayor longitud de la uretra.

Segunda teoria: El reflujo estéril y su efecto concomitante en martillo de agua. Teoria
propuesta por Hodson en 1960, quién demostr6 que con presiones de 35 mmHg se
produce reflujo intrarrenal, lo cual sucede en el RVU grave, con lo cual puede producirse
ruptura de conductos y timulos con extravasacion de orina en el parénquima renal. Se ha
identificado la proteina de Tamm-Horsfall en el tejido intersticial, esta glicoproteina de
origen tubular puede actuar como autoantigeno, estimulando la respuesta inmune, lo que
provoca la liberacion de interleucinas, factor de necrosis tumoral, radicales libres lo cual

provoca la muerte celular.

Tercera teoria: Reflujo intrarrenal de orina infectada: la lesion del parénquima parece ser
favorecida por la presencia del reflujo intrarrenal. Con la llegada del germen a este nivel
se desencadena una respuesta inmune con liberacién de sustancias proinflamatorias: IL1,

IL6, factor de necrosis tumoral, radicales libres, que unidas al efecto téxico de los
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superoéxidos, producidos durante la reperfusion, son los responsables de la muerte celular

y la formacién de cicatrices renales. (20)

[formaciones del tracto urinario inferior:

Malformaciones vesicales

Existen malformaciones vesicales de tamafio, de nimero y de forma. Las de tamafio
comprenden desde la agenesia vesical, malformacion incompatible generalmente con la
vida, hasta las megas vejigas congénitas, como la del prune belly ya mencionada y la
hipoplasia vesical.
En cuanto a las de numero y forma, existe una duplicidad vesical completa y una
incompleta. En la completa hay también dos cuellos vesicales y dos uretras. En el caso de
que una de las divisiones vesicales no tenga salida al exterior, el riidn que desemboca en
ella es displasico. En la incompleta existen tabiques mas o menos consistentes que
dividen la vejiga en distintos compartimentos que generalmente comunican entre si y con

el cuello vesical. Todas las malformaciones vesicales descritas son muy raras.

Diverticulos vesicales congénitos:

Estan formados por una bolsa de mucosa vesical que protruye en forma de saco
herniario, a través de un punto débil en la trama muscular del detrusor. Los mas
frecuentes asientan en el hiato ureteral, es decir, en el punto por donde el uréter entra en
la vejiga, que es un punto débil situado cranealmente al meato ureteral. Por ello estos
diverticulos se denominan diverticulos paraureterales. Aparecen con mayor frecuencia
en varones que en mujeres. Pueden ser unilaterales o bilaterales. Su tamafio es variable;
pueden medir desde unos milimetros hasta varios centimetros, y llegar a ser mas grandes

que la propia vejiga.

Es posible que pasen desapercibidos toda la vida, o que produzcan sintomas
relacionados con la infeccion urinaria y/o alteraciones de la miccién. Por compresion
sobre el uréter pueden causar ureterohidronefrosis obstructiva ipsilateral. Algunas veces
obstruyen el tramo urinario comun (uretra posterior) y pueden provocar ureterohidrone-
frosis bilateral y retencion urinaria. También pueden causar reflujo vesicoureteral, ya que

al extravesicalizar el segmento intramural del uréter desaparece el mecanismo antirreflujo.
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El tratamiento consiste en la extirpacion del diverticulo, lo que generalmente implica

también la reimplantacién ureterovesical .

Epispadias. Es la malformacion menos grave que ocurre en uno de cada cien mil na-
cimientos. En el varén constituye la falta de cierre de la uretra dorsal. Puede estar limitada
al glande, afectar también la uretra peneana o a toda la uretra, incluso la posterior. En la
mujer falta toda la uretra y el cuello vesical estd situado entre los labios mayores, por
debajo del clitoris, que es bifido. Las formas mas importantes en el varon y las femeninas
implican la incontinencia urinaria, porque falta el mecanismo esfinteriano vesicouretral. El
varén presenta también un acortamiento del pene, que tiene una incurvacion dorsal. El
tratamiento es quirdrgico y consiste, en las formas incontinentes, en la reconstruccion de

un mecanismo esfinteriano.

