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RESUMEN

Introduccion: Las malformaciones congénitas del rifion y vias urinarias (CAKUT)
hacen referencia a todas aquellas alteraciones anormales del desarrollo embrionario de
los rifiones y de las vias urinarias. Los primeros sintomas de CAKUT son infecciones
del tracto urinario, presion arterial alta o edema abdominal debido a un rifidn o vejiga
urinaria agrandados. Los nifios con CAKUT o una inmunodeficiencia son propensos a
las infecciones del tracto urinario. En la actualidad es causa de enfermedades agudas
y cronicas con alta morbilidad. Por tal motivo se considera de gran importancia definir
si hay presente alguna CAKUT que predispone su aparicién o su recurrencia. Objetivo:
ldentificar las malformaciones congénitas del rifidn y vias urinarias como factor de
riesgo para desarrollar infecciones urinarias en pacientes menores de 2 afios atendidos
por el departamento de nefrologia en el Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral, enero-
junio, 2022. Material y métodos: Se realizé un estudio de tipo analitico, observacional,
prospectivo transversal que se llevé a cabo en el departamento de Nefrologia en el
Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral, Distrito Nacional, Republica Dominicana. La
muestra estuvo constituida por todos los pacientes menores de 2 afios que llegaron a
la consulta o sala de ingreso con diagndstico de infeccion urinaria en el departamento
de Nefrologia. La recoleccion de la informacion se realizd a través de un formulario
integrado por preguntas abiertas y cerradas. Resultados: El 71.8 por ciento de los
pacientes tenian ITU y CAKUT. Los tipos de CAKUT que se observaron con mas
frecuencia fueron la hidronefrosis y la valva de uretra posterior con un 23.2 por ciento
para ambos casos en los pacientes en edad de 1 a 2 afios de edad. El 71.4 por ciento
de los pacientes tenian de 1-2 anos de edad. El 80.4 por ciento de los pacientes
pertenecieron al sexo masculino. Los pacientes que llegaron al departamento de
Nefrologia presentaban mas de una manifestacion clinica siendo la mas frecuente
fiebre con un 50.0 por ciento de los pacientes con edad de 1 a 2 afios. De acuerdo con
los hallazgos ecograficos la mayoria de estos pacientes presentaron hidronefrosis en
el reporte, con un 37.5 por ciento para los pacientes entre 1 a 2 afos de edad. De los

hallazgos por uretrocistografia miccional se observé que un 60.7 por ciento de los



pacientes no presentaban hallazgos positivos. El 19.6 por ciento de los pacientes que
si tenian hallazgos con edad de 1 a 2 afios presento reflujo vesicoureteral. Se observo
que en el reporte de los urocultivos realizados como microorganismos mas frecuentes
Escherichia coli y Klebsiella pneumoniae con un 37.5 por ciento en los pacientes, el
primero con un 32.1 por ciento para los de edad de 1 a 2 afios. De la muestra obtenida
de esta investigacion se observo que no todos los pacientes tuvieron antecedentes de
infeccion de vias urinarias, siendo representada por un 51.8 por ciento de los pacientes
y un 42.8 por ciento de los pacientes con edad entre 1 a 2 afios si presentaron ITU
anteriormente. Se observé que en los antecedentes maternos un 53.6 por ciento fueron
negados; pero de las madres que si presentaron una patologia durante el embarazo la
mas frecuente fue la ITU con un 8.9 por ciento para los pacientes entre 1 a 2 afios de
edad. Conclusion: Las CAKUT son un factor riesgo para desarrollar infecciones

urinarias.

Palabras clave: malformaciones congénitas del rifion y vias urinarias, infecciones urinarias, nefrologia.



ABSTRACT

Introduction: Congenital malformations of the kidney and urinary tract (CAKUT) refer
to all those abnormal changes in the embryonic development of the kidneys and urinary
tract. The first symptoms of CAKUT are urinary tract infections, high blood pressure, or
abdominal swelling due to an enlarged kidney or urinary bladder. Children with CAKUT or
an immunodeficiency are prone to urinary tract infections. It is currently the cause of acute
and chronic diseases with high morbidity. For this reason, it is considered of great
importance to define if there is any CAKUT present that predisposes its appearance or
recurrence. Objective: To identify congenital malformations of the kidney and urinary tract
as a risk factor for developing urinary tract infections in patients under 2 years of age
treated by the nephrology department at the Dr. Robert Reid Cabral Children's Hospital,
January-June, 2022. Material and methods: An analytical, observational, prospective
cross-sectional study was carried out in the Nephrology Department at the Dr. Robert
Reid Cabral Children's Hospital, National District, Dominican Republic. The sample
consisted of all patients under 2 years of age who arrived at the consultation or admission
room with a diagnosis of urinary tract infection in the Nephrology department. The
information was collected through a form composed of open and closed questions.
Results: 71.8 percent of the patients had UTl and CAKUT. The types of CAKUT that were
most frequently observed were hydronephrosis and posterior urethral valve with 23.2
percent for both cases in patients aged 1 to 2 years old. 71.4 percent of the patients were
1-2 years old. 80.4 percent of the patients were male. The patients who arrived at the
Nephrology department presented more than one clinical manifestation, the most frequent
being fever with 50.0 percent of the patients aged 1 to 2 years. According to the ultrasound
findings, most of these patients presented hydronephrosis in the report, with 37.5 percent
for patients between 1 and 2 years of age. From the voiding urethrocystography findings,
it was observed that 60.7 percent of the patients did not had positive findings. 19.6 percent
of the patients who did have findings aged 1 to 2 years presented vesicoureteral reflux. It
was observed that in the report of urine cultures performed as the most frequent

microorganisms Escherichia coli and Klebsiella pneumoniae with 37.5 percent in patients,



the first with 32.1 percent for those aged 1 to 2 years. From the sample obtained from this
investigation, it was observed that not all patients had a history of urinary tract infection,
being represented by 51.8 percent of patients and 42.8 percent of patients aged between
1 and 2 years who did present UTI previously. It was observed that in the maternal history
53.6 percent were denied; but of the mothers who did present a pathology during
pregnancy, the most frequent was UTI with 8.9 percent for patients between 1 and 2 years

of age. Conclusion: CAKUT are a risk factor for developing urinary tract infections.

Keywords: congenital malformations of the kidney and urinary tract, urinary infections, nephrology.



I. INTRODUCCION
Los defectos congénitos son anomalias que pueden ser estructurales o funcionales,

que ocurren durante la gestacion. Tienen origen genético, infeccioso, ambiental o
nutricional, aunque en muchas ocasiones no es posible identificar su causa.’

Cada afio, alrededor de 8 millones de recién nacidos en el mundo nacen con un defecto
congeénito grave, y cerca de 3 millones moriran antes de cumplir 5 afos. En América
Latina, los defectos congénitos causan hasta el 21 por ciento de los fallecimientos de los
menores de 5 afios y uno de cada cinco bebés mueren por defectos congénitos durante
los primeros 28 dias de vida.'

Dentro de los diferentes origenes de las malformaciones, las anomalias del rifion y del
tracto urinario son una de las mas frecuentes en nifios, teniendo una elevada tasa de
deteccion en las ecografias prenatales.

Las malformaciones congénitas del rifidén y del tracto urinario (CAKUT por sus siglas
en inglés Congenital Anomalies of the Kidney and Urinary Tract) representa una gran
variedad de deformidades en el desarrollo embrionario andémalo del sistema urinario. Las
CAKUT graves son potencialmente mortales y solo un numero limitado de estas pueden
corregirse con éxito (quirdrgicamente), por ejemplo, la obstruccion de la unidn
ureteropélvica y, en menor medida, las valvulas uretrales posteriores. Las CAKUT graves,
no corregibles quirdrgicamente, conducen en muchos casos a una enfermedad renal en
etapa terminal (ESRD, por sus siglas en inglés). Por tanto, los aspectos mas importantes
del tratamiento clinico de las CAKUT, que a menudo se descubren en el Utero, son la
prediccion de la progresién de la enfermedad y el tratamiento de sus complicaciones.?

Alrededor del 30 al 50 por ciento, las CAKUT son la principal causa de insuficiencia
renal cronica en los nifios. Las CAKUT pueden ser unilaterales o bilaterales y afectar el
tracto urinario superior o inferior, o solo el rifidn y combinaciones de los mismos. Por
ejemplo, la obstruccion de la union ureteropélvica suele ser unilateral y es una obstruccion
en la union de la pelvis renal y el uréter que bloquea el flujo normal de orina y, en casos
graves, induce un rifidn hidronefrotico.?

Las CAKUT muestran una amplia gama de resultados prenatales y posnatales, que va
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desde la muerte en el Utero hasta la funcion posnatal normal. La mayoria de los métodos
de diagndstico de CAKUT se basan en imagenes prenatales y postnatales, ya sean
pruebas de ultrasonido o radioldgicas. Sin embargo, las imagenes, aunque en algunos
casos se combinan con la bioquimica de liquido amnidtico / orina fetal, a menudo no
ayudan a predecir la progresion o las complicaciones de CAKUT.?

El conocimiento y capacidad para diagnosticar malformaciones congénitas del rifién y
del tracto urinario a una edad temprana es importante porgue su intervencion precoz tiene
un efecto beneficioso sobre su desarrollo y, en algunos casos, reduce o elimina el riesgo
de deterioro de la funcidn renal que puede presentarse a una edad temprana. Muchos
estudios han demostrado que la mayoria de los nifios diagnosticados con una infeccidon

del tracto urinario tienen una anomalia subyacente del sistema urinario.®

[.1. Antecedentes
1.1.1. Internacionales

Wilson Rodrigo Morquecho-Madero, Joselin Jazmin Santos-Meza (2017), realizaron
un estudio descriptivo transversal de enfoque cuantitativo, efectuado entre enero del 2014
a diciembre del 2015, en pacientes desde recién nacidos hasta los 17 afios de edad
atendidos en el servicio de urologia del Hospital de Nifios Dr. Roberto Gilbert Elizalde,
con el objetivo de determinar la prevalencia de malformaciones congénitas del tracto
urinario asociada a infecciones de vias urinarias en pacientes de edad pediatrica, con
manifestaciones clinicas y urocultivo positivo a infecciones de tracto urinario. Se
diagnosticaron 104 pacientes con infeccion del tracto urinario que presentaron
malformacion congénita de vias urinarias con una prevalencia etaria de 0-4 afos (58
pacientes) y de mayor presentacion en el sexo femenino (60,6 %). Se observé que dentro
de la clasificacion de las malformaciones congénitas la mas frecuente fue las alteraciones
del desarrollo del sistema colector (81,7 %) siendo el reflujo vesicoureteral la
malformacion congénita del tracto urinario con mas incidencia presentandose en un 43,5

por ciento de los casos.*

Michelle Lopez-Santisteban, Valeria Yanez-Salguero, Alejandro Ramirez-lzcoa,
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Deysi Julissa Diaz-Valle, Katherine Rivas-Sevilla (2018). Realizaron un estudio
descriptivo, retrospectivo, efectuado en el periodo 2011-2015, en pacientes que fueron
atendidos en la consulta externa de Nefrologia Pediatrica con el objetivo determinar la
epidemiologia y demografia de las atenciones en la consulta externa de nefrologia
pediatrica del Hospital Escuela Universitario, en Tegucigalpa, Honduras. Realizaron
analisis univariado y bivariado de los datos con medidas de frecuencia y tendencia
central utilizando el programa EPI-INFO 7.2 y Microsoft Office Excel 2013. Se observd
que las afecciones mas atendidas fueron las infecciones del tracto urinario (34,4 %)
equivalente a 516 casos, seguido de las malformaciones nefrourolégicas con 413 casos
(26,5 %) y 298 enfermedades glomerulares (19,9 %). Se encontré que dentro de los
pacientes diagnosticados con infeccién del tracto urinario el 49,8 por ciento eran
menores de cinco afios, y de esos, 67,1 por ciento pertenecientes al sexo femenino.
También, de esos pacientes, se observo que el 8,3 por ciento estaban asociados a
alguna malformacion congénita de vias urinarias.®

Priscila Estefania Orellana-Proafio, Juan Sebastian Ordofiez-Pefia (2018), realizaron
un estudio de tipo descriptivo retrospectivo basado en historias clinicas realizado en el
Hospital José Carrasco Arteaga del IESS Cuenca, en el servicio de pediatria. Se revisé
la base de datos proporcionada por el area estadistica del HICA para identificar la historia
clinica de los pacientes diagnosticados de malformaciones uroldgicas en el periodo enero
de 2014 — diciembre 2018. La informacidén se recolecto mediante un formulario que
incluyo variables como: edad, sexo, examenes complementarios, hallazgos
imagenoldgicos, diagndstico inicial, diagndstico final, tratamiento, complicacion y
seguimiento. Se obtuvo un total de 230 casos con las patologias en estudio, de los cuales
se excluyeron 47 casos que no contaban con los datos necesarios, trabajando con un
total de 183 casos. Los datos obtenidos fueron analizados en Microsoft Excel 2010. La
frecuencia de malformaciones urolédgicas es 3.42 por ciento (n:230). Grupo de edad con
predominio es lactantes con 56 por ciento, sobresale el sexo masculino 57 por ciento, al
ingreso 26.78 por ciento presentaron clinica. Se realizaron ecografia 95 por ciento,

gammagrafia 31 por ciento y uretrocistografia 55 por ciento. El diagndstico prenatal se
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produjo en 34.97 por ciento, el diagndstico mas frecuente es hidronefrosis transitoria 70
por ciento. Tratamiento clinico recibio el 73 por ciento, complicaciones presentaron 32
por ciento y seguimiento 77 por ciento de los pacientes.®

Saskia Isert, Dominik Mduller, Julia Thumfart (2020), analizaron retrospectivamente
como un estudio transversal las historias clinicas de nifios y adolescentes con
malformaciones congénitas del rifidén y del tracto urinario (CAKUT) presentadas entre el
1 de enero de 2014 y el 1 de septiembre de 2015 en la consulta externa de nefrologia
pediatrica de la Charité - Universitdtsmedizin de Berlin (Alemania). Se excluyeron los
pacientes con doble rifion aislado. Se analizaron los siguientes items: sexo, edad,
diagndsticos, primeros sintomas, hallazgos ecograficos, estadio de la ERC, hallazgos /
diagnodsticos secundarios y pruebas genéticas. En 271 pacientes, no se pudo encontrar
informacion sobre al menos un elemento en el archivo del paciente. El objetivo de este
estudio fue evaluar los factores asociados con el desarrollo de la enfermedad renal
crénica (ERC) y las aberraciones genéticas subyacentes en nifios y adolescentes con
CAKUT.”

Entre los 405 pacientes, los hallazgos mas comunes relacionados con CAKUT fueron
hipoplasia / displasia renal (65 %), seguida de hidronefrosis (43 %). El 44 por ciento de
los pacientes padecia ERC, el 6 por ciento se clasificé como enfermedad renal en etapa
terminal. En el analisis univariado, el sexo masculino y el nacimiento prematuro se
asociaron con estadios mas altos de ERC (p = 0,004 resp. p <0,001). Los nifios con una
ecografia prenatal anormal tenian mas a menudo una tasa de filtracion glomerular de <30
ml / min /1,73 m 2 (p = 0,004). Pacientes con infecciones del tracto urinario como primer
sintoma mientras que tenian estadios de ERC significativamente mas bajos (p = 0,006).
En el analisis multivariado, el nacimiento prematuro (p = 0,033) y la infeccion del tracto
urinario como primer sintoma (p = 0,043) se asociaron significativamente con ERC
estadio 2 II. Entre el 16 por ciento de los nifios que se han sometido a analisis genéticos,

la aberracion genética mas frecuente fue una mutacién en HNF1gen B.7

Maria del Carmen Saura-Hernandez, Beatriz Rodriguez-Sandeliz, Tania Mercy

Gomez-Milian, Elsa Brito-Machado, Isandra Viera-Pérez, Sahily Pérez-Martinez (2020).
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Realizaron un estudio descriptivo prospectivo transversal, realizado entre julio de 2014
y junio de 2015 en Santa Clara, en pacientes de la consulta externa con un ultrasonido
prenatal normal, con el objetivo de identificar los antecedentes patolégicos familiares y
las enfermedades durante el embarazo asociados a la aparicion de defectos congénitos
renales. Se les efectud examen fisico detallado, encuesta a familiares sobre variables
epidemioldgicas, morbilidad de la madre durante el embarazo, antecedentes familiares
de enfermedades renales y un ultrasonido renal para identificar las alteraciones

sugerentes de algun tipo de anomalias del desarrollo renal.®

En 40 (5,95 %) pacientes se detecto alteracion sonografica. El 27,50 por ciento eran
hijos de madres que presentaron alguna enfermedad durante el embarazo, seguido del
bajo peso materno (7,5 %). El hecho de presentar antecedente patoldgico familiar de
enfermedad renal aportd un riesgo de 1,88 y en las de tipo obstructivo el riesgo fue de
5,08 por ciento. Los nifios con antecedentes familiares de malformacion renal tienen

mayor riesgo de presentar una anomalia del desarrollo renal.®

1.1.2. Nacionales

Edwin Beltré Nufiez (2019), realizd un estudio observacional, descriptivo, prospectivo,
para determinar las malformaciones uroldgicas asociadas a desarrollar enfermedad renal
cronica en nifios del departamento de urologia, en el Hospital Infantil Dr. Robert Reid
Cabral, agosto 2018-febrero 2019 con el objetivo de determinar las malformaciones
urolégicas asociadas a desarrollar enfermedad renal crénica en nifios en el departamento
de urologia, en el Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral. La muestra estuvo constituida
por todos los pacientes que acudieron a la consulta del Hospital Infantil Dr. Robert Reid
Cabral diagnosticados con malformaciones uroldgicos y enfermedad renal crénica. Se
incluyeron todos los pacientes pediatricos con diagndstico de malformaciones uroldgicas
menores de 12 afos, no se discrimind por sexo y se excluyeron todo paciente pediatrico
gue no tenga malformacién uroldgica y que su tutor legal no haya dado su consentimiento
para participar en el estudio. Para la recoleccion de los datos se utilizdé un formulario

elaborado por el sustentante, el que contiene 7 preguntas, 4 cerradas y 3 abiertas, donde
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se describen datos sociodemograficos: edad, sexo, nacionalidad; antecedentes
patoldgicos de los nifios con malformacion uroldgica de la madre y familiar. ElI 37.3 por
ciento de los pacientes tenian de 1-4 afios, el 31.3 por ciento 9-12 afios, el 23.9 por ciento
de 5-8 afios y el 7.5 por ciento menos de 1 afio. El 83.6 por ciento de los pacientes
correspondieron al sexo masculino y el 16.4 por ciento al femenino. El 28.3 por ciento de
las madres presentaron hipertension arterial como antecedentes, El 61.2 por ciento de
los pacientes presentaron infeccion previa del tracto urinario como presentacion clinica,
el 25.4 por ciento sintomas urinarios bajos, el 14.9 por ciento fiebre y hematuria, el 13.4
por ciento dolor abdominal, el 11.9 por ciento infeccion del tracto urinario y estrefiimiento,
el 7.5 por ciento masa abdominal, el 6.0 por ciento irritabilidad y el 4.5 por ciento dolor
abdominal asintomatico. El 28.3 por ciento de los pacientes presentaron hipospadia como
tipo de malformaciones uroldgicas, el 14.9 por ciento fimosis, el 10.4 por ciento
criptorquidias, el 4.5 por ciento epispadia, el 7.5 por ciento megauréter y valvula de uretra
posterior, el 11.9 por ciento ureterohidronefrosis, el 3.0 por ciento varicocele, extrofia
vesical, fistula endovesical, genitales ambiguos y el 1.5 por ciento hidrocele y ausencia
rifdn izquierdo. El 55.2 por ciento de los pacientes presentaron alteraciones anatomicas
y funcionales, el 23.9 por ciento uropatias obstructivas, el 19.4 por ciento mala higiene
genital y el 8.9 por ciento estrefimiento. El 56.7 por ciento de los pacientes se les realizo
en el diagndstico de prueba de orina examen fisico, el 37.3 por ciento pruebas de
imagenes y el 23.9 por ciento urocultivo. El 86.6 por ciento de los pacientes tenian de 1-
3 afios de edad al momento del diagndstico, el 10.4 por ciento 4-5 afios y el 3.0 por ciento
mas o igual a 5 afios. El 79.1 por ciento de los pacientes no presentaron enfermedad

renal crénica y el 20.9 por ciento si.?

1.2. Justificacion

Las CAKUT hace referencia a todas aquellas alteraciones anormales del desarrollo
embrionario de los rifiones y de las vias urinarias.'®

Alrededor del 40 por ciento, CAKUT es la causa mas comun de enfermedad renal en

etapa terminal (ESRD) en nifios y adolescentes. Hasta el momento, no se sabe a ciencia
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cierta qué factores influyen en el prondstico de nifios y adolescentes con CAKUT.”

Los primeros sintomas de CAKUT son infecciones del tracto urinario, presion arterial
alta o edema abdominal debido a un rifidn o vejiga urinaria agrandados. Dado que los
pacientes permanecen asintomaticos, aparecen cuando se utilizan métodos de imagen
en busca de un diagnéstico diferencial.’

Los nifios con una anomalia funcional o anatdmica del tracto urinario o una
inmunodeficiencia son propensos a las infecciones del tracto urinario. Los sintomas de la
infeccidn del tracto urinario generalmente permanecen inespecificos durante la nifiez, la
fiebre inexplicable es mas comun en los primeros dos afos de vida llegando incluso a ser
el Unico sintoma de infeccidn del tracto urinario en este grupo de edad.

La infeccion del tracto urinario es una de las patologias mas recurrentes en la edad
infantil y le corresponde un enorme conjunto de consultas a la emergencia pediatrica. En
la actualidad es causa de enfermedades agudas y cronicas con alta morbilidad.* Por tal
motivo se considera de gran importancia definir si hay presente un sustrato anatdomico o
funcional que predispone su aparicion o su recurrencia. Las infecciones que
corresponden al tracto urinario alto, como la pielonefritis, son significativas por su alta
capacidad de dejar secuelas renales perdurables.'?

El prondstico definitivo de la ITU va a depender de que exista o no variacion de la
funcion renal, y por consiguiente si se evidencia dafio renal o existen anormalidades
dentro del aparato urinario, la valoracion inicial y su seguimiento son esenciales. Los
estudios de pielonefritis aguda (PNA) han podido demostrar que los pacientes pueden
experimentar un deterioro temporal de la capacidad de concentracion de los rifiones, una
disminucion inicial de la filtracion glomerular y, en ocasiones, insuficiencia renal aguda.
En el dafo renal bilateral difuso se altera primero la capacidad de concentracién, luego
los mecanismos de acidificacion, la absorcion tubular de sodio y finalmente la filtracidn
glomerular, pero ni la funcién inicial normal ni su estabilidad o mejoria descartan la
aparicion posterior de un dafio renal progresivo.'3

Por consiguiente, se necesita conocer la patogenia de la infeccion urinaria, asi como

de las anomalias congénitas del tracto urinario, los componentes que puedan precipitar
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a desarrollar estas patologias o su empeoramiento, el diagndstico y el manejo adecuado
para estas enfermedades que ocurren en nuestra poblacion infantil.4

El diagndstico precoz de las malformaciones renales permite adoptar medidas
preventivas cuyo principal objetivo es prevenir infecciones y reducir el dafio renal cronico
en este segmento tan vulnerable de la poblacion.’ La necesidad de aportar nuevas
evidencias de ambas entidades permitira de esta forma desarrollar acciones para una

prevencion temprana de sus complicaciones en nuestra poblacion pediatrica.
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Il. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Segun la epidemiologia mundial, estas malformaciones muestran una incidencia
variable, demostrando desde 15 casos por millon de habitantes, hasta un caso por cada
1,000 nacidos vivos y en una de cada 500 ecografias fetales donde la dilatacion del tracto
urinario es la anomalia mas frecuente; por tanto, las CAKUT son una causa no
menospreciable de morbimortalidad en neonatos. Ademas, alrededor del 30 por ciento
de las veces, estan relacionadas con otras enfermedades congénitas no renales. '

La investigacion de las CAKUT en América Latina fue un importante aporte para
comprender el proceso de la enfermedad a corto, mediano y largo plazo. Se ha
encontrado que el riesgo de infeccion del tracto urinario sigue presente hasta en un 9 por
ciento de los casos con hidronefrosis bilateral leve, ademas de la presencia de reflujo
vesicoureteral, que no cambia cuando la hidronefrosis es levemente bilateral o unilateral.®

En Republica Dominicana, se evidencia que hay pocas investigaciones sobre la
frecuencia, severidad y sintomas que se observan tipicamente en pacientes con
CAKUT, de esta misma importancia tampoco se muestran otros datos que serian de
gran interés para comprender el proceso de las CAKUT y su estrecha relacién con las
infecciones de vias urinarias a corto, mediano y largo plazo en nuestro territorio
nacional.'®

Las CAKUT representan una amplia variedad de anomalias secundarias en el
desarrollo embrionario anormal del sistema colector, el rifidn o la migracidon del rifon.
Representa el 20-30 por ciento de las anomalias detectadas en la ecografia prenatal y es
la principal causa de enfermedad renal cronica en los nifios. °

Las condiciones que interrumpen el flujo de orina de un solo uso aumentan la
susceptibilidad a las infecciones del tracto urinario. Esto ocurre con la obstruccion y el
reflujo vesicoureteral. Es un factor de riesgo importante para las infecciones recurrentes
del tracto urinario y la cicatrizacion renal. El reflujo vesicoureteral ocurre en el 25 al 30
por ciento de los nifios que han tenido una infeccion del tracto urinario. !

Es por esto que nos planteamos la siguiente interrogante ;Cudles son las

malformaciones congénitas del rifidn y vias urinarias que actian como factor de riesgo
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de infecciones urinarias en pacientes menores de 2 afios atendidos por el departamento

de Nefrologia del Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral, enero-junio, 20227
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lll. OBJETIVOS
l11.1. General

1. ldentificar las malformaciones congénitas del rifidn y vias urinarias como factor de
riesgo para desarrollar infecciones urinarias en pacientes menores de 2 afios atendidos
en el departamento de Nefrologia en el Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral, enero-
junio, 2022.

[11.2. Especificos:
|dentificar las malformaciones congénitas del rifiéon y vias urinarias como factor de
riesgo para desarrollar infecciones urinarias en pacientes menores de 2 afios atendidos
en el departamento de Nefrologia en el Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral, enero-
julio, 2022, segun:
1. Edad.
Sexo.
Manifestaciones clinicas.
Hallazgos ecograficos.
Hallazgos por uretrocistografia miccional.
Urocultivo.
Antecedentes de ITU.

Antecedentes patoldgicos maternos.

© N o a0 bk 0w
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IV. MARCO TEORICO
IV.1. Malformaciones congénitas del rifdn y vias urinarias
IV.1.1. Historia

Rifiones en herradura. Al inicio descritas a través de las autopsias de Da Carpi llevadas
a cabo en 1522.16

Agenesia renal. Ha sido reconocida por primera ocasion en 1671 por Wolfstrigel,
empero no ha sido hasta que Potter hizo una especificacion intensiva de la constelacion
de deficiencias asociados que se ha podido valorar y reconocer de forma facil el alcance
completo del sindrome en 1952."7

Ureterocele. En el afio 1834 Lechler inicialmente describié de forma incorrecta un
ureterocele bajo la idea de que se trataba de una doble vejiga, Grosglik en el afio 1901,
diagnostico un ureterocele por cistoscopia, siendo este el primer caso.'®

Poliquistosis renal medular. Pierre Rayer fue quien en 1841 escribio, que cuando se
supone la degeneracidn quistica de los rifiones en el tiempo de vida, corresponde a una
enfermedad sin cura. Esta idea se mantuvo a lo largo del siglo XX. El conocimiento
acumulado en torno a esta enfermedad ha ido en aumento tras la identificacion durante
la década de los 90 de los genes PKD1 y PKD2."®

Valvas de uretra posterior. Los sucesos pasados en el diagndstico y clasificacién de
las valvas de uretra posterior (VUP) asi como las diferentes teorias sobre su embriologia
no esta libre de polémicas, pero a pesar de esto, la clasificacion de Young presentada en
1919 y que divide las VUP en 3 tipos distintos es, atn hoy en dia, la mas utilizada.?®

En el afio 1929 Ask-Upmark en una publicacion alemana describid el primer tipo de
hipoplasia renal siendo esta la hipoplasia segmentaria. Conocido mas frecuentemente
como rifon Ask-Upmark. En extrafias ocasiones la hipoplasia segmentaria logra ser
diagnosticada, o probablemente, es infrecuentemente reconocible. En el afio 1962
Ljungqvist y Lagergren informaron de 2 casos en un estudio de 1000 autopsias y 100
nefrectomias.?’

Displasia renal multiquistica. Fue descrita inicialmente en el afio 1936 por Schwartz en

una porcion de nefrectomia de un infante de 7 meses.??
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Duplicidades ureterales. Nation (1944) descubrié una forma de duplicacion del uréter
en 0.9 por ciento de un conjunto de autopsias. El tratamiento a menudo es bilateral y
ocurre mas frecuentemente en mujeres que en hombres.?

Rifon ectopico. El proceso que explica las partes mal formadas anatdmicas tiene un
origen genético comun, razon por la cual la embriologia molecular viene siendo estudiada
ya hace tiempo. Grobstein en 1956 ha sido quien disecé el mesénquima renal de la yema
ureteral y ensefié que en medio de éstos 2 tejidos hay relaciones.?*

Lauri Saxen en 1987, organizo e incluyo las diversas teorias y promulgé las primeras
bases genéticas del desarrollo renal y la estrecha relacion entre las proteinas que son
secretadas. Por dicha razén es considerado el padre moderno del entendimiento del
desarrollo renal.?*

Uréter ectopico. Campbell en 1970 localizé esta enfermedad en 10 chicos sometidos
a autopsia de un total de 19.700. Todavia es una enfermedad que pasa prioritariamente
en el género femenino (sélo 15 por ciento en hombres), segdn Schulman, (1972) y es
dependiente del polo renal superior en aquellos casos en los que presentan doble sistema
pieloureteral .2

Lo cual si cambid con la era es su forma de presentacion, la manera tradicional como
cuadro de incontinencia, que sobrepasaba el 50 por ciento de ellos segun Schlecker
(1986) y otros, hoy ya casi no se ve, debido a que se diagnostica generalmente previo a
que ocurra el control de esfinteres lo cual hace mas complejo esta forma de
presentacion.®

Megauréter congénito. King en 1980, de acuerdo con su definicion, clasificd el
megauréter en 4 tipos: a) obstructivo no refluyente; b) no obstructivo refluyente; c)
obstructivo y refluyente, y d) no obstructivo y no refluyente.?

Estenosis pieloureteral. Stephens (1982) sugirié que el movimiento rotatorio anormal
de la pelvis renal posibilita que el uréter quede atascado en los vasos sanguineos del
polo inferior del rifidn, llevando a fin de cuentas a una obstruccion.?

Reflujo vesicoureteral. Varios doctores han dedicado parte importante de su historia

profesional al analisis del reflujo, a partir de Galeno que en la Edad Media ya reconocia
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la competencia de la fusion ureterovesical en perros como componente preventivo del
reflujo vesicoureteral; Pozzi que en 1983 demostraba la existencia de reflujo en animales
y en el hombre, mas no adelantaba una interpretacion; empero no ha sido hasta inicios
del siglo XX en que Sampson y Young paralelamente describieron la introduccion oblicua
del uréter en la vejiga, insercién que actuaria como valvula que evitaria el reflujo de la
orina.?’

Hutch en 1952 demostrd la agrupacion de reflujo y pielonefritis cronica, afadiendo
Hodgson afios mas tarde que el factor infeccioso era de caracter importante en tal
ecuacién para generar dafo renal, y en el afio 1975 Smellie hizo publico sus resultados
sobre la disminucion de la cicatriz renal en individuos portadores de reflujo, a los que
habia dado tratamiento con dosis minimas de quimioprofilaxis, manteniendo la esterilidad
de la orina.?”

En aquellos mismos afios, Mackie y Stephens presentaron su teoria de ectopia ureteral
ligada a displasia renal en determinados pacientes que presentaban reflujo
vesicoureteral. Ransley y otros en el afio 1981 contribuyeron con sus estudios la
precaucion de cicatriz y dafio renal con el tratamiento adecuado de la pielonefritis aguda,
y pocos afios mas tarde planteaban las caracteristicas del reflujo vesicoureteral en el feto

y sus consecuencias.?’

IV.1.2. Definiciones

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) define las anomalias como defectos de
nacimiento estructurales o funcionales que ocurren durante la vida intrauterina y se
descubren durante el embarazo, al nacer o mas adelante en la vida.28

Las anomalias congénitas son mas comunes en los rifiones que en cualquier otro
organo. Algunos no causan dificultad, pero muchos otros (p. Ej., Hipoplasia, rifiones
poliquisticos) causan deterioro de la funcién renal.?®

Hipoplasia renal. El término se refiere a un rifion pequeno con un nimero reducido de
nefronas. La masa renal total se puede dividir de manera desigual, siendo un riidn mas

pequefio y el otro correspondientemente mas grande que un érgano normal. Algunos de
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estos pequerios rifiones son displasicos en el examen patologico desde el nacimiento.?®

Poliquistosis renal medular. Es un defecto congénito hereditario autosémico recesivo
que se caracteriza por un agrandamiento de los conductos colectores. Suele ser bilateral,
afecta a todas las papilas, pero también puede ser unilateral. A veces, solo se cambia
una papila. También se observa una dilatacion quistica de los tubulos. Las infecciones y
los célculos suelen aparecer como resultado de la congestion urinaria en los tibulos.??

Displasia renal multiquistica. El rifidon displasico multiquistico (MCDK) es un subgrupo
de displasia renal en el que existe una desorganizacion estructural general del
parénquima renal con muchos quistes no comunicantes en todo el tejido renal displasico.
Suele presentarse de forma esporadica, aunque se han informado casos familiares.*°

Agenesia renal. Ausencia congénita del rifion (y del uréter) debido a un cambio
significativo en el desarrollo metanéfrico embrionario temprano.'°

Rifon ectopico. La ectopia renal es una anomalia congénita que corresponde a la
ubicacion de un rifidn en una ubicacion diferente a la habitual. Ocurre en
aproximadamente 1 de cada 1000 recién nacidos vivos, siendo la localizacion
intratoracica la forma de presentacién mas rara con un 5 por ciento de ellos; la posicion
lumbar o pélvica baja corresponde a las posiciones mas habituales.®'

RifAdn en herradura. El riidn en herradura es el defecto de fusidon renal mas comun,
caracterizado por anomalias en la posicidn, rotacion y vasculatura del rindn. Los rifiones
en herradura se identifican como masas renales funcionales que estan presentes a
ambos lados de la columna vertebral que se fusionan con uréteres que permanecen sin
cruzar desde el hilio renal hasta la vejiga urinaria. El istmo que conecta las dos masas
renales se puede colocar central o lateralmente, lo que da como resultado un rifién en
herradura asimétrico que domina en un 70 por ciento a la izquierda y alrededor del 80 por
ciento consiste en parénquima renal. El porcentaje de los casos y el resto consiste en
una astilla. Mas del 90 por ciento de los casos, ocurre la fusién del polo inferior, aunque
puede ocurrir una minoria de la fusién del polo superior.'®

Duplicacion del uréter. La duplicacion completa o incompleta es una de las alteraciones

congénitas mas frecuentes del tracto urinario. Con una duplicacién completa, la presencia
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de dos yemas ureterales conduce a la formacion de dos uréteres completamente
separados y dos pelvis renales separados.?®

Estenosis pieloureteral. Una estenosis de la union pieloureteral (EPU) es la obstruccién
del flujo de orina desde la pelvis renal hacia el uréter proximal, lo que puede provocar una
dilatacion del sistema colector y, posteriormente, un dafno renal progresivo. Es una de las
causas mas comunes de hidronefrosis en la edad pediatrica y la uropatia obstructiva mas
comun.?

Ureterocele. El ureterocele es un agrandamiento quistico del extremo intravesical del
uréter que puede estar asociado con la duplicacion del uréter y el reflujo vesicoureteral.
El defecto congénito es la obstruccién del meato y el ureterocele es la respuesta
hiperplasica a esta obstruccion. La pared externa consta del epitelio de la vejiga y la pared
interna del epitelio ureteral con tejido conectivo y fibras musculares en el medio.33

Megauréter congeénito. Es el ensanchamiento del uréter proximal y medio con su
estrechamiento en su boca hacia la vejiga.34

Puede tener una causa obstructiva como consecuencia de una estenosis
vesicoureteral o una causa funcional en la que el uréter distal es aperistaltico, también
conocida como “acalasia del uréter’. Este ultimo suele ser unilateral. Se debe sospechar
una disfuncion de la vejiga si ocurre en ambos lados.3

Uréter ectdpico. Un uréter que se vacia en otro lugar que el trigono de la vejiga se
conoce como ectdpico (UE). Mas del 90 por ciento de los casos se relacionan con
duplicacion renoureteral, dependiendo del hemirrifidn superior.3°

Reflujo vesicoureteral. El reflujo vesicoureteral (RVU) es la fuga retrégrada de orina
desde la vejiga hacia el tracto urinario superior. Hay dos tipos de RVU: primario y
secundario, segun la patogenia subyacente. El RVU primario es el mas comun, es
causado por cierre incompetente o insuficiente de la unidn ureterovesical, esta falla se
debe a un uréter intravesical congénito corto. RVU secundario: se debe a una presion
miccional anormalmente alta de la vejiga, que provoca que la union ureterovesical no se
cierre durante la contraccion de la vejiga. La gravedad del RVU depende del gradoy la

cronicidad de la obstruccion.®
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Valva de uretra posterior. Es una malformacién congénita que ocurre solo en hombres
a nivel de la uretra con la formacion de excrecencias del epitelio uretral que determinan
la obstruccion del pasaje urinario. Este bloqueo conduce a una dilatacidn patoldgica
pronunciada del tracto urinario, que finalmente cambia la estructura del parénquima

renal.'®

IV.1.3. Etiologia

La embriogénesis normal del sistema urinario humano ocurre a través de tres sistemas
renales ligeramente superpuestos que se forman en una secuencia craneocaudal durante
la vida intrauterina: pronefros, mesonefros y metanefros. El primero de los tres es
rudimentario y no funcional, el segundo puede funcionar brevemente durante el periodo
fetal temprano y el tercero, forma el rifion permanente.®® El mesénquima metanéfrico y el
epitelio del uréter interactian a través de factores de sefializacion y transcripcion, se
acercan y tan pronto como entran en contacto, la yema del uréter se ramifica dentro del
mesénquima metanéfrico e induce la organogénesis, la formacion de nefronas y el
sistema colector. El rifidon, que inicialmente se ubica en la pelvis, se eleva en la octava
semana de gestacion en direccion a la columna lumbar y comienza su funcién entre la
sexta y décima semana de gestacion. Todos estos procesos estan regulados por
diferentes factores. La vejiga proviene de una estructura diferente pero relacionada: el
seno urogenital.°

La patogenia de CAKUT se basa en el cambio en la nefrogénesis normal, secundaria
a causas ambientales o genéticas. Hasta la fecha, se han identificado varios factores de
riesgo ambientales, incluida la diabetes materna y la exposicidon intrauterina a los
inhibidores de la ECA. Por otro lado, la observacién de malformaciones renales y del
tracto urinario en diferentes miembros de una misma familia o como caracteristica de
sindromes genéticos complejos ha puesto de relieve la contribucidon de la genética a
CAKUT vy los esfuerzos de investigacion avanzados para comprenderla. El mayor riesgo
de una recaida CAKUT en familiares se ha confirmado en varios estudios y se estima en

4-20 por ciento. El inicio de la enfermedad a lo largo de varias generaciones ha sugerido
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una herencia multifactorial o dominante con penetrancia reducida en la mayoria de las
familias, pero también se han descrito familias con herencia recesiva. Ademas, la
observacion de que CAKUT ocurre con relativa frecuencia y en su mayoria
esporadicamente sugiere que, en la mayoria de los casos, mutaciones de novo en genes
que potencialmente contribuyen a CAKUT podrian explicar el fenotipo.3”

Originalmente se pensd que la etiologia de la hipoplasia segmentaria era congénita,
probablemente debido al reflujo congénito que dafia una rama de la yema ureteral que
afecta el desarrollo del colgajo. La mayoria de las presentaciones reportadas ocurren en
nifios y se han descrito presentaciones neonatales que en algunos casos confirman el
inicio en el Gtero.?’

La enfermedad renal poliquistica autosémica dominante (PQRAD) es la enfermedad
renal hereditaria mas comun que resulta de mutaciones en los genes PKD1 (mayor) o
PKD2 (menor).30

Existen varias teorias sobre el desarrollo de un MCDK. La teoria de la yema ureteral
sugiere que la MCDK se debe a una conexion anormal de la yema ureteral con el
mesénguima mesenquimatoso. Esta teoria también se ha propuesto para la patogenia
de otras enfermedades renales, como el reflujo vesicoureteral (RVU) y la agenesia renal.
En apoyo de esta hipotesis, las mutaciones en genes que se sabe que desempefian un
papel en el desarrollo de la yema ureteral, incluidos EYA1, SIX1 y PAX2, se han
relacionado con MCDK, asi como con otras formas de displasia renal.*°

La agenesia renal ocurre cuando falla el desarrollo del metanefros y generalmente se
asocia con agenesia del uréter ipsilateral.3°

El rifdn ectdpico ocurre cuando el metanefros no se eleva, puede estar en el lado
correspondiente, pero mas profundo (ectopia simple) o en el lado opuesto (ectopia
cruzada) con o sin fusion. Si no rotan durante el ascenso, se producira una mala rotacion
del rifion.38

La fusidn de las masas metanéfricas conduce a varias anomalias (en particular, el rifidn
en herradura). Los rifiones se fusionan en los polos inferiores con un istmo fibroso o

parenquimatoso renal. Se cree que el rifidn en herradura con embriogénesis
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parenquimatosa istmica es una migracion anormal de células nefrogénicas. La mayoria
de los rifiones en herradura se encuentran en las capas vertebrales inferiores de la pelvis.
A medida que el rifion asciende, el istmo de conexion de los rifiones fusionados se
pellizca detras de la arteria mesentérica inferior.3% 3°

Las duplicaciones del tracto urinario superior son el resultado de la division de la yema
ureteral primitiva. Una yema ureteral surge de cada conducto de Wolf, que se conecta
con el blastema metanéfrico al rifion y el seno urogenital a la vejiga.®® La yema ureteral
del conducto mesonéfrico puede ramificarse, dando como resultado un uréter bifido
segun el momento en que la erupcion se subdivide en diferentes niveles. Un brote ureteral
accesorio puede desarrollarse a partir del conducto mesonéfrico, por lo que la formacion
de un uréter duplicado suele encontrar la misma masa metanéfrica. En casos muy raros,
cada brote tiene una masa metanéfrica separada, lo que resulta en rifiones
redundantes.?®

La estenosis pieloureteral pediatrica (EPU) es generalmente congénita y algunos
casos adquiridos pueden ocurrir como resultado de calculos, tumores o cirugia. A su vez,
las causas congénitas se pueden dividir en: intrinsecas, las mas frecuentes, producidas
por un segmento ureteral adinamico e hipoplasico; y extrinseco debido a factores
mecanicos que comprimen el uréter proximal, como vasos polares, angulaciones de la
unién o polipos.38

El ureterocele se ha atribuido a un drenaje tardio o incompleto de la yema ureteral, lo
que lleva a una obstruccion prenatal temprana y a la expansion de la yema ureteral antes
de su incorporacion al seno genitourinario. Se forma una dilatacion quistica entre las
capas musculares superficiales y profundas del trigono de la vejiga. Los ureteroceles
grandes pueden desplazar las otras aberturas, interrumpir el soporte muscular de la
vejiga o incluso bloquear la salida de la vejiga.?®

En el megauréter congénito, la embriogénesis de la lesion es incierta. Esta claro que
en casi ningln caso existe una estenosis en la unién ureterovesical.?®

Desde el punto de vista embrioldgico, se ha sugerido que la actividad insuficiente de

la yema ureteral provoca la formacién de orificios ureterales anormales, ya sea como un
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uréter ectopico o como un uréter desplazado lateralmente con incorporacion inadecuada
a la pared de la vejiga.*®

En el caso del reflujo vesicoureteral, se ha postulado que la debilidad ureteral trigonal
esta relacionado con el desarrollo de la yema ureteral en el conducto mesonéfrico. Se
sabe que el uréter recibe su musculatura de su extremo craneal en direccion caudal, de
modo que, si un segmento tiene deficiencia muscular, es deficiente en su parte mas
caudal. También se ha postulado que, si el uréter esta demasiado cerca del seno
urogenital en el conducto mesonéfrico, se une a él temprano en la vida embrionaria antes
de que adquiera suficiente tejido mesenquimatoso a su alrededor para luego
diferenciarse en los musculos trigonales. Adecuado, ademas del uréter inferior.4!

La valvula uretral posterior es una malformacion congénita, cuyo origen embriolégico
exacto sigue siendo controvertido. No hay consenso sobre el origen de las valvulas
uretrales posteriores. Las primeras teorias atribuian las valvulas uretrales posteriores a
la adhesidon persistente del verumontanum al techo de la uretra o una membrana

urogenital persistente.*?

IV.1.4. Clasificacion
Las malformaciones renales y del tracto urinario se pueden dividir en tres grandes
grupos.10. 23,30, 35, 38
1. Anomalias del parénquima renal:
a) Hipoplasia
b) Displasia (incluyendo la displasia renal multiquistica -DRMQ-)
c) Agenesia renal
d) Poliquistosis renal
2. Anomalias relacionadas con migracion de los rifiones:
a) Ectopia renal
b) Rifién en herradura
3. Anomalias en el desarrollo del sistema colector:

a) Estenosis pieloureteral
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b) Duplicidades ureterales
c) Megauréter

d) Uréter ectopico

e) Ureterocele

f) Valvas de uretra posterior

g) Reflujo vesicoureteral (RVU)

IV.1.5. Fisiopatologia

Hipoplasia renal. Tienen menos caliz y nefronas de lo normal, pero no son displasicos
ni embrionarios. Estos rifiones tienen una morfologia normal, aunque un rifidn
hipoplasico, a pesar de su pequefio tamafo, puede tener una densidad de nefrona
normal. La hipoplasia puede ser bilateral o unilateral. En los casos unilaterales, el otro
rifidn suele mostrar un crecimiento mas compensatorio, caracteristico de los pacientes
con atrofia renal por enfermedad adquirida. Este bajo numero de nefronas o el pequefio
tamario del rifidn afectado hace que en la mayoria de los casos la orina producida
normalmente se acumule o se estanque en los uréteres, provocando su excitacion y
consecuentemente una obstruccidén que conduce a una infeccidn del tracto urinario. La
enfermedad puede progresar a un aumento de la filtracion glomerular asociado con la
hipertension debido a la presidn de la orina en el sistema colector con obstruccion,
proteinuria y, con el tiempo, insuficiencia renal cronica.*®

En la poliquistosis renal, el desarrollo de quistes renales implica la expansion de los
tubulos renales con la formacidn de sacos llenos de liquido que resultan de la filtracidn
glomerular. Su expansién finalmente llega a la separacion de los quistes del tubulo inicial.
El crecimiento de nuevos quistes independientes se debe a la secrecion de liquido
transepitelial y la proliferacion de células epiteliales quisticas. Esta expansidn quistica
provoca cambios parenquimatosos, como infiltracion de macrofagos, fibrosis vy
neovascularizacion, que conducen a insuficiencia renal.'?

Displasia renal. Aproximadamente el 90 por ciento de los casos tienen una anomalia

ureteral o estan asociados con una obstruccion distal que conduce a una estenosis o
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dilatacion ureteral y una megavejiga o hipertrofia de la vejiga. Los riflones displasicos
varian ampliamente en apariencia macroscopica, desde el rindon multiquistico grande
hasta el rifndn aplasico pequeno. El rifndn multiquistico tipico consiste enteramente en
quistes de varios tamafios y es la causa mas comun de un tumor renal unilateral en un
nifio. Los quistes contienen liquido seroso. Por regla general, no hay diferenciacion
corticomedular y, a menudo, tampoco un sistema de recoleccion. La displasia aplasica
tipica es pequefia y no contiene quistes o solo quistes microscopicos. Aqui tampoco hay
diferenciacion corticomedular y un sistema de recoleccion. Las displasias multiquisticas
y aplasicas representan extremos de un continuo morfoldgico, que difieren solo en la
extension de la formacion del quiste.*

El rifidn puede consistir enteramente en quistes grandes con poco o ningun tejido
metanéfrico. Los quistes varian en tamafio y generalmente estan revestidos con células
aplanadas. Suelen estar presentes conductos inmaduros o displasicos. Estan revestidos
con epitelio columnar y rodeados por cadenas de células fusiformes que expresan
receptores de estrogeno y / o receptores de progesterona. También puede haber cartilago
gue parece inmaduro, pero es mucho menos comun que los conductos displasicos.
Puede haber tabulos inmaduros y glomérulos de forma anormal, o puede haber tubulos
de apariencia relativamente normal y glomérulos bien formados que no estan lo
suficientemente organizados para hacer una contribucidn significativa a la funcién renal.**

Debido a la naturaleza de la diferenciacion celular que presenta esta patologia, la
produccion de orina es inadecuada o nula, por lo que el rifidn displasico suele ser
disfuncional mientras que el rifion normal se ve obligado a producir orina y suele verse
afectado por un agrandamiento del rifidén. forma compensatoria o puede ser normal en
displasia unilateral. En la displasia bilateral, ambos rifiones se ven afectados vy, por lo
tanto, hay una disminucion significativa en la produccion de orina, lo que conduce a
oligohidramnios y, por lo tanto, al sindrome de Potter.*

Agenesia renal. La falta de una ingle nefrogénica en el lado dorsolateral de la cavidad
del celoma o la falta de desarrollo de una yema ureteral del conducto de Wolff conduce a

la agenesia renal. Por lo tanto, para la agenesia renal bilateral, debe haber una alteracién
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en el desarrollo molecular normal o una mutacidén que cause una malformacion renal o
ureteral a ambos lados de la linea media."”

En el conducto de Wolff, el gen Lim1 es esencial para mantener el conducto de Wolff.
La pérdida de Lim1 por desactivacion conduce a la pérdida del conducto de Wolff. Dado
que la tercera etapa del desarrollo del conducto de Miiller depende del conducto de Wolff,
también se observa una formacién incompleta de los conductos de Miiller. En las mujeres,
esto conduce al desarrollo de un verdadero Utero de unicornio con una ausencia completa
del cuerno y trompa ipsilaterales, y un Utero bicorne con desarrollo rudimentario del
cuerno en el lado afectado. En los hombres, el cuerpo y la cola del epididimo, los
conductos deferentes, las vesiculas seminales y los conductos deferentes se ven
afectados porque dependen del desarrollo del conducto de Wolff."”

El desarrollo anormal de la vejiga que a veces se observa con esta anomalia se debe
a la falta de estimulacion de la produccion de orina fetal. La ausencia de la yema ureteral
puede detener el desarrollo de la vejiga.'”

Las anomalias faciales tipicas y las caracteristicas de las extremidades pueden
deberse a deformidades mas que a malformaciones de las estructuras debido a la falta
de proteccioén del liguido amniotico.'”

El feto anéfrico no produce prolina, que es un requisito previo para la formacién de
colageno en el arbol bronquiolar. El rifién es la principal fuente de prolina. Por tanto, la
hipoplasia pulmonar puede deberse a la falta de parénquima renal y no a una disminucion
de la cantidad de liquido amniotico.'”

Rifon ectopico. El rindn ectdpico suele ser mas pequeno y en ocasiones no tiene la
apariencia habitual en forma de rifidon debido a la presencia de lobulaciones fetales, que
se presentan como una protuberancia distinta de la superficie renal sin cambios en la
anatomia renal corticomedular. La pelvis renal suele estar anterior al parénquima (y no
medial) porque el rifidn no esta completamente rotado. Como resultado, el 56 por ciento
de los rifilones ectdpicos tienen un sistema de recoleccidn hidronefrético. La mitad de
estos casos se debe a una obstruccion de la union pieloureteral o ureterovesical (70 y

30%, respectivamente). 25 por ciento, con grado de reflujo 11l o superior; y el 25 por ciento
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sélo en la malrotacion.'”

Rifidn en herradura. La estenosis de la union pieloureteral (EPU) es la principal
patologia asociada y se debe a la alta insercion del uréter en la pelvis renal, la relacion
anatomica del uréter con el istmo y el riego sanguineo renal variable que provoca la
compresion extrinseca del uréter.

Duplicidades ureterales. Cuando el sistema superior drena hacia la vejiga, el uréter
toma una posicidon mas caudal y medial y el inferior una posicidn mas craneal y lateral
(ley de Weigert-Meyer).6

El uréter del sistema superior tiende a bloquearse por debilidad de la pared muscular
del mismo y el inferior al reflujo en general, aunque puede ocurrir lo contrario. Debido a
esto, pueden ocurrir complicaciones como la dilatacion del tracto urinario.*6

La orina estancada predispone a la infeccion. Los organismos secretores de urea, que
aumentan la produccion de amoniaco y hacen que la orina se vuelva alcalina, a menudo
causan infecciones. Los calculos urinarios, si estan presentes, actian como cuerpos
extrafios y contribuyen a la infeccion. Las sales de calcio se precipitan mas facilmente en
la orina alcalina en reposo; Por tanto, la obstruccion urinaria también predispone a la
formacion de calculos.*”

Estenosis pieloureteral. La fisiopatologia observa dos mecanismos de obstruccién, el
del flujo y el de la presién; Con la obstruccion intrinseca, el problema se presenta en
valvulas y segmentos adinamicos, la restriccion del flujo de salida esta relacionada con
el aumento de la presion intrapilar en la union pieloureteral, o que establece una relacion
lineal entre volumen y presion. En las obstrucciones extrinsecas el problema son los
vasos polares y ligamentos, a mayor presion aumenta el drenaje y aumenta el volumen,
seguido de una disminucion brusca de la angulacion del drenaje en la unidn pieloureteral,
siendo la obstruccién mas severa.*®

Ureterocele. Dilatacion globosa del uréter submucoso, emergente en la vejiga,
consecuencia de la persistencia de la membrana de Chwalle. La presién ejercida por la
peristalsis ureteral prolapsa la mucosa ureteral en la vejiga; esta cubierto por fuera por la

mucosa de la vejiga y revestido por dentro por la mucosa ureteral.4?
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Sin embargo, la obstruccion tiene alguna implicacién en la fisiopatologia del
ureterocele, como lo demuestra la frecuente aparicion de descompresiones cuando se
perfora el ureterocele. No esta claro si esto estd determinado por el grado de
muscularizacion del ureterocele. Estudios recientes apoyan la idea de que la
degeneracion de la membrana de Chwalle es importante para crear una conexion
permeable entre la boca ureteral y la vejiga. Estos estudios sugieren que la membrana
de Chwalle, que se cree que se forma a partir del seno genitourinario, puede de hecho
derivar de las células luminales del uréter que experimentan apoptosis en una etapa
relativamente tardia, antes de que la funcion renal comience a crear una conexion
continua entre el uréter distal y la vejiga puede ser importante.*?

La fisiopatologia del megauréter no esta del todo clara, pero se asocia a una anomalia
o retraso en el desarrollo del musculo de la seccion distal del uréter en la semana 20 de
gestacion, creando una seccion aperistaltica que provoca una obstruccion funcional.
Ademas, esta conectado a un tunel submucoso corto que facilita la aparicion del reflujo
vesicoureteral (RVU) de la orina hacia el uréter, tanto de forma pasiva como activa.

Se han realizado varios estudios para describir los hallazgos histolégicos de los
megauréteres, aunque a menudo son diferentes, el tejido conectivo generalmente se
documenta abundantemente en el uréter anormal. La proporcion de colageno a musculo
liso en uréteres normales es de 0,52, pero se ha documentado que es de 0,78 y 1,99,
respectivamente, en megauréteres obstructivos y de reflujo, respectivamente.®°

Uréter ectopico. Puede estar asociado con un quiste de Gartner, el remanente del
conducto de Wolff del que surge el uréter, y puede involucrar un agrandamiento del
conducto cistico. El conducto generalmente corre paralelo a la vagina (estructura de
Muller) y con la ruptura de la estructura quistica del conducto, se establece una conexion
con la vagina. Esta es la base de la incontinencia, la representacion mas comun de un
uréter ectopico en las mujeres. En los hombres, el uréter ectopico siempre ingresa al
sistema urogenital por encima del esfinter externo o piso pélvico y generalmente dentro
de las estructuras de Wolff, incluido el conducto eyaculatorio. Puede asociarse con

dilatacién quistica, presumiblemente debido a la produccion continua de orina.*®
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Reflujo vesicoureteral. Se cree que el reflujo vesicoureteral (RVU) se debe a la falta o
inmadurez de los musculos longitudinales del uréter submucoso.%'

Durante el llenado gradual de la vejiga, la presion intravesical aumenta solo
ligeramente, mientras que la presion en el uréter intravesical aumenta progresivamente
(aparentemente debido a un aumento del estiramiento trigonal). Unos segundos antes
del aumento esperado de la presion intravesical por la miccion, la presidn de oclusidn en
el uréter intravesical aumentd bruscamente y se mantuvo durante 20 segundos después
de que ceso la contraccion del detrusor. Este experimento demostrd que la competencia
ureterovesical es independiente de la accion del detrusor y esta determinada por el tono
del trigono, que se contrae vigorosamente justo antes de orinar, lo que ayuda a abrir y
formar un embudo en el cuello de la vejiga. Al mismo tiempo, se aplica un fuerte tirén al
uréter intravesical para que se ocluya durante el tiempo en que aumenta la presion
intravesical. No hay flujo de orina en el uréter durante la fase de miccion.*!

Con respecto a la valvula uretral posterior, la obstruccion del flujo de orina conduce a
la hipertrofia y al depdsito de colageno en el detrusor provocando un cambio en la
distensibilidad o acomodacidon de la vejiga, aumentando asi la presion intravesical
transmitida a todo el tracto wurinario superior (TUS) que puede causar
ureterohidronefrosis, RVU y dafio renal (disfuncion glomerular y tubular). Sin embargo, si
la obstruccion se elimina temprano, estos cambios pueden revertirse a menos que exista

una displasia renal concomitante.3®

IV.1.6. Epidemiologia
Las anomalias congénitas del rifidn y del tracto urinario son los defectos congénitos

mas comunes y afectan de 3 a 7 de cada 1.000 nacidos vivos. Constituyen entre el 40 y
el 50 por ciento de las enfermedades renales en nifios y el 7 por ciento de las
enfermedades renales en adultos que progresan a enfermedad renal en etapa terminal
en todo el mundo.%?

Entre el 10 y el 50 por ciento de los pacientes con CAKUT tienen antecedentes

familiares, y en los nifios sin antecedentes y con CAKUT aislado, las pruebas genéticas
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realizadas revelan mutaciones genéticas en el 10-17 por ciento de los casos.>?

La incidencia de las malformaciones del rifiédn y del tracto urinario mencionadas
anteriormente se analiza a continuacion.

Hipoplasia renal, se dice que su incidencia es desconocida.’® Mientras que en la
poliquistosis renal medular es de 1:20.000 a 1:50.000 nacidos vivos.%

En el caso de la displasia renal multiquistica su prevalencia es de 1 de cada 3.640
nacimientos.®® Por otro lado, la agenesia renal ocurre en 1 de cada 750 recién nacidos.5®
Rifién ectdpico. Ocurre en aproximadamente 1 de cada 1,000 recién nacidos vivos.3'
Rifidon en herradura. Ocurre en aproximadamente 1 de cada 500 nacidos vivos en la
poblacion normal con un sobrepeso masculino de 2:1.16

Duplicidades ureterales. La incidencia es de 1 de cada 125 nacidos vivos. Es mas
comun en mujeres (proporcion 2:1).56

Estenosis pieloureteral. 1 de cada 500 fetos poseen una EPU funcionalmente
significativa que es 2 veces mas comun en el lado izquierdo, ligeramente predominante
en los hombres y es bilateral en un 10-40 por ciento.3®

Ureterocele. Ocurren en aproximadamente 1 de cada 500 a 1 de cada 4.000 nacidos
vivos, y los blancos son los mas propensos a verse afectados.®

Megauréter congénito. Se estima que se producen 0,36 por 1000 nacidos vivos, cuatro
veces mas a menudo en los nifios que en las nifias y, en general, entre 1,6 y 4,5 veces
mas en la izquierda.®

Uréter ectopico. Es mas comun en mujeres, el 70 por ciento vincula la duplicacion
ureteral completa con una alta incidencia de tejido renal displasico en el hemirrifion
superior, que corresponde al uréter ectopico.3®

Reflujo vesicoureteral. La incidencia general de RVU es desconocida. Sin embargo, el
RVU se ha localizado en un 8-50 por ciento de los nifios y en un 36-49 por ciento de los
lactantes y recién nacidos que se expusieron a una uretrocistografia miccional seriada
(CUMS) después de presentar una ITU.*

Valva de uretra posterior. Su incidencia es de aproximadamente 2.10 por cada 10.000

recién nacidos vivos con un indice de diagndstico prenatal variable desde el 40 por ciento
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al 70 por ciento segun las series.?®

I\VV.1.7. Diagnostico
Hipoplasia renal. Todas las formas de hipoplasia pueden evaluarse midiendo los

rifones con ultrasonido. Todas las formas se reducen. También se puede observar
dilatacion del caliz. La urografia excretora muestra los sistemas de recoleccion cuando la
funcidn renal no esta lo suficientemente afectada como para prevenirla. La funcion renal
se evalua bioguimicamente y, en caso de hipoplasia unilateral, mediante estudios de
radiontclidos.*3

Poliquistosis renal. La utilizaciéon de la ecografia ha permitido realizar el diagnéstico y
el seguimiento, asi como el cribado en familiares de pacientes con la patologia.®” El signo
ecografico basico es la presencia de varios quistes de diferentes tamafios, localizados
tanto en la corteza como en la médula renal. La aparicion paulatina de nuevos quistes
provoca un aumento del tamafio de los riflones (nefromegalia) y la desaparicion
progresiva del parénquima normal.58

Displasia renal. Se utiliza la ultrasonografia (US) y gammagrafia renal. La ecografia
muestra multiples quistes de varios tamafos que no se comunican entre si con el
parénquima intermedio que tiende a ser tejido fibroso ecogénico. La ecografia puede no
ser concluyente si los quistes simulan hidronefrosis, por lo que la gammagrafia confirma
la falta de funcion.>®

Agenesia renal. Si se necesita un diagndstico definitivo, la gammagrafia, la ecografia
y la tomografia computarizada (TC) deben establecer el diagnostico.?® Si hay presencia
de antecedentes familiares de agenesia es de mucha importancia realizar una resonancia
magnética fetal .5

Rifidén ectdpico. En general, la ecografia es suficiente para hacer el diagndstico de
ectopia renal, pero siempre debe complementarse con diversas pruebas de imagen como
pielograma intravenoso, TC para descartar patologias asociadas como uropatia
obstructiva y RVU.%°

Rifidn en herradura. Dentro de los hallazgos ecograficos prenatales del rifidn en
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herradura se encuentran: un polo inferior fusionado, con una definiciéon inadecuada y un
tamario renal por debajo de lo normal; todos estos son dificiles de diagnosticar debido a
que muestran una ecogenicidad muy similar a la del intestino.®’

Dado que la mayoria de los rifilones en herradura son asintomaticos, el diagnostico
posnatal suele realizarse de forma aleatoria mediante pruebas no invasivas como la
ecografia o la uretrografia intravenosa.®’

Duplicidades ureterales. La ecografia muestra una banda hipoecoica que separa la
grasa sinusal por completo en dos partes.®?

Estenosis pieloureteral. Debe valorarse con ecografia y renograma diurético utilizando
tecnecio-99m (99mTc) mercaptoacetiltriglicina (MAG-3) como radiotrazador de eleccion.
Una ingesta con una diferencia de mas del 20 por ciento entre los dos rifiones indica dafio
renal, y en la segunda fase, cuando el tiempo de eliminacién de la mitad del marcador
despueés de la administracion del diurético es de mas de 20 minutos, esto se denomina
"obstruccion "sistema visto. (aunque con sistemas colectores y ureterales muy dilatados
puede producirse una ralentizacion sin obstruccion real). En determinados casos de
duda, la uro-resonancia (UroMRM), la prueba de Whitaker (presion / flujo) o la TC pueden
resultar Gtiles.

Ureterocele. La ecografia es fundamental para el diagnédstico, al igual que la UCMS en
los casos de sistema dual para descartar el reflujo del polo inferior. Un renograma (MAG-
3) nos ayuda a valorar el grado de obstruccion del sistema y a determinar la funcion del
parénquima asociado.*

Megauréter congénito. Un uréter de mas de 7 mm se ve en la ecografia y debe ser
examinado y seguido de examenes de ecografia que muestren una mejoria o un
empeoramiento de la dilatacion. La uretrocistografia miccional en serie se utiliza para
identificar el componente de reflujo. EI MAG-3 permite el anadlisis de la funcién renal
relativa, el tiempo medio de eliminacion, la forma de onda y el porcentaje excretado por
cada rifién con y sin diurético.*®

Uréter ectopico. El diagnédstico final se realiza mediante resonancia magnética (IRM).

Debe realizarse UCMS para descartar RVU en el uréter ectdpico, pero especialmente en
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el hemirrenal inferior. En muchos casos se requiere una cistoscopia diagndstica.*®
Reflujo vesicoureteral. El diagndstico basico incluye: anamnesis, exploracion fisica,
analisis de orina (sedimento, iones, cultivo), analisis de sangre (creatinina para lesiones
bilaterales) y ecografia. El examen recomendado para el diagndstico de RVU es la
uretrocistografia miccional en serie (UCMS), que permite una clasificacion en cinco
grados. La urosonografia en serie es una alternativa a la UCMS debido a su alta
sensibilidad y ausencia de radiacion. La gammagrafia renal (DMSA) es la técnica que
mejor define las lesiones parenquimatosas y permite evaluar la funcién renal diferencial.*®
Valva de uretra posterior. Los protocolos de imagen son la uretrocistografia miccional
(CUGM) y la ecografia. Los hallazgos radioldgicos en la CUMS muestran la dilatacion de
la parte posterior de la uretra y un cambio brusco del calibre ureteral distal al tejido
valvular. La ecografia muestra mas de 6 mm de dilatacion de la uretra posterior (signo
del ojo de la cerradura de la vejiga). Puede asociarse con RVU, trabeculacion, hipertrofia
muscular con disminucion de la capacidad de la vejiga, diverticulo de la pared de la vejiga,

patron de miccién anormal y volumen de orina residual significativo por volumen.%°

IV.1.7.1. Clinico

Hipoplasia renal. Por lo general, es asintomatico porque se puede ver un rindn pequefio
en la ecografia de rutina durante el embarazo, después de una infeccion del tracto urinario
en los nifios o durante la enfermedad renal en los adultos. La gravedad de la enfermedad
depende del grado de reduccidén del numero de nefronas y de la afectacion de uno o
ambos rifiones. Puede conducir a una hiperfiltracion glomerular asociada a hipertension
arterial, proteinuria y, a largo plazo, insuficiencia renal cronica. Si no se diagnostica
temprano, puede aparecer con la imagen de una de las complicaciones de la insuficiencia
renal, como anemia o retraso del crecimiento.53

Poliquistosis renal. Se caracteriza por la formacion y crecimiento progresivo de quistes
bilaterales y multiples que conducen a insuficiencia renal entre los 50 y los 75 afios. Los
sintomas tipicos son malestar o dolor abdominal, malestar lumbar, hematuria severa e

infecciones del tracto urinario.®
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Displasia renal. Puede manifestarse clinicamente como una masa en el abdomen del
recién nacido.%®

Agenesia renal. No suele causar sintomas; por lo general se encuentra por accidente
en un estudio de imagenes en el area abdominal o renal.?°

Rifon ectdpico. Es propenso a la obstruccion e infecciones ureterales, que pueden
causar dolor o fiebre. A veces puede ser palpable, lo que lleva a un diagnéstico erréneo
sospechado, como cancer de colon o absceso del apéndice.?®

Rifién en herradura. La mayoria son asintomaticos, aunque la hidronefrosis ocurre el
80 por ciento de las veces, causada por RVU u obstruccion del sistema colector por
compresion ureteral por vasos anormales, calculos renales (20 por ciento) o UPE por
insercion excesiva del uréter en la pelvis renal.3®

Duplicidades ureterales. Aunque muchos pacientes son asintomaticos con duplicacion
del uréter, las infecciones persistentes o recurrentes son comunes. En las mujeres, el
uréter puede ser ectopico al polo superior y abrirse distal al esfinter externo o incluso
fuera del tracto urinario. Estos pacientes tienen sintomas clasicos: incontinencia,
caracterizada por goteo constante y miccion normal al mismo tiempo.23

Estenosis pieloureteral. Desde la introduccién de la deteccion prenatal, su clinica
diagndstica menos del 20 por ciento de los casos. Esto ocurre con mayor frecuencia
después de una infeccion febril del tracto urinario y en menor medida debido a hematuria
después de un traumatismo trivial, dolor abdominal, como hallazgo incidental o como
parte de un sindrome como VACTERL. La crisis de Dietl es tipica de nifios en edad
escolar mayores con episodios de vomitos y dolor abdominal tipo colico combinados con
hidronefrosis intermitente secundaria a vasos polares.

Ureterocele. La forma de presentacion mas comun es una infeccion del tracto urinario
en los primeros meses de vida. Otros se descubren accidentalmente en una ecografia
prenatal o como una masa abdominal palpable como resultado de una obstruccion renal.
Aungue la obstruccion uretral es poco comun, una de las causas mas comunes en los
nifios es el prolapso uretral debido a ureterocele.®®

Megauréter. Suele detectarse durante una ecografia prenatal en el segundo o tercer
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trimestre del embarazo, cuando se documenta de forma incidental dilatacion ureteral
mayor de 7 mm e hidronefrosis. Los recién nacidos suelen ser asintomaticos. Si el
diagnostico se realiza en el posparto, suele ser después de que el nifio haya presentado
un episodio de infeccion del tracto urinario, hematuria, dolor / masa abdominal, uremia, o
puede ser un hallazgo incidental mientras se estan realizando estudios sobre otras
causas.%

Uréter ectdpico. Las mas comunes son las infecciones recurrentes del tracto urinario.
Dependiendo del sexo, observaremos incontinencia con pérdida de orina en nifias
mayores a pesar de una buena miccidn. Esto no sucede con el hombre; ya que siempre
se vacia frente al esfinter uretral externo. Si el uréter se une al canal genital, se puede
desarrollar epididimitis.3®

Reflujo vesicoureteral. La UTI es la forma de presentacion mas comun (30 por ciento).
Un sintoma asociado es el dolor, aunque es mas probable que se deba a su relacidn con
la pielonefritis. En ocasiones, el RVU 30 se manifiesta como TRI y / o hipertension arterial
(HTA) en pacientes con poca o ninguna historia de infeccion del tracto urinario que podria
ser secundaria a displasia renal congénita.3®

Valvas de uretra posterior. Las formas de presentacion en el periodo neonatal incluyen:
insuficiencia renal terminal temprana, vejiga palpable, masa abdominal palpable
(hidronefrosis o urinoma), ascitis urinaria, disminucion del flujo urinario, infeccion del
tracto urinario, rechazo de alimentos y ligero aumento de peso. En los lactantes, la
presentacion suele asociarse con una infeccion del tracto urinario y, en ocasiones, con
insuficiencia renal aguda, aunque también puede asociarse con aumento de peso e
insuficiencia renal crénica. En los escolares, la presentacion es similar a la de los bebés,
pero puede sospecharse de imagenes de un trastorno miccional con miccidn prolongada

y disminucién del flujo miccional .54
IV.1.7.2. Laboratorio

La ecografia y otras pruebas de imagen, incluidas las uretrocistografias y las

gammagrafias de medicina nuclear, predominan a la hora de la ubicaciéon y morfologia
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de los rifiones, a la vez sirven para establecer el diagndstico de malformaciones del tracto
urinario. Al momento de diagnosticarse alguna CAKUT mediante pruebas de imagenes,
el proximo paso a seguir es la evaluacion de la funcidn renal a través de pruebas de
laboratorio como la medicidn de la creatinina sérica para revelar el grado de dafio renal,
que puede indicar un desarrollo anormal asociado con infeccion renal y / o aumento de
la presion intrarrenal debido a la obstruccion del flujo de salida del tracto. 65

Las CAKUT son defectos congénitos de los rifiones y del tracto urinario y son la
principal causa de enfermedad renal en etapa terminal en los infantes. Usando enfoques
basados en inmunoensayos (ELISA, Western Blot), las proteinas de orina individuales, el
factor de crecimiento transformante integrado (3, el factor de necrosis tumoral y las
proteinas atrayentes de monocitos 1 se vincularon con CAKUT. En la actualidad, la
medicion de elementos urinarios como las proteinas para detectar enfermedades renales
con una tira reactiva y pruebas de laboratorio estandar es un diagnostico de rutina. No
obstante, estas pruebas de laboratorio no son sensibles y, por lo tanto, generalmente solo
detectan la enfermedad renal en una etapa tardia, ya que debe estar presente un dafio
renal relevante antes de que se desarrolle la proteinuria. En condiciones fisiolégicas, el
70 por ciento de las proteinas de la orina son producidas por los rifiones y el tracto
urinario, lo que hace que la orina sea una fuente potencial de biomarcadores de CAKUT .2

La anemia puede ocurrir por la enfermedad renal poliquistica causada por la pérdida
cronica de sangre o, mas comunmente, la depresion hematopoyética asociada con
uremia. Son frecuentes la proteinuria y la hematuria microscopica (si no macroscépica).
Son frecuentes la piuria y la bacteriuria. Hay una pérdida progresiva de la capacidad de
concentracion por parte del rindn. Para los rifiones en herradura, por otro lado, el analisis
de orina es normal a menos que haya una infeccidén. La funcién renal es normal siempre
que no haya otra enfermedad presente en cada una de las masas renales fusionadas.??

Un hemograma estandar es una prueba de rutina en sala de urgencias al ingresar un
paciente con estenosis pieloureteral. Estudio citobacterioldgico urinario, y el ionograma
urinario permiten la evaluacion de la funcién renal, el ionograma urinario, tras una fase

de recuperacion y el analisis de la diuresis del rifidn drenado nos dan una valoracién de
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la capacidad de secrecidn y de concentracion. Ademas de realizar el calculo de
aclaramiento del rifion.*8

La bacteriuria sin piuria no es infrecuente en el reflujo vesicoureteral. La creatinina
seérica puede estar elevada en la etapa avanzada del dafio renal, pero puede ser normal
aun cuando el grado de reflujo e hidronefrosis sea marcado.*!

En la valva de uretra posterior, la valoracién de la funcidon renal y el aclaramiento de
creatinina es fundamental para determinar el tratamiento de estos pacientes y
estabilizarlos en el momento agudo. Se deben solicitar hemogramas completos,
electrolitos séricos, creatinina, nitrdgeno ureico, calcio, fésforo y gases en sangre arterial
o venosa. Al evaluar la creatinina en el recién nacido, es importante tener en cuenta que
la creatinina fetal es equivalente a la creatinina materna hasta los 3-5 dias de vida, por lo

que es recomendable trazar una curva de creatinina.®4

IV.1.7.3. Imagenes
Dentro de los métodos diagnosticos mas utilizados encontramos:

La ultrasonografia. Es la primera prueba de imagen que resulta de gran utilidad en la
edad pediatrica ya que no utiliza radiaciones ionizantes, es indolora, econdmica y de alta
disponibilidad y fiabilidad diagndstica. Todos los lactantes con dilatacién del tracto
urinario prenatal deben someterse a una ecografia posnatal entre el tercer y el séptimo
dia (para evitar falsos negativos por deshidratacion relativa en las primeras horas de
vida), excepto en el caso de dilatacion bilateral severa de mas de 15 mm, o distension
vesical severa dilatacion unilateral en un solo rifidn, con ecografia realizada durante las
primeras 24-48 horas. Si la primera ecografia es normal, se recomienda repetirla después
de 4-6 semanas.%°

La deteccion precoz de patologias como tumores u obstruccion urinaria, en ocasiones
incluso antes del inicio de la clinica, ha mejorado su tratamiento y prondstico en muchas
ocasiones.®®

La uretrocistografia miccional suele estar indicada para descartar reflujo vesicoureteral

por otras causas, dilatacion del tracto urinario superior mayor o igual a 15 mm, y ante la
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sospecha de obstruccion del tracto urinario inferior.%°

El radiorrenograma diurético es el método de examen mas importante para identificar
la obstruccion del tracto urinario y proporciona informacién sobre la funcién renal
diferencial.>

La pielografia intravenosa (PIV) ayuda a identificar patologias en los rifiones, uréteres
0 vejiga causadas por retencién o reflujo urinario, y la tomografia computarizada (TC)
puede ser Util para evaluar malformaciones anatomicas.>®

La uroresonancia magnética (UroRM) proporciona una mejor evaluacion anatémica,
proporciona informacion funcional y no utiliza radiacion ionizante, que es de gran
importancia en la edad pediatrica. Las principales desventajas son la baja disponibilidad,
el alto costo y la necesidad de sedacidn, ya que es una técnica muy sensible al
movimiento.%®

La tomografia computarizada de cortes multiples permite imagenes de alta resolucion,
lo que la convierte en un método de eleccidn para evaluar el sistema urinario, ademas de
evaluar lesiones traumaticas e infecciosas y evaluar el resto del abdomen y la pelvis.'®

Los riflones se visualizan en las secciones entre T12 y L3. Tanto sus relaciones
posteriores (diafragma, pleura y costillas, psoas, cuadrado, abdomen Ilumbar vy
transverso) como las relaciones anteriores (higado, pancreas, bazo y tracto
gastrointestinal) se pueden visualizar en imagenes de TC axiales. En los cortes simples
de la TC el parénquima renal se visualiza homogéneo.'

La gammagrafia renal cortical con 99mTc-DMSA (acido dimercaptosuccinico) es el
estandar de oro para el diagndstico de cicatrices renales. El DMSA es un agente cortical
renal que viaja desde los vasos peritubulares hasta las células epiteliales del tubulo
contorneado proximal, donde fija entre el 40 y el 65 por ciento de la dosis total inyectada;
el protocolo de adquisicion se realiza de dos a tres horas después de la administracion
intravenosa de 18,5-111 MBq / 0,5-3 mCi de 99mTc-DMSA. Se registran imagenes
planares para cuantificar la funcion tubular diferencial y las imagenes del colimador
estenopeico en diferentes proyecciones y / o SPECT (tomografia por emisién de fotdén

unico) o SPECT / TC de la region abdominal-pélvica para identificar pielonefritis aguda
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(PNA) o cicatrices. La gammagrafia cortical renal también ayuda a identificar otras
anomalias (ectopias y fusiones renales, hipoplasia o agenesia), asi como a calcular la

funcidn tubular renal.8”

IV.1.8. Diagndstico diferencial

Hipoplasia renal. Las caracteristicas histoldgicas permiten diferenciar la hipoplasia
renal de diferentes formas de displasia renal. En los nifios, los rifiones pequenos también
pueden ser secundarios a la formacion de cicatrices después de pielonefritis, trombosis
de la vena renal neonatal o estenosis grave de la arteria renal.>®

Poliquistosis renal. Enfermedad quistica adquirida por una enfermedad crénica
preexistente, quiste simple que es comunmente visto en el adulto y que rara vez presenta
complicaciones, esclerosis tuberosa el cual se presenta con angiofibromas faciales,
fibromas ungueales, entre otros. También se debe diferenciar de la enfermedad por
mutaciones en el gen HNF1B que se presenta con diabetes mellitus tipo 2, quistes
renales, hipoplasia renal y agenesia renal. Otras patologias deben ser descartadas como
lo son el Sindrome de Von Hippel-Lindau, espongiosis renal o ectasia renal precaliciliar o
enfermedad de Cacchi-Ricci."?

Displasia renal. Las displasias secundarias a obstruccion de la via urinaria debe ser el
principal diagnostico en establecerse.®®

Agenesia renal. Existen diversos sindromes que pueden producir agenesia renal
unilateral o bilateral por lo que se debe realizar un diagnédstico diferencial entre ellos, entre
los que se pueden encontrar: Sindrome de Quiste Renal y Diabetes, Sindrome Oto-Renal
de Gill, Sindrome de Townes-Brocks, Sindrome de Kallman. Sindrome, sindrome de
Fraser, sindrome BNAR, sindrome de Barakat, sindrome de Charge, sindrome de
microdelecion 22911.2, sindrome de Williams-Beuren, asociacion VACTERL y asociacion
MURCS. Por otro lado, cabe diferenciarlo de un ureterocele, quiste del conducto de Wolff
o de Milller, leiomioma vesical y displasia renal multiquistica.®®70.7!

Rifdn ectopico. Se diagnostica erréneamente como un tumor pélvico primario y

se confunde facilmente con una neoplasia (rifion pélvico). Se adentra en el diagndstico
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diferencial de algunas masas diafragmaticas o toracicas posteriores (rifidn toracico).'s

Rifion en herradura. Los rifones separados que no realizan una rotacién normal pueden
confundirse con un rifién en herradura. Descansan sobre los bordes de los musculos
psoas, mientras que los polos de un rifidn en herradura caen paralelos a la columna y los
polos inferiores se encuentran encima de los musculos psoas.??

El diagndstico de fusion renal puede pasarse por alto en la urografia intravenosa si uno
de los uréteres esta muy bloqueado, de modo que parte del rifidn, la pelvis y el uréter ya
no son visibles.?

Duplicidades ureterales. Cuando se esta dilatado puede confundirse con una masa,
cistocele, absceso, quistes.”?

Estenosis pieloureteral. Suele confundirse con hidronefrosis transitoria, displasia renal
multiquistica, masa quistica pélvica como complicacidn de otros cambios renales
congénitos como malrotacion, rifidn ectdpico, rifidn en herradura y sistema biliar. Quistes
renales, megacaliosis, atrofia post-obstructiva y en situaciones que pueden aumentar la
velocidad del flujo urinario (sobrehidratacion, diabetes insipida).”

Ureterocele. Puede ser confundido con litiasis, neoplasias, tuberculosis de vias
urinarias vy cistitis.”™

Los hemisistemas superiores que se presentan dilatados deben diferenciarse con los
nefromas quisticos multiloculares, neuroblastomas quisticos y hemorragia avanzada.”

Megauréter congénito. Puede confundirse con una obstruccién de la unidn
ureteropélvica, valva de uretra posterior en los varones.?®> También el RVU grado Il o
superior, litiasis distal en uréter y sindrome de Prune-Belly.”

Uréter ectopico. En algunos casos puede simular el aspecto del ureterocele ectopico. '

Reflujo vesicoureteral. Una obstruccion significativa distal al cuello de la vejiga
conduce a la hipertrofia del detrusor y los musculos trigonales. Este ultimo ejerce una
presidn excesiva sobre el uréter intravesical, provocando una obstruccién funcional. Por
tanto, cabe esperar hidroureteronefrosis; El RVU es raro.*!

Otras lesiones que pueden ocasionar hidroureteronefrosis sin reflujo incluyen calculos

ureterales inferiores, obstruccion del uréter por cancer de cuello uterino o de prostata,
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tuberculosis del tracto urinario y esquistosomiasis.*’
Valva de uretra posterior. Masas en ambos flancos, atresia uretral, Sindrome de

Prunne-Belly y valvas de uretra anterior.'>

IV.1.9. Tratamiento

Hipoplasia renal. El tratamiento dependera en gran medida del grado de reduccion del
ndamero de nefronas, que es muy dificil de determinar. Por lo tanto, se debe realizar un
estudio de funcidén renal (presion arterial, estimacion de la tasa de filtracion glomerular y
proteinuria) para evaluar la actividad de las nefronas restantes. Debido al mayor riesgo
de desarrollar presion arterial alta y proteinuria, los pacientes con hipoplasia renal deben
someterse a cuidados de seguimiento a largo plazo. En casos extremos, es posible que
se requiera terapia de reemplazo de rifion.%®

Poliquistosis renal. El tratamiento en nifios y adolescentes sigue siendo un tratamiento
de apoyo dirigido al control temprano de la HTA y posibles complicaciones (ITU, litiasis,
infeccion o rotura de quistes) y al tratamiento de la ERC. Se debe considerar la
nefrectomia unilateral de uno de los rifiones nativos antes del trasplante si el tamafio de
ese rifion impide la colocacion adecuada del injerto o en pacientes con hemorragia
intraquistica recurrente o infeccion.58

Displasia renal. Tradicionalmente, se recomendaba la nefrectomia renal multiquistica
unilateral para prevenir posibles complicaciones como hipertensién arterial o
degeneracion maligna en el tumor de Wilms. Sin embargo, la tendencia natural del rifidn
multiquistico es a la involucion, y estudios recientes con mayor tamafio muestral han
demostrado que la incidencia de estas complicaciones es muy baja, practicamente similar
a la de la poblacion general; Por lo tanto, actualmente no se recomienda la nefrectomia.®®

Por otro lado, existe riesgo de sobrecarga funcional en pacientes con un solo rifion
funcional, lo que conduce a una hiperfiltracion permanente con proteinuria y deterioro a
largo plazo de la funcién renal. Por este motivo, se recomienda un seguimiento mas
prolongado, que incluye: ecografias periddicas para confirmar el crecimiento adecuado

del rifidn contralateral y la ausencia de cambios que sugieran reflujo vesicoureteral u otras
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anomalias renales; Analisis de orina para evaluar hematuria y proteinuria; y control de la
funcion renal y la presion arterial %8

Agenesia renal. Desafortunadamente, no existe un tratamiento para la agenesia renal
bilateral. Algunos nifios con agenesia renal unilateral pueden necesitar cirugia para
extirpar el rifidn lesionado. Otros nifios no necesitan tratamiento.”

Rifidn ectdpico. Es posible que un rifidn ectdpico no necesite atencidn médica si ho
causa sintomas ni dafia el cuerpo o el rifidn. Si las pruebas muestran que hay una
obstruccion u otra posible complicacion en el tracto urinario, el médico puede sugerir mas
atencion de seguimiento o cirugia para corregir la anomalia. Si tiene un RVU sintomatico,
un médico puede evaluar y controlar el RVU.””

Rifidn en herradura. El rifidn en herradura sélo debe operarse si se desarrolla un
proceso patoldgico que se desarrolla desfavorablemente. A la hora de operar por un RVU
o hidronefrosis (NH), es util disponer de un mapa arteriografico debido a la
vascularizacion anarquica del rifidn en herradura.%®

Duplicidades ureterales. El tratamiento del reflujo es controvertido, pero no debe verse
influenciado por la presencia de duplicacion ureteral. Los niveles mas bajos de reflujo
generalmente se tratan médicamente; y es probable que los grados superiores requieran
cirugia. Existen muchas opciones quirirgicas debido a variaciones anatomicas. Casi
siempre se requiere cirugia para la obstruccién del polo superior o la ectopia. Se han
recomendado varios métodos quirdrgicos. Cuando la funcion renal es muy deficiente en
cualquier segmento, la heminefrectomia es el procedimiento mas apropiado. Para
preservar el parénquima renal, son adecuados los tratamientos de pieloureterostomia,
ureteroureterostomia y reimplante de uréter. Esto se puede hacer mediante una
laparoscopia o una cirugia abierta.??

Estenosis pieloureteral. Pieloplastia desmembrada de Anderson-Hynes: sigue siendo
el estandar de oro en el tratamiento. Cada vez son mas los centros que han adoptado la
laparoscopia (via abdominal) o, en menor medida, la retroperitoneoscopia para el
tratamiento de esta patologia, en detrimento del acceso abierto, que ha mejorado el

resultado estético y acortado las estancias hospitalarias.3®
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La endourologia permite realizar una pielografia retrograda y puede descartar otras
malformaciones acompafiantes. En este procedimiento, la estenosis se puede superar
con un balon de dilatacion de alta presion o con un balon cortante.3°

Ureterocele. Esto depende del tipo de ureterocele y como se muestra. La mayoria de
los pacientes necesitan cirugia. La primera opcion terapéutica es la puncion endoscopica
con una tasa de éxito del 90 por ciento para los ureteroceles intravesicales y del 50 por
ciento para los ureteroceles ectopicos; si esto falla, se debe realizar una reconstruccion
abierta. Si la piel superior es funcional, la heminefrectomia, por lo general minimamente
invasiva, es el procedimiento de eleccion. En pacientes con sepsis por obstruccion, el
tratamiento inmediato es una nefrostomia.38

Megauréter. No existen parametros que determinen qué pacientes necesitan cirugia.
Dado que el 70 por ciento de los casos se resuelven espontaneamente en 2 afios y las
intervenciones quirdrgicas tempranas se asocian con una alta tasa de complicaciones,
no se recomienda el tratamiento quirdrgico, excepto para megauréteres con |TU
recurrentes, empeoramiento de la RDF u obstruccidn. esencial. La edad ideal para
realizar la reparacidn quirtrgica es entre un afio y 2 afios.*®

Uréter Ectopico. En caso de anulacién funcional del sistema renal del uréter ectopico
(UE), se recomienda heminefrectomia y, si tiene funcion, cirugia reconstructiva como
ureteropielostomia, ureteroureterostomia o reimplante de uréter.3®

Reflujo vesicoureteral. El objetivo de la terapia conservadora es la prevencion de una
infeccion febril del tracto urinario. Se basa en que la resolucidon espontanea del RVU en
los primeros afios es casi del 80 por ciento en los grados | y Il y del 30-50 por ciento en
los grados IlI-V, algo menor con afectacion bilateral, y que el RVU no dafia los rifiones
cuando los pacientes estan libres de infeccion y tienen una funcidn intestinal normal. El
enfoque conservador incluye atencidén de seguimiento, profilaxis antibidtica intermitente
o continua, rehabilitacién de la vejiga para la disfuncion de la vejiga y circuncision
preventiva, ya que es eficaz para reducir el riesgo de infeccién del tracto urinario en nifios
sanos. Otros tratamientos:3°

1. Tratamiento endoscépico: Es una alternativa a la profilaxis antibidtica a largo plazo
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y la cirugia abierta. La cistoscopia consiste en inyectar un material en la
submucosa intramural del uréter que eleva el orificio ureteral y el uréter distal,
estrechando la luz y previniendo el RVU al tiempo que permite su flujo hacia
adelante.?®

2. Cirugia abierta: Existen varias técnicas, todas las cuales comparten el principio
basico de alargar la porcion intramural del uréter y aumentar su trayectoria
submucosa. Todos han mostrado una baja tasa de complicaciones y una excelente
tasa de éxito (92-98 %).»

3. Cirugia laparoscopica y robdtica: Actualmente existen muchas series que
muestran la viabilidad de estas técnicas con resultados comparables a los de la
cirugia abierta. La principal deficiencia son las dificultades técnicas con tiempos
de operacidn mas largos, que impiden una mayor aceptacion. Se necesitan mas
estudios para definir las tasas de éxito, los costos y los beneficios generales. Por
lo tanto, el procedimiento laparoscopico no se puede recomendar actualmente
como procedimiento de rutina. Se puede ofrecer como alternativa a los padres en
centros con experiencia en profundidad.3®

Valvas de uretra posterior (VUP). Se inicia con el examen radioldgico (ecografia,
UCMS, MAG-3) y la instalacion de un catéter urinario para drenar el tracto urinario, la
prescripcion de profilaxis antibidtica, siempre que se mantenga y se excluya la presencia
de RVU. Otras opciones para la cirugia de derivacion incluyen vesicostomia antes de la
reseccion de la valvula, a menudo en bebés prematuros, pielostomia o ureterostomia
superior, que rara vez se realiza porque requiere la reconstruccion posterior del tracto
urinario superior (TUS). Por otro lado, cambian el ciclo urinario de la vejiga, lo que puede
afectar la funcion de la vejiga sin mejorar los resultados de la vesicostomia. Podrian estar
indicados si persiste la funcion renal alterada o la dilatacidn del uréter a pesar de un buen
drenaje de la vejiga. Una alternativa es la nefrostomia temporal bilateral. El tratamiento
definitivo de eleccion se basa en la cistoscopia diagndstica y terapéutica mediante

ablacion endoscopica de la UPV para resolver una obstruccion de la uretra.3®
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IV.1.10. Complicaciones

Hipoplasia renal. Como complicaciones se pueden observar la hipertension,
proteinuria e insuficiencia renal cronica.?®

Poliquistosis renal. Dentro de las complicaciones estan la ITU, litiasis, infeccion o
ruptura de los quistes.®®

Displasia renal multiquistica. Las ITUs y la HTA son de las complicaciones que mas se
observan.'®

Agenesia renal. Hay una incidencia creciente de hidronefrosis, infeccion y calculos en
el organo contralateral.?® Proteinuria, enfermedad renal cronica (ERC) y/o hipertension
arterial, siendo una causa comun de ERC en menores de 5 afios.%®

Rifon ectdpico. Dentro de las complicaciones mas frecuentes se ven la obstruccién e
infeccion.?®

Rifion en herradura. Es propenso a la obstruccion ureteral debido a la alta incidencia
de vasos renales anormales y a la necesidad de que uno o ambos uréteres sobresalgan
alrededor o sobre el tejido renal. Por lo tanto, la hidronefrosis, los calculos y las
infecciones son comunes. Un rifidn fusionado grande que ocupa la concavidad del sacro
puede causar distocia.?®

Duplicidades ureterales. Ocasionan la aparicién de complicaciones como infeccion,
litiasis, hidronefrosis, reflujo vesicoureteral y en la mujer incontinencia urinaria.*6.78

Estenosis pieloureteral. Puede resultar en dafio renal progresivo. Las complicaciones
postquirirgicas mas importantes son la infeccion de vias urinarias (IVU), pieloneffritis,
fistulas urinarias, obstruccidn pieloureteral (OPU) recurrente y el desarrollo de
estenosis.”

Ureterocele. Se observan complicaciones como la litiasis ureteral (uni o bilateral),
infeccion del tracto urinario (de dominio recurrente), dafio renal por reflujo y dafio
constante a la vejiga (retencion urinaria).®?

Megauréter. Se presentan las ITUs febril, desgaste de la funcidn renal diferencial,
ureterohidronefrosis masiva.3®

Uréter ectdpico. Incontinencia urinaria e infecciones recurrentes son de las
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complicaciones gue mas se pueden observar.”®
Reflujo vesicoureteral. Maltrata el rifidn mediante uno o ambos de los siguientes
mecanismos: pielonefritis e hidroureteronefrosis. También puede desarrollar ITU.4!
Valva de uretra posterior. Se observan complicaciones como la insuficiencia renal,
disfuncién valvular/vejiga valvular, reflujo vesicoureteral, deterioro en la funcidén vesical,
poliuria, disminucién de la libido, infeccidn del tracto urinario y disfuncion erectil por medio

de la insuficiencia renal.2°

IV.1.11. Prondstico y evolucion

Hipoplasia renal. El riesgo de insuficiencia renal en la infancia es minimo, pero puede
ocurrir en casos graves.>

Poliquistosis renal. Si la enfermedad afecta a los nifios, el prondstico es muy malo. El
grupo grande con signos y sintomas clinicos después de 35 a 40 afios tiene un pronostico
mas favorable. Aunque existen amplias variaciones, estos pacientes normalmente no
viven mas de cinco a diez afos después del diagnostico, a menos que se disponga de
dialisis o un trasplante de rifion.2°

Displasia renal multiquistica. Si el rifidon funcional individual no es complicado, el
prondstico es bueno. Cuando hay menos nefronas, se produce hiperfiltracion =
proteinuria, HTA, disminucion de la tasa de filtracién glomerular (TFG), por lo que se
recomienda la monitorizacién de la presion arterial, el analisis de orina y la funcion renal
(RF).10

Agenesia renal. Hasta el momento, no se ha identificado ningiin caso de hipertension
arterial. El 35 por ciento de los casos presenta al menos un episodio de pielonefritis aguda
con buena respuesta a los antibidticos. El 50 por ciento de estos casos pueden tener RVU
y estan recibiendo tratamiento antibidtico profilactico. El 17 por ciento de los pacientes
tienen enfermedad renal cronica (ERC) precoz, algunos de ellos con microalbuminuria
asociada. Ningun paciente necesita terapia de reemplazo renal. Esto solo se aplica a la
patologia unilateral, con enfermedad bilateral tiene muy mal prondstico, ya que estos

recién nacidos nacen muertos, ya que esta enfermedad es incompatible con la vida.5580

54



Rifidn ectdpico. Si no hay otras anomalias, el prondstico para los pacientes con ectopia
renal es bueno.%®

Rifon en herradura. En casi todos los casos el resultado es excelente. En el caso de
obstruccion e infeccidon del uréter, el drenaje del rifion debe mejorarse quirdrgicamente
para que el tratamiento con antibidticos sea eficaz.?®

Duplicidades ureterales. Los pacientes pueden tener RVU después del procedimiento.
La aparicion de infecciones recurrentes y la presencia de cicatrices renales en el polo
superior. Si la duplicacion del sistema de recoleccion se muestra sin obstruccidon y sin
RVU, esto indica un buen prondstico. En los pacientes que tienen reflujo con un sistema
dual, tienen un riesgo aln mayor que en los pacientes con un solo sistema.8'

Estenosis pieloureteral. Los factores de mal prondstico para la cirugia son la funcion
renal de menos del 30 por ciento, un diametro anteroposterior de mas de 50 mm y calices
agrandados y la progresidn de la hidronefrosis en ecografias consecutivas.”

La prevalencia de recurrencia de la estenosis tras pieloplastia primaria es del 7-20 por
ciento, el tiempo de presentacion es de entre 2 y 12 meses, aunque se han reportado
casos tardios (hasta 6 afios).®?

Ureterocele. El resultado puede ser diverso. El dafio no necesariamente tiene que ser
permanente si se puede curar la obstruccion. Sin embargo, el dafio renal sera
permanente, especialmente si la afeccion no desaparece. No es muy frecuente que se
produzca insuficiencia renal. El rifidn contralateral casi siempre funcionara de manera
normal. El prondstico es mejor si el ureterocele se diagnostica durante el embarazo y se
realiza una descompresion endoscopica temprana. Si persiste el reflujo vesicoureteral,
esta indicada la reconstruccion de la vejiga con escision del ureterocele y reimplante de
los uréteres. En una serie de 54 pacientes con ureteroceles ectopicos tratados con
reconstruccidn vesical, escision de ureterocele y reimplante de uréter, el seguimiento a
largo plazo durante 9,6 afios mostrd excelentes resultados con buena continencia en casi
todos los pacientes. 8384

Megauréter. Dado que el musculo del uréter suele estar sano, estos casos tienen un

prondstico excelente. En los ultimos afios, sin embargo, se ha demostrado que al menos

55



el 50 por ciento de los casos se resuelven espontaneamente. Casi siempre es apropiado
un periodo de observacion al hacer el diagndstico en un paciente asintomatico. Debido
al alto riesgo de infeccion, se recomiendan antibidticos profilacticos en recién nacidos
durante 1 a 2 afios.?®

Uréter ectopico. En pacientes con uréter ectopico, el prondstico a largo plazo es
excelente con funcién renal preservada y cirugia adecuada, con disminucion de la
incontinencia urinaria e infecciones del tracto urinario.”

Reflujo vesicoureteral. Los tratamientos conservadores se han utilizado con éxito para
curar el reflujo y, por lo tanto, las infecciones en pacientes con reflujo que tienen valvulas
tan poco competentes.*!

Los pacientes con valvulas ureterovesicales incompetentes que se someten a
reparacién quirurgica también tienen un prondstico excelente. Sin embargo, para cuando
finalmente son remitidos para procedimientos de diagndstico, algunos nifios tienen el
tracto urinario tan dafiado que se puede ofrecer poca ayuda aparte de la derivacion
urinaria permanente.*!

Valva de uretra posterior. Los nifios nacidos con VUP, a pesar de las mejoras y la
sistematizacion tanto en el diagndstico como en el tratamiento inicial, tendran
consecuencias en el ciclo de vida, desde la infancia hasta la edad adulta. Las areas en
las que estos pacientes experimentan secuelas o efectos son principalmente la funcién
renal, la disfuncion de la vejiga y la fertilidad.?°

El objetivo del manejo en los pacientes con esta patologia es:

1. Conservar la funcion del rifidn.

2. Minimizar la aparicion de infecciones urinarias y minimizar la presencia de
cicatrices renales.
Lograr la continencia urinaria.
Minimizar el impacto en la calidad de vida de nifios y adolescentes y facilitar la
transicidn a servicios para adultos.

El grado de deficiencia en estas tres areas representa un amplio espectro que también

requiere un seguimiento y tratamiento de por vida, sin olvidar los efectos de las
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enfermedades crénicas en la calidad de vida, el desarrollo y el bienestar psicoldgico del

nifo.20

IV.1.12. Prevencion

Durante muchos afios, la ecografia prenatal ha sido el procedimiento estandar mas
eficaz para deteccién precoz de malformaciones en general, y malformaciones renales y
del tracto urinario en particular, e incluso para la deteccién precoz significativa de
pacientes, aunque muchos casos han demostrado pasar desapercibidos para este
procedimiento. Por estas razones. La ecografia renal posnatal realizada poco después
del nacimiento es de gran importancia clinica.®

La investigacion de los factores de riesgo predominantes en las malformaciones
congénitas muestra que la ingesta de acido folico como factor protector para evitar estas
malformaciones es de considerable importancia; También se suele afirmar que la
obesidad materna juega un papel fundamental en la aparicion de malformaciones
congeénitas. El acido folico tiene una importante funcidén protectora en relacion con la
aparicién de malformaciones congeénitas, principalmente la del tubo neural. Un exceso de
vitamina A conlleva un mayor riesgo de desarrollar anomalias en el tracto genitourinario.®

Con respecto a la presencia de glucemias alteradas durante la gestacion, se ha
valorado la relacion de malformaciones congénitas en hijos de madres con diabetes y
comprobado que la prevalencia al nacimiento de recién nacidos portadores de
malformaciones congénitas, es significativamente diferente tanto en las madres con
diabetes gestacional como en las madres con diabetes mellitus previamente
diagnosticada, si se les compara con madres no diabéticas.®

La prevencion de las anomalias congénitas del rifidn y del tracto urinario se mantiene
en constante debate, esto se debe a que diversos estudios aseguran no tener un método
preventivo para estas malformaciones. Sin embargo, Vargas Basterra sugiere dos formas
en las que se puede evitar el mal desarrollo del rifidn y las vias urinarias, entre ellas se
encuentra la promocidn de la salud, lograndose con la implementacion de la educacion

en el area de la salud, y el segundo es con la proteccion especifica, en donde asegura
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que todas aquellas parejas que hayan concebido un hijo con una anomalia del tracto
urinario por causa hereditaria, se les debera ofrecer asesoramiento genético vy, la

deteccidn temprana de estas anomalias por medio de la ultrasonografia fetal.8®

IV.2. Infecciones de vias urinarias
IV.2.1. Historia

La historia de las infecciones del tracto urinario (ITU) comienza en el afio 1550 con las
primeras descripciones de los sintomas en papiros descubiertos en Egipto. En 1984
Escherich, pediatra aleman identifico la bacteria, Escherichia coli, que en su honor lleva

su nombre y en 1984 revelo la presencia de la bacteria en pacientes con ITU.8

IV.2.2. Definicidn
La definicidon de infeccion del tracto urinario se refiere a la colonizacion y posterior
reproduccion de microorganismos en el sistema urinario (generalmente estéril),

combinada con sintomas que pueden ser especificos o inespecificos segln la edad.®”

IV.2.3. Etiologia

Las bacterias que provocan la ITU tienden a ser gram negativas que proceden del
intestino, de todas estas la E. coli representa un 75-95 por ciento, el resto de las
ocasiones son causadas por Klebsiella sp, Proteus sp y Enterobacter sp . También se
pueden encontrar cocos gram positivos como el Staphylococcus saprophyticus y
Streptococcus agalactiae .8

Las ITUs ocasionadas por virus tienen una frecuencia muy disminuida, pero se deben

tener en consideracion en aquellos pacientes con inmunodepresion.®”

IV.2.4. Clasificacion
Las infecciones del tracto urinario se pueden clasificar segin su desarrollo y la
coexistencia de factores de riesgo o su localizacién anatémica especifica en el tracto

urinario.®®
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1.

ITU no complicada: los que ocurren en mujeres sanas, no embarazadas, con

sintomas del tracto urinario inferior (cistitis: disuria, frecuencia, urgencia, dolor
suprapubico) o del tracto urinario superior (pielonefritis: fiebre, dolor en la fosa

renal, pufio de percusion positiva).8®

Estas pueden ser clasificadas en recurrentes o esporadicas.

1.

ITU complicada: Infecciones del tracto urinario en pacientes que presenten alguna
de las condiciones que determinen un mayor riesgo de desarrollo adverso. Estos
son los que ocurren en mujeres embarazadas, hombres, obstruccion,
inmunosupresion, insuficiencia renal, trasplante de rifidn, uropatia obstructiva de
causa neuroldgica, personas con factores de riesgo de infecciones urinarias
recurrentes o persistentes (litiasis, cateterismo urinario, tamafio de la vejiga,
nefrectomias u otros tipos de infecciones del tracto urinario).%

ITU asociada a catéter: ITU en existencia de un catéter urinario fijo, sin
demostracién de otros focos de infeccién. Es definido por =2 10% UFC/mL en una
muestra de orina tomada de catéter, o en muestra de orina adquirida 48h luego
de haberse retirado el catéter.%8

ITU recurrente: recidiva de ITU (complicada o no complicada), que posee una
repeticion de 3 ITUs/afio 6 2 ITUs en los posteriores 6 meses.

Urosepsis: falla organica que provoca riesgo vital por medio de una ITU.

De acuerdo a su localizacidn anatdmica, encontraremos®s:

ITU de via urinaria baja: cistitis, uretritis, prostatitis.

ITU de via urinaria alta: absceso perinéfrico, absceso intrarrenal, pielonefritis.

IV.2.5. Fisiopatologia

En condiciones normales, el tracto urinario es estéril. EI mecanismo de produccion de

ITU mas comun es la ruta ascendente debido a la colonizacidn de microorganismos del
sistema digestivo que ingresan al tracto urinario por la uretra con posibilidad de llegar al
tejido renal. La via hematdgena es rara, pero debe considerarse en lactantes pequefios

y recién nacidos. Después de ingresar al tracto urinario, la colonizacion de estos
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microorganismos puede verse favorecida por diversos factores, por lo que deben tenerse
en cuenta los factores dependientes del huésped y las propiedades del microorganismo
involucrado.®”

Entre los factores dependientes del hospedador, cabe mencionar que todas aquellas
condiciones que dificultan la miccion aumentan significativamente el riesgo de infeccién
del tracto urinario (alteraciones anatémicas del tracto urogenital, reflujo vesicoureteral,
fimosis, disfuncion vesical, habitos de retencidn, persistencia, vaciamiento de residuos,
estrefimiento, entre otros), asi como los habitos higiénicos del aparato genital. La miccidn
frecuente tiene el efecto de lavar y eliminar las bacterias adheridas al epitelio, por lo que
es uno de los mecanismos que mas contribuye a la esterilidad del sistema urinario.®”

Como se menciond anteriormente, Escherichia coli es el microorganismo mas comun
gue causa infecciones del tracto urinario debido a su alto tropismo por el sistema urinario,
gracias en parte a las fimbrias de su capsula. Tan pronto como ocurre la invasion
intracelular, se forma una biopelicula, que esta formada por una rapida multiplicacién
bacteriana, que a su vez la protege del sistema inmunoldgico del huésped. Esto luego
conduce a una reaccién inflamatoria que puede provocar dafo renal durante un largo
periodo de tiempo, pero cuyos mecanismos no se conocen completamente.®”

En el caso de la bacteriuria asintomatica, los microorganismos pierden factores de
virulencia, provocando asi que no se desencadene una gran respuesta inflamatoria y, por

tal razon, no cursa con sintomatologia.®”

IV.2.6. Epidemiologia

Las infecciones del tracto urinario son las infecciones bacterianas mas comunes y, por
lo tanto, representan una carga econdmica significativa. En los Estados Unidos,
representan el 15 por ciento de las recetas de antibidticos para pacientes ambulatorios y
aproximadamente 7 millones de visitas al médico general al afo. Entre el 50 y el 60 por
ciento de las mujeres adultas experimentaran un episodio de ITU sintomatica durante su
vida. Son la principal causa de bacteriemia comunal y representan el 5-7 por ciento de la

sepsis grave que requiere ingreso en la UCI, con la posibilidad de insuficiencia
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multiorganica. En Europa, 4 millones de personas desarrollan una infeccién "prevenible”
cada afio como resultado de intervenciones médicas (infeccidn asociada a la asistencia
sanitaria), siendo las infecciones del tracto urinario también el grupo mas numeroso (19,6
%). En el entorno hospitalario, representan hasta el 40 por ciento de las infecciones
nosocomiales y son el reservorio institucional mas importante de patégenos resistentes.
En las unidades de cuidados intensivos de los hospitales, son las segundas infecciones
mas frecuentes después de la neumonia con ventilacion mecanica.®®

Las ITUs sintomaticas tienen una mayor prevalencia en las mujeres, con un pico entre
las edades de 14 y 24 afios asociado con la actividad sexual y la resolucion espontanea
de los sintomas en 1 de cada 4 casos. Como resultado, la prevalencia en mujeres
aumenta con la edad (20% en mujeres mayores de 65 afios, en comparacion con 11%
en la poblacién general). En los hombres existe una menor prevalencia y se presenta
principalmente en alteraciones del tracto urinario y en los ancianos. Las recurrencias
también son mas comunes en mujeres jovenes sexualmente activas. Después de un
primer episodio de infeccidn sintomatica del tracto urinario, el 27 por ciento tuvo una
recaida confirmada en los siguientes 6 meses y el 2,7 por ciento tuvo una segunda

recaida en el mismo periodo.®

I\VV.2.7. Diagnostico

El diagndstico de ITU a menudo es dificil de realizar y depende del analisis de orina 'y
el cultivo de orina. A veces, se necesitan estudios de localizacion para identificar la fuente
de infeccidn. Mas comUnmente, la orina se obtiene de una muestra indirecta. En los nifios
gue aun no han ido al bafio por su cuenta, se coloca un dispositivo de recoleccion de
orina, como una bolsa, sobre los genitales y la orina de la muestra se cultiva en la bolsa.
Ambos métodos de recoleccion de orina son faciles de usar, pero puede ocurrir
contaminacion de la vagina y el area perirrectal. Existe una alta tasa de resultados falsos
positivos, especialmente con muestras de bolsas. La aspiracion suprapubica evita una
posible contaminacion; Sin embargo, debido a su invasividad, rara vez se usa, con la

excepcion de nifios y pacientes seleccionados. La orina obtenida de un catéter urinario

61



es menos invasiva que la aspiracion suprapubica y ofrece menos posibilidades de
contaminacién que la obtenida de una muestra de orina. Si un paciente tiene un catéter

permanente, la muestra de orina debe tomarse del puerto de recoleccién del catéter.®®

IV.2.7.1. Clinico

Las manifestaciones clinicas varian segun la edad y la ubicacion del proceso
infeccioso. Existen otros factores que pueden influir en las manifestaciones clinicas, como
son el estado nutricional, las malformaciones renales, el nimero de episodios de ITU
previos y el periodo transcurrido entre cada episodio de infeccion.®

En el grupo de edad de recién nacidos y lactantes menor 3 meses las manifestaciones
clinicas mas frecuentes son urosepsis o pielonefritis, vomito, fiebre o hipotermia,
irritabilidad, letargia, rechazo a la via oral, también puede haber ictericia, palidez y/o
convulsiones, mientras que los sintomas que se observan con menos frecuencia son
dolor abdominal, hematuria u orina fétida.®

En los lactantes > 3 meses hasta los nifios de 2 afios de edad, las manifestaciones
clinicas mas frecuentes son fiebre, hiporexia, falla de medro o vomitos; mientras que los
menos frecuentes son dolor lumbar, letargia, irritabilidad o sintomas urinarios.*®

En los preescolares, escolares y adolescentes los signos y sintomas mas frecuentes
son disuria, tenesmo vesical, polaquiuria y orina turbia o fétida, hematuria; mientras que
los menos frecuentes son fiebre, irritabilidad y los vomitos.®

Se debe realizar un examen fisico completo para evaluar aspectos nutricionales,
crecimiento, desarrollo neuroldgico, salud general y signos vitales, teniendo en cuenta la
presion arterial y la fiebre en ausencia de otra fuente de infeccién. Palpaciéon abdominal
para buscar masas, y si esta se localiza suprapubica y persiste después de orinar, se
debe sospechar obstruccidn del tracto urinario, dolor lumbar y estrefiimiento. En los
genitales masculinos, visualice la presencia de fimosis, estenosis uretral, orquitis o las
caracteristicas del flujo urinario. En genitales femeninos, la fusién de los labios, cuerpos
extrafios, vulvovaginitis o indicios del inicio de la vida sexual. En la columna, region

sacrococcigea, presencia de un hoyuelo sacro o quiste pilonidal. Extremidades inferiores
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para detectar debilidad o descoordinacion que provoguen dafio neurologico.

I\V.2.7.2. Laboratorio

Analisis de orina. La orina se puede analizar de inmediato para detectar esterasa
leucocitaria, un compuesto que se produce cuando se descomponen los globulos blancos
en la orina. El nitrato de orina se produce por la reduccidn del nitrato de la dieta de los
alimentos por muchas bacterias gram negativas. La esterasa y los nitritos se pueden
detectar en una tira reactiva de orina y son mas fiables cuando el recuento de bacterias
es >100.000 unidades formadoras de colonias (UFC) por mililitro. Después de la
centrifugacion, la orina se examina microscopicamente para determinar el nimero de
leucocitos y bacterias. Se pueden detectar al microscopio recuentos de bacterias>
100.000 UFC/ml. Mas de tres leucocitos por campo de alto rendimiento indican una
posible infeccion. La prueba de nitrito en orina es muy especifica, pero no sensible,
mientras que las otras tres pruebas tienen una sensibilidad y especificidad de casi el 80
por ciento. Una combinacion de estas pruebas puede ayudar a identificar a los pacientes
cuyo cultivo de orina puede ser positivo. Por el contrario, si la muestra de orina esta libre
de esterasa, nitritos, sangre y proteinas, < 2 por ciento de las muestras de orina se
vuelven positivas para cultivo, dando un valor predictivo negativo de > 98 por ciento y 98
por ciento de sensibilidad. Una revision sistematica reciente de la literatura muestra que
el analisis de orina es mas efectivo en el diagndstico de ITU mediante la determinacion
del cultivo de orina en nifios mayores de 2 afios que en aquellos mas pequefios.8?

Urocultivo. El gold estandar para identificar ITU es el cultivo de orina cuantitativo para
bacterias especificas. La orina debe ser recolectada en un recipiente estéril y cultivarse
inmediatamente después de la recoleccion. Si esto no es posible, la orina se puede
almacenar en el refrigerador hasta por 24 horas. Luego, la muestra se diluye y se
distribuye sobre las placas de cultivo. Cada bacteria forma una sola colonia en las placas.
Se cuenta y ajusta el numero de colonias por mililitro de orina (UFC/ml). Puede resultar
dificil definir las UFC/ml que representan una infeccién clinicamente significativa. Esto

dependera del método de recoleccion, el sexo del paciente y el tipo de bacteria aislada.
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Tradicionalmente se utilizan >100.000 UFC/ml para descartar la contaminacion. Sin
embargo, los estudios han demostrado claramente que pueden producirse infecciones
del tracto urinario clinicamente significativas con <100.000 UFC/mlI de bacterias en la
orina.®

Estudios de localizacién. A veces es necesario localizar el sitio de la infeccidn. Para
localizar el tracto urinario superior, se enjuaga la vejiga con agua esterilizada y se coloca
un catéter ureteral en cada uréter. Se toma una muestra de la pelvis renal. El cultivo de
la muestra indica si existe una infeccidn del tracto urinario superior. En los hombres, es
posible diferenciar la infeccion en el tracto urinario inferior. Se toma una muestra al
comienzo de la miccion e indica una posible infeccion uretral. A continuacién, se toma
una muestra del flujo medio que indica una posible infeccion de la vejiga. Luego se
masajea la prostata y se le pide al paciente que orine nuevamente; esta muestra

representa una posible infeccion de prostata.®

IV.2.7.3. Imagenes

El objetivo del estudio es buscar anomalias del tracto urinario que puedan predisponer
al paciente a nuevas infecciones o sus complicaciones, y que sean susceptibles de
tratamiento médico o quirdrgico, e investigar con prontitud cualquier cambio funcional
detectado mediante el examen de imagenes.®’

Dentro de los examenes que se consideran Utiles existen 4 que seran mencionados a
continuacion, pero no todos son realizados.®"

Ecotomografia renal y vesical con o sin doppler: muestra la anatomia del parénquima
renal, uréteres y vejiga, la existencia de dilataciones, el niumero, tamario y ubicacion del
rindn. Cuando se realiza con Doppler, permite la evaluacion de la perfusion del
parénquima. Dado que es una prueba muy utilizada ya que no irradia al nifio, es realizada
en todos los pacientes con ITU, independientemente de la ubicacion y la edad, con la
gran limitacion de que depende del cirujano.®’

Uretrocistografia miccional (UCG): Se utiliza un catéter urinario para inyectar medio de

contraste en la vejiga para inducir la miccion, momento en el que se puede detectar el
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reflujo desde la vejiga hacia los uréteres, grado 4 y 5 que llega al rifién. Es la prueba de
referencia para la deteccion y clasificacidon del reflujo vesicoureteral, de 1 a 5 segun el
rango del medio de contraste y la dilatacion resultante, o es invasiva, irradia, estresa a
los niflos y sus padres y puede resultar en complicaciones. Su rendimiento se cuestiona
cada vez mas y es Util en pielonefritis recurrente, afectacion renal, anomalias anatomicas
detectadas por ecografia que requieren la exclusién de reflujo vesicoureteral de alto
grado, obstruccion uretral (valvulas uretrales posteriores) y vejiga neurogénica.®’

Cistografia isotdopica directa (CID): es el equivalente en medicina nuclear de la
cistografia uretral. Esta prueba intenta determinar la presencia o ausencia de reflujo. No
es capaz de graduarse, ni muestra cambios en la competencia de la transicion
vesicoureteral. En la atencion de seguimiento del RVU, si la infeccién del tracto urinario
febril ha recaido con UCG normal, es Util determinar si persiste o no con el reflujo.®!

No es recomendado como primer estudio para buscar RVU, ya que no proporciona
una evaluacion del estado de la vejiga o la uretra (importante, por ejemplo, en las valvas
de la uretra posterior). Tiene una menor dosis de radiacion. Mas sensible que UCG al
examinar el reflujo vesicoureteral (55% para UCG y 97% para DIC).?’

Cintigrama renal con DMSA Tc99 (acido dimercaptosuccinico): Se inyecta un
radioisétopo (DMSA) que se une a las células sanas del tubulo renal. Se puede solicitar
en el area aguda para obijetivar la pielonefritis en las infecciones urinarias febriles y
dudosas, pero no esta disponible en todas partes. Por este motivo, generalmente se
solicita un aplazamiento entre 6-12 meses después del episodio agudo para el
seguimiento, ya que se valora el dafno del parénquima renal, que viene determinado por
defectos en la captacion del isétopo, compatible con cicatrices renales. que debe ser

actual o anterior, por lo tanto, se correlaciona con la clinica.®!

IV.2.8. Diagndstico diferencial
A la hora de realizar un diagnostico de ITU se debe tener en cuenta que existen
patologias que deben ser descartadas dentro de los posibles diagndsticos de acuerdo

con la clinica que presenta el paciente, estas patologias que deben ser diferenciadas son
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pielonefritis, calculos renales, herpes simple, vaginitis y enfermedad inflamatoria

pélvica.®?

IV.2.9. Tratamiento

Al elegir un antibidtico y comenzar el tratamiento, se debe tener en cuenta la edad del
paciente y la ubicacidn de la infeccion (infeccidn del tracto urinario inferior o pielonefritis).
El objetivo de iniciar el tratamiento lo antes posible es erradicar la infeccidn y prevenir la
urosepsis, mejorar los sintomas, evitar cicatrices o abscesos renales y prevenir la
hipertension arterial y la insuficiencia renal.®

En la IVU afebril o cistitis, se considera como tratamiento de eleccién la nitrofurantoina
5-7 mg/kg cada 6 horas o trimetoprim-sulfametoxazol (TMP/SMZ) (basado en TMP) 6-12
mg/kg cada 12 horas o cefalosporina de 1° 0 2° generacion por un periodo de 7-10 dias,
por via oral.®

Para la IVU febril o pielonefritis, el tratamiento de primera linea es la ampicilina mas
aminoglucosido o cefalosporina de 3° generacién por un periodo de 14 dias. El
tratamiento debera ser iniciado por via parenteral durante tres a cinco dias; debera
permanecer por la via oral, hasta alcanzar los 10 a 14 dias. La modificacién de via
parenteral a oral se fundamenta en desaparecer la fiebre y mejorar el estado general.®

Dentro de las contraindicaciones de algunos farmacos se encuentra que el TMP/SMZ
no debe administrarse en prematuros y recién nacidos. En el caso de la nitrofurantoina

no debe ser indicada en los nifios menores de 3 meses de edad.®

IV.2.10. Complicaciones

Dentro de las complicaciones de las ITU encontramos el absceso renal corticomedular,
abscesos corticales multiples, absceso perinefritico, pionefrosis, pielonefritis gangrenosa,
necrosis papilar, pielonefritis cronica, pielonefritis xantogranulomatosa, prostatitis aguda,

epididimitis aguda, sepsis urologica, cicatrizacion renal e insuficiencia renal cronica.®?
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IV.2.11. Prondstico y evolucion

En la actualidad, un diagndstico precoz posibilita el inicio empirico de la antibioterapia,
por lo que la curacion sin secuelas es la mas habitual. Sin embargo, la recaida después
de una infeccion urinaria inicial es comun, especialmente en el primer afio de vida, por lo
que se debe hacer un seguimiento durante este tiempo. Las complicaciones después de
un dafio renal, como insuficiencia renal o hipertension arterial, son raras. Durante las
ultimas décadas, la generalizacion de los estudios de ecografia prenatal ha demostrado
que gran parte del dafio renal atribuido a pielonefritis aguda era secundario a anomalias
previas del sistema genitourinario, a veces asociadas con reflujo profundo o con un
componente obstructivo.?”

La atencidén de seguimiento especializada y la realizacién de ecografias renales solo
se recomiendan actualmente para nifios menores de 6 meses, para las infecciones
urinarias por primera vez o para las infecciones urinarias atipicas o recurrentes. En nifios
con ecografias patoldgicas, infecciones urinarias atipicas y / o recurrentes, se recomienda
la cistografia o cistografia ecografica, especialmente en nifios menores de 6 meses. Se
recomienda la gammagrafia renal 4-6 meses después de una infeccion urinaria atipica o
recurrente, especialmente en nifios menores de 3 afos. En cualquier caso, las
exploraciones por imagen segun la ITU y la necesidad de un seguimiento especializado
siguen siendo, en la actualidad, decisiones controvertidas que deben tomarse de forma
individual .%4

Una primera ITU con buena respuesta al tratamiento en <48 horas posee un excelente
prondstico. Los factores de riesgo que se relacionan con la formacion de cicatrices
renales son: ITU atipica, ITU recurrente, uropatia obstructiva y retraso = 48-72 horas en

el comienzo de una adecuada antibioterapia.®*

IV.2.12. Prevencion
Las acciones recomendadas para evitar nuevos episodios de UTI incluyen evitar los
malos habitos de miccién (como la paralizacidon miccional voluntaria), beber suficientes

liquidos y corregir el estrefiimiento y la disfuncion intestinal. No hay evidencia que sugiera
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otras medidas, como cambiar pafiales con frecuencia, tomar probidticos o jugo de
arandano. Tampoco hay evidencia de circuncisidn, aunque podria considerarse en nifos
con infecciones urinarias recurrentes.%

El diagndstico temprano y el tratamiento oportuno de las infecciones febriles del tracto
urinario es importante para prevenir un posible dafio renal. Puesto que la poblacidn
pediatrica que presenta una CAKUT tiene alta probabilidad de desarrollar una ITU esta
debe ser evitada con profilaxis antibiotica, la cual en los casos de infecciones recurrentes
no va solo orientada a las bacterias que causaron la ultima infeccion, sino al grupo de
posibles microorganismos que, dependiendo de los factores de riesgo del respectivo
paciente, pueden causar futuras infecciones del tracto urinario, por lo que su eleccion es
independiente de los resultados de los antibiogramas de los urocultivos positivo
anterior.%

La profilaxis antibidtica esta indicada en: pacientes uropatia diagnosticada en
ecografia prenatal, nifios menores de 2 afos hasta que se le complete estudio de imagen,
paciente con RVU en grado Ill o estadio mayor, ectasias pielocaliciales graves sin ITU o

ectasia con ITU hasta que sea solucionada la misma.%
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Sexo Estado fenotipico condicionado Masculino
genéticamente y que determina el Femenino
Nominal
género al que pertenece un
individuo.
Manifestaciones | Conjunto de signos y sintomas que | Fiebre, vomito,
clinicas se presentan en una determinada | letargia,
patologia. irritabilidad,
anorexia, dolor | Nominal
abdominal, orina
maloliente,
hematuria.
Hallazgos Conjunto de alteraciones | Hipoplasia renal
ecograficos identificadas en el tracto urinario a | Displasia renal
través de la ecografia. Displasia renal
multiquistica
Ectopia renal
Rifon en Nominal
herradura
Uréter ectdpico
Poliquistosis renal
Hidronefrosis
Hallazgos  por | Conjunto de alteraciones | Estenosis
uretrocistografia | identificadas en el tracto urinario a | pieloureteral
miccional través de la uretrocistografia | Megauréter Nominal
miccional. congénito

Ureterocele
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Valva de uretra
posterior
Reflujo Vesico-

ureteral

Urocultivo

Prueba de laboratorio que realiza
cultivo cuantitativo de orina en
busca de bacterias especificas que

estén presente en el tracto urinario.

Escherichia

coli

Klebsiella
pneumoniae
Klebsiella oxytoca
Proteus mirabilis
Enterobacter
cloacae
Pseudomonas
aeruginosa
Enterococcus
faecalis
>100.000 UFC/ml
<100.000 UFC/ml

Nominal

Antecedentes
de ITU

Episodios previos de ITU.

Si
No

Nominal

Antecedentes
patoldgicos

maternos

Enfermedades que ha padecido o
padece la madre antes o durante el

embarazo

Diabetes Mellitus |
Diabetes Mellitus |1
Diabetes
gestacional
Hipertensidn
arterial
Hipertensidn

gestacional

Nominal
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Preeclampsia
Eclampsia
Infeccidn vaginal
Infeccidn urinaria
Falcemia
Nefropatia
Uropatia

Cardiopatia
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VI1.4. Muestra

La muestra estuvo representada por todos los pacientes menores de 2 afos que
llegaron a la consulta o sala de ingreso con diagndstico de infeccion urinaria en el
departamento de Nefrologia del Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral, enero-junio,
2022.

VI.5. Criterios

VI1.5.1. De inclusidn
1. Urocultivo positivo
2. Edad (< 2 afios)

3. Ambos sexos

VI1.5.2. De exclusion
1. Barrera de idioma.
2. Negarse a participar en el estudio.

3. No firmar consentimiento informado.

VI.6. Instrumento de recoleccion de datos

Para la recoleccion de la informacion se disefié un formulario de registro por parte de
las sustentantes, que contenia 9 preguntas, de las cuales 7 eran cerradas y 2 eran
abiertas. Dicho formulario contenia ademas de datos sociodemograficos (edad, sexo,
antecedentes patoldgicos maternos y antecedentes de ITU), tipo de malformaciones
congeénitas del rifion y vias urinarias, manifestaciones clinicas, hallazgos ecograficos,
hallazgos por uretrocistografia miccional y microorganismos en urocultivo. (Ver anexo

XIl1.2. Instrumento de recoleccion de datos).
VI.7. Procedimiento

Se sometid el anteproyecto a la unidad de investigacidn de la Facultad de Ciencias de

la Salud de la Universidad Nacional Pedro Henriquez Urefia (UNPHU) y el comité de
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investigacion del Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral para su revision y aprobacion.
Luego de obtener los permisos correspondientes, se procedid a la identificacion de los
pacientes menores de 2 afios de edad con diagnostico de ITU que llegaron a la consulta
o sala de internamiento del departamento de nefrologia, a los cuales se les procedié con
la presentacion del consentimiento informado para su debida lectura y llenado del mismo,
en el caso de que estuvo de acuerdo se continué a indicar urocultivo, ecografia
abdominopélvica y una uretrocistografia, ambos estudios de imagen con la finalidad de
detectar malformaciones congénitas del rifidn y vias urinarias. El instrumento de
recoleccion de datos fue llenado a través de un formulario que fue ejecutado por las

sustentantes en enero-junio, 2022. (Ver anexo Xll.1. Cronograma).

V1.8. Tabulacidon
Las informaciones obtenidas fueron introducidas a una base de datos estructurada en

el programa Microsoft Excel.

VI1.9. Analisis
Los datos provenientes de la base de datos estructurados en el programa Microsoft

Excel posteriormente tabulados se analizaron en frecuencia simple.

VI1.10. Aspectos éticos

El presente estudio fue ejecutado con apego a las normativas éticas internacionales,
incluyendo los aspectos relevantes de la Declaracion de Helsinki® y las pautas del
Consejo de Organizaciones Internacionales de las Ciencias Médicas (CIOMS).”” El
protocolo del estudio y los instrumentos disefiados para el mismo fueron sometidos a la
Escuela de Medicina y de la coordinacion de la Unidad de Investigacion de la Universidad,
asi como a la Unidad de ensefianza del Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral, cuya
aprobacion fue el requisito para el inicio del proceso de recopilacion y verificacion de
datos.

Los mismos fueron manejados con suma cautela, e introducidos en las bases de datos
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creadas con dicha informacion y protegidas por una clave asignada y manejada
Unicamente por las investigadoras. Todos los informantes identificados durante esta
etapa fueron abordados de manera personal con el fin de obtener su consentimiento para
que los pacientes bajo su tutela fueran incluidos en el estudio.

Todos los datos recopilados en este estudio fueron manejados con el estricto apego a

la confidencialidad.
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ViIl. DISCUSION

Un estudio realizado por Lépez-Santisteban et al. en pacientes que fueron atendidos
en la consulta externa de Nefrologia Pediatrica del Hospital Escuela Universitario, en
Tegucigalpa, Honduras, arrojo como resultado que el 8.3 por ciento de todos los
pacientes que acudieron con una infeccion del tracto urinario estaba asociada a una
malformacion congénita de vias urinarias; mientras que en nuestro estudio se obtuvo que
un 71.8 por ciento de todos los pacientes que se captaron en el departamento de
nefrologia del Hospital Dr. Robert Reid Cabral tenian una infeccion del tracto urinario
conjunto con una malformacion congénita del rifion y de vias urinarias.

En el estudio realizado por Morquecho-Madero y Santos-Meza, el cual se efectud en
pacientes desde recién nacidos hasta los 17 afios de edad atendidos en el servicio de
urologia del Hospital de Nifios Dr. Roberto Gilbert Elizalde arrojé que la malformacion
congénita mas incidente fue el reflujo vesicoureteral; mientras que en nuestro estudio se
observé que la alteracion congénita mas frecuente fue la hidronefrosis con un total de
23.2 por ciento de los pacientes con edad de 1-2 afios.

Segun Beltré-Nufiez (2019) en su estudio realizado para determinar las
malformaciones urolégicas asociadas a desarrollar enfermedad renal cronica en nifios
del departamento de urologia, en el Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral, demostré
que el rango de edad de los pacientes que presentaron una malformacion uroldgica con
mayor frecuencia fue de 1-4 afos de edad (37.3 %); mientras que nuestro estudio arrojo
que el rango etario de los pacientes que mas presentaron una alteracion congénita del
rifidn y de vias urinarias eran los de 1-2 afios de edad (71.4 %). Con esto podemos ver
que definitivamente la edad mas vulnerable en esta patologia es la del lactante, es decir,
los nifios menores de 2 arfos.

En el estudio de Morquecho-Madero y Santos-Meza, demostrd que la frecuencia de
aparicion de los casos de CAKUT con ITU fue mayor en el sexo femenino (60.6 %). Sin
embargo, en nuestra investigacién se pudo observar que el sexo mas afectado fue el
masculino (80.4 %).

Los pacientes que llegaban tanto a la consulta como a la sala de ingresos del
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departamento de nefrologia pediatrica asistian con una o mas manifestaciones clinicas,
pero la que tuvo mayor presentacién fue la fiebre, representando un 50.0 por ciento de
los pacientes con edad entre 1 a 2 afnos.

El estudio realizado por Isert S. et al. sobre las historias clinicas de nifios y
adolescentes con malformaciones congénitas del rifion y del tracto urinario presentadas
en la consulta externa de nefrologia pediatrica de la Charité - Universitatsmedizin de
Berlin (Alemania), tuvieron como resultado que el hallazgo ecografico mas visualizado
fue la hidronefrosis (43.0%), ocupando el segundo lugar en frecuencia; mientras que en
nuestra investigacion la hidronefrosis ocupd una frecuencia diagndstica ecografica de un
37.5 por ciento de los casos para los pacientes entre 1 a 2 afios de edad.

De los pacientes que se realizaron una uretrocistografia miccional solo el 39.3 por
ciento presentd hallazgos, siendo el mas frecuente de estos el reflujo vesicoureteral (19.6
% para los pacientes con edad de 1 a 2 afios). En los urocultivos efectuados se observo
que la Escherichia coli (32.1 %) y la Klebsiella pneumoniae (23.2 %) fueron los dos
microorganismos mas vistos en los reportes positivos en los pacientes entre 1 a 2 afios
de edad. El 51.8 por ciento de los pacientes que fueron captados en el estudio no
presentaron antecedentes de infeccidn de vias urinarias, dando a demostrar que no en
todos los casos donde se presenta una CAKUT debe desarrollar una ITU recurrente.

Beltré-Nufiez (2019) también tuvo como resultado que el 61.2 por ciento de las madres
de los pacientes atendidos presentaron ITU durante el embarazo y un 28.3 por ciento
presentaron hipertension arterial. Sin embargo, en nuestro estudio se observé que el 53.6
por ciento de las madres no tenian antecedentes durante el embarazo. De las que si
presentaron afeccion durante el embarazo la hipertension arterial (5.4 % para los de hijos
con edad entre 1 a 2 afios) y la ITU (8.9 % para los pacientes entre 1 a 2 afos) fueron

las mas comunes.
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IX. CONCLUSIONES

1.
2.

El 71.8 por ciento de los pacientes tenian ITU y CAKUT.
Los tipos de CAKUT que se observaron con mas frecuencia fueron la hidronefrosis
y la valva de uretra posterior con un 23.2 por ciento para ambos casos en los

pacientes en edad de 1 a 2 afios de edad.

3. El 71.4 por ciento de los pacientes tenian de 1-2 afios de edad.

4. EI 80.4 por ciento de los pacientes pertenecieron al sexo masculino.

5. Los pacientes que llegaron al departamento de Nefrologia presentaban mas de

una manifestacion clinica siendo la mas frecuente fiebre con un 50.0 por ciento de
los pacientes con edad de 1 a 2 afos.

De acuerdo con los hallazgos ecograficos la mayoria de estos pacientes
presentaron hidronefrosis en el reporte, con un 37.5 por ciento para los pacientes
entre 1 a 2 afos de edad.

De los hallazgos por uretrocistografia miccional se observo que un 60.7 por ciento
de los pacientes no presentaban hallazgos positivos. El 19.6 por ciento de los
pacientes que si tenian hallazgos con edad de 1 a 2 afos presentd reflujo
vesicoureteral.

Se observé que en el reporte de los urocultivos realizados como microorganismos
mas frecuentes Escherichia coli y Klebsiella pneumoniae con un 37.5 por ciento
en los pacientes, el primero con un 32.1 por ciento para los de edad de 1 a 2 afios.
De la muestra obtenida de esta investigacion se observd que no todos los
pacientes tuvieron antecedentes de infeccion de vias urinarias, siendo
representada por un 51.8 por ciento de los pacientes y un 42.8 por ciento de los

pacientes con edad entre 1 a 2 afos si presentaron ITU anteriormente.

10.Se observo que en los antecedentes maternos un 53.6 por ciento fueron negados;

pero de las madres que si presentaron una patologia durante el embarazo la mas
frecuente fue la ITU con un 8.9 por ciento para los pacientes entre 1 a 2 afios de
edad.
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X. RECOMENDACIONES

Luego de haberlo discutido y analizado, segun los resultados obtenidos en este

estudio, recomendamos lo siguiente:

1.

o kb

Realizacion de pruebas de imagenes para la deteccidn de las CAKUT vy
monitorizacion.

Consultas médicas de seguimiento aun cuando el paciente se considere sano.
Adecuada ingesta de liquidos.

Correcta higiene genital.

Profilaxis antibidtica cuando sea requerida, teniendo en cuenta Ilos
microorganismos mas frecuentes presentes a nivel local y evitar su posterior

resistencia a los antibidticos.
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Xll.2. Instrumento de recoleccidon de datos

MALFORMACIONES CONGENITAS DEL RINON Y VIAS URINARIAS COMO FACTOR
DE RIESGO DE INFECCIONES URINARIAS EN PACIENTES MENORES DE 2 ANOS
ATENDIDOS EN EL DEPARTAMENTO DE NEFROLOGIA EN EL HOSPITAL INFANTIL
DR. ROBERT REID CABRAL, ENERO-JUNIO, 2022.

Fecha: [ 1 No. Historia clinica: ID:

1. Edad:

2. Sexo:

3. Tipo de malformaciones congénitas del rifidbn y vias urinarias:

4. Manifestaciones clinicas:

O

O 0O 0o ooo g

Fiebre

Vomito

Letargia
Irritabilidad
Anorexia

Dolor abdominal
Orina maloliente

Hematuria

5. Hallazgos ecograficos:

O 0O oooo o™

Hipoplasia renal

Displasia renal

Displasia renal multiquistica
Ectopia renal

Rifidn en herradura

Uréter ectopico
Poliquistosis renal

Hidronefrosis
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6. Hallazgos por uretrocistografia miccional:

O
O

O 0o O

7.

<

O 0o o ooo ™

O

Estenosis pieloureteral
Megauréter congénito
Ureterocele

Valva de uretra posterior

Reflujo Vesico-ureteral

icroorganismos en urocultivo:

Escherichia coli

Klebsiella pneumoniae
Klebsiella oxytoca
Proteus mirabilis
Enterobacter cloacae
Pseudomonas aeruginosa
Enterococcus faecalis
Otros:

8. Antecedentes de ITU:

O
O

Si
No

9. Antecedentes patoldgicos maternos:

O

O 0o oooooogd

Diabetes Mellitus |
Diabetes Mellitus Il
Diabetes gestacional
Hipertension arterial
Hipertension gestacional
Preeclampsia
Eclampsia

Infeccién vaginal
Infeccidn urinaria

Falcemia
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Nefropatia
Uropatia
Cardiopatia
Otros:

115



Xl11.3. Consentimiento informado
MALFORMACIONES CONGENITAS DEL RINON Y VIAS URINARIAS COMO FACTOR
DE RIESGO PARA DESARROLLAR INFECCIONES URINARIAS EN PACIENTES
MENORES DE 2 ANOS ATENDIDOS EN EL DEPARTAMENTO DE NEFROLOGIA EN
EL HOSPITAL INFANTIL DR. ROBERT REID CABRAL, ENERO-JUNIO 2022.

PROPOSITO

A usted se le esta invitando a participar en este estudio de investigacidon médica. Antes
de decidir su participacion o no, se debe conocer y comprender cada uno de los
siguientes apartados, por favor lea este documento minuciosamente. Este proceso se
conoce como consentimiento informado. Siéntase con absoluta libertad de preguntar
sobre cualquier aspecto que le ayude a aclarar sus dudas al respecto.

OBJETIVO

|dentificar las malformaciones congénitas del rifion y vias urinarias como factor de riesgo
para desarrollar infecciones urinarias en pacientes menores de 2 afos atendidos en el

departamento de nefrologia en el Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral.

VOLUNTARIEDAD

Su participacion en esta investigacion es voluntaria. Usted puede interrumpir la
evaluacion en cualquier momento. Puede negarse a responder cualquier pregunta o de
no participar en la misma. En caso de no participar, su informacién no sera utilizada y no
cambiara las atenciones recibidas por parte del personal medico.

CONFIDENCIALIDAD

La identidad del participante sera protegida. Toda informacion o datos que puedan
identificarlo/a seran manejados confidencialmente. En caso de publicacion de este
estudio su identidad no sera difundida.

PROCEDIMIENTO

Luego de que cada paciente decida participar y cumpla con los criterios de inclusion de
este estudio, se procedera a llenar una encuesta-entrevista que sera ejecutada por las

sustentantes donde se recogera datos generales del pacientes y de su historia clinica
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pasada tanto personal como materna, luego se les practicara los estudios de laboratorio
y de imagenes pertinentes.

RIESGO/BENEFICIOS

Su participacion en dicha investigacion no representa ningun riesgo para usted. Ser parte
de este estudio, le trae como beneficio un diagndstico a tiempo, tratamiento efectivos,
evitar complicaciones de la enfermedad y prevencién de la misma.

COSTOS

Su participacién en dicha investigacion no tiene costo alguno.

RESPONSABLE

Esta investigacion es realizada por las estudiantes Meirys Ledesma Pérez y Luisa
Ramirez Medina, bajo la supervision del Asesor clinico, Dr. Franklin Mena y demas
colaboradores del area.

Basado en esta informacidn acepto estar voluntariamente de acuerdo en formar parte

de esta investigacion.

Firma del padre, madre o tutor
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Xll.4. Costos y recursos

VIIl.4.1. Humanos

° 2 sustentante
° 2 asesores (metodologico y clinico)
° Personal médico calificado en nimero de cuatro
° Personas que participaron en el estudio
VIII.4.2. Equipos y materiales Cantidad Precio Total
Papel bond 20 (8 1/2x 11) 2 resmas 315.00 630.00
Lapices 2 unidades 15.00 30.00
Borras 2 unidades 25.00 50.00
Boligrafos 4 unidades 15.00 60.00
Sacapuntas 2 unidades 10.00 20.00
Computador Hardware:
Laptop HP 15-dy1002la
Intel® Core™ i3-1005G1 (frecuencia base de 1,2 GHz,
hasta 3,4 GHz con tecnologia Intel® Turbo Boost, 4 MB de
caché, 2 nucleos), SDRAM DDR4-2666 de 8 GB (1 x 8 GB) | 1 unidad N/A N/A
velocidades de transferencia de hasta 2666 MT/s. 1 x 8
GB, unidad de estado solido Intel® de 256 GB,
Pantalla HD de 15,6 pulgadas en diagonal, 1 HDMI 1.4b; 1
combinacién de auriculares y micréfono; 2 USB 3.1 Gen 1
(solo transferencia de datos); 1 USB 3.1 Type-C™ Gen 1
(solo transferencia de datos, hasta 5 Gb/s de velocidad de
sefializacion); 1 pin de CA inteligente, 1 lector de tarjetas
SD multiformato.
Software:
Windows 10
Microsoft Office
790.00
VIII.4.3. Informacion
Adquisicion de libros 1 unidad 750.00 750.00
Revistas N/A N/A N/A
Otros documentos N/A N/A N/A
Referencias bibliograficas N/A N/A N/A
(ver listado de referencias)
750.00
VIIl.4.4. Econémicos*
Papeleria (copias) 200 copias 5.00 1,000.00
Impresion 500 unidades 10.00 | 5,000.00
Encuadernacion 10 informe 100.00 1,000.00
Empastado 8 unidades 400.00 | 3,200.00
Alimentacion 32 almuerzos 150.00 | 4,800.00
Transporte 86 viajes 500.00 | 43,000.00
Inscripcion de la tesis 2 inscripcion | 16,500.00 | 33,000.00
Presentacion de la tesis 2 unidades 16,500.00 | 33,000.00
Imprevistos 10% 2 unidades 1,765.50 | 3,531.00
Total $129,071.00
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XI1.5. Evaluacion

Sustentantes:
Meirys Leila Ledesma Pérez Luisa Maria Ramirez Medina
Asesores:
Dr. Rubén Dario Pimentel Dr. Franklin Alexander Mena Pefia
(Metodoldégico) (Clinico)
Jurado:
Autoridades:
Dra. Claudia Maria Scharf Dr. William Duke
Directora Escuela de Medicina Decano Facultad Ciencias de la Salud

Fecha de presentacion:

Calificacion:
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