Malformaciones nefrourologicas

A. Gémez Farpén, C. Granell Suirez,

C. Gutiérrez Segura

Resumen

Las anomalias congénitas del rifién y del tracto
urinario, conocidas con el acronimo inglés CAKUT, se
caracterizan por un conjunto de anomalias estructurales
y funcionales que afectan al rifién, sistema colector,
vejiga y/o uretra, como: agenesia renal, displasia renal
multiquistica, hidronefrosis, estenosis de la unién
pielo-ureteral, reflujo vésico-ureteral, duplicidad

del sistema colector, megauréter, valvulas de uretra
posterior y rifién en herradura. Representan el 20-30%
de las malformaciones congénitas diagnosticadas

en el periodo prenatal y el 30-60% de las causas

de enfermedad renal crénica avanzada en el nifio.
Muchas de estas entidades se relacionan con una
alteracion del desarrollo embrionario con una base
genética, muchas de ellas ain desconocidas.

La hidronefrosis es la malformacién congénita
detectada mas frecuentemente en el periodo prenatal,
presente en el 1-5% de las gestaciones. Este término
ha sido modificado por dilatacién del tracto urinario,
desde que se publicara el consenso multidisciplinar
en el 2014. El principal reto en el manejo de

estas dilataciones es diferenciar las fisiolégicas,

que no precisaran tratamiento y se resolveran
espontaneamente, de aquellas patolégicas.

Este manejo se basara en diferentes pruebas
radiolégicas, médicas y quirlrgicas para un

correcto diagnéstico, seguimiento y tratamiento.
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Abstract

Congenital anomalies of the kidney and urinary
tract (CAKUT) are characterized by structural

and functional abnormalities of kidney,

collecting system, bladder and/or urethra such

as renal agenesis, multicystic kidney disease,
hydronephrosis, ureteropelvic junction obstruction,
vesicoureteral reflux, duplex collecting system,
megaureter, posterior urethral valves and horseshoe
kidney. They have been identified in 20% to 30%
of all fetal congenital anomalies and account for
30-60% of cases of end-stage renal disease in
children. Many of these conditions are related to
maldevelopment of the kidney and urinary tract
and are thus the result of anomalous genetic
mechanisms, some of which are understood and
others of which are not.

Hydronephrosis is the most common abnormality
that can be detected prenatally and is present in
about 1% to 5% of pregnancies. This term has
been substituted to urinary tract dilation since the
multidisciplinary consensus published in 2014.

The main challenge in the management of

urinary tract dilation is to differentiate the ones
that are likely to resolve from the ones that are
pathological. This management involves a spectrum
of radiological, medical, and surgical interventions
for diagnosis, surveillance, and treatment.

Palabras clave: CAKUT; Hidronefrosis; Displasia renal multiquistica; Reflujo vésico-ureteral; Obstruccién ureteral.
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Introduccion

Las anomalias congénitas del rifién y
del tracto urinario (CAKUT) son una de las
anomalias congénitas mas frecuentes en
el periodo prenatal. Aunque suelen tener
un curso benévolo, un pequefio porcentaje
presenta complicaciones médicas serias,
constituyendo la principal causa de enfer-
medad renal crénica (ERC) avanzada en
la infancia.
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as anomalias congénitas del rifién
L y del tracto urinario se conocen

con el acrénimo inglés CAKUT
(Congenital Anomalies of the Kid-
ney and Urinary Tract), el cual hace
referencia a un grupo heterogéneo de
malformaciones secundarias a una alte-
racién en el desarrollo embrionario del
sistema renal y urinario (Tabla I). Su
importancia radica en su prevalencia,

ya que constituyen cerca del 20-30%
de todas las anomalias detectadas en el
periodo prenatal, con una incidencia del
5-10 por cada 1.000 recién nacidos vivos
(RNV), y en su trascendencia clinica,
ya que a pesar de que la mayoria cur-
san de manera asintomdtica, suponen
la principal causa de ERC avanzada en
la infancia, evolucionando a ella en un
30-60% de los casos(D.

Pediatr Integral 2017; XX (8): 498-510



Tabla I. Etiologia de la dilatacion del tracto urinario (DTU)

MALFORMACIONES NEFROUROLOGICAS

Etiologia Incidencia Hallazgos prenatales

DTU transitoria/fisiolégica 50-70% Hidronefrosis aislada, generalmente leve

Estenosis pieloureteral (EPU) 10-30% Dilatacién moderada (10-15 mm) o severa (>15 mm) en
ausencia de dilatacién ureteral o engrosamiento vesical

Reflujo vésico-ureteral (RVU) 10-40% No hay hallazgos ecogréaficos especificos. Variacion del grado
de DTU durante la ecografia

Estenosis vésico-ureteral (EVU)/megauréter (MU) 5-15% DTU con dilatacién del uréter

Displasia renal multiquistica (DRMQ) 2-5% Quistes renales de tamafio variable no comunicantes, un
quiste grande no comunicante central y pérdida de la
conformacion reniforme

Valvulas de uretra posterior (VUP) 1-5% Combinacioén de los siguientes hallazgos: dilatacion de
uretra posterior (signo de la cerradura), vejiga llena con
engrosamiento de la pared, oligoamnios, DTU uni/bilateral
y aumento de la ecogenicidad renal

Ureterocele (UTC) 1-3% Lesién quistica vesical y dilatacion ureteral y piélica, si el
ureterocele es obstructivo

Uréter ectopico, doble sistema, atresia uretral, Raro

sindrome de Prune Belly, enfermedad
poliquistica...

Etiologia

La evaluacion inicial de un nifio con
CAKUT debe incluir una historia personal
y familiar detallada de patologias nefrou-
rolégicas y extrarrenales (diabetes, sordera,
coloboma, hiperuricemia...).

La etiologia de las CAKUT es
multifactorial y compleja, y en muchos
aspectos las causas permanecen desco-
nocidas.

Causa genética

Las alteraciones genéticas y epige-
néticas estdn implicadas en el desarrollo
anormal del sistema renal y urolégico, lo
cual queda demostrado por los siguien-
tes hechos:

* Existen mds de 500 sindromes
genéticos que asocian CAKUT,
algunos con mutaciones genéticas
claramente estudiadas, como es el
caso: del sindrome branquio-oto-
renal (EYAI y §I1X1), el sindrome
de Fraser (FRAS1), el sindrome
de Ehlers-Danlos o el sindrome
de Townes-Brocks (SALL1), entre
otros.

* Enel 10-50% de los pacientes con
CAKUT, existe agregacién fami-

liar, con diferente expresion clinica

en una misma familia y gravedad
variable.

*  Los test genéticos realizados a nifios
con CAKUT aislada y sin anteceden-
tes familiares muestran mutaciones
genéticas en el 10-17% de los casos.

Factores ambientales

Por si mismos los factores genéticos
no pueden explicar la totalidad de las
CAKUT. Algunos factores que han sido
implicados en la génesis de estas malfor-
maciones son: la exposicion a teratége-
nos (IECAS o ARAII), la deficiencia
de vitamina A o la diabetes mellitus en
la mujer gestante, especialmente en las
primeras 20 semanas de gestacién.

Embriologia

Para entender las malformaciones
renales congénitas es muy util conocer el
desarrollo embrionario, pues ambos estan
intimamente ligados.

Dependiendo del momento crono-
l6gico en el que se produzca la lesidn,
se producirdn diferentes alteraciones, lo
que explica el amplio espectro fenotipico
de las CAKUT.

En el embrién existen 3 sistemas
renales primitivos: el primero o pro-
nefros, que involuciona; el mesone-

fros, que aparece a la cuarta semana de
gestacién y constituird el conducto de
Wolff, encargado de participar en la
formacién del aparato genital mascu-
lino y la yema ureteral; y el metanefros,
que dard lugar al rifién definitivo. Para
que esto tenga lugar, es necesario que
interaccionen mutualmente el metane-
fros y la yema ureteral. Cualquier fallo
a este nivel conducird a una CAKUT.
De este modo, si la yema ureteral no se
forma, se producird una agenesia renal.
Si emergen 2 yemas ureterales, se pro-
ducird una duplicacién pieloureteral. Si
la yema no se ramifica correctamente,
no se organizard adecuadamente el
nimero de nefronas y derivard en una
hipoplasia y, si la interaccién es ané-
mala, en una displasia renal. Los uré-
teres derivan del conducto mesonéfrico
de Wolff en la 52 semana de gestacién
y finalizan su oclusién y recanalizacién
en la 92. Una insercién perpendicular en
la musculatura vesical en vez de oblicua,
predispondrd a reflujo vésico-ureteral
(RVU). Por dltimo, los rifiones se loca-
lizan inicialmente en la pelvis y migran
gradualmente a su posicién definitiva
lumbar en la 82 semana de gestacién.
Cualquier alteracién en la migracién,
evaginacion ectépica de la yema ureteral
o fallo de vascularizacién puede derivar
en un rifién ectépico.
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Tabla Il. Parametros ecograficos para la valoracion de la dilatacion del tracto urinario (DTU)

Parametros ecograficos Medidas/Hallazgos Notas
1 DAP: diametro antero-posterior de (mm) Didmetro maximo de la pelvis intrarrenal en un plano
la pelvis transverso
2 Dilatacion calicial El hallazgo de una dilatacién calicial periférica se asocia con
» Central: calices mayores, al cual Si/No un riesgo incrementado de uropatia en comparacion con una
drenan 2 o 3 calices menores dilatacion calicial central aislada
» Periférica: célices menores,
rodean a una papila Si/No

3 Grosor del parénquima

Normal/Adelgazado

Medida subjetiva del grosor cortical

4  Aspecto del parénquima

Normal/Alterado

Evaluar la ecogenicidad (en comparacién con el bazo o el

higado), diferenciacion cértico-medular y si existen quistes

corticales

5 Uréter Normal/Alterado Toda dilatacion ureteral se considera anormal, no obstante
la visualizacién transitoria posnatal del uréter puede ser
normal

6 Vejiga Normal/Anormal Evaluacién del grosor vesical, presencia de ureterocele y uretra

posterior dilatada

7 Liquido amniético

Diagnéstico

No existe ninguna prueba complemen-
taria que permita, por si sola, diagnosticar
inequivocamente la obstruccion. Por ello,
es importante interpretar de forma conjunta
las diferentes pruebas, especialmente a lo
largo del tiempo.

Ecografia

Cualquier alteracion en el parénquima
renal, independientemente del grado de
dilatacion del tracto urinario (DTU), se
clasifica como riesgo elevado de uropatia
(DTU P3). Una ecografia pre o posnatal
normal, con imagenes renales y vesicales
normales, no descarta un RVU.

La ecografia constituye la prueba
de imagen de eleccién para el diagnds-
tico y seguimiento de la DTU por su
accesibilidad, informacién y falta de
radiacién. Existen multiples sistemas
de clasificacién, con mucha variacién
entre los distintos métodos y también
interobservador, destacando:

*  Didmetro dntero-posterior de la pel-
vis (DAP): es el didmetro méximo
de la porcién intrarrenal de la pel-
vis, medido en el plano transverso.
Idealmente se debe medir en decud-
bito prono, ya que la dilatacién es
méxima en esta posicién, no obs-
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Normal/

Oligoamnios existe oligoamnios

tante, es mds importante que todo el
seguimiento se realice utilizando la
misma posicién que ir modificindola.
Es un método cuantitativo, objetivo
y reproducible, pero que como dato
aislado resulta insuficiente. Se utiliza
especialmente en la ecografia prena-
tal. Diferencia dos etapas gestacio-
nales, cuyos puntos de corte en mm
para considerar DTU son:

- 20 trimestre (16-27 semanas):
>4 mm.

- 3° trimestre (28-32 semanas):
>7mm - Leve (7-8.9), mode-
rada (9-15) y grave (>15).

El sistema de gradacién de la SFU
(Society of Fetal Urology) es un
método semicuantitativo. Tiene
en cuenta la DTU (pelvis y cilices)
y el adelgazamiento cortical, de
modo que en funcién de estos, dife-
rencia 5 grados, desde el grado 0,
o ausencia de hallazgos patolégicos
hasta el grado 4. Presenta dificultad
para diferenciar un adelgazamiento
cortical difuso de uno segmentario
y para discernir claramente entre
un grado 3 de un grado 4. A tra-
vés de su pdgina, estd disponible
un recurso educativo de imédgenes y
para el calculo del grado de dilata-
cion® (http://cevlforhealthcare.org/

En caso de valoracién prenatal, también se debe registrar si

cevl/Products/Urology/SFU-Gra-
dingSystem/mobile/index.html).
En el afio 2014, varias socieda-
des, entre ellas las americanas de
radiologia, ginecologia, urologia y
nefrologia pedidtrica, elaboraron
un método de gradacién que aina
ambos sistemas mediante la descrip-
cién de 6 parimetros ecogréficos
(Tabla II) para la valoracién de la
DTU pre y posnatal, con la particu-
laridad de que cada estadio se rela-
ciona con el riesgo y probabilidades
de cirugia, lo que facilita los algo-
ritmos diagnésticos para un manejo
mds uniforme®. Estos autores abo-
gan por el término “dilatacién del
tracto urinario” (UTD wrinary
tract dilatation), evitando usar otros
mds ambiguos como: hidronefrosis,
caliectasia o pelviectasia. Esta cla-
sificacién distingue entre distintos
grados de dilatacién ante (A) y pos-
natal (P), a mayor riesgo de uropatia
cuando mayor es el nimero®). Pre-
natalmente, no se tiene en cuenta
la dilatacién calicial por la dificil
diferenciacién entre periférica y
central, por lo que existen 3 grados
(normal, DTU A1, DTU A2-3) en
contraposicién con las 4 categorias
posnatales (normal, DTU P1, DTU
P2, DTU P3) (Tabla III).


http://cevlforhealthcare.org/cevl/Products/Urology/SFU-GradingSystem/mobile/index.html
http://cevlforhealthcare.org/cevl/Products/Urology/SFU-GradingSystem/mobile/index.html
http://cevlforhealthcare.org/cevl/Products/Urology/SFU-GradingSystem/mobile/index.html

Tabla Ill. Clasificacion dilatacion del tracto urinario antenatal (DTU A)

Normal DTU Al DTU A2-A3
DAP 16-27 semanas gestacion <4 mm 4-7 mm >7 mm
DAP >28 semanas gestacion <7 mm 7-10 mm >10 mm
Dilatacion calicial No Central/Ninguna  Periférica
Grosor parénquima renal Normal Normal Alterado
Apariencia parénquima renal Normal Normal Alterado
Uréteres Normal Normal Alterado
Vejiga Normal Normal Alterado
Oligoamnios No No Inexplicado

DAP: diametro antero-posterior de la pelvis renal.

En el periodo posnatal, cualquier
dilatacién piélica aislada <10 mm se
considera normal. En este periodo, e
independientemente de la edad, una
dilatacién de la pelvis renal entre 10-15
mm o una dilatacién calicial central
son catalogadas como DTU P1. Si el
DAP es >15 mm, hay dilatacién calicial
central y periférica o dilatacién urete-
ral, estamos ante una DTU P2 (riesgo
intermedio de uropatia). En este caso,
la apariencia y grosor cortical, asi como
la vejiga serdn normales. Siempre pre-
domina el hallazgo mas patoldgico, esto
significa que, aunque el DAP sea <15
mm (P1), si existe dilatacién calicial
periférica (P2), el grado es P2 (riesgo
intermedio). Si la ecogenicidad o el gro-
sor del parénquima renal estdn alterados
o existen alteraciones vesicales, ascen-
demos automiticamente a una DTU P3
(riesgo elevado de uropatia) (Tabla IV).

Finalmente, la ecografia no es util
para descartar un RVU de alto grado,
no remplazando a la Cistouretrogra-

fia miccional seriada (CUMS) como
prueba complementaria en el diagnds-

tico del RVU®).

Renograma

Permite valorar la funcién que realiza
cada rifién y la eliminacion renal.

* Elaclaramiento renal no puede ser
estimado por esta técnica, solo el
aclaramiento relativo que realiza
cada rifién, es decir, la funcién
renal diferencial (FRD). Esta se
calcula entre el primer y segundo
minuto de la administracién del
radiotrazador y, en ese momento, se
puede evaluar también el tamafio y
la posicién renal. Se considera una
FRD deteriorada cuando es <40%.
En este punto, es bésico recordar
que la FRD es un estudio compa-
rativo; es decir, se asume que con-
juntamente ambos sistemas renales
poseen una funcién total del 100%,
viendo cudnto contribuye cada uno.

Tabla IV. Clasificacion de la dilatacién del tracto urinario postnatal (DTU P)

Normal DTU P1 DTU P2 DTU P3
Riesgo uropatia Leve Intermedio Elevado
DAP <10 mm >10-15 mm > 15 mm >10 mm
Dilatacion calicial No Central Periférica -
Grosor parénquima renal  Normal Normal Normal Alterado
Apariencia parénquima Normal Normal Normal Alterado

renal

Uréteres Normal Normal Alterado -
Vejiga Normal Normal Normal Alterado

DAP: diametro antero-posterior de la pelvis renal.
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Por lo tanto, en pacientes monorre-
nos o con afectacién bilateral, este
pardmetro no es util.

Para ver la eliminacion, se observa
cémo desaparece el radiotrazador del
drea renal, para lo que se deben inter-
pretar las curvas de eliminacién y los
pardmetros. El radiotrazador prefe-
rido es el mercapto-acetil-triglicina
marcado con Tc99 (Tc99m-MAG?3),
especialmente en neonatos y pacien-
tes con afectacién de la funcién renal.
Se comienza por un renograma
simple, sin diurético y, si la curva
es dudosa, se hace un renograma
diurético mediante la administra-
cién de furosemida (F) a razén de 1
mg/kg (max. 40 mg, salvo pacientes
obesos, con FRD disminuida o uso
crénico de diuréticos). En el proto-
colo F+20, el diurético se da a los 20
minutos de la administracién del
radiotrazador, cuando la pelvis estd
completamente llena, en el protocolo
FO0 simultineamente con este, y en el
F-15, 15 minutos antes. En el segui-
miento debe siempre usarse el mismo
protocolo, y los 3 son equivalentes
para indicar obstruccién. El tiempo
medio (T'/,) es el tiempo en el cual
la actividad desciende a la mitad
respecto a la actividad maxima. Un
T, inferior a 10 minutos traduce la
ausencia de obstruccién, uno mayor
a 20 min suele sugerir obstruccién
y entre 10 y 20 minutos el resultado
es equivoco (Fig. 1). No obstante,
existen muchas variables que pue-
den artefactar el resultado y ofre-
cer un resultado obstructivo, como
una vejiga repleccionada o un nifio
poco hidratado (Tabla V). Respecto
a esto, es importante explicar a los
padres y al nifio todo el procedi-
miento para una mejor cooperacion.
No siempre es necesario cateterizar
la vejiga, solo: en casos dudosos, si es
necesario descartar patologia vesical
(ureterohidronefrosis, RVU, vejiga
neuropdtica, vejiga de baja capacidad
o presencia de vélvulas de uretra pos-
terior -VUP-) o tras acabar el estudio
para ver el efecto de la miccién en la
eliminacién renal, si el paciente no
puede miccionar de forma esponti-
nea. Por otro lado, el nifio debe de
ingerir unos 250-500 ml de agua o
zumo antes de la prueba, reservando
la sueroterapia intravenosa para casos
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seleccionados. El estudio suele rea-
lizarse en dectbito supino, lo que
provoca un enlentecimiento de la
eliminacién renal, por lo que antes de
concluir el estudio es recomendable
cambiar al paciente a bipedestacién
durante 10-15 minutos para favorecer
el efecto de la gravedad. Estas imd-
genes posmiccionales o poscambios
posturales pueden ser utiles para
excluir obstruccién piélica o en el
uréter distal.

Cistouretrografia miccional seriada
(CUMS)

Continta siendo la técnica gold-
estandar para valorar la anatomia vesical
y uretral, asi como detectar y graduar la
severidad del RVU(), En caso de DTU A2-3
de caracter bilateral en un varén, si se con-
firma la dilatacion de alto grado posnatal-
mente, se debe realizar una CUMS en los
primeros dias de vida para descartar una
obstruccion uretral (VUP).

Su realizacién actualmente est4 limi-
tada, dependiendo de las series consul-
tadas, a DTU P3, SFU grado 4 0 DAP
> 10 mm, con el fin de minimizar el
riesgo derivado de la exposicién radio-
légica de las génadas, especialmente a
los ovarios. Precisa cateterizacién uretral

Tabla V. Causas de alteraciones en
el resultado del renograma

Falsos positivos (curva obstructiva)

— Paciente deshidratado

— Dilatacién importante del sistema
colector, ya que el aclaramiento
depende parcialmente del
volumen

— En neonatos, por una filtracién
glomerular renal menor, asi como
menor respuesta a la furosemida

— En pacientes ancianos por FGR
disminuido

— Enfermedad renal crénica

— Extravasacién del diurético

— Renograma realizado tras la
pieloplastia, pero demasiado
pronto

— En caso de RVU masivo

Falsos negativos (muy infrecuentes)

— Si la obstruccién es del tracto
urinario inferior y las medidas se
obtienen Unicamente en el tracto
urinario superior

— Si la obstruccién es intermitente
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Figura 1. Curvas de eliminacién del renograma diurético (protocolo F+20).

y administracién concomitante de pro-
filaxis antibiética el dia previo, el mismo
dia de la prueba y el posterior para dis-
minuir el riesgo de infeccién del tracto
urinario (ITU). Técnicamente, la vejiga
se va llenado lentamente de contraste,
monitorizando el llenado y también el
vaciado para descartar RVU y visualizar
la anatomia. Se deben tomar: una imagen
en AP con la vejiga a baja repleccién,
para valorar un posible ureterocele; otra
a repleccién por encima de la capaci-
dad esperada por la edad; otra oblicua
durante la miccién, para valorar diverti-
culos, la unién urétero-vesical y descartar
RVU a alta presién; y, por ultimo, tras la
miccidn, para cuantificar el residuo post-
miccional®). Es importante diagnosticar
no solo un RVU a nivel ureteral, sino
también el reflujo intrarrenal.

Otras pruebas complementarias

La UIV (urografia intravenosa) y
la TC son pruebas poco frecuentes
en la edad pedidtrica por su efecto
ionizante.

UroRMN: aunque resulta una
prueba muy completa, al ofrecer
informacién anatémica y funcional
precisa en el mismo estudio y carecer
de radiacién, no estd muy extendida,
debido a la necesidad de sedacién en

nifios pequefos y a que es una téc-
nica compleja y muy costosa.
DMSA (gammagrafia renal con
dcido dimercaptosuccinico Tc-
99m): permite conocer la FRD y
diagnosticar defectos de captacion
parenquimatosos secundarios a cica-
trices pospielonefriticas si se realiza 6
meses tras la ITU. En la fase aguda,
detecta zonas de hipoperfusién por
edema intersticial. Es muy sensible
y muy poco especifica, por lo que un
DMSA negativo traduciria un riesgo
<1% de RVU de alto grado.
Urosonografia miccional (USM):
trata de remplazar a la CUMS
como prueba para detectar y gra-
duar el RVU al no radiar y permi-
tir visualizar la anatomia, con las
limitaciones de que: precisa sondaje
uretral; es una técnica que consume
tiempo al radidlogo (pues se hace
una ecografia inicial y otra tras
instilar un contraste no ionizante —
SonoVue®- recientemente aprobado
por la Agencia Europea del Medi-
camento); precisa conocer la técnica;
se suelen requerir varios ciclos de
llenado/vaciado para incrementar la
sensibilidad de la prueba; y no estd
actualmente aprobada para valorar
la anatomia uretral en el varén. No




obstante, su implantacién progresiva
promete mayores avances y probable-
mente pueda sustituir a la CUMS,
como actualmente se ha empezado a
hacer en el protocolo de seguimiento
del RVU ya diagnosticado.

*  Cistografiaisot6pica indirecta (CII)
¥, por tanto, sin sondaje uretral,
forma parte del renograma diuré-
tico. Tiene una sensibilidad del 75%
y una especificidad del 90%. Precisa
colaboracién del paciente y que este
tenga control de esfinteres.

*  Cistografia isotépica directa (CID),
en este caso, no precisa sondaje, pero
no ofrece informacién anatémica de
la vejiga ni de la uretra. Puede valo-
rarse como prueba de seguimiento
tras cirugia.

Clasificacién

1. Malformacién del parénquima
renal: hipoplasia, agenesia renal y
displasia (incluyendo la displasia
renal multiquistica -DRMQ-).

2. Anomalias relacionadas con la
migracién de los rifiones: ectopia
renal y anomalias de fusién (rifion
en herradura).

3. Anomalias en el desarrollo del sis-
tema colector: estenosis pielourete-
ral (EPU), duplicidad pielo-ureteral,
megauréter primario, uréter ect6-

pico, ureterocele y VUP.

Hipoplasia renal

Existe un nimero disminuido de
nefronas, las cuales son estructural-
mente normales. Macroscépicamente
es un rifién de pequefio tamafio (< 2
SD) y no existen cicatrices renales que
sugieran un origen adquirido. Puede
coexistir la displasia con la hipoplasia, lo
que se conoce como hipodisplasia renal.
La trascendencia clinica dependerd del
nimero de nefronas al nacimiento y, en
muchas ocasiones, es un hallazgo casual.

Displasia renal multiquistica

Si la ecografia no es concluyente, o
se aprecian anomalias vesicales o renales
contralaterales, debe completarse el estu-
dio radiolégico con una CUMS y un DMSA.

Representa la forma mds severa
de displasia renal. Es una enfermedad

no hereditaria que se caracteriza por
multiples quistes renales de tamafio
variable, no comunicados entre si, sin
parénquima renal funcionante. La pelvis
renal no es visible, lo que la diferencia
ecogrificamente de una EPU congénita
obstructiva grave, como tampoco lo es el
uréter, el cual suele estar atrésico. Afecta
a uno de cada 1.000-4.000 RNV, mis
frecuentemente varones y con predilec-
cién por el lado izquierdo. Su presen-
tacién mds habitual es en el screening
neonatal, y representa la segunda causa
de masa abdominal en el neonato (la
primera seria la hidronefrosis).

Es importante seguir al paciente,
puesto que hasta un 40% tienen malfor-
maciones nefrouroldgicas asociadas en
el rifién contralateral, del cual depende
la funcién renal, y su alteracion se rela-
ciona con un mayor riesgo de ERC. Lo
mds habitual es que se trate de un RVU,
generalmente de bajo grado, seguido en
frecuencia de una EPU. Hace afios se
realizaba un manejo mds activo, con
ecografia, CUMS para descartar RVU
contralateral, DMSA para confirmar la
ausencia de captacién renal, e incluso
RMN, si el diagnéstico diferencial con
EPU era dudoso. Actualmente, si la
ecografia no muestra alteraciones en el
rinén contralateral, la vejiga es normal
y clinicamente el paciente esté asinto-
mitico, las guias clinicas sugieren que
se puede plantear la ecografia como
unica prueba complementaria; puesto
que, aunque es una prueba poco renta-
ble como indicador de RVU, la mayoria
de los casos que no son diagnosticados
por ecografia en la DRMQ, suelen ser
de bajo grado, con un alto porcentaje
de resolucién espontinea®. Por otro
lado, de una nefrectomia sistemética en
el pasado, justificada por el riesgo de
hipertensién arterial (HTA) y degene-
racién maligna, se tiende actualmente a
un seguimiento a largo plazo por el bajo
riesgo demostrado de HTA y la falta de
relacién causal probada entre la DRMQ_
y el tumor de Wilms. Un 20-75% de
las DRMQ involucionan, especialmente
cuando son menores a 5 cm y en los
primeros afios de vida, de modo que si
el paciente no desarrolla clinica, como
ITU, HTA, proteinuria o alteracién de
la funcién renal, no seria imperativo el
seguimiento ecogréfico anual, pudiendo
espaciarse(l0. La indicacién de nefrec-
tomia profilictica ha quedado obsoleta.
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Estenosis pieloureteral

La DTU es un hallazgo prenatal fre-
cuente, presente en el 1-5% de todas las
gestaciones. En la mayoria de los casos,
la dilatacion es transitoria y fisiolégica, de
modo que no siempre es sinénimo de obs-
truccion. La diferenciacion entre una DTU
y una EPU presenta, en ciertas ocasiones,
dificultad.

Epidemiologia

La EPU es la causa mds comun de
DTU prenatal. Es dos veces mds fre-
cuente en el lado izquierdo, predomina
ligeramente en varones y en el 10-40%
es bilateral.

Etiologia

Las EPU pedidtricas son funda-
mentalmente congénitas, pudiendo
encontrar excepcionalmente algin
caso adquirido secundario a cdlculos,
tumores o cirugias, lo cual es mucho
mis tipico en los adultos. A su vez,
las causas congénitas pueden dividirse
en: intrinsecas, mucho mds frecuentes,
producidas por un segmento ureteral
adindmico e hipoplasico; o extrinsecas,
caracteristicas de nifios mayores, debido
a factores mecdnicos que comprimen el
uréter proximal, como vasos polares,
angulaciones de la unién o pélipos.

Clinica

Actualmente, el diagnéstico suele
ser prenatal, con menos del 20% de
pacientes diagnosticados posnatal-
mente tras una I'TU febril o, en menor
medida, por hematuria tras un trauma-
tismo banal sobre una pelvis dilatada o
dolor abdominal célico asociado a ndu-
seas/vémitos, tipico de nifios mayores
y conocido este cuadro como crisis de
Dietl, generalmente por dilatacién pié-
lica secundaria a factores extrinsecos.

Diagnéstico

Ecografia: toda DTU prenatal debe
estudiarse posnatalmente. La ecografia
debe realizarse transcurridas, al menos,
48 horas, ya que debido a la oliguria
fisiolégica del recién nacido, nos puede
infraestimar el grado de dilatacién.
Solo en caso de oligoamnios prenatal,
obstruccién uretral, DT'U bilateral de
alto grado (o unilateral en paciente
monorreno) o si existe duda de que
se realice un seguimiento posnatal, se
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podria realizar antes. La dilatacién es
un proceso dindmico, que puede fluc-
tuar con el tiempo y variar segin las
condiciones a las que esté sometido el
paciente (hidratacion, vaciamiento vesi-
cal y posicion del nifio). En un 15% de
los nifios con dilataciones prenatales con
una ecografia posnatal normal, la dilata-
cién reaparece, por lo que se recomienda
repetir la ecografia si existe diagndstico
prenatal, aunque la primera ecografia
haya sido normal (Algoritmo). Segtn
la clasificacién de DTU, si existe diag-
néstico prenatal de DTU antes de las 32
semanas, se debe repetir la ecografia en
la semana 32 de gestacién o mds ade-
lante. Si la ecografia es normal, no se
deben realizar estudios posnatales. Si la
DTU persiste y se clasifica como DTU
A1, se debe realizar una ecografia entre
las 48 horas y el mes de vida, repitién-
dola entre el 1° y 6° mes de vida para
confirmar que no se producen cambios
y dar de alta al paciente. Si se clasifica
como A2-3, o riesgo incrementado de
uropatia, se debe seguir periédicamente
mediante ecografia prenatal y, posna-
talmente, se debe realizar la ecografia
entre las 48 horas de vida y el mes de
vida valorando, segtin los hallazgos, qué
grado de DTU posnatal nos encontra-
mos. En el caso de encontrarnos con
una DTU P1, equivalente a un grado 1
y 2 de la SFU; se debe repetir la ecogra-
fia cada 1-6 meses, si nos hallamos con
una DTU P2 (SFU 3) el seguimiento
se acorta a 1-3 meses, y en el supuesto
de estar ante una DTU P3, similar a un
SFU 4, se recomienda realizar controles
ecograficos mensuales, ademds de soli-
citar una CUMS para descartar RVU y
pautar profilaxis antibi6tica por el riesgo
de patologia obstructiva y/o RVU. La
indicacién de MAG-3 actualmente
queda a criterio del clinico, aunque en
muchas series cuando la DTU es 215
mm se recomienda solicitar un MAG-3
y valorar remitir al paciente a un centro
con cirugia pedidtrica, pues en este caso
existe una alta probabilidad de encon-
trarnos con una EPU®).

Renograma: no debe realizarse
antes del mes de edad, ya que el rifién
es funcionalmente inmaduro y, preferi-
blemente, deberia retrasarse hasta los 3
meses de edad, puesto que en neonatos y
lactantes pequefios el filtrado glomeru-
lar renal (FGR) es menor, lo que puede
dar una curva obstructiva en ausencia
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de obstruccién. En este aspecto, es mas
util un renograma no obstructivo, el cual
si permite descartar obstruccion en esta
etapa. Si no es posible esperar hasta los
3 meses, hemos de ser muy cautos al
interpretar el renograma. En ocasiones,
son necesarios varios renogramas a dife-
rentes intervalos durante el seguimiento,
que vayan mostrando una disminucién
de la FRD o una obstruccién persis-
tente acompafiada de adelgazamiento
de la corteza renal con incremento de la
DTU. Por ello, es importante estanda-
rizar bien la técnica, evitando variacio-
nes o situaciones que puedan alterar el
resultado final e impedir la comparacién
de los estudios.

Manejo médico-quirtrgico
Profilaxis antibidtica: el riesgo de

ITU enla DTU deriva de la existencia

de RVU o de uropatia obstructiva. Las

guias mds recientes recomiendan profi-
laxis antibidtica (amoxicilina 10-15 mg/
kg/dia o una cefalosporina de primera
generacién, como cefalexina o cefadro-
xilo) hasta descartar estos supuestos en

casos de DT'U severas (SFU grado 4 o

DTU P3), con posturas mds controver-

tidas en dilataciones moderadas.
Indicacién quirdrgica: es quizis la

parte mds controvertida al no existir una
prueba tnica que diagnostique fidedig-
namente la obstruccién(b,

* Clinica: dolor abdominal recurrente
(muchas veces con DTU intermi-
tente por causas extrinsecas) o ITU
de repeticion (especialmente si van
acompaifiadas de cicatriz postpielo-
nefritica en el DMSA).

* FRD <40% o disminucién de la
FRD > 10%.

* Curva obstructiva con DTU de alto
grado (SFU 3-4) persistente o en
aumento(12),

Tratamiento(13)

* Pieloplastia desmembrada de
Anderson-Hynes: continta siendo
el tratamiento go/d-estindar. Cada
vez mds centros han adoptado la
laparoscopia (via abdominal) o en
menor medida, la retroperitoneos-
copia al manejo de esta patologia, en
detrimento del abordaje abierto, lo
que ha mejorado el resultado estético
y disminuido la estancia hospitalaria.

* Endourologia: permite la realiza-
cién de una pielografia retrégrada

pudiendo descartar otras malforma-
ciones asociadas. Con este procedi-
miento, se consigue vencer la este-
nosis con un balén de dilatacién de
alta presién o con un balén de corte.

Seguimiento postoperatorio

Se intentard en la medida de lo
posible realizar inicamente con eco-
grafia; si bien, en los procedimientos
endourolégicos y en la pieloplastia
laparoscépica, no se remodela la pelvis
(no se extirpa de forma generosa parte
de la pelvis redundante como se suele
hacer en la cirugia abierta, inicamente
se extirpa la unién obstruida) lo que
provoca que la disminucién de la dila-
tacién pélvica en el postoperatorio no
sea tan llamativa.

Duplicidad renal

Un sistema doble se define como un
rifién con 2 pelvis y calices renales y su
anatomia y presentacion clinica es tan
diversa que conduce a escenarios tera-
péuticos muy variables.

La duplicacién puede ser incom-
pleta, en la que hay un uréter bifido, o
completa, en la que los 2 uréteres dre-
nan en la vejiga por un orificio inde-
pendiente siguiendo la ley de Weigert-
Meyer: el uréter del polo renal inferior
entra en la vejiga en su posicién normal
en el trigono, con un trayecto intravesi-
cal mas directo y corto el cual favorece
el RVU, y el uréter del polo superior
se inserta en la vejiga medial e inferior
a su ubicacién normal, a veces, ectépi-
camente en la uretra posterior o en el

aparato genital y otras finalizando en
un ureterocele (UTC).

Megauréter

La clasificacion de Smith en 4 catego-
rias, segun exista o no obstruccion y/o RVU,
continda siendo la mas utilizada.

Sila DTU es a nivel ureteral supe-
rior a 7 mm, se le conoce como megau-
reter (MU), independientemente de que
vaya acompaifiado o no de dilatacion del
sistema colector alto y sin hacer referen-
cia a la obstruccién o el RVU. Para su
diagnéstico son esenciales: la ecografia;
la CUMS, para descartar RVU o DTU
secundarias, por ejemplo a VUP; y el



MAG-3, para ver la eliminacién renal.
En funcién del MAG-3, nos encontra-
remos con:

* MU no obstructivo ni refluyente,
el més frecuente. Si se observa un
drenaje adecuado en el MAG-3 en
el primer afio de vida, se debe hacer
un manejo conservador, ya que hasta
el 85% de ellos suelen remitir(12).

* MU no obstructivo, pero refluyente,
el cual se explicard en el apartado de
RVU.

* MU obstructivo y refluyente. Sin
duda, este grupo representa el mayor
desafio diagnéstico. Menos del 5%
de los pacientes presentan esta forma
clinica en la que coexiste el RVU y
la obstruccién, en el cual el trayecto
tunelizado urétero-vesical es anor-
mal y la orina refluye al uréter, pero
es incapaz de volver a la vejiga.

* MU obstructivo no refluyente. Se
le conoce como megauréter obstruc-
tivo primario (MOP) y obedece a
una estenosis vésico-ureteral (EVU).

En el MU el riesgo de ITU es mayor
que en la EPU, especialmente en los
primeros 6 meses de vida, por lo que
se recomienda profilaxis antibidtica.
Actualmente, los criterios de cirugia
para el MU sin RVU estin muy acota-
dos, ya que el drenaje suele mejorar en
los primeros meses de vida. En el dltimo
panel de expertos del Reino Unido, las
indicaciones de intervencién quirdrgica
incluyen(4):

+ Al diagnéstico, si la FRD es menor
al 40% asociado a ureterohidrone-
frosis (UHN) masiva.

*  Durante el seguimiento, si se pro-
duce un deterioro de la FRD > 5%,
si existen sintomatologia (ITUs
febriles y/o dolor) o si se constata un
incremento progresivo de la UHN.

Ureterocele

En Pediatria, suele asociarse al uréter
del pielon superior de un sistema doble,
produciendo obstruccion y deterioro/anula-
cion de la funcion renal de ese hemirriiion.

Es el resultado de la dilatacién quis-
tica del segmento intravesical del uré-
ter. Se clasifican, segin su localizacién
y manejo, en:

+ UTClintravesical: tipico de adultos
varones sin predominio por una late-

ralidad y frecuentemente bilateral.
Suele encontrarse en el trigono y
asociarse a un sistema renoureteral
simple.

+ UTC ectépico: es el que nos inte-
resa, mds frecuente en nifias en el
lado izquierdo y dnicamente bila-
teral en el 10% de los casos. Suele
situarse distalmente al trigono (en
el cuello vesical o uretra) y se asocia
a un sistema renoureteral doble.

La forma mds frecuente de presenta-
cién es una I'TU en los primeros meses
de vida o en una ecografia prenatal.
En el diagndstico, la ecografia se ha
convertido en la prueba fundamental,
ya que es capaz de visualizar la DTU
a nivel piélico y ureteral, asi como el
UTC intravesical. La CUMS se debe
realizar siempre, ya que en mds del 50%
de los casos, el pielén inferior ipsilateral
y el 25% del contralateral tienen RVU.
E1 DMSA permite valorar la funcién
del hemirrifién superior y el MAG-3
la eliminacién cuando se sospecha obs-
truccién.

La mayoria de pacientes precisan
cirugia. La primera opcién es la puncién
endoscdpica, con un éxito del 90% en los
UTC intravesicales y 50% en los ectopi-
cos y, si esta falla, se debe realizar una
reconstruccién por cirugia abierta. En
caso de anulacién funcional del pielén
superior, el procedimiento de eleccién es
la heminefrectomia, habitualmente por
cirugia minimamente invasiva.

Uréter ectépico

Un uréter que desemboca en cualquier
otra parte que no sea el trigono vesical, es
considerado ectopico (UE). Mas del 90% de
los casos se asocian a duplicidad renoure-
teral, dependiendo del hemirrifién superior.

En la mujer, los sitios usuales para
su desembocadura son: el cuello vesical,
la uretra, el vestibulo y la vagina, por
lo que clinicamente suele debutar como
incontinencia urinaria. En el varén, los
UE suelen drenar en: uretra prostitica,
utriculo prostitico, vesicula seminal,
conducto deferente o conducto eyacu-
latorio, manifestdndose principalmente
como orquioepididimitis de repeticion.

Si el sistema renal del UE est4 fun-
cionalmente anulado, se recomienda
heminefrectomia y, si tiene funcién
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cirugia reconstructiva, como la urete-
ropielostomia, ureteroureterostomia o
el reimplante ureteral.

Reflujo vésico-ureteral

Se define como el paso retrégrado
no fisiolégico de orina desde la vejiga
al uréter. Es una de las entidades mds
comunes en urologia pedidtrica y
tiene un espectro de severidad que va
desde un hallazgo incidental autoli-
mitado hasta una condicién asociada
con pielonefritis, cicatrices renales,
hipertencién e incluso ERC. Esta varia-
bilidad plantea una enorme controversia
sobre el diagndstico 6ptimo y las estra-
tegias de tratamiento.

Prevalencia

Muchos nifios con RVU cursan de
manera asintomadtica, con una incidencia
estimada del 1%j si bien, trabajos mds
recientes situan la incidencia en nifios
sanos entre un 20-40%, especialmente
en los primeros afios de vida(). En
pacientes con DTU, la prevalencia de
RVU es del 16%, y en pacientes con
ITU, oscila entre un 18-38%. Esta va
disminuyendo con la edad del nifio, con
una tasa de resolucién espontinea del
10-15%/afio.

Diagnéstico

Actualmente, el objetivo principal
es la identificacién de la poblacién de
riesgo de I'TUs recurrentes y dafio renal
en lugar de simplemente detectar RVU.
Definiendo los factores de riesgo para
cada paciente (Tabla V1), es posible
identificar a este subgrupo6). Los estu-
dios de imagen incluyen: ecografia renal
y vesical, CUMS, CID y ecocistografia.

Pacientes con DTU prenatal

La ecografia es la primera herra-
mienta de evaluacién. Es raro que los
lactantes con 2 ecografias sucesivas nor-
males entre el primer y segundo mes
de vida presenten RVU y, si existiese,
suele ser de bajo grado. No obstante,
la ausencia de DT'U no descarta RVU
y el grado de DTU no es un indica-
dor fiable de la presencia de RVU. Por
ello, la CUMS se recomienda en: DTU
bilaterales de alto grado, duplicidades
renales con DTU, UTC, dilatacién
ureteral o vejigas anormales, porque la

probabilidad de RVU es mucho mayor
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Tabla VI. Factores de riesgo en el reflujo vésico-ureteral (RVU)

Factor de riesgo Riesgo bajo Riesgo alto

Sexo Hombre Mujer

Edad >5 afios < 1 afio

Raza Afroamericano Caucésico

Lateralidad Unilateral Bilateral

Grado Grado [-11 Grado I11-V

Disfuncion vésico intestinal No Si

Cicatrices No Si

Presentacion Prenatal Multiples ITUs febriles

en este grupo, asi como los pacientes
con DTU que comiencen con ITU12),

Nifos tras su primera ITU febril

Los nifios con ITU febriles y alteracio-
nes renales/vesicales en la ecografia tienen
mayor riesgo de desarrollar cicatrices rena-
les, por lo que se debe descartar RVU. Las
guias europeas recomiendan una CUMS
tras la primera ITU febril en menores de
2 anos.

Ante una primera I'TU febril en un
nifio entre 0-2 afios, las guias europeas
recomiendan un manejo mds activo
mediante CUMS. En cambio, las
guias inglesas y americanas, con el fin
de disminuir los estudios invasivos, solo
recomiendan la CUMS en casos concre-
tos(15). La guia inglesa NICE (National
Institute for Health and Care Excellence)
lo hace en menores de 6 meses si la eco-
grafia muestra alteraciones, ITU recu-
rrente o I'TU atipica (enfermedad grave,
flujo urinario bajo, masa abdominal/
renal, elevacién de creatinina, septice-
mia, falta de respuesta al tratamiento
antibidtico tras 48 horas, organismo
diferente a E. coli) y en menores de 3
afios para casos seleccionados (DTU en
la ecografia, flujo urinario bajo, no E.
coli o historia familiar de RVU)(7), La
Academia Americana de Pediatria la
limita a nifios entre 2 meses y 2 afios
si la ecografia muestra DTU, cicatrices
renales u otros hallazgos sugerentes de
RVU de alto grado o uropatia obstruc-
tiva, asi como clinica atipica8). No
obstante, incluso dentro de la misma
Academia, la Seccién de Urologia se ha
mostrado recelosa de este protocolo().
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Una alternativa es el enfoque
“arriba-abajo” (top-down approach)
(20), En ¢€l, se lleva a cabo inicialmente
un DMSA en el momento de la IU
febril para determinar la presencia de
pielonefritis, que es seguida por una
CUMS si el DMSA revela afectacién
renal. Sin embargo, la alta sensibilidad
de la prueba hace que se diagnostiquen
muchos casos como de factor predispo-
nente, con una probabilidad de RVU si
el DMSA es positivo del 49%; por lo
que, actualmente, no se la considera una
buena prueba de screening(®).

Hermanos y descendientes

El screening de hermanos o descen-
dientes asintomdticos es controvertido.
A pesar de no haber evidencia, se reco-
mienda informar a los padres de que
los hermanos y descendientes tienen
una alta prevalencia de RVU, realizar
ecografia para el cribado de hermanos
y CUMS si hay evidencia de cicatrices
renales en la ecografia o historia de
ITU, y no cribar a pacientes mayores
que hayan adquirido la continencia,
pues no hay ningin valor afiadido en el

diagnéstico de RVU.

Nifos con RVU y disfuncion
vesical e intestinal (DVI)

La deteccién de una DVT es esencial
en el tratamiento del RVU, ya que estos
pacientes con DVI corren mayor riesgo
de desarrollar ITU y cicatrices renales.
Ademis, la resolucién del RVU es mis
precoz si se corrige la DVI. En caso de
sintomatologia compatible (urgencia,
incontinencia, estrefiimiento. ..), se debe
realizar una anamnesis detallada, inclu-

yendo diario miccional, asi como uroflu-
jometrias y residuo postmiccional. Si estd
disponible, la videourodinamia permite
el estudio simultdneo de la dindmica
vesical y el RVU, siendo de interés en
pacientes con espina bifida o VUP con
el fin de aunar varias pruebas invasivas.

Tratamiento

Hay dos enfoques, el conservador
(observacion, profilaxis) y el quirargico,
cuya eleccion se basara en los factores de
riesgo anteriormente descritos (Tabla VII).

Tratamiento no quirtrgico

El objetivo de la terapia conserva-
dora es la prevencién de la ITU febril.
Se basa en que la resolucién espontinea
del RVU en los primeros afios es casi del
80% en los grados I y II y del 30-50%
en los grados III-V, algo inferior en caso
de afectacién bilateral, y en que el RVU
no dafa el rifién cuando los pacientes
estdn libres de infeccién y tienen una
funcién vésico-intestinal normal. El
enfoque conservador incluye el segui-
miento, la profilaxis antibidtica inter-
mitente o continua, la rehabilitacién de
la vejiga si existe disfuncién vesical y la
circuncisién preventiva, ya que esta es
eficaz para reducir el riesgo de ITU en
nifios sanos.

Respecto a la profilaxis, esta puede
no ser necesaria en todos los pacien-
tes con RVU, puesto que el beneficio
es nulo o minimo en los RVU de bajo
grado. En RVU grado ITI-1V previene
las I'TUs recurrentes, pero su utilidad
en la prevencién del dafio renal no estd
clara. Los que han demostrado obtener
mis beneficio son los nifios continentes
con disfuncién vesical.

Tratamiento quirdrgico

Puede realizarse mediante inyeccion
endoscopica de sustancias de volumen o
reimplante ureteral intra o extravesical.

* Tratamiento endoscépico: es una
alternativa a la profilaxis antibi6tica
a largo plazo y a la cirugia abierta.
Mediante cistoscopia, se inyecta un
material en la submucosa intramural
del uréter que eleva el orificio urete-
ral y el uréter distal, lo que estrecha
laluz e impide el RVU, mientras que
todavia permite su flujo anterégrado.
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Tabla VII. Manejo y seguimiento en los diferentes grupos de riesgo

Grupo Presentacion Tratamiento inicial Comentario Seguimiento
de riesgo
Alto Varén sintomatico Tratamiento de la Alta probabilidad de Seguimiento muy
Mujer con entrenamiento de disfuncion. intervencién temprana estrecho de
continencia con RVU alto Profilaxis antibiética. disfuncién y de
grado (IV-V), alteraciones Considerar ITUs. Reevaluacion
renales y disfuncién vesical intervencién en caso a los 6 meses.
de ITUs de repeticion Cirugia si ITUs
o reflujo persistente febriles
Alto Varén sintomatico Tratamiento quirlrgico Cirugia abierta, mejor CUMS postoperatorio
Mujer con entrenamiento de resultados que Seguimiento hasta
continencia con RVU alto endoscépico la pubertad de la
grado (IV-V), alteraciones funcion renal
renales y disfuncion vesical
Moderado Varén sintomatico Profilaxis antibiética La resolucion esponténea Seguimiento: ITUs,
Mujer previo entrenamiento Cirugia si ITUs del RVU es mayor en DTU. Revaluacion a
de la continencia con RVU de repeticién o varones los 12-24 meses
de alto grado y alteracion persistencia del RVU
renal
Moderado Paciente asintomatico (DTU Profilaxis antibiética Seguimiento: ITUs,
prenatal o hermanos) Cirugia si ITUs de DTU. Revaluacion a
con alto grado de RVU y repeticion o RVU los 12-24 meses
alteracion renal persistente
Moderado Varén sintomatico Tratamiento inicial de la En caso de disfuncion Seguimiento: ITUs,
Mujer con entrenamiento disfuncioén y profilaxis vesical persistente a estado renal y
de la continencia, alto antibidtica. Cirugia pesar de uroterapia, disfuncion vesical.
grado de RVU, con rifiones si ITUs febriles o considerar cirugia. La Reevaluacion
normales y disfuncién persistencia RVU eleccion de intervencion tras uroterapia
vesical es controvertida satisfactoria
Moderado Varén sintomatico Controvertido. Seguimiento hasta la
Mujer con entrenamiento de Ofrecer tratamiento pubertad de ITUs,
la continencia con RVU endoscopico. disfuncion vesical y
de bajo grado, alteracién Tratamiento de la estado renal
renal, con/sin disfuncién disfuncion si lo
vesical necesita
Moderado Nifio/nifia sintomatico con Tratamiento inicial Seguimiento de la
rifiones normales, RVU de siempre para corregir disfuncioén vesical y
bajo grado con disfuncién la disfuncién con/sin la presencia de ITUs
vesical profilaxis
Bajo Nifio/nifia sintomatico con No tratamiento Los padres deben de estar Seguimiento de ITUs
rifiones normales, RVU de bien informados sobre
grado bajo, sin disfuncién el riesgo de ITU
vesical
Bajo Nifio/nifia asintomatico No tratamiento Los padres deben de estar Seguimiento de ITUs

con RVU de grado bajo y
rifiones normales

* Cirugia abierta: existen varias °

Cirugia laparoscépica y robé6-

bien informados sobre
el riesgo de ITU

estudios adicionales para definir las

técnicas, todas ellas comparten el
principio bdsico de alargamiento
de la parte intramural del uréter,
aumentando su trayecto submu-
coso. Todas han demostrado baja
tasa de complicaciones y excelente
porcentaje de éxito (92-98%).

tica: actualmente existen muchas
series que muestran la viabilidad
de estas técnicas con resultados
comparables a la cirugia abierta. La
principal deficiencia son las difi-
cultades técnicas con tiempos ope-
ratorios mds largos que dificultan
una mayor aceptacion. Se necesitan

tasas de éxito, los costes y los bene-
ficios globales. Por lo tanto, en la
actualidad, no se puede recomen-
dar el procedimiento laparoscépico
como un procedimiento de rutina.
Se puede ofrecer como una alterna-
tiva a los padres en centros donde
haya experiencia establecida.
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multicystic dysplastic kidney: is a confir-

Greenfield SP, Cheng EY, et al. Executive

https://www.nice.org.uk/Guidance/cg54.

Caso clinico

Historia actual
Paciente de 9 afios remitido desde la consulta de Pediatria por hidronefrosis, hallada de forma casual en la ecografia
solicitada como estudio por dolor abdominal recurrente.

Antecedentes personales
Ecografias prenatales normales. Embarazo normal. Portador heterocigoto mutacién F508A. Trastorno leve del comporta-
miento alimentario. [ndice nutricional 92%. IMC: 14.7 kg/m2. No antecedentes familiares relevantes.
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Caso clinico (continuacion)

ZCHRISTIAN O o2 T VIER FERMANDEZ CHRISTIAN O
2 ABD PED LLETRES H.MA D IMFANTIL - ABD PED

Pruebas complementarias Lo A
Ecografia abdominal:
rifién derecho de tamafo,
morfologia y ecogenicidad
normal, con buena diferen-
ciacion cértico-medular, sin
dilatacién de la via urinaria.
Moderada hidronefrosis
izquierda, con dilatacién de
los calices y la pelvis renal,
que mide 25 mm de eje AP.
No se identifica el uréter.
Vejiga de paredes finas.

Renograma diurético MAG-3: = 2 21 s Paak o 112 peak:

o~ . . ., 30 I K ratie;

— Rifi6n derecho: FRD 58%. Eliminacion ‘ ; : ' 20mindmin fatio:
Diuret +

a los 10 minutos del 50%.

— Rifén izquierdo: FRD 42%. No se con-
sigue observar eliminacién en todo el
estudio. En las iméagenes finales se
observa importante retencién de mate-
rial radiactivo a nivel de pelvis renal,
que parece estar muy dilatada. Se
obtuvo una imagen estatica postmic-
cional en la que se observa la persis-
tencia de dicha actividad a nivel renal.

Se programa para un tratamiento
endoscopico. En la pielografia retrégrada
se aprecia, tras cateterizar con dificultad
el ostium ureteral izquierdo, una esteno-
sis urétero-vesical y del segmento mas distal del uréter distal, asi como la hidronefrosis conocida. Se dilatan la estenosis
urétero-vesical y ureteral, y se deja temporalmente un catéter doble J.

Durante el seguimiento, se solicitan ecografias (3 y 6 meses tras retirada del doble J) y renograma diurético (8 meses).
En la ecografia no se aprecian cambios (DAP 23 mm) y en el renograma persiste la falta de respuesta al diurético con
disminucion de la FRD (27%).
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Caso clinico (continuacion)

) i)

Se decide nueva intervencion, comenzando por la pielografia, en la cual se descartan anomalias a nivel urétero-vesical. A
nivel pielo-ureteral, se comprueba que no existe ninguna estenosis intrinseca, permitiendo el relleno del balén sin dificultad
ni defectos de repleccién.

Se sospechan unos vasos polares, por lo que se realiza un angio-TC abdominal previa pieloplastia laparoscépica, confir-
mando ambas la existencia de una compresion extrinseca por vasos polares inferiores que cruzan por delante de la unién
urétero-piélica izquierda. La ecografia postoperatoria a los 6 meses muestra una disminucién de la DTU a 14 mm y el
paciente se encuentra clinicamente asintomatico.

Algoritmo diagnéstico: manejo de la dilatacion del tracto urinario (DTU) pre y postnatal

Prenatal DTU prenatal

—

[ Repetir ecografia 2 32 sem j Controles cada 4-6 sem

Posnatal \ /
ccografia 48 h s. DTU 2-3 bllateral CUMS]

~
Ecografia <48 h si DTU
bilateral de alto grado (¢VUP7)/

Ausencia DTU o <10mm DTU P1 1 ( DTU P2 ) DTU P3
sin otros hallazgos (riesgo bajo) JL (riesgo intermedio) ) (riesgo elevado)
\L N [ 1 \L
Confirmar ausencia de Ecografia control Ecografia control Ecografia 1 mes
DTU con una 2° { 1-6 meses L 1-3 meses ) CUMS
ecografia 1-6 meses Profilaxis

{ Valorar MAG-3 }
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&g Cuestionario de Acreditacion

A continuacion, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que
debera contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado
en el cuestionario “on-line”.

Malformaciones
nefrourolégicas

1. Sealelarespuesta CORRECTA:

a.

A pesar de que las CAKUT
(anomalias congénitas del rifién
y del tracto urinario) son muy
infrecuentes, es importante
conocerlas, puesto que mds de la
mitad desarrollardn enfermedad
renal crénica avanzada.

La medicién del DAP (didme-
tro piélico dntero-posterior) en
la ecografia continda siendo el
método mis util para valorar el
riesgo de uropatia.

En el periodo posnatal, cual-
quier dilatacién piélica <10 mm
aislada se considera normal.

Cualquier alteracién en el
parénquima renal, indepen-
dientemente del grado de DTU
(dilatacién del tracto urinario),
se clasifica como riesgo mode-

rado de uropatia (DTU P2).

Una dilatacién posnatal de la
pelvis renal entre 10-15 mm o
una dilatacién calicial central
(cdlices mayores) son catalo-
gadas como DTU P2 (riesgo
moderado de uropatia).

2. Respecto al renograma, responda

la respuesta CORRECTA:

a.

El renograma es la prueba de
eleccién para valorar la obstruc-
cién en una DTU, pues permite
confirmar/descartar dicha obs-
truccién de forma inequivoca.

La FRD (Funcién Renal Dife-

rencial) es especialmente valora-

ble, cuando valoramos una DTU
bilateral, al poder comparar un
sistema renal con el otro.

Consideramos que la FRD est
deteriorada cuando es inferior al
40%.

Cuando el paciente elimina el
50% del radiotrazador entre los
10 y 20 minutos de la adminis-
tracién del diurético, la curva
seguird un patrén obstructivo.

Para realizar el renograma, es
recomendable que el paciente
vaya en ayunas para evitar que
se obtengan resultados falsos
positivos al favorecer la diuresis
y tender al llenado vesical.

Respecto alas pruebas complemen-
tarias, seiale la respuesta FALSA:

a.

En un recién nacido varén con
DTU bilateral A2-3, se debe
realizar una ecografia en las
primeras horas/dias de vida y,
si se confirma la dilatacién de
alto grado, realizar una CUMS
inmediatamente para descartar
unas vélvulas de uretra posterior
(VUP).

La urosonografia miccional se
ha erigido como la prueba de
eleccion para el seguimiento de
los pacientes con RVU tratado
quirdrgicamente, con el fin de
minimizar la exposicién radio-
l6gica.

La CUMS continua siendo la
prueba de eleccién para el diag-
néstico de RVU en el varén.

Para valorar un ureterocele en
la CUMS, lo ideal es inyectar

lentamente el contraste y valorar

el defecto de repleccién radiolu-
cente que se produce en los pri-
meros instantes, pues a medida
que se introduce el contraste el
ureterocele se colapsa y se visua-
liza peor.

E1 DMSA es una prueba con
poca sensibilidad y mucha
especificidad, de modo que un

DMSA positivo pricticamente
confirma un RVU.

4. Sedale de las siguientes opciones,
cudl NO corresponde con riesgo

alto en el RVU:

a. Disfuncién vésico esfinteriana.
b. Grado III-IV.

c. Bilateral.

d. Menores de un afio.

e. Todas son factores de riesgo alto

enel RVU.

5. Seiialelarespuesta CORRECTA:

a.

Siempre hay que realizar una
bisqueda activa de RVU en
hermanos mayores continentes
asintomadticos.

En caso de fracasar el trata-
miento endoscépico del RVU,
investigar sobre una posible
disfuncién vésico-esfinteriana
en el paciente.

El tratamiento inicial del RVU
debe ser quirtrgico, ya que la
resolucion espontdnea del RVU
es infrecuente.

Realizar siempre circuncisién en
pacientes varones con RVU.
En pacientes con hallazgos eco-
graficos de hidronefrosis bilate-
ral de alto grado, se recomienda
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realizar una CUMS, porque la
probabilidad de RVU es mucho

mayor.

Caso clinico

6. Sefialelarespuesta CORRECTA:

a.

Al ser un nifio mayor sin ante-
cedentes de interés, no tiene
relevancia el conocer los ante-
cedentes familiares.

La ausencia de dilatacién ure-
teral en la ecografia descarta un

RVU de alto grado.

La edad del paciente, la clinica
de dolor abdominal intermitente
y la presencia de otras anomalias
renales/uroldgicas sugieren una
causa intrinseca como responsa-

ble de 1a EPU.

La obstruccién intermitente per-
mite el paso gradual de la orina,
por lo que no provoca pérdida de
la FRD en el tiempo. La indi-
cacién quirdrgica es solo si estos
desencadenan sintomatologia.

La EVU (estenosis vésico-urete-
ral) y ureteral asociada a la EPU

PEDIATRIA INTEGRAL

(estenosis pieloureteral) son difi-
ciles de diagnosticar. En este
caso, la pielografia retrégrada
intraoperatoria ha facilitado su
diagndstico y su tratamiento.

7. Seiiale la respuesta CORRECTA

respecto al diagnéstico:

a.

La ecografia muestra un DAP
superior a 15 mm y, por tanto,
riesgo elevado de uropatia (P3).

A pesar de que el T, se encuen-
tra elevado, la observacién de la
curva permite descartar obstruc-
cién.

Enel renograma postoperatorio,
la FRD ha descendido al 27%,
probablemente porque este se ha
realizado pocos meses después
de la correccién quirdrgica.

En general, en el renograma es
siempre importante vaciar la
vejiga antes de finalizar el estu-
dio, mediante miccién espon-
tinea o sondaje, facilitando el
drenaje en las imdgenes tardias
tras estar el paciente en bipedes-
tacién, pero en los casos de sos-

pecha de estenosis uretral, este
detalle cobra especial importan-
cia.

EI'TC es la prueba de eleccién
para el diagnéstico de EPU
secundaria a vasos polares y se
debe realizar antes de la cirugia
para descartar esta entidad.

8. Seiiale la respuesta CORRECTA

respecto al tratamiento:

a.

En este paciente, la presencia de
clinica no es por si sola indica-
cién de tratamiento quirdrgico,
puesto que no tiene la FRD dis-
minuida.

La pieloplastia continda siendo
el tratamiento de eleccién.

La dilatacién de la estenosis
urétero-vesical es un tratamiento
que no se considera valido para
esta patologia.

La realizacién de la pielografia
retrégrada intraoperatoria no
ofrecié ninguna ventaja.

En el seguimiento es necesario,

dado el resultado de la ecografia,
solicitar un renograma diurético.