Extrofia vesical: Representa la falta de cierre de la vejiga y de la pared anterior
abdominal. La vejiga esta abierta en el hipogastrio. La extrofia vesical se asocia a
epispadias completo, con lo que también el cuello vesical y la uretra estan abiertos
dorsalmente. La sinfisis del pubis no existe y las ramas pubicas estdin mas o menos
separadas entre si. El ano se sita en una posicibn mas anterior que la normal. Se

presenta en uno de cada treinta mil nacimientos.
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2. 4 Diagnostico y seguimiento de las Malformaciones Nefrouroldgicas

Prenatalmente la valoracion sistematica de las anomalias del tracto urinario debe incluir:

1. Valoracion del volumen de liquido amnidtico. Cuando existe oligohidramnios debe
descartarse una anomalia del tracto urinario. Si éste se detecta al inicio del
segundo trimestre tiene un pronostico muy desfavorable por la hipoplasia
pulmonar acompafiante. En el contexto de una anomalia del tracto urinario, la
existencia de un volumen de liqguido amnidtico normal indica buen prondstico
puesto que, al menos, hay un rifidn con adecuada funcion.

2. Localizacion y caracterizacion de la anomalia: Debemos valorar la vejiga
(presencia, aspecto y tamafio), identificar los rifiones (nimero, posicién, aspecto),
evaluar la existencia de dilatacion en el tracto urinario y sus caracteristicas
(medida, nivel y causa de obstruccién), afectacion mono o bilateral y sexo fetal.

3. Busqueda de anomalias asociadas. La deteccion de una anomalia urinaria puede
darse en el contexto de anomalias asociadas, un sindrome (VACTERL) o una
alteracion cromosOmica. Cuando existen malformaciones asociadas el riesgo de
alteracion cromosomica se eleva significativamente. (23,22)

Al momento del nacimiento se deben realizar estudios complementarios para realizar un
tratamiento oportuno en los casos donde este indicado, aunque en una proporcion de
pacientes hay resolucion de cuadro detectado prenatalmente o bien no requiere ningin

tratamiento quirdrgico.

En pacientes mayores la Academia Americana de Pediatria recomienda realizar estudios
de imagenes (ultrasonido renal, uretrocistograma) en todos aquellos pacientes que hayan
presentado su primera ITU febril. (24)

En estudios realizados se ve una disminucion de la incidencia de pacientes con
Enfermedad Renal Cronica a partir de la deteccién temprana en los nifios, por lo que es
importante establecer un protocolo para este fin. Sin embargo las personas involucradas
deberan tomar en cuenta el costo-beneficio de la implementacion de estos programas

segun la situacion de cada pais. (25)
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2.5 Estudios de imagen complementarios

Todo nifio con infeccion del tracto urinario (ITU) requiere una evaluacion mediante
estudios de imagen a fin de obtener la maxima informacion posible en cuanto al riesgo de
dafio renal y el estudio morfolégico y funcional del tracto urinario completo, para la
deteccién de posibles anomalias congénitas o de otra etiologia a nivel urinario que
pudiera ser la causa favorecedores de las infecciones. Existen diversas modalidades de
exploracion por imagen, como: ecografia, uretrocistograma, gammagrafia renal, urografia
intravenosa (UIV), tomografia axial computarizada (CT), o resonancia magnética (RM). Se
deben procurar una combinacién adecuada de las mismas, utilizadas en funcién de la
clinica y edad de los pacientes, con el fin de obtener la maxima informacion con las

exploraciones mas inocuas y de menor coste. (24,26, 27)

Su realizacion persigue la identificacion de anomalias nefrourolégicas asociadas a la
infeccion urinaria y la valoracion del estado de los rifiones siendo a veces también de

utilidad para localizar el lugar de aquélla.

-La ecografia ofrece informacion sobre la situacién y tamafio de los rifiones, la
integridad del parénquima renal, la dilatacion del sistema colector, la existencia
de célculos o malformaciones uroldgicas y el grosor de la pared vesical. Puede
ayudar a localizar la infeccion urinaria detectando focos inflamatorios en el
tejido renal, contenido urinario ecogénico o engrosamiento de la mucosa
vesical. Estaria indicada en todos los pacientes al menos ante el primer

episodio de infeccion urinaria.

-El uretrocistrograma ofrece informacion sobre las caracteristicas anatémicas
de la uretra y de la vejiga y permite el diagnéstico de Reflujo vesicoureteral
(RVU) y su grado, incluyendo el reflujo intrarrenal. Se ha defendido su
realizacion en todos los lactantes de cualquier sexo y nifios varones de
cualquier edad ante el primer episodio de infeccidn urinaria, y en las nifias
mayores de 2 afios ante episodios recurrentes de infeccién urinaria o0 en
aquellos pacientes donde haya una fuerte sospecha que presenten anomalias

renales y de las vias urinarias. (18,24)

-El Pielograma Intravenoso (PIV) es un examen radioldgico que se utiliza para

el estudio de rifiones, uréteres, vejiga y uretra, en donde se administra por via
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intravenosa el medio de contraste y se realizan radiografias en lapsos de
tiempo preestablecidos. En algunas ocasiones no es el método de eleccién por
la exposicion a la radiacion y los efectos del medio de contraste.

-La gammagrafia renal DMSA informa sobre la funcién renal diferencial, el
tamafio y localizaciéon renal y la existencia de areas de hipocaptacién que,
cuando son corticales, pueden corresponder a zonas de cicatrices renales o a
lesiones inflamatorias agudas. Asi, puede ser de utilidad en algunos casos
seleccionados de lactantes con cuadros febriles de origen no claro, asi como
en el seguimiento de pacientes con pielonefritis agudas para demostrar la
presencia 0 ausencia de cicatrices renales, para lo que deberia realizarse al
menos 6-12 meses después del Ultimo episodio infeccioso.

18



3.1 General
3.1.1

3.2 Especificos:

3.21

3.2.2

lll. Objetivos

Caracterizar las malformaciones nefrourolégicas en
pacientes atendidos en el Departamento de Pediatria del
Hospital Roosevelt y Fundanier entre Enero 2005 a Octubre
2010.

Describir la frecuencia, distribucion, y caracteristicas de los
pacientes con malformaciones nefrouroldgicas.
Identificar formar de presentacion y evoluciéon clinico

quirdrgica de las malformaciones nefrouroldgicas.
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IV. Material y Métodos

4.1 Tipo de Estudio:

Observacional, descriptivo, realizado en el Departamento de Pediatria y Fundanier
durante el periodo de Enero 2005-Octubre 2010.

4.2 Poblacién de referencia;

Nifios atendidos en el departamento de pediatria del Hospital Roosevelt y Fundanier.

4.3 Sujeto de estudio:

Nifios y nifias registrados en la base de datos en los Ultimos 5 afios (2005-2010), con
diagnostico de Malformaciones  Nefrourolégicas que hayan sido atendidos en el
departamento de Pediatria y Fundanier.

4.4 Célculo de la muestra:
Se tomaran el total de pacientes diagnosticados durante el periodo de tiempo del estudio.
4.5. Criterios de inclusion:

a. Diagnostico de Malformaciéon nefrourolégica.
Pacientes que tengan como minimo una visita de seguimiento después del
diagndstico.

c. Fichas clinicas que contenga los datos requeridos en el instrumento de
recoleccién de datos y los cuéles sean legibles. (Ver Anexo 1).

4.6. Criterios de exclusion:

a. Pacientes gue tengan una enfermedad de base que origine la

malformacién nefrouroldgica (ej. masa abdominal de cualquier otro origen)
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4.7 Operacionalizacion de las variables:

_ Definicion Definicion Tipo de Escalade Unidad de medicion
Variable operacional medicién
conceptual P variable
Condicién Condicion
organica, organica,
masculina o masculina o Cualitativa Nominal
Sexo i femenina, de los
femenina, de los ) Masculino
Femenino
Es el tiempo
medido en
meses desde el
nacimiento
Es el tiempo hasta el
Edad transcurrido momento del Cualitativa
desde el ingreso al De razén
nacimiento en hospital. Discontinua
meses, afios. .
Anos
Es cualquier Es cualquier
. patrén diferente | patron diferente
Malformaciones . . L . Renal
L. a la anatomia a la anatomia Cualitativa Nominal
nefrourologicas normal de las normal de las
. L . L Urol6gica
Vias Urinarias. Vias Urinarias.
Es el tiempo en | Es el tiempo en < 1lafio
afios en la cual afos en la cual Cualitativa De razén
Edad de , , ~
diaanéstico se detecto la se detecto la 1-3afios
9 malformacién malformacién Discontinua
nefrouroldgica. nefrourolégica 4-5 afios
Mayor de 5 afios
Unidad | Es la presencia Es la presencia
nidades renales o .
de de Cualitativa Nominal

afectadas

anormalidades
en uno o ambos

anormalidades
en uno o ambos

Rifi6n derecho

21




rifiones.

rifiones.
Derecho o
Izquierdo.

Rifién izquierdo

Presentacion

Es el conjunto
de signos y
sintomas en que

Es el conjunto
de signos y
sintomas en que
se manifiesta la
presencia de

ITU

Masa abdominal

Sintomas
urinarios bajos

. e malformaciones Cualitativa Nominal
clinica se manifiesta .
. nefrouroldgicas
determinada
enfermedad. como U,
sintomas Dolor abdominal
urinarios bajos,
dolor abdominal.
Asintomatico
hallazgo incidental
Es la forma en
la cual se
Es la forma en la | elimina o]
Tratamiento de cual se elimina o | disminuyen las
las disminuyen las | causas que o .
malformaciones | causas que | producen las Cualitativo Nominal Médico
nefrouroldgicas producen las | malformaciones
malformaciones | nefrouroldgicas, Quirdrgico
nefrouroldgicas puede ser
médico 0
quirdrgico.
Se refiere a la
serie de y
acontecimientos Resolu,c|on
Se refiere a la | (signos y espontanea
serie de | sintomas) que
acontecimientos | ocurrieron
L (signos y | despues del o . Avance de la
Evolucién clinica sintomas)  que | diagnostico y Cualitativa Nominal enfermedad a otras
ocurrieron tratamiento. patologias
después del | Evolucion hacia

diagnéstico y
tratamiento.

Insuficiencia

Renal Crénica o
no, resolucién
espontanea o
avance de la

22




enfermedad
hacia otras
patologias.

Funcién Renal

Se define a
partir de la Tasa
de Filtrado
glomerular y una
disminucién de
esta refleja un
grado de
Enfermedad
Renal Crénica.

Funcion renal
segun TFG
(tasa de filtrado
glomerular)

Ver Anexo 5

Cualitativa

Nominal

TFG:

Mayor 120%
90-119%

60 -89%
30-59%
15-29%
Menor 15%

(Normal, Grado I, I,
I, (\A Y
respectivamente)
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4.8 Recoleccion de datos:

Se revisO la base de datos del departamento de Pediatria y Fundanier y se tomoé el
namero de ficha clinica de aquellos pacientes que tenian diagnéstico de malformacion
nefrourolégica, después de lo cual se pidié autorizacion para la revision de fichas clinicas
en el Archivo General. Se tomé como fuente de informacién secundaria, las fichas clinicas
de los nifios y nifias que fueron diagnosticados con alguna malformacion nefrourolégica y
se revisO6 cada una de ellas llenando el instrumento de recoleccion de datos elaborado
(Ver Anexo 1).

Los datos requeridos por dicho instrumento de manera legible para que se pudiera incluir
como parte de la investigacion. Una vez recopilada la informacién necesaria a través del
instrumento se procedi6 a tabular datos utilizando el Programa Windows Excell, en donde
se elaboraron cuadros, tablas y graficas donde se encuentra la distribucién de frecuencia
de las variables en estudio. Se presenta en forma de niUmeros reales y porcentajes de los

mismos distribuidos por afio.

4.9 Instrumento de recoleccién de datos:

El instrumento de recoleccion de datos incluyé 10 preguntas, de las cuales 3 eran
preguntas directas de respuesta Unica, 2 preguntas de respuesta abierta y 5 preguntas
combinadas que contenian una pregunta de respuesta Unica teniendo dos opciones para
cada unay la segunda de respuesta abierta. Este instrumento se llend en el momento en

que se realiz6 la revision de las fichas clinicas respectivas. (Ver Anexo 1)
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4.10 Aspectos éticos

En el presente trabajo de investigacion no se realizaron acciones directas sobre los
pacientes ya que los sujetos de estudio fueron las fichas clinicas de aquellos pacientes
que cumplieron con los criterios de inclusion y exclusién, sin embargo se reservaron los
nombres de estos pacientes identificAndolos a cada uno de ellos por el nimero de registro
proporcionado por el departamento de admisién del Departamento de Pediatria al

momento de su ingreso.

4.11 Procesamiento y analisis de datos:

Se obtuvieron los datos de las historias clinicas llenando el instrumento de recoleccién de
datos, luego de lo cual se introdujeron al programa Excell, Microsoft Office en un formato
preestablecido obteniendo distribuciones de frecuencia de todas la variables en estudio:
Numero y porcentaje de las Malformaciones nefrourologicas por afio. Numero vy
porcentaje por edad, sexo, procedencia, etnia y por el tipo de Malformacion
nefrourolégicas, ademas por la forma de presentacion clinica tomando en cuenta las
mismas variables. Para la presentacion de los datos se emplearon tablas, graficas y
poligonos de frecuencia donde se representaron la distribucion de frecuencia de las
variables en estudio en forma de ndmeros reales y porcentajes de los mismos,

distribuidos por mes y afio.

4.12 Recursos:
Materiales
-Fotocopias
-Impresiones

-Tinta de impresora

-Uso de Internet
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-Uso de Gasolina

-Lapiceros

Humanos

Investigador: Dra. Wendy Canel
Asesor: Dra. Sailly Alvarez

Personas que trabajan en Archivo General las cuales proporcionaron las fichas clinicas

que utilizadas para el estudio.

Costos:

Fotocopias Q. 100.00
Impresiones Q. 200.00
Tinta de impresora Q. 350.00
Uso de Internet Q. 400.00
Gasolina Q. 700.00
Lapiceros Q. 25.00
Total Q. 1,775.00

26



V. Resultados

5. 1 Perfil sociodemogréafico de la muestra de estudio.

Grafica No. 1

Distribucion por edad y sexo de los pacientes atendidos
en el Departamento de Pediatria del Hospital Roosevelt
y FUNDANIER durante el periodo de Enero 2005 a
Octubre 2010
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Fuente: Fichas clinicas del Archivo General, Hospital Roosevelt
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Grafica No. 2
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Distribucion por regiones de procedencia de los pacientes
atendidos en el Departamento de Pediatria del Hospital Roosevelt
y FUNDANIER durante el periodo de Enero 2005 a Octubre 2010.
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Gréafica No.3

Edad del diagndstico de las Malformaciones nefrourologicas
de los pacientes atendidos en el Departamento de Pediatria
del Hospital Roosevelt y Fundanier durante el periodo de
Enero 2005 a Octubre 2010.

B Prenatal B 0-6 meses M 6meses-laifo M 1-3 afios M 4-5 aiflos B Mayor 5 afios

Fuente: Fichas clinicas del Archivo General, Hospital Roosevelt

5.2 Caracteristicas de las malformaciones nefrourolégicas

Grafica No. 4
Distribucion de las malformaciones nefrourolégicas segun
unidades afectadas. Departamento de Pediatria del Hospital
Roosevelt y FUNDANIER. Enero 2005 a Diciembre 2010.
60 -
M Derecha
a0 - M Izquierda
20 A
0 T T 1
Renales Uroldgicas Nefrourologicas

Fuente: Fichas clinicas del Archivo General, Hospital Roosevelt
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GréaficaNo. 5

Presentacion clinica de las

Malformaciones Nefrouroldgicas.
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B Presentacion clinica M Infeccién del tracto urinario
B Masa abdominal B Sintomas urinarios bajos
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Fuente: Fichas clinicas del Archivo General, Hospital Roosevelt

Gréfica No. 6

Malformaciones Uroldgicas

B Hidronefrosis M Reflujo vesicoureteral
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Fuente: Fichas clinicas del Archivo General, Hospital Roosevelt
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Entre las malformaciones identificadas las mas comunes eran de las vias urinarias un
58% y de estas la mas comun el reflujo vesicoureteral en un 25%, seguido de la

vejiga neurdgena en un 21% .

GréaficaNo. 7

Malformaciones renales

M Ectasia pielocalicial M Rifiones poliquisticos
m Agenesia renal M Displasia renal multiquistica
M Displasia-Hipoplasia renal H Pelvis renal bifida

5%

2% 8%

Las malformaciones renales representé un 30%, la mas comun la displasia renal
multiquistica en un 31%, displasia —hipoplasia renal en un 21% Yy rifiones poliquisticos
en un 13%.

De los neonatos atendidos a quienes se identificO malformacioén nefrourologicas
prenatalmente, 3 de los 10 casos presentaron alteracién del indice de liquido

amniético (oligoamnios leve a moderado).
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5.3 Presentacién y evolucidn clinico quirdrgica

e Del total de pacientes 84% se le indico tratamiento médico de los cuales un 68%
requirié profilaxis antibiética, seguido de 14% por tratamiento por hiperfiltracion. Del
16% que requirié tratamiento quirdrgico un 35% requirié la colocacion de catéter
doble J, seguido de 27% a los que se le realizd pieloplastia y nefrostomia. De los
cuales ninguno tuvo complicaciones posteriores.

e Del total de pacientes 36% tuvieron avance a otros estadios de enfermedad renal
cronica mientras que 52% no tuvieron avance a otra enfermedad mas que la que

tenian de base.

Gréfica No. 8

Tipo de complicaciones de las Malformaciones
Nefrouroldgicas de los pacientes atendidos en el
Departamento de Pediatria del Hospital Roosevelt y

60 -
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por reflujo arterial renal crénica

Fuente: Fichas clinicas del Archivo General, Hospital Roosevelt
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GréaficaNo. 9

Distribucion por sexo de los neonatos atendidos en el
Departamento de Pediatria del Hospital Roosevelt y
FUNDANIER durante el periodo de Enero 2005 a Octubre
2010

B Masculino ®Femenino

Fuente: Fichas clinicas del Archivo General, Hospital Roosevelt

Gréafica No. 10

Distribucion por tipo de malformacién nefrouroldgicas de los
neonatos atendidos en el Departamento de Pediatria del Hospital
Roosevelt y FUNDANIER durante el periodo de Enero 2005 a
Octubre 2010
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Fuente: Fichas clinicas del Archivo General, Hospital Roosevelt
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VI. Discusion y Analisis

La edad de diagnostico de las malformaciones uroldgicas y renales en nuestros
pacientes fue variable, sin embargo llama la atencién el predominio en edades de 0-6 mese
de edad y otro pico en mayores de 5 afios, lo cual se relaciona con los datos obtenidos en
estudio realizado en Nicaragua en donde el diagnéstico se hizo de manera predominante
después de los 5 afios de edad, a diferencia de los datos reportados por Bakarat y col, en
un estudio realizado en EEUU, pais desarrollado, en el que el diagnéstico se establecioé en
los primeros 6 meses, y Unicamente del 2 al 5 % , pasaron desapercibidos después de los 5
afios de vida, lo que podria corresponder a la falta de realizacion de ultrasonidos durante el
control prenatal, que en paises desarrollados se lleva a cabo de forma mas constante lo que
aumenta las probabilidades de poder detectar las anomalias en una edad mas temprana.
Cabe mencionar que de los pacientes diagnosticados prenatalmente 3 de los 10 casos
presentaron oligohidramnios de leve a moderado, lo cual es un indicador de funcién renal en
este contexto. El total de neonatos diagnosticados durante este periodo fueron 25, la
malformacién mas comun encontrada fue hidronefrosis/hidroureter 28%, seguido por vejiga
neurdgena y enfermedad renal multiquistica 16%, y un 4% correspondié a rifiones
poliquisticos, situacion ultima que se presenta de forma hereditaria con patrén autosémico o
recesivo por lo que estos pacientes deben ser evaluados por Genética, junto con la
consejeria a padres para futuros embarazos.

En cuanto al sexo en nuestro estudio el masculino fue el predominante en un 60%, en
contraposicion con estudio realizado en el Hospital Infantil de México “Federico Gomez”, en
donde el sexo femenino fue mas afectado, con un margen minimo de diferencia y en estudio
realizado en Nicaragua en donde la diferencia fue de 2 pacientes, no siendo de relevancia al

momento de la evolucién de la enfermedad.

Dentro de las manifestaciones clinicas al momento del diagndstico predominé la infeccién del
tracto urinario, lo que se considera secundaria a las principales afectaciones encontradas
tales como el reflujo vesicoureteral y vejiga neurégena. Tal y como lo demuestra estudio
realizado en Nicaragua y que se relaciona directamente con la incidencia de mayor

porcentaje de malformaciones de las vias urinarias.

En nuestra casuistica entre las malformaciones encontradas tenemos renales, la
enfermedad renal multiquistica, en un 30%, seguida de displasia-hipoplasia 22% y rifiones
poliquisticos 13.5% y de las vias urinarias la hidronefrosis 29%, el reflujo vesicoureteral 25%,

la vejiga neurdgena vy la obstruccion ureteropiélica en un 21%, coincidiendo con la literatura
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que nos describe en diferentes estudios de diversos paises (8-10) la presencia de estas

malformaciones. No habiendo diferencias en cuanto al sexo.

En muchos informes se ha documentado que hay reflujo vesicoureteral en 25 a 50% de los
nifios con infeccion de vias urinarias documentadas con cultivo (9,11). En este estudio el
reflujo vesicoureteral se presentd en 25% de los casos confirmados por cistograma
miccional. El reflujo vesicoureteral, cuando lo hay, aun es el Unico riesgo del huésped de
mayor importancia en el origen de la pielonefritis durante la nifiez. El riesgo de pielonefritis
aguda y la formacién subsiguiente de tejido cicatrizal renal se relaciona con la gravedad del
reflujo vesicoureteral.

El ultrasonido fue el método de evaluacion inicial, el cual se realiz6 a todos los
pacientes con sospecha de malformaciones uroldgicas y renales, de los hallazgos obtenidos,
se orientaron examenes complementarios como cistograma miccional y pielograma
intravenoso, ello explica la diferencia entre el nimero de estos estudios en comparacion con
el total de pacientes. El Pielograma IV solo se realizo en 4 pacientes, método poco utilizado
en Pediatria por la toxicidad y la Gammagrafia renal que es utilizada principalmente para la
deteccién de cicatrices renales, complicacién secundaria principalmente a la presencia de

RVU y puede ser marcador prondstico de la funcién renal a largo plazo.

En cuanto al tratamiento realizado en los casos identificados un 84% requirieron tratamiento
médico que incluia la prescripcién de profilaxis en los casos en donde se encontré la
presencia de reflujo vesicoureteral o en los casos en los que se identifico mediante métodos
diagndsticos la presencia de hidronefrosis como manifestacion del problema de base. En
cuanto el tratamiento quirargico el que se realizo con mayor frecuencia fue la colocacion de
catéter doble J en el caso de anomalias obstructivas y la realizacion de nefrostomia como
parte del manejo de las anomalias sobre todo de vias urinarias y como recurso para

preservacion de la funcién renal.

Datos del estudio Cooperativo Norteamericano de Transplante Renal Pediatrico (NAPRTCS)
del afio 2006 indican que los trastornos primarios mas frecuentes causantes de IRC son:
uropatia obstructiva (22,9%), hipoplasia-displasia renal (17,9%) y nefropatia por reflujo
(8,3%), que en conjunto representan casi el 50% de las patologias base de IRC (11). En
nuestro trabajo se evidencia como el 47% de los pacientes presentaron algun tipo de

complicacion y el 37% de ellos evidenciaron disminucion del filtrado glomerular, que los
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colocaba en algun grado de ERC, tomando en cuenta el hecho que la presencia de una
malformacién renal ya se considera como una ERC grado | ya que no se cuenta con la
totalidad de la masa renal funcionarte, de ahi la importancia de realizar un diagndstico
precoz y un tratamiento oportuno de estas malformaciones, con fines de preservar la funcion

renal en algunos casos y retrasar la progresion de la enfermedad renal en otros.

36



6.1 CONCLUSIONES

6.1.1

6.1.2

6.1.3

6.1.4

6.1.5

6.1.6

6.1.7

Las malformaciones renales representaron un 30% del total de casos, la mas comun
fue la displasia renal multiquistica en un 31%, displasia —hipoplasia renal en un 21% vy

rifones poliquisticos en un 13%.

Las malformaciones de las vias urinarias correspondieron a un 58% de las cuales la
mas comun fue el reflujo vesicoureteral en un 25%, seguido de la vejiga neurégena

en un 21%.

La edad de diagnéstico mas frecuente fue entre los 0-6 meses representando un
30%, un 27% en mayores de 5 afios de edad. El diagndstico prenatal se realizo
Unicamente en 10 casos del total de neonatos identificados (25 pacientes).

Las malformaciones nefrourol6gicas se presentaron con mayor frecuencia en el sexo

masculino con un porcentaje de 60% frente a un 40% en el sexo femenino.

La infecciébn del tracto urinario fue la forma de presentacibon mas frecuente
representando un 53%, seguido de un 26% de pacientes a quienes se les realizo
estudios diagnosticos por otros motivos siendo un hallazgo incidental y un 12% de los

pacientes se presento con masa abdominal.

En el 84% de las malformaciones nefrourolégicas se indicé tratamiento médico de
los cuales un 68% requirid profilaxis antibiodtica, seguido de 14% por tratamiento por
hiperfiltracion con enalapril. EI 16% de los casos requirié tratamiento quirargico, a un
35% se le coloco catéter doble J, seguido de 27% a los que se le realizé pieloplastia

y nefrostomia. De los cuales ninguno tuvo complicaciones posteriores.

Los pacientes identificados con malformacion nefrourologica, que tuvieron una
alteracion de la funcion renal se comportaron de la siguiente manera: 42 (27%)
evolucionaron a Enfermedad Renal Cronica, de estos 23 (54%) a ERC grado II,
seguido de 16 (38%) por ERC grado Il y 3 se encontraban en fase de predidlisis
(Estadio IV y V).
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VIIl. Anexos
Anexo 1.
Universidad de San Carlos de Guatemala
Facultad de Ciencias Médicas
Post-grado Pediatria-Investigacion

Instrumento de recoleccién de datos

No. de registro

Afio
1. Edad:
0-6 meses > 6 meses -1 afio 1-3 aflos
4-5 afos Mayor de 5 afios
2. Sexo:
Masculino Femenino
3. Procedencia:
4. Diagnostico:
5. Edad de diagnostico:
6. Tipo de malformacién:
Renal Tipo: Derecha Izquierda
Uroldgica Tipo: Derecha Izquierda
Ambos Derecha Izquierda
7. Presentacion clinica:
ITU
Masa abdominal
Sintomas urinarios bajos
Dolor abdominal
Asintomatico/hallazgo incidental
8. Método Diagndstico utilizado:
Ultrasonido
Pielograma IV
Uretrocistograma
Gammagrafia
9. Tratamiento:
Clinico: Cual?
Quirdrgico Cual?
10. Evolucién clinico-quirargico:
Resolucion espontanea
Avance a otra patologia Cual?
IRC TFG > 120% 90-119% 60-89%
30-59% 15-29% <15%
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Anexo 2:

Uretaric bud branczh
tip (PAX2 44}

FPrimitha nephron
(PAMNE ++]

Matunng collecting ducls
\ (PAXE down-regulation)
Hypoplastic kidnay MNomal kidney Wilmns' burror Multicystic dysplastic
Malfarmed uraber and wraler Renal carcinoma kidrey amnd abretic ureler
!
Chysplastic
apithalia
Tuwmor (PaMass)
[PANZ4+]

{_ Too litlle 4(_._.__._ Faxz .._.__..+ Too much _}.

GEMNE ACTIVITY

Fuente: PAX2 in normal and abnormal development of the urinary tract.
www.nature.com/.../v58/n2/full/4491716a.html
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Anexo 3:

Mutations
(inherited, de novo, mongenic, polygenic) cause
primary defects in metanephric gene activity

l

MNormal
urinary tract

Malformed

urinary tract Metanephros

Chemical and Maternal diet (excess
pharmaceutical or deficient vitamins
teratogens alter > ¢ —> ¢ and/or proteins)
gene activity alters gene activity

I

Fetal urinary flow impairment
alters gene activity

Fuente: Influences on gene expression during development of the urinary tract.
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Anexo 4:

Table 2. Tentative developmental classification of disorders of kidney and upper urinary tract formation

Stage in renal development (apparent)

Renal lesion

Clinical syndromes (known or potential)

Nephrogenesis

Process 1: Ureteric bud induction

Process 2: Collecting system development

Branching morphogenesis

Renal agenesis, duplications,

Tectopy, Thydro-ureter/nephrosis,

Tmulticystic kidney

Renal hypo/dysplasia, reduction in
nephron number

Process 3: Formation of mesenchyme-derived tubules

Mesenchymal-epithelial transition

Tubulogenesis

Process 4: Glomerulogenesis
Filtration barrier
Mesangial
Vascular

After nephrogenesis

Structural maintenance

Collecting system
Structural

Functional/obstructive
Mesenchymal derived tubules
Glomerulus

Renal hypo/dysplasia
Renal hypo/dysplasia

Normal renal architecture
Microscopic abnormalities
Microscopic abnormalities

Cyst formation

Hydroureter, hydronephrosis
Cyst formation
Cysts, mucroscopic changes, fibrosis

Kallmann's syndrome (Kal), Branchio-Oto-
Renal syndrome (EYA1), Renal-coloboma
syndrome (Pax2)

Hypoplasia, oligomeganephronia, Renal-
coloboma syndrome (Pax2), Branchio-
Oto-Renal syndrome (EYAL), MODYS
(HNF B). ?Kallmann's syndrome

o
o

Congenital nephrosis, Finnish type (nephrin)
Denys-Drash syndrome (WT1)

o

ADPKD (PKDI1, PKD2), nephronophthisis
{nephrocystin), Zellweger (PEX genes),
van Hippel-Lindau disease (VHL)

Nephronophthsis, ADPKD

Defective peristalsis of pelvis and ureter

Alportsyndrome (Col4A3-5), glomerulocystic
disease, FSGS (a-actin-4)

Fuente:
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d=jUoUSpighUBt6M:&tbnh=105&tbnw=76&prev=/images%3Fq%3DKIDNEY%2BMALFORM

ATIONS%26ndsp%3D20%26h1%3Des%26sa%3DN%26start%3D120%26um%3D1
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Anexo b:

Fase VG, (mUtnint,73mY)
5 <15
4 15-20
3 30-59
2 hiiiis ol s (5 milones) 60- 89
1 Dafio renal con fitracién normal (€ milonos) “f:"z':

Fuente: Prevalencia actual de la enfermedad renal crénica en sus diferentes fases segun el
U.S. Renal Data System, USRDS 2003 Annual data Report: Atlas of end-stage renal disease
in the Unites States. Bethesda, MD, National Institutes of Health, 2003, pp 1-560.
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