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Nefrouropatias malformativas: Revision y estudio clinico
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RESUMEN: Se hace una revision de las nefrouropatias malformativas en la in-
fancia. Los autores analizan los distintos tipos de malformaciones y su frecuente
asociacién a otras anomalias congénitas. Se comentan los sintomas iniciales y otros
hechos clinicos. Por dltimo se considera el tratamiento y la evolucién de los pa-
cientes a corto y medio plazo. PALABRAS CLAVE: NEFROUROPATIAS MALFORMATIVAS.
HIPOSPADIAS. EXTROFIA VESICAL. URETEROHIDRONEFROSIS. DISPLASIA RENAL QUIS-
TICA.

MALFORMATIVE NEPHROUROPATHIES. REVIEW AND CLINICAL STUDY
(SUMMARY): A review of malformative uropathies in childhood is made. The
authors analysed differents types of malformations and its frequent association
with another congenital anomalies. The first symptoms and other clinical features
are explained. Finally the treatment and the clinical evolution of patients to
short and half term is considered. KEY WORDS: MALFORMATIVE NEPHROUROPA-
THIES. HYPOSPADIAS. VESICAL EXSTROPHY. URETEROHYDRONEPHROSIS. CYSTIC
RENAL DYSPLASIA.

INTRODUCCION

Las nefrouropatias malformativas son frecuentes en| la edad infantil.
Las estadisticas sefialan una frecuencia que oscila entre el 0,30 y el
5,25 %o seglin se trate de pacientes sin seleccionar o seleccionados. Las
mismas estadisticas elevan la frecuencia en las necropsias hasta un
9,30 %o.

Aunque muchas veces se trata de malformaciones menores las reper-
cusiones futuras pueden ser importantes. Por otra parte no hay que ol-
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vidar la posible asociaciéon de muchas de estas pequefias malformaciones
de vias urinarias con anomalias renales o de otros 6rganos o aparatos.
Por tal motivo la severidad de estas situaciones depende en buena parte
de la afectacion renal que pueda existir, ya sea por malformaciéon congé-
nita, por un dafio ocasionado por el aumento de presion de la orina en
las vias excretoras (uropatias obstructivas) o por complicaciones pielone-
friticas que surgiran a la larga en no pocos casos.

Estos dos tltimos hechos por si mismos justifican la necesidad de un
diagndstico precoz y exacto antes de que el rifion resulte dafado.

MATERIAL Y METODOS

El estudio ha sido realizado sobre 11.992 pacientes menores de 14
afios ingresados en el Departamento de Pediatria del Hospital Clinico
de Salamanca en el periodo comprendido entre noviembre de 1976 y
febrero de 1984; es decir, poco mas de siete afios.

En este tiempo se detectaron malformaciones de vias urinarias en 90
pacientes. El mayor colectivo (46,6 %) procedia de la consulta externa
del Departamento. El 25,5 % ingres6 a través de Urgencias y el 15,5 %
desde la maternidad. Sélo seis enfermos (6,6 %) habian sido atendidos
previamente en la consulta externa del Servicio de Urologia del centro y
otros cuatro (4,4 %) fueron remitidos desde un centro hospitalario dife-
rente al nuestro.

Los motivos de la hospitalizacion fueron muy variables y serdn co-
mentados mas adelante. No pocas veces se requirid uno o varios reingre-
sos, de tal forma que el namero total de hospitalizaciones asciende a
134.

A menudo el seguimiento se hizo a través de la consulta externa,
teniendo constancia de la evolucion e incidencias. En 16 de los casos se
perdi6 la pista antes de llegar al limite de edad para asistencia pediatri-
ca por haber sido evacuado el enfermo o por razones que se ignoran.

RESULTADOS
La frecuencia de malformaciones nefrourologicas entre los pacientes

hospitalizados fue del 7,5 %o, con una incidencia muy superior en el sexo
masculino: relacién 3/1. Casi la mitad de los nifios eran escolares, pero
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muchos de ellos habian sido diagnosticados en épocas mis tempranas.

En la Tabla I aparecen los nifios distribuidos por grupos de edad en re-
lacién con el momento del ingreso y del diagndstico.

TasLAa I. EDAD DE LOS PACIENTES EN EL MOMENTO DEL INGRESO Y DEL

DIAGNOSTICO
Momento ingreso Momento diagndstico
Grupos de edad

N.@ % N.# %
Neonatos 19 21 35 38,8
Lactantes 14 159 20 22,2
Preescolates 18 20 13 14,4
Escolares 39 433 22 24.4

De los datos recogidos en /a anamnesis resulta que existia consangui-
nidad en 10 de los casos (11 %). Antecedentes familiares dignos de te-
ner en cuenta existian en 22 de los enfermos: en 9 litiasis urinaria; en 6
hipertension de origen renal que precisé nefrectomia en dos ocasiones;
2 madres eran diabéticas insulinodependientes; un padre padecia insufi-
ciencia renal cronica y otro padre y varios familiares mas sindrome de
Alport. Otro padre tenfa las mismas dismorfias faciales que su hijo, pe-
ro no la duplicidad pieloureteral de éste. Por Gltimo, una madre tenia
ectopia e hipoplasia renal izquierda como su hija.

En 5 pacientes se recogid el antecedente de oligoamnios o hidram-
nios, pero ninguno presentaba anomalias que pudieran influir sobre la
diuresis fetal.

En el aspecto semiolégico existe gran variabilidad. Abundan los ca-
sos (61 %) que sugieren de entrada un proceso nefrourolégico, pero no
fue raro que el diagnoéstico se llevase a cabo al intentar esclarecer otros
estados patoldgicos (30 %) o que fuese un hallazgo casual (8,8 %). Si
analizamos los hechos clinicos que llevaron al conocimiento de la situa-
cién encontramos que en 32 enfermos las anomalias, que a veces cursa-
ron sin sintomatologia, eran reconocibles en el examen fisico: hipospa-
dias, epispadias, extrofia vesical.

Sintomas de comienzo frecuentes, a veces coincidentes, fueron dolor
abdominal impreciso, disuria, hematuria y alteracién del chorro urina-
rio; asimismo la palpacion de una masa abdominal y la infeccion urina-
ria confirmada bacteriolégicamente, que fue la primera manifestacion
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en 18 ocasiones. A menudo los primeros sintomas fueron imprecisos,
pero pusieron sobre la pista de una infeccién urinaria que muchas veces
se confirmd: fiebre, anorexia, vomitos, curva ponderal deficiente,
poliuria-polidipsia, enuresis... (Tabla II).

TasLa II.  SINTOMAS DE COMIENZO

PRIMERAS MANIFESTACIONES N.° %
Anomalias reconocibles en exploracion 32 35,5
Dolor abdominal impreciso 16 1
Masa abdominal 11 12,2
Disuria, alteracion chorro urinario 10 11,1
Hematuria macroscopica 7 75
Infeccién urinatia 18 20
Otros sintomas inespecificos 45 50

En la exploracion fisica se constata un deficiente desarrollo ponderal
en 29 de los pacientes (32,2 %). La talla era inferior al P25 en el
22,2 % de los casos. En el 32,3 % de los mismos se asociaban otras
malformaciones congénitas, sobre todo craneofaciales (16,6 %) y de los
miembros (10 %). Un hecho muy significativo es la frecuente asociacion
con criptorquidia; el 33,8 % de los varones la presentaban, siendo bila-
teral la mayoria de las veces.

Al analizar los examenes complementarios realizados resulta que 22
pacientes tenian un cariotipo normal. Uno era portador de un sindrome
de Down, otro de un sindrome de Turner y un tercero padecia un
sindrome de Patau. En el resto de los casos el cariotipo no se hizo. En
el 38 % de los casos no habia alteraciones desde el punto de vista
analitico. Los hallazgos mis comunes aparecen en la Tabla III, donde
destaca la alta incidencia de la infeccion urinaria. El 82 % de los pa-
cientes tenia una presion arterial normal; el 4,4 % eran hipertensos y
en el 13 % restante se desconoce la situacion.

Las wurografias intravenosas (U.1V.) se hicieron sistemiticamente vy
fueron normales en el 32 % de los pacientes. Los demas presentaban al-
teraciones Gnicas o mdltiples que afectaban, en orden decreciente de
frecuencia, a pelvis, uréter, rifién y vejiga. La prictica de uretrocistogra-
fias, en cambio, no fue constante. Aunque la exploraciéon no aportd da-
tos valorables en el 53 % de los casos en que se hizo, en otro 41 % pu-
so de manifiesto un reflujo vesicoureteral uni o bilateral de grado varia-
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ble. En efecto, 14 enfermos de los 90 que forman la casuistica (15,5 %)
presentaban reflujo secundario a estenosis o vilvulas uretrales o a un de-
fecto de la uni6én uréterovesical. Pielografias ascendentes, gammagrafias
renales y renogramas excretores se hicieron menos veces ain, pero siem-
pre aportaron datos muy valiosos. Otro tanto puede decirse de la angio-
grafia renal, cuyo uso fue muy restringido por su naturaleza cruenta y
por problemas técnicos. La ecografia abdominal en cambio es una ex-
ploracién a la que cada dia recurrimos mas.

TaBLA III. HALLAZGOS DE LABORATORIO

PRINCIPALES DATOS ANALITICOS N.° %
Anemia 21 23,3
Leucocitosis 15 16,6
VSG elevada 19 21,1
Aumento creatinina 10 b |
Aumento urea 7 LT
Urinocultivo positivo 31 344
Hematuria 18 20
Leucocituria 28 31
Proteinuria 13 14,4
Cilindruria 3 3.3
Disminucién filtrado glomerular 12 13,5
Disminucién capac. concentracién 11 12,2
Signos afectacidon tubular 2 2.2

La anamnesis, exploracion fisica y eximenes complementarios practi-
cados permiten emitir el siguiente juicio clinico:

El 76,6 % de los pacientes tenian anomalias nefrourolégicas sélo. En
otro 12 % existfan anomalias asociadas, sobre todo craneofaciales y es-
queléticas como ya dijimos en otro lugar. Siete de los enfermos (7,7 %)
eran portadores de sindromes bien definidos: Eagle, Noonan, Beeckwit-
Wiedeman (2), Turner, Patau, Down, acrodisdstosis. Por tltimo, cinco
de los enfermos (5,5 %) padecian sindromes polimalformativos dificil-
mente catalogables.

Los distintos tipos de anomalias de vias urinarias, de los que a veces
se asociaban dos o mis, aparecen representados en la fig. 1.

Destacan por su frecuencia los hipospadias, de los que 17 eran bala-
nicos y 14 peneanos. Exceptuando pocos casos de diagndstico tardio
(uno a los nueve afios) en los demis fue neonatal. Casi siempre perma-
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necieron asintomaticos, pero cuatro nifios habian padecido infecciones
urinarias recidivantes; dos de ellos tenfan, ademas, duplicidad pieloure-
teral cuya existencia se conoci6 al hacer U.LV.

Muy frecuentes fueron, asimismo, las ureterohidronefrosis por este-
nosis congénita de la unién pieloureteral o ureterovesical. No estdn in-
cluidas aqui otras hidronefrosis secundarias. En ocasiones el diagndstico
fue neonatal ante la palpacion de una masa abdominal.

La tercera anomalia que destaca por su frecuencia son las duplicida-
des de vias urinarias, de las que existen numerosos tipos. Algunas fue-
ron hallazgo casual, pero la mayoria se descubrieron al hacer urografias
a pacientes que habian tenido infecciones urinarias, que padecian dolor
abdominal recidivante o que presentaban deformidad de los pabellones
auriculares o de los miembros.

E diverticulo vesical, persistencia uraco, ureterocele
Z epispadias, agenesia renal, hipoplasia renal
Z extrofia vesical

E ectopia rer;al

E estenosis uretral

E valvulas uretrales

m quistes renales

m megauréter

/} duplicidades

7/ A ureterohidronefrosis BG. 1. Frecuencia de los distin-
7 7/////} hipospadias tos tipos de malfomaciones ne-
v y T T Jfrourologicas
N: 5 10 15 20 25 30 35

Las demis malformaciones fueron mis raras. Un megauréter era
ciego, responsable de un cuadro seudotumoral. El enfermo presentaba
una masa abdominal de dificil interpretacion incluso por ecografia. En
la ULV. se observd una duplicidad pieloureteral, pero el diagnéstico
exacto se hizo en el acto quirtirgico.

Malformaciones renales propiamente dichas hubo 14, segtin se apre-
cia en la fig. 1. La mis frecuente fue el rifién quistico. En una ocasién
se trataba de un quiste solitario. En otras cinco de displasia renal poli-
quistica en neonatos a los que se palpaban masas abdominales.

Sélo uno de los rifiones ectdpicos era hipoplasico. Las técnicas radio-
isotdpicas fueron muy ftiles para explorar funcionalmente estos rifiones.
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En los casos de hipoplasia el renograma excretor ayudd a decidir la acti-
tud conservadora.

Tratamiento: 18 de los pacientes (20 %) no precisaron ningdn tipo
de cuidados por su malformacién. El resto era susceptible de tratamien-
to médico y/o quiriirgico. El primero encaminado a controlar la infec-
ci6n urinaria, la hipertension, la insuficiencia renal o la acidosis tubular.
El tratamiento quirdirgico se hizo en un tiempo en 26 enfermos
(28,8 %) y en varios en 18 (20 %). Hay que tener en cuenta que en el
momento de hacer esta revision hay 12 nifios que esperan tener la edad-
adecuada para la intervencion.

A propoésito de la evoluciorn hemos de decir que sdlo 3 de los pa-
cientes fue «exitus» en el perfodo neonatal a consecuencia de anomalias
asociadas. Se desconoce la evolucién de 16 nifios a los que se perdio la
pista en los primeros instantes. En el resto de los casos se ha podido
seguir la evolucién a corto y medio plazo; en diez ocasiones el se-
guimiento durd mis de ocho afios. La evolucién fue plenamente satis-
factoria en 49 de los enfermos (54,4 %), que no tuvieron incidencias de
ningdn tipo.

Complicaciones a corto y medio plazo son las que aparecen en la
Tabla IV, que recoge también su frecuencia. Como secuelas a largo pla-
z0 cabe sefialar dos retrasos importantes del crecimiento, dos hidronefro-
sis residuales, cuatro casos de insuficiencia renal cronica moderada o se-
vera y tres fistulas después de efectuar plastia uretral para corregir hi-
pospadias; estos tres enfermos requitieron un tercer tiempo quirdrgico.

TaBLa IV. COMPLICACIONES A CORTO Y MEDIO PLAZO

N.°

—
(=)

Recidiva infeccién urinaria
Sepsis

Hematuria ocasional

Sindrome politrico-polidipsico
Disminucién capacidad concentracién
Disminuci6n filtrado glomerular
Coma hiperosmolar
Hipertensién

Litiasis urinaria

Retenci6én urinaria

Pérdida de injerto uretral
Estenosis uretral por bridas
Perforacién vesical
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DISCUSION

Las malformaciones nefrouroldgicas son las mas frecuentes, en nues-
tra experiencia, con una incidencia superior a la referida por algunos
autores consultados (1, 2). Muy cerca se sitan las cardiopatias congéni-
tas. La frecuencia de anomalias craneofaciales, digestivas, musculo-
esqueléticas o del sistema nervioso central es netamente inferior.

Los hipospadias y otras malformaciones menores son anomalias mas
complejas de lo que parece (3-6). La simple ectopia del meato uretral
con o sin estenosis puede acompaifiarse de incurvacion del glande o del
pene y de alteraciones del prepucio que seran responsables de trastornos
psiquicos y mis tarde de problemas funcionales (7).

La mayoria de las veces hay hechos que orientan sobre la naturaleza
del problema, pero es indiscutible que abundan los casos asintomaticos
(1, 8, 9) y aquellos en los que las primeras manifestaciones son inespe-
cificas (10-12).

Insistentemente se habla del significado de la infeccion urinaria (13,
14), ya sea como primera manifestacion o como incidencia mas o menos
temprana. Los gérmenes mis frecuentes fueron E. Coli, Proteus y Kleb-
siella.

Aunque hemos observado un deficiente desarrollo ponderoestatural
con una frecuencia superior a la que se da en otros colectivos amplios
de pacientes con patologia no seleccionada, cabe suponer que no
siempre existe una relacién directa con el problema nefrourolégico.

A menudo existen anomalias asociadas (15, 16). Algunos autores (1)
sefialan que una de las mis frecuentes es la persistencia del conducto ar-
terioso, pero nosotros nunca vimos la asociaciéon con ésta ni con otras
cardiopatias congénitas a pesar de que éstas, como ya sefialamos, ocu-
pan el segundo lugar por su frecuencia entre las malformaciones detec-
tadas en nuestro medio.

En la bibliografia se dice que debe sospecharse la existencia de una
malformacion de vias urinarias en presencia de espina bifida, mielome-
ningocele, agenesia del sacro, anomalias anorrectales y deformidad de
los pabellones auriculares (12, 17). Nosotros hemos encontrado con rela-
tiva frecuencia anomalias craneofaciales, sobre todo pabellones auricula-
res pequefios, mal configurados, de implantacion baja y despegados. En
cambio no vimos la asociacién con cierre defectuoso del tubo neural ni
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con agenesia sacra. Un paciente que tenia atresia anorrectal presentaba
malformacién de vias urinarias, pero ninguno de los enfermos con age-
nesia renal presentaba los trastornos que asociados a aquélla integran el
sindrome de Say-Gerald: anomalias vertebrales, polidactilia e imperfora-
ci6n anal (1). La asociacion con criptorquidia aparece recogida en la
bibliografia (18). Debemos sefialar a este respecto que no fue excep-
cional descubrir una malformacién de vias urinarias al hacer U.LV. cuan-
do se incluyd esta exploracion en el protocolo de estudio de los pacien-
tes criptorquidicos (18).

Al hablar de exdmenes complementatios no podemos dejar de alu-
dir a la ecografia abdominal. Su inocuidad, bajo costo y, sobre todo, los
muchos datos que aporta sobre el rifién y vias excretoras, hacen de ella
una exploracién de suma utilidad incluso cuando no existen atin datos
clinicos orientadores (19-22).

Por Gltimo y refiriéndonos a la terapéutica hay que decir que parte
de los nifios afectos de hipospadias estin pendientes del segundo tiem-
po quirdrgico (3) seglin la técnica de Dennis-Browne. Los resultados
han sido buenos y las escasas complicaciones, que se recogen en la
bibliografia (3), tuvieron facil solucién.

Algunos pacientes que presentan reflujo estin a la espera de que se
les practique una ureterocistoneostomia segtin la técnica de Leadbetter-
Politano, que suele proporcionar buenos resultados (3, 6, 23). Entretan-
do nos vemos obligados a hacer un tratamiento profilactico de las infec-
ciones urinarias por los procedimientos habituales (24, 25).

El riesgo de infeccién urinatia en los pacientes intervenidos va sien-
do menor al paso del tiempo, hecho sobre el que insisten diferentes
autores (25, 26).
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