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Congenital abnormalities of kidney and urinary tract (malformaciones
congénitas del rifdn y tracto urinario)

Cistoureterografia miccional seriada
Diametro anteroposterior de la pelvis renal
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Infecciones del tracto urinario

Renograma diurético
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Reflujo vesicoureteral

Sociedad de Urologia Fetal

Semana gestacional
Mercaptoacetiltriglicina marcada con tecnecio 99m
Union pieloureteral
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RESUMEN

La hidronefrosis constituye la anomalia nefrourolégica mds frecuente tanto del periodo
prenatal como del neonatal. Representa un amplio espectro de condiciones clinicas que varian
desde fenémenos fisioldgicos y transitorios a malformaciones que traducen graves trastornos.
Como potenciales causas de hidronefrosis congénitas destacan las malformaciones congénitas
del rifién y tracto urinario, dentro de las cuales se encuentra la duplicacidon del sistema
colector renal, la cual se trata un poco mas a fondo en este trabajo.

Gracias a la instauracién de la ecografia como prueba de imagen de rutina durante la
gestacion, cada vez se detectan mads fetos con hidronefrosis, lo cual supone un reto para el
clinico, dado que no se conoce con certeza la evolucidon de esta patologia. A pesar de que la
mayoria de hidronefrosis congénitas se resuelven espontdneamente, existe un numero
significativo de casos que no lo haran y lo mds importante, algunos de estos sufrirdn un
deterioro renal progresivo que les llevara a una enfermedad renal terminal. Es por ello que
existe mucha controversia acerca de la evaluacién y el manejo de los neonatos con
hidronefrosis congénita. Ademds de un examen fisico detallado tras el nacimiento, son
imprescindibles las pruebas de imagen, siendo entre estas la ecografia imperativa en todos
aquellos neonatos que hubieran presentado hidronefrosis en el tercer trimestre de gestacion.
Existen también otras pruebas que aportan datos adicionales, entre las que cabe destacar: la
cistoureterografia miccional seriada y el renograma diurético. Segun los datos obtenidos, se
decide si esta indicado pautar la profilaxis antibidtica, en qué casos y en qué momento realizar
una intervencidn quirurgica para la resolucion de la patologia, y la periodicidad y el tipo de
pruebas que se deben hacer en el seguimiento a largo plazo del nifio.

Finalmente, se discute el caso clinico de una recién nacida afecta de una duplicidad renal
bilateral con hidroureteronefrosis del sistema colector superior de ambos rifiones,
consecuencia de su desembocadura ectdpica.

PALABRAS CLAVE: hidronefrosis, neonato, sistema colector duplicado, manejo, técnicas de
imagen, enfermedad renal crdnica.



ABSTRACT

Hydronephrosis is the most frequent nephrourological anomaly in both prenatal and neonatal
period. It represents a wide spectrum of clinical conditions which range from physiological and
transitory anomalies to severe malformations. As potential causes of congenital
hydronephrosis, congenital anomalies of the kidney and urinary tract (CAKUT) are the most
important ones. Among them we find the duplex system, which is seen more deeply in this
essay.

Thanks to the establishment of prenatal ultrasound as a routine imaging test during gestation,
hydronephrosis is a more common finding, which supposes a clinical challenge for the
professional due to the unknown evolution of this pathology. Despite that most of congenital
hydronephrosis resolve spontaneously, there are a significant number of cases that won’t and
more important, some of them will suffer from a progressive renal damage that will lead them
to chronic renal failure. That's why there is a lot of controversy about evaluation and
management of these neonates. As well as a detailed physical examination after birth, imaging
tests are essential. Among these, ultrasound is mandatory in all neonates who had
hydronephrosis in the third trimester of gestation. There are other imaging tests, such us
voiding cystourethrography and diuretic renal scintigraphy, which provide us with additional
information. According to the results of the imaging tests, it is decided whether antibiotic
prophylaxis is indicated, in which cases and when surgery is needed and the regularity and kind
of tests in the follow-up of this children.

Finally, the following essay discusses the case of a neonate with a bilateral duplex system and
hydroureteronephrosis of the upper collecting system of both kidneys as a result of ectopic
ureters.

KEYWORDS: hydronephrosis, neonate, duplex system, management, imaging tests, chronic
kidney disease.



REVISION BIBLIOGRAFICA

1. INTRODUCCION

La hidronefrosis es una de las anomalias congénitas mas frecuentes (1).

Con el término de hidronefrosis nos referimos a una dilatacién de la pelvis renal, ya sea con o
sin dilatacién de los calices, originada durante el periodo del desarrollo embrionario por muy
diversos motivos (2, 3). Debemos entender que el concepto de hidronefrosis no es un
diagndstico especifico, sino un término descriptivo (4). Por ello, veremos su definicidon mas
exacta y gradacion en el apartado de pruebas de imagen.

Actualmente, cada vez es mds frecuente que la hidronefrosis sea detectada con la ecografia
prenatal. No obstante, la mayoria de casos de hidronefrosis fetal no son clinicamente
relevantes. A pesar de ello, su deteccidon puede provocar una preocupacion excesiva, llevando
a la realizacidon de pruebas innecesarias en el nifo recién nacido, ademas de la ansiedad
parental que se produce. Por este motivo, es muy importante en el manejo prenatal vy
postnatal de esta entidad la distincidn entre los casos que pueden afectar de forma adversa a
la salud del nifio, que requeriran una investigacion mas exhaustiva y un manejo especifico que
minimice las consecuencias derivadas de su patologia y, los casos benignos y transitorios, en
los que adoptaremos una actitud mas conservadora, limitando el ndmero de pruebas
complementarias a realizar (2).

2. EPIDEMIOLOGIA

La hidronefrosis es la anomalia uroldgica mas frecuentemente encontrada tanto en el periodo
prenatal como en el neonatal. De hecho, se estima que la ecografia prenatal detecta
alteraciones fetales significativas en un 1% de los embarazos, de los cuales un 20-30% son de
origen genitourinario, y un 50% de ellos se manifiestan como hidronefrosis (5).

Por otro lado, aunque la mayoria de las veces se trate de lesiones unilaterales se calcula que
entre un 20 y un 40% de las hidronefrosis son bilaterales, que conllevan un peor prondstico.

