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Las anomalías nefrourológicas congénitas, conocidas en 
la literatura internacional como CAKUT (Congenital Abnor-
malities of Kidney and Urinary Tract), son de interés para el 
pediatra por los siguientes motivos, al menos: 

– Son de alta prevalencia. 
– Son causa de enfermedad renal crónica. 
– Se han producido en los últimos años importantes 

novedades en el conocimiento de su patogenia y en 
su expresividad clínica y seguimiento. 

Bajo el término de CAKUT se engloban  un gran número 
de entidades ocasionadas por un anormal desarrollo embrio-
lógico del aparato urinario. Comprenden alteraciones en 
el número, tamaño y/o posición de los riñones, dilatación 
obstructiva o no obstructiva de la vía urinaria y lesiones de 
displasia renal incluyendo enfermedades quísticas.  

Pueden darse de forma aislada o en el contexto de un 
cuadro sindrómico.  

En nuestro medio se detectan habitualmente en el perio-
do prenatal. 

Su diagnóstico inicial y su tratamiento, quirúrgico o no, 
corresponden habitualmente a unidades hospitalarias de 
nefrología y urología pediátrica y no se tratarán aquí.  

Este artículo, y la conferencia de la que es resumen, inten-
tarán ayudar al pediatra a aproximarse a las respuestas de 
los siguientes interrogantes sobre CAKUT que surgen habi-
tualmente  en el seguimiento de estos pacientes: 

– ¿Implican más riesgo de infecciones urinarias y cómo 
son éstas? 

– ¿Cuál es la evolución renal a largo plazo? 

– ¿Por qué suceden y qué riesgo hay de que se presenten 
en otros miembros de la familia? 

INFECCIÓN URINARIA 

– Los lactantes con hidronefrosis prenatal tienen mayor 
riesgo de padecer pielonefritis agudas 

– Los lactantes con hidronefrosis prenatal de alto grado 
pueden beneficiarse de quimioprofilaxis para reducir el 
riesgo de infección urinaria 

– En lactantes con hidronefrosis prenatal el germen Esche-
richia Coli tiene menos protagonismo como agente 
productor de infección urinaria que en otros niños sin 
CAKUT. 

– La asociación de uropatía obstructiva y pielonefritis agu-
da entraña un alto riesgo de daño renal permanente.

EVOLUCIÓN DE LA FUNCIÓN RENAL 

– Las CAKUT representan la causa porcentualmente más 
importante de enfermedad renal crónica en todas las 
series pediátricas, pudiendo originar si se incluyen las 
enfermedades quísticas hasta un 60% del total de los 
casos de insuficiencia renal crónica en niños. 

– El riesgo de enfermedad renal crónica depende del núme-
ro congénito de nefronas funcionantes, y, por lo tanto, 
depende de la existencia de prematuridad, del grado de 
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displasia renal y de la afectación unilateral o bilateral, 
así como de la destrucción adquirida de nefronas, funda-
mentalmente debida en la edad infantil a la concurrencia 
de infecciones urinarias de vías altas y/o a la persistencia 
de obstrucción.  

– La aparición de microalbuminuria o de proteinuria  es 
un dato clínico de afectación glomerular.  

BASE GENéTICA 

– La patogenia de las diferentes entidades englobadas 
como CAKUT es compleja en correspondencia con 
el complicado mecanismo de formación y desarrollo 
embriológico del sistema nefrourológico. 

– Existen casos de agregación familiar con transmisión 
dominante o recesiva 

– Existen formas de CAKUT de origen monogénico y feno-
tipo renal predominante o aislado. Los genes HNF1β y 
PAx2  juegan un papel patogénico destacado. 

– Las causadas por mutaciones en el gen HNF1β pueden 
sospecharse por antecedentes familiares de diabetes, 
hipoplasia pancrética, y alteraciones electrolíticas como 
hipomagnesemia e hiperuricemia.  

– Así, la evaluación de un paciente con CAKUT debería 
de incluir, además de los estudios relacionados directa-
mente con su alteración estructural nefrourológica, la 
búsqueda especifica  de manifestaciones extrarrenales  
y la realización de una meticulosa historia familiar. 

– El asesoramiento genético con frecuencia no es capaz de 
despejar las incertidumbres que plantean los padres de 
los niños con CAKUT. 
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