Mientras algunos estudios concluyen con que la hidronefrosis es dos veces mas frecuente en
varones que en mujeres (2), otros no han hallado ninguna diferencia significativa asociada al
sexo del bebé. Estas diferencias en los datos obtenidos segun distintos estudios podrian ser
debidas a los diferentes criterios usados para definir esta enfermedad vy al nivel de atencion
prestado al sistema urinario por el profesional que lleva a cabo la ecografia prenatal (2). En
cuanto a la incidencia relacionada con la raza no hay ningun estudio hasta ahora que haya
reportado diferencias (6).



3. ETIOLOGIA

Numerosas entidades patolégicas pueden dan lugar a una hidronefrosis congénita.

En la década de 1980 se consideraba que toda hidronefrosis congénita era un signo indicativo
de obstruccién y, que una intervencion quirdrgica precoz de esta evitaba la lesion permanente
del rifidn. (7) Actualmente se sabe que su presencia no equivale a obstruccidén y, que un
porcentaje considerable de ellas desaparecen de forma espontdnea sin tratamiento en los
primeros meses tras el nacimiento.(8)

A continuacién una tabla con las principales causas de la hidronefrosis prenatal.

TABLA 1. ETIOLOGIA DE LA HIDRONEFROSIS CONGENITA

CAUSAS INCIDENCIA
Hidronefrosis transitoria 41-88%
Obstruccién de la union pieloureteral 10-30%
Reflujo vesicoureteral 10-20%
Obstruccién de la unién urterovesical/megaureteres 5-10%
Ureterocele/uréter éctopico/sistema dupléx 5-7%
Rifién displdsico multiquistico 4-6%
Valvula uretral posterior/atresia uretral 1-2%
Otros: Muy poco frecuentes.
- Sindrome del abdomen en ciruela pasa.
- Enfermedad quistica renal.
- Estenosis ureterales congénitas.
- Megalouretra.

Nguyen HT (9)

La mayoria de hidronefrosis congénitas detectadas prenatalmente son transitorias, es decir, la
mayoria de las dilataciones prenatales de la pelvis y calices renales acabaran por resolverse de
forma espontdnea con el paso del tiempo, ya sea al nacimiento o en los primeros meses o aifos
de vida (9). La causa exacta de las hidronefrosis transitorias es incierta, podria estar en relacion
con alteraciones de la uniones pieloureterales y/o vesicoureterales transitorias, debidas a una
insuficiente maduracidn, a pliegues ureterales fetales o a reflujo vesicoureteral (10).

Dentro de las hidronefrosis transitorias se encuentra la hidronefrosis fisiologica, que supone
hasta un 15% de las hidronefrosis detectadas prenatalmente (11). Es aquella hidronefrosis que
no asocia anomalias del tracto urinario, sino que es debida a una obstruccién anatémica
transitoria acontecida durante el embarazo y que se resuelve espontdneamente conforme el
feto madura (2). Esta obstruccion temporal durante el embarazo se explica generalmente
como un retraso en la recanalizacion del uréter en desarrollo. El uréter comienza su normal
desarrollo como un corddn sélido de tejido que se va canalizando para permitir el paso de la
orina. La produccion de orina por el metanefros comienza alrededor de la 38 semana de
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gestacion, lo que en ocasiones puede ocurrir antes de la completa canalizacién del uréter. Esto
daria lugar a una obstruccién transitoria con hidronefrosis como consecuencia. Sin embargo,
una vez la canalizacién se completara la obstruccion desapareceria y la hidronefrosis se
resolveria.(6)

Por otro lado, se encuentran las malformaciones congénitas del rifidn y del tracto urinario
(CAKUT). Se incluyen dentro de este término un gran nimero de patologias consecuencia de
alteraciones en el desarrollo embrioldgico del aparato urinario, comprendiendo alteraciones
en numero, tamafo y posicidn renales, dilatacidn obstructiva y no obstructiva de la via urinaria
y lesiones de displasia renal (incluyendo enfermedades quisticas) (12).

Existen tres factores, no excluyentes el uno del otro, que determinan la aparicién de estas
malformaciones: la obstruccidon del tracto urinario temprana en la formacion renal, factores
epigenéticos (como por ejemplo, la diabetes mellitus mal controlada durante el embarazo) y
mutaciones en los genes que controlan el desarrollo embrionario renal. En cuanto a este
ultimo punto, se ha visto una clara agregacion familiar en la aparicién de estas anomalias
congénitas que sugiere la presencia de alteraciones genéticas heredadas de forma complejay
poligénica. Ademads, en algunos casos, estas malformaciones renales forman parte de
sindromes secundarios a mutaciones de genes o cromosomopatias, como son el sindrome de
Turner y el sindrome de Down. Se ha descrito una gran cantidad de genes cuyas mutaciones
estan relacionadas con la aparicién de estas malformaciones, algunos ejemplos son el HNF1B,
PAX2, EYA1 y SALL1. La penetrancia de estas mutaciones suele ser incompleta y dan lugar a
fenotipos muy variables (13).

A continuacion se explican aquellas CAKUT que son causa mas frecuente de hidronefrosis.

e  Obstruccidn de la union pieloureteral (UPU). Se entiende por obstruccion de la UPU la
restriccion al flujo de orina desde la pelvis renal hacia el uréter, la cual, si no se corrige,
ocasionard un deterioro progresivo del rifidon afectado (4). Ademas de ser la anomalia
congénita del aparato urinario mas frecuente, su incidencia aumenta con la severidad de
la hidronefrosis (2). Es mas frecuente en los varones en una proporcién 3:1 y, aunque
hasta un 25% de los casos son bilaterales, la gran mayoria de hidronefrosis
contralaterales no son significativas (14).

Sus causas pueden dividirse en:

o Intrinsecas. En la mayoria de casos, se cree que la obstruccién es consecuencia de
alteraciones en la distribucidn de las fibras musculares lisas a nivel de la unién
pieloureteral, lo que provocaria un trastorno en la transmisién de la onda contractil
a este nivel, conllevando un vaciamiento enlentecido y una dilatacion piélica o
pielocalicial por encima del nivel que causa el obstaculo (3, 11). En otras ocasiones,
ademds de esta forma de obstruccidn funcional, esta podria acompafiarse de
verdaderas estenosis.

Otras causas intrinsecas menos frecuentes son los pliegues mucosos valvulares, las
circunvoluciones fetales persistentes y los pélipos de la porcidn superior del uréter.



En general, las causas intrinsecas de la obstruccidn de la UPU son las que se dan
habitualmente en los neonatos (14), siendo en su mayoria funcionales (15).

o En mas raras ocasiones, se cataloga la obstruccidon de extrinseca. Dentro de estas, la
causa mas frecuente es el cruce de un vaso aberrante o accesorio. Este vaso se
ramifica de forma precoz hacia el polo inferior del rifidn (4), de forma que al pasar
en posicidn anterior respecto a la unién pieloureteral o a la parte superior del uréter
provoca la obstruccién (3). Sin embargo, la hidronefrosis de origen extrinseco se
presenta de una forma mas tardia en la infancia, y no al nacimiento (4).

La obstruccién de la UPU puede observarse hasta en un 10-15% de los casos
coexistiendo con reflujo vesicoureteral (RVU) severo. El uréter se dilataria y elongaria,
creando acodaduras que se fijan por adherencias inflamatorias hasta crear un obstaculo
secundario a nivel pieloureteral. Sin embargo, en 1997 Bomalski demostré que a pesar
de que la obstruccion de la UPU y el reflujo vesicoureteral podian encontrarse
asociados, rara vez existia una relacidon causal. De hecho, objetivd que Unicamente
cuando el reflujo era de alto grado, la asociacion era estadisticamente significativa.

También se ha postulado que ciertas anomalias congénitas, tales como el rindn en
herradura, sistema colector duplicado y anomalias en la rotacidn del rifidn, podrian ser
causantes de esta entidad (3).

Reflujo vesicoureteral (RVU). El RVU consiste en la existencia de un flujo retrégrado de la
orina desde la vejiga hacia las vias urinarias superiores debido a un defecto en el
mecanismo antirreflujo (4). Mientras que el 90% de los casos de reflujo diagnosticados
prenatalmente son varones, el reflujo diagnosticado en etapas posteriores de la vida se
encuentra principalmente en nifias; esto podria explicarse por la mayor presién de
vaciado que requieren los varones (16). Existen dos tipos de RVU:

o El reflujo primario es consecuencia de una anomalia de la unién ureterovesical
(17). La causa mas probable de este tipo de RVU es la insercidn ectdpica del uréter
en la pared vesical, dando lugar a un uréter intravesical mas corto, que durante la
miccion acta como una valvula incompetente (11).

o El reflujo secundario implica una funcién vesicoureteral normal, pero que resulta
superada. Por ejemplo, es el caso de patologias que causan una obstruccién de la
salida vesical (bien anatémicas, como las valvulas uretrales posteriores, o bien
funcionales) que crean presiones de almacenamiento y evacuacidn excesivas y, que
acaban por superar el mecanismo de valvula moévil intramural antirreflujo normal(4).

Aunque las bases genéticas exactas no han sido determinadas, parece evidente la
existencia de un fuerte componente genético en la etiologia de esta patologia, dado
que la incidencia del RVU en familiares de primer grado de los pacientes es de al
menos un 30%.

El RVU primario tenderia a desaparecer con el tiempo, conforme el segmento



intravesical del uréter se elonga con el crecimiento; aunque la tasa de resolucion
espontdnea varia en funciéon del grado de RVU, edad de presentacién y la uni o
bilateralidad del reflujo (11).

Anomalias de la union ureterovesical. Estos casos no solo se diagnostican por la
presencia de hidronefrosis, sino también por la existencia de megauréter.

Al igual que ocurria con la hidronefrosis, el término de megauréter es simplemente un
concepto descriptivo, que designa dilatacion ureteral sin implicar un principio
fisiopatoldgico unificador particular (4). Se define como un uréter de mas de 7 mm de
diametro en los fetos de mas de 30 semanas de gestacion hasta la edad de 12 afios.

El megauréter puede ser primario cuando es consecuencia de alteraciones funcionales o
anatomicas de la unién ureterovesical. Por otro lado, el secundario es debido a
anomalias de la vejiga y uretra, algunas de las cuales se citaran mas adelante (2).
Ademas, el megauréter puede estar obstruido con reflujo, obstruido sin reflujo, sin
obstruccion ni reflujo o, solo con reflujo.

En este punto se trata el maguréter primario obstruido sin reflujo: las anomalias de la
unién ureterovesical. Estas se relacionan con un desarrollo andmalo del uréter distal, en
el que la capa muscular es sustituida por tejido colageno. Consecuentemente, se produce
un segmento ureteral yuxtavesical adindmico y aperistéltico, que impide el libre paso del
flujo de orina, conduciendo a una obstruccién funcional. A medida que los bolos
sucesivos de orina no pueden atravesar por completo el segmento distal aberrante, se
acumula orina y se desarrolla una dilatacidon (fusiforme y peristaltica) proximal al
segmento anormal (4). Por lo tanto, en la mayoria de los casos no encontramos una
obstruccion mecanica propiamente dicha (15).

La presencia de hidroureteronefrosis significativa sugiere la presencia de una verdadera
obstruccion (18); como pueden ser las estenosis ureterales congénitas, las valvulas
ureterales, el ureterocele, etc. (4)

Es frecuente la mejora espontanea de la dilatacidn ureteral en los megauréteres que son
debidos a anomalias de la unién ureterovesical (16).

Rifion displasico multiquistico. Consiste en la presencia de numerosos quistes no
comunicantes entre si, de diversos tamafios y sin evidencia de parénquima renal
identificable (9), aunque en algunos casos podria existir un minimo tejido renal funcional
remanente (2). El rifidn no muestra conformacion reniforme y tampoco existe un sistema
de drenaje calicial, y el wuréter estd ausente o atrésico. Encontraremos
caracteristicamente un aspecto en “racimo de uvas” del rifidn, con escaso estroma entre
quistes (4).

Se considera la forma mas severa de displasia renal quistica y es mas frecuente en
varones.

Al igual de la mayoria de enfermedades que estamos tratando en este apartado, la causa
del rifdn displdsico multiquistico no es clara. Se cree que podria haber cierta
predisposicién genética, dado que se ha asociado a determinadas mutaciones genéticas.
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En la mayoria de los casos, se produce una involucién del rindn displasico multiquistico,
ya sea en el periodo prenatal o en el postnatal. La tasa de involucién es mayor durante
los 3 primeros afios de vida (2). Sin embargo, a veces esta involucién puede ser tan
marcada que el rifion afectado acaba por desaparecer (displasia aplasica) (4).

Si el rifidn contralateral es normal, este normalmente sufre una hipertrofia
compensadora que comienza ya en el Utero. La ausencia de esta hipertrofia sugiere la
presencia de anomalias en el rifidn contralateral. El tracto urinario contralateral a
menudo también presenta alteraciones: RVU, obstruccién de la UPU, anomalias de la
posicién o de la rotacidn, hipoplasia, etc. La mas comuin de todas es el RVU. También
pueden darse malformaciones extrarrenales dando lugar a complejos sindromes (2).

Valvulas uretrales posteriores (VUP). Son pliegues membranosos que encontramos en la
parte posterior del lumen de la uretra y que se extienden desde la uretra prostatica hasta
el esfinter urinario externo, obstruyéndola de forma total o parcial (2, 15).

Es la causa mas comun de obstruccidon del tracto urinario inferior en recién nacidos
varones, pero extremadamente rara en nifias (16).

La causa exacta de estas valvulas estd todavia por dilucidar, pero se sabe que es
producida por una disrupcidn en el normal desarrollo embriolégico de la uretra (2).

Presenta un amplio espectro de formas clinicas segun gravedad, pero hay que subrayar
gue es una de las pocas anomalias congénitas potencialmente mortales de las vias
urinarias que se identifican durante el periodo neonatal (17).

Actualmente la mayoria de las VUP se diagnostican con ecografia prenatal (4) y deberia
sospecharse en fetos que presenten una pared vesical engrosada y una dilatacion
bilateral de los uréteres y de los rifiones (hidroureteronefrosis), ya sea o no asociado a
displasia renal y oligohidramnios.

Asi mismo, debemos conocer que los nifios diagnosticados de forma prenatal tienen un
peor prondstico que aquellos que son diagnosticados mas tardiamente y que ademas, el
diagndstico y tratamiento precoz no parecen mejorar el prondstico clinico (16).

Sistema duplex o duplicacion del sistema colector. Un sistema colector doble se define
como un rifdn con dos sistemas pielocaliciales separados, distinguiendo un polo
superior y un polo inferior.
La duplicacién unilateral es 6 veces mas frecuente que la bilateral, y tiene una mayor
incidencia en mujeres (19).

Se piensa que esta anomalia congénita es el resultado de la duplicaciéon del brote

ureteral durante el desarrollo embrionario, existiendo un brote superior que dard lugar al
polo superior del rifidn y, un brote inferior, que se correspondera con el polo renal
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inferior (2). Existe ademads una clara predisposicion familiar, pues hasta el 10-25% de los
padres también presentan esta duplicidad (15).

La duplicacion completa se da cuando el rifidn ademds de tener dos sistemas
pielocaliciales separados, tiene dos uréteres. El uréter del polo inferior drena la orina
normalmente en el trigono de la vejiga, mientras que el del polo superior es mas
probable que se asocie con una insercién ectdpica, ya sea en la vejiga en una posicion
mas medial e inferior de su ubicacién normal o en otro lugar distinto (por ejemplo, en
varones puede ocurrir en la uretra posterior, conducto eyaculador o epididimo; y en las
nifias, en la vagina o uUtero). Por otro lado, existe la posibilidad de una duplicacién
parcial, mas comun que la completa (2, 14). En estos casos, el rifidn tiene dos sistemas
caliciales con uréteres que se unen en la union pieloureteral (sistema bifido) o que se
unen mas distalmente, proximos a la vejiga (uréteres bifidos) (4).

Se puede asociar con un gran nimero de anomalias uroldgicas. El uréter localizado en
situacidn superior es mas probable que se asocie con ureterocele, y tanto el ureterocele
como la insercién ectépica del uréter pueden llevar a su obstruccion y, por tanto, la
aparicion de hidronefrosis (19). También puede asociarse a reflujo ureteroureteral entre
las dos ramas de una bifidez, favoreciendo las infecciones urinarias y, también es facil
gue exista RVU en las duplicaciones completas hacia uno de los dos sistemas colectores,
principalmente hacia el uréter del polo inferior, debido a la mayor brevedad de su tunel
submucoso (15).

Displasia Displasia

Reflujo
vesicoureteral

Ureterocele

A B Ectopia C

Figura 1. Los uréteres duplicados pueden cursar con reflujo vesicoureteral al hemirrifién
inferior (A). En cambio, el hemirrifidn superior se asocia mas frecuentemente a uréter
ectdpico (B) y a ureterocele (C). Tovar Larrucea, J (15).

Uréter ectopico. Se produce cuando el uréter drena a un orificio localizado en un sitio
distinto del correspondiente a su posicion normal en el trigono vesical (6).

Es mas frecuente en mujeres y el 80% de los uréteres ectépicos se asocia a un sistema
colector duplicado completo, siendo esto especialmente cierto en mujeres (4, 12).
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En varones, el sitio en el que desemboca con mayor frecuencia es en la uretra posterior.
En las mujeres los sitios mas frecuente son la uretra y el vestibulo vaginal.

Puede coexistir con multitud de otras alteraciones del tracto urinario, tales como RVU o
displasia renal (6).

o Ureterocele. Se define como una dilatacién quistica que se produce en la porcion
intravesical del uréter (17).
Son mds frecuentes en mujeres. Al igual que el uréter ectépico, esta alteracién implica en
la gran mayoria de los casos un sistema duplex, origindndose un 80% en el uréter que
drena el polo superior (4).

Existen diferentes clasificaciones de los ureteroceles. Entre ellas, la que propuso el
Comité de Terminologia, Nomenclatura y Clasificacién de la Seccién de Urologia de la
American Academy of Pediatrics, basada en la localizacion del ureterocele. Distingue los
términos de ureterocele intravesical y ectépico. El ureterocele intravesical es el que se
encuentra completamente incluido en la vejiga, mientras que si se extiende mas alla del
cuello vesical hacia la uretra se considera ya ectdpico.

También se asocia con frecuencia a obstruccion y RVU (6).

4. CLINICA

La gran mayoria de la hidronefrosis suelen presentarse como una entidad asintomatica en los
neonatos. Ademds, hoy en dia la practica totalidad de hidronefrosis se detectan
prenatalmente, por lo que en muy raras ocasiones se llega al diagndstico de hidronefrosis
congénita por la presencia de sintomas. No obstante, en ocasiones pueden aparecer en el
neonato algunos de los signos y sintomas que se citan a continuacién (3):

- En algunos neonatos se puede palpar o incluso verse una masa abdominal si la
hidronefrosis es significativa. En estos casos podrian aparecer sintomas por
compresion de organos adyacentes (20). Previo al uso sistematico de la ecografia en el
embarazo, la obstruccién de la UPU se diagnosticaba hasta en un 50% de los casos en
el neonato o lactante por este hallazgo (3).

También podemos encontrar una masa en el hipogastrio correspondiente con una
vejiga distendida, en obstrucciones infravesicales, principalmente por VUP (18).

- Una de las manifestaciones mas comunes en los lactantes, mas infrecuente en
neonatos, es la infeccion urinaria favorecida por la estasis urinaria. Se manifiesta con
fiebre, inquietud, vomitos, hiperalgia renal, disminucién del apetito, pérdida de peso y
fallo en el desarrollo y crecimiento, o incluso con septicemia secundaria (4). Cuando
esta es severa y las infecciones son de repeticién se pueden formar calculos, que
lleven a la aparicidn de dolor y hematuria.(9)
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- Por tanto, la hematuria también puede ser una forma de presentacion, consecuencia
de infecciones, litiasis o de un traumatismo abdominal menor que provoque la ruptura
de los vasos mucosos en el sistema colector dilatado (3).

- Otra posibilidad es que se presente como una insuficiencia renal con nauseas,
vomitos, disminucion del peso, astenia, palidez, etc. Esta se da sobre todo en
hidronefrosis bilaterales o en hidronefrosis que aparecen sobre rifiones Unicos.

- En raros casos, pueden presentarse como un dolor sordo y difuso en la zona lumbar
del rifidn hidronefrético (18).

- En casos de formas severas y avanzadas de hidronefrosis podemos encontrar signos
mas raros como son, la anemia vy la ascitis (20). Esta ultima suele ser consecuencia de
la extravasacion de orina vesical o renal secundaria a VUP (18).

- En casos de obstruccién infravesical pueden aparecer sintomas como dificultad en la
diuresis o chorro de orina débil. Asi mismo, puede aparecer una disfuncion vesical por
una vejiga hiperactiva, dado que la obstruccidn del tracto de salida vesical conduce a la
hipertrofia de la pared de la vejiga (21). También la presencia de un uraco patente que
drena en un recién nacido puede sugerir una obstruccién uretral (18).

- En los infantes con uropatia obstructiva severa también encontramos una mayor
incidencia de alteraciones del balance hidroelectrolitico. Se puede observar una
pérdida de iones sodio por una menor reabsorcidn en los tibulos colectores corticales;
hiperpotasemia y acidosis metabdlica, consecuencia de una resistencia a la
aldosterona por el dafio producido en la nefrona distal. Ademas de la pérdida excesiva
de sodio, los pacientes también suelen tener una mayor pérdida de agua debido a un
defecto en la capacidad de concentracién de la orina (22).

5. DIAGNOSTICO

5.1. DIAGNOSTICO PRENATAL

El impacto del diagndstico por ecografia prenatal ha sido enorme en el ambito de la urologia
pediatrica. Muchos de estos pacientes se ven beneficiados del diagndstico precoz y de la
instauracién temprana de las medidas de prevencién de posibles complicaciones secundarias,
sobre todo la infeccion. No obstante, se observa que otros pacientes son sometidos a un
numero innecesario de intervenciones debido precisamente a estos hallazgos prenatales,
cuando su relevancia clinica es incierta a largo plazo(4). Por ello, debemos tener claro el rango
de los posibles diagnésticos diferenciales, entre ellos la hidronefrosis transitoria, y llevar a
cabo un manejo postnatal légico, eficiente y coste-efectivo (23).
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La ecografia es la prueba de eleccién para el diagndstico y seguimiento de la hidronefrosis
prenatal (24).

Como ya he adelantado, la introduccién de la ecografia en el segundo trimestre de gestacion
ha permitido que una gran parte de malformaciones en nuestro medio sean diagnosticadas
precozmente intradtero (15), haciendo posible incluso intervenciones quirurgicas fetales en
procesos de extrema gravedad donde la vida del neonato corra peligro (por ejemplo, en casos
de obstrucciones graves del tracto de salida vesical) (4).

Con el objetivo de identificar aquellas hidronefrosis fetales significativas que presenten una
alta probabilidad de desarrollar patologia renal, es necesario valorar una serie de parametros
en la ecografia. Entre estos, se encuentran: el grado de hidronefrosis, la uni o bilateralidad del
hallazgo, el tamafio y grosor del parénquima, la presencia de dilatacion ureteral y de la vejiga
urinaria y, finalmente, el volumen del liqguido amniético (2, 14).

Primero comenzaremos por establecer la definicion y los diferentes grados, segin su
severidad, de la hidronefrosis. A pesar de que no existe un consenso en cuales son los criterios
mas apropiados para establecer el diagndstico de la hidronefrosis fetal, aqui expondremos las
dos clasificaciones mas utilizadas para ello (2).

e Clasificacion de la Sociedad de Urologia Fetal (SFU). La SFU tiene en cuenta el grado

de dilatacién pélvica, el nimero de célices y la presencia y severidad de la atrofia en el
parénquima (25).
Esta clasificacién considera que la dilatacion de la pelvis renal es patoldgica cuando la
medida antero-posterior de la pelvis es mayor de 4mm antes de la semana 32
(ecografia del segundo trimestre) y mas de 7mm después de esta (en el control del
tercer trimestre) (24).

Tabla 2. ESCALA DE GRADACION DE LA HIDRONEFROSIS SEGUN LA SOCIETY FOR FETAL
UROLOGY.

Grado de IMAGEN RENAL

hidronefrosis Complejo renal central Grosor del parénquima renal
0 Intacto Normal

1 Con algunas divisiones Normal

2 Divisiones evidentes, complejo confinado | Normal

dentro del limite renal

3 Amplias divisiones, pelvis dilatada por Normal
fuera del limite renal, calices dilatados.

4 Mavyor dilatacién de la pelvis y los célices | Delgado
(estos pueden tener un aspecto convexo)

Elder J. (18)
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Figura 1. Grados SFU vistos en
ecografia.

Belarmino J. (14)

[ SFU Grade Il | [ sFuGradelv |

e (lasificacidn seglin el diametro anteroposterior de la pelvis renal (DAP). Consiste en la
medicién de didmetro anteroposterior maximo de la pelvis renal en el plano transversal
(23). Actualmente se prefiere este método al sistema de clasificacidon de la SFU para gradar
la hidronefrosis prenatal, debido a su mayor objetividad y menor complejidad (13).

Tabla 3. DEFINICION DE LA HIDRONEFROSIS PRENATAL SEGUN DIAMETRO ANTEROPOSTERIOR

Grado de hidronefrosis 22 TRIMESTRE 3*" TRIMESTRE

Leve 4-7 mm 7-9 mm

Moderado 7-10 mm 9-15 mm

Severo >10 mm >15 mm
Nguyen H. (9)

Hay que tener en cuenta que la probabilidad de padecer CAKUT aumenta con la severidad de
la hidronefrosis y que el diagndstico concreto se relaciona con el grado de hidronefrosis (2).
Una hidronefrosis moderada (DAP de 4-10mm) se debe mas frecuentemente a la presencia de
RVU (15), aunque también puede asociarse a ciertas anomalias cromosdmicas, como el
Sindrome de Down (2). En cambio, dilataciones graves (DAP de 10-15mm) se correlacionan
mas comunmente con obstruccion de la UPU (15).

En cuanto al resto de caracteristicas que se deben valorar en la ecografia de un feto con
hidronefrosis:

e La bilateralidad de la hidronefrosis conlleva un aumento del riesgo de anomalias
renales significativas y de una funcién renal alterada.
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e Parénquima renal. El adelgazamiento del parénquima o la existencia de quistes
corticales indican lesion de la corteza renal. Por otro lado, el aumento de Ia
ecogenicidad del parénquima es un signo de mal prondstico, pues se relaciona con
displasia renal asociada a RVU u obstruccién (2), asi como a displasia renal
multiquistica, poliquistosis renal, entre otros.

e Uréteres. En condiciones normales no se visualizan en la ecografia prenatal; por ello,
su visualizacién sugiere obstruccion de la unidn uretero-vesical o de la uretra
(ureterocele, megaureter, VUP), asi como causas no obstructivas, como el RVU.

e Vejiga urinaria. Hallazgos tales como, un tamafio vesical aumentado, un incremento de
su grosor o la presencia de trabéculas, hacen pensar en obstruccidn distal a la vejiga
(VUP).

e Liguido amnidtico. Antes de las 10-14 semanas de gestacion, se produce
exclusivamente por la placenta; entre las 14-16 semanas el rifidn empieza a producir
orina, y es a partir de la 16 semana gestacional cuando el liquido amnidtico es
producido fundamentalmente por los rifiones (15).

La presencia de oligohidramnios es consistente con una enfermedad renal severa (con
alteracion de la funcién renal) y consecuentemente, una disminucidn de la produccién
de orina y por tanto, de liquido amnidtico (2).

El oligohidramnios tendra consecuencias nefastas para el feto, pues produce
hipoplasia pulmonar, conllevando un muy mal prondstico. En estos casos tan graves,
se planteard incluso la posibilidad de una intervencidon quirdrgica intrautéro, con la
finalidad de descomprimir el tracto urinario y asi poder preservar las funciones tanto
renal como pulmonar (24).

Ademads de la posibilidad de detectar la hidronefrosis prenatalmente, también podemos
evaluar la funcidon renal del feto, la cual puede haber resultado afectada como consecuencia de
una alteracién del tracto urinario. A pesar de que la presencia de oligohidramnios es el
indicador mas fidedigno de una funcién renal alterada, su ausencia no asegura una funcién
renal normal. Por ello, se puede realizar un analisis bioquimico del liquido amnidtico (orina
fetal) para valorar la funcion renal del feto. También se disponen de analisis en suero fetal que
evaluan la funcion glomerular: la mediciéon de cistatina C y beta-2-microglobulina. Sin
embargo, estos test no se usan en la practica clinica dada la gran dificultad técnica que supone
obtener sangre fetal (26).

5.2. DIAGNOSTICO POSTNATAL

El diagndstico presuntivo y la gravedad de la uropatia detectada en el periodo prenatal
determinan el manejo postnatal (4).

Ademas de un examen fisico detallado, la evaluacidén postnatal se basa principalmente en la
realizacion de estudios de imagen dirigidos a establecer un diagndstico concreto, evitando
pruebas diagnodsticas innecesarias en pacientes con dilataciones fisioldgicas sin trascendencia
clinica (13).
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5.2.1. EXPLORACION FiSICA

En primer lugar se realizara la exploracion fisica del recién nacido con hidronefrosis congénita.
En esta debemos evaluar:

e El estado pulmonar, especialmente en aquellos fetos con oligohidramnios grave (26).

e Examen abdominal. Se puede detectar la presencia de una masa abdominal
correspondiente a un rifidn aumentado de tamafio; asi como, de una vejiga palpable
en un varén, sugerente de valvulas uretrales posteriores (13).
Un hallazgo muy caracteristico es la presencia de una musculatura de la pared
abdominal deficiente junto con criptorquidia, lo que nos sugiere el diagnéstico de un
raro sindrome denominado: Prune-Belly syndrome o sindrome del abdomen en ciruela
pasa (25).

e Evaluaciéon de malformaciones asociadas, especialmente en el oido externo y en la
arteria umbilical (la existencia de una Unica arteria umbilical se correlaciona con un
mayor riesgo de anomalias congénitas renales, sobre todo de RVU) (13).

5.2.2. ECOGRAFIA

La primera prueba de imagen a realizar sera la ecografia.

Las guias clinicas actuales de la SFU sugieren que la hidronefrosis prenatal diagnosticada en el
segundo trimestre y que desaparece en el control ecografico del tercer trimestre ya no
requiere evaluacién después del nacimiento; en cambio, toda hidronefrosis presente en la
ecografia del tercer trimestre si que requiere una evaluacidn postnatal, incluso aunque esta se
haya resuelto en controles prenatales posteriores (9).

El momento de llevar a cabo el estudio ecogréfico inicial depende de la gravedad de la
dilatacion detectada prenatalmente y de su caracter uni o bilateral. Dada la existencia de una
situacion de oliguria fisioldgica pasajera en el neonato (de aproximadamente 48 horas), la
ecografia realizada inmediatamente tras el nacimiento puede infravalorar la dilatacidn y dar
falsos negativos; por ello, en casos de dilataciones leves o moderadas han de realizarse las
pruebas de imagen después de este periodo, es decir, idealmente la primera ecografia deberia
realizarse entre el tercer y séptimo dia de vida. Sin embargo, en casos graves, tales como
dilatacion bilateral grave (DAP >15mm) o unilateral en rifidon dnico, oligohidramnios o
distension vesical, se recomienda una ecografia postnatal urgente (18, 22, 25).

En la ecografia postnatal debe evaluarse la localizacion, morfologia y tamafios de ambos
rifiones, prestando especial atencién a la posible existencia de dobles sistemas. También se
debe clasificar la hidronefrosis segin su gravedad (18). A este respecto, se pueden usar tanto
la clasificacidon de la SFU como la del DAP, considerdandose dilataciones leves por debajo de
10mm vy, dilataciones graves cuando el DAP supera los 15 mm (13).

Asi mismo, se debe valorar el parénquima renal (grosor, ecogenicidad) y la posible existencia
de quistes. También se deben tomar imagenes de los uréteres (valorando sus didmetros y
morfologia) y de la vejiga, para descubrir si hay un aumento del grosor de la pared vesical o
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alteraciones en las uniones ureterovesicales (posibilidad de ureterocele, desembocadura
ureteral ectépica), y comprobar si el vaciado vesical es completo. Por ultimo, se comprobara la
normalidad del resto del abdomen para descartar alteraciones asociadas (15, 22).

Ademas, se recomienda repetir la ecografia entre la cuarta y sexta semanas de vida con el fin
de evitar la posibilidad de falsos negativos, pues a pesar de ser realizada mas alla de las 48
horas de vida, la primera ecografia en el neonato puede ser normal y en cambio, existir una
dilataciéon de la via urinaria que sea identificada en esta segunda ecografia (13). A pesar de que
la probabilidad de alteraciones uroldgicas patoldgicas ha demostrado ser baja en estos
pacientes (27), existe un estudio que constatd que en un 45% de los neonatos con ecografia
normal realizada mas alla de las 48 horas tras el nacimiento, existia una uropatia significativa
en evaluaciones posteriores (28).

Por tanto, aunque la hidronefrosis se haya resuelto en este primer control ecogréfico tras el
nacimiento se debe realizar una segunda ecografia al mes para confirmar la resolucion (10). De
hecho, algunos autores incluso abogan por la realizacion de estudios ecograficos adicionales
(al sexto mes y al afio de vida) hasta confirmar la normalizacidn definitiva de la via urinaria(13).

Junto con la ecografia puede ser Util la realizacion de una ecografia Doppler, la cual
proporciona informacién adicional valorando los principales vasos y descartando patologia
arterial o venosa (24). Ademas, la obstruccion provoca una elevacién de la resistencia de la
arteria renal, por lo que podremos observar una reduccién relativa del flujo diastdlico en
comparacién con el sistélico (9). Por ultimo, el Doppler pone de manifiesto el jet ureteral hacia
la vejiga, por lo que proporciona datos que permiten la diferenciacién entre obstruccion
ureteral y megauréter no obstructivo (24).

5.2.3. CISTOURETEROGRAFIA MICCIONAL SERIADA (CUMS)

La CUMS es otra modalidad de imagen util en la evaluacidon postnatal de la hidronefrosis
congénita (10).

La SFU recomienda la realizacion de una CUMS en todos aquellos neonatos con hidronefrosis
persistente severa (es decir, de grado 3 y 4), con hidronefrosis bilaterales o con anomalias
ureterales, vesicales o uretrales en la ecografia hecha tras el nacimiento. Sin embargo, no
existe consenso universal y existe diversidad de opiniones en la utilidad de la CUMS en
determinados neonatos (1).

La CUMS es absolutamente necesaria en el estudio postnatal urgente de los nifios con
sospecha de obstruccién del tracto de salida vesical, siendo la principal patologia causante de
esta las VUP. Asi mismo, puede ser util en la evaluacién del RVU, megauréter, ureterocele y
sistema duplex. Por otro lado, también estd bien establecida la indicacién de la realizacidn de
una CUMS en aquellos casos de hidronefrosis severas. No obstante, el hecho de que este sea
un método invasivo, con radiacién y no exento de posibles efectos adversos (sintomas
irritativos, ITU) hace que su necesidad en el manejo de la hidronefrosis leve y moderada (grado
2 0 menor) sigua siendo un tema de controversia (1, 28).
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Debemos mencionar que hasta un 30% de los casos de dilatacién piélica detectada en la
ecografia postnatal presentan RVU, y en hasta un 25% de los neonatos con hidronefrosis
resuelta tras el nacimiento también encontraremos RVU (10, 28). Como el DAP es un pobre
predictor de la incidencia del RUV (29), algunos autores abogan por la realizacion de CUMS en
todos los pacientes en los que se detecte hidronefrosis en la ecografia postnatal (22). Sin
embargo, el debate surge por la incertidumbre de su significado clinico y su trascendencia real,
dado que no son claras las diferencias, respecto al prondstico, entre el diagnosticar el RVU en
el contexto de una hidronefrosis congénita y el hacerlo tras una infeccion del tracto urinario
febril (10). Por ello, en pacientes con ecografias postnatales normales y en aquellos con grados
leves de dilatacion que no presenten otros signos ecograficos sugerentes de RVU queda
descartada su indicacidn sistematica.

También estaria indicada su realizacion en lactantes con hidronefrosis congénita que, sin
cumplir los criterios que inicialmente hemos citado, presentan un primer episodio de ITU (30).

Puede ocurrir que no se pueda sondar la uretra para practicar una CUMS, en cuyo caso se debe
sospechar de una estenosis uretral o de de una lesidn uretral obstructiva. En este caso, la
uretrografia retrégrada, inyectando medio de contraste en el meato uretral, sirve para
delinear la anatomia de la obstruccidn uretral (18).

Figura 1. Grado Il de Ia
clasificacidn internacional del
reflujo  vesicoureteral en
CUMS. Albillos Merino J. (24)

5.2.4. TECNICAS DE MEDICINA NUCLEAR

Existen distintas técnicas de medicina nuclear para el estudio de una hidronefrosis congénita,
entre ellas: la gammagrafia renal, el renograma diurético y la cistogammgrafia.

e GAMMAGRAFIA RENAL
La gammagrafia renal se emplea para valorar tanto la anatomia como la funcién renal (18).

El radiotrazador que se utiliza en esta prueba de imagen es el dcido dimercaptosuccinico
(DMSA) marcado con 99mTc que tras su administracion intravenosa se incorpora a las células
del tubulo contorneado proximal, quedando una elevada concentracion fijada en la corteza
renal. Esto permite objetivar alteraciones en el parénquima, sobre todo la presencia de
cicatrices renales, asi como alteraciones en la forma y situacién renal. Por otro lado, este
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estudio también permite la valoracion funcional del rifidn, puesto que existe una estrecha
correlacién entre el aclaramiento de creatinina y la captacion tubular absoluta de la dosis
administrada, por lo que también nos permite valorar la funcién renal diferencial (FRD).

Su uso principal radica en la valoracidon de malformaciones congénitas (como la ectopia, rifidén
en herradura, rindn multiquistico), pielonefritis aguda, nefropatia cicatricial, displasia renal y
nefropatia por reflujo (24). Se usa poco en nifios con uropatia obstructiva (18).

e RENOGRAMA DIURETICO (RD)

El renograma diurético es la técnica de imagen mas utilizada para la evaluacidon de los
neonatos en los que se sospecha una obstrucciéon como causa de la hidronefrosis (10).

La SFU recomienda su realizacién en los siguientes pacientes que no presenten RVU:

- Hidronefrosis prenatal unilateral moderada que persiste tras el nacimiento.

- Hidronefrosis prenatal severa a pesar de los resultados de la ecogafia postnatal.
- Hidronefrosis postnatal moderada y severa.

- Hidronefrosis con alteraciones vesicales y/o uretrales.

- Ureterohidronefrosis.

- Aquellos con disminucion de liquido amniético (1).

El radiotrazador de eleccion es la mercaptoacetiltriglicina marcada con tecnecio 99m  (Tc-
MAG-3) (10). La técnica del RD consiste en inyectar por via intravenosa una pequefia dosis de
Tc-MAG-3. Durante los primeros 2-3 minutos se analiza y se compara la absorcion del
parénquima renal, lo cual permite evaluar la FRD. A continuacion se estima la excrecion. Tras
20-30 minutos se inyecta furosemida por via intravenosa y se analiza la velocidad vy las
caracteristicas del drenaje de la orina de los rifiones a la vejiga (18).

Asi, el RD proporciona dos datos importantes que ayudan a determinar la existencia de una
obstruccion significativa. Por un lado, informa del estado del parénquima renal y de su
capacidad funcional, principalmente a través de la funcidn renal diferencial (considerandose
esta normal cuando sus valores se encuentran entre un 45 y un 55%) (16, 22).

Por otro lado, indica la facilidad con que las pelvis y uréteres dilatados se vacian en respuesta a
una diuresis fisioldgica (31), mostrandonos la curva de drenaje del tracto urinario. El drenaje se
puede valorar mediante el analisis visual de la forma de la curva funcional del renograma (10).

- Se considera una eliminacién del radiotrazador normal: cuando se produce un ascenso
brusco de la curva seguido de un rapido descenso tras la administracion de furosemida.

- En cambio, una eliminacién patoldgica se caracteriza por una curva con una pendiente
progresivamente ascendente a pesar de la administracion de furosemida (24).

Para cuantificar el paso del radiotrazador a través del rifidn también se han propuesto distintos
pardmetros, entre ellos el mas utilizado: la semivida (ty,), el tiempo que tarda en eliminarse la
mitad del farmaco radiactivo.
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counts/sec

- No existe obstruccién cuando la t;/, es de 10-15 minutos.
- Existe una obstruccién importante de las vias urinarias altas, generalmente si la t;/, es
mayor de 20 minutos. Una t;;, de entre 15y 20 minutos es de interpretacién dudosa.

Ademas, las imagenes obtenidas suelen darnos una idea precisa del nivel de obstruccién (18).

Asi, en una mayoria de pacientes el RD es usado también como una guia en la toma de
decisiones clinicas en el paciente. Tanto la FRD como el drenaje se considera que son los dos
mejores parametros para indicar la necesidad de cirugia para optimizar el drenaje del tracto
urinario y preservar la funcion renal cuando esta se ha reducido como consecuencia de la
uropatia obstructiva (31). Una FRD menor de 40% con un drenaje patoldgico (ti, menor de 20
min), asi como un empeoramiento de la funcién renal es con frecuencia indicacidon de
pieloplastia en pacientes con obstruccién de la UPU (9). Con esta prueba también se puede
realizar el seguimiento tras la cirugia, valorando la persistencia o no de la obstruccion y la FRD
(24).

Se debe tener en cuenta que los resultados de esta prueba pueden verse facilmente alterados
por ciertos factores, como pueden ser la inmadurez de la funcidn renal, el estado de
hidratacion del bebé, la posible presencia de RVU y ciertas variaciones en la técnica.

Se recomienda retrasar la realizacién del RD hasta al menos las 4-6 semanas de vida del
neonato para permitir la maduracion renal (16, 12, 22).
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min administracién de 40mg de Furosemida intravenosa a

LEFTKIDNEY - RIGHT KIDNEY los 15 minutos, lo que sugiere obstruccion.
LEFT kidney contribution to renal function = 23 %

e CISTOGAMMAGRAFIA

Dentro de este tema la cistogammagrafia sélo puede tener cierta utilidad en el RVU. Debido a
la falta de informacién anatdmica y definicién del grado de RVU, se prefiere el uso de la CUMS
(17). Puede considerarse en el seguimiento de pacientes con RVU, asi como en la evaluacion
de la eficacia del tratamiento y, en situaciones clinicas donde existe una alta sospecha de RVU
y la CUMS seriada ha sido negativa.
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5.2.5. UROGRAFIA INTRAVENOSA

Actualmente tiene un uso muy limitado, al haber sido sustituido por otras pruebas de imagen
(24). A pesar de que se utilice poco en el estudio del tracto urinario pediatrico, puede tener su
utilidad en casos seleccionados de obstruccién indeterminada del tracto urinario superior o
sospecha de anomalias por duplicacidn (18).

5.2.6. MODALIDADES MULTIPLANARES (TC/RM)

El uso del TC y RM sin contraste no estd indicado en el estudio rutinario de la hidronefrosis.

El TC convencional o el uro-TC no aportan informacién adicional a la de la ecografia, por lo que
no son de utilidad para el diagndstico y seguimiento de la hidronefrosis.

La RM sin contraste proporcionan una detallada delimitacidn anatdomica de la morfologia de
los sistemas excretores, por lo que puede tener su utilidad en las malformaciones
genitourinarias complejas, en el estudio de desembocaduras ectépicas de los uréteres o en
caso de dudas en la ecografia (24).

Especial mencién requiere la urografia por RM.

e UROGRAFIA POR RESONANCIA MAGNETICA

La urografia por RM es una técnica de imagen que proporciona imdagenes excelentes de la
patologia de las vias urinarias, ademas de permitir la valoracion de la FRD y el drenaje (18).

Presenta la gran ventaja no producir exposicion a radiacién ionizante. Sin embargo, debido a
que utiliza contrastes intravenosos basados en compuestos de gadolinio, su uso esta limitado
por la edad del paciente, puesto que en Espafia no estd autorizado su empleo en menores de
dos afios. Ademas, para la obtenciéon de imagenes dptimas los nifios han de ser sedados o
anestesiados (24).

Por otro lado, al ser una modalidad de imagen novedosa, con un alto coste y al no estar
disponible en todos los centros, actualmente la urografia por RM no se utiliza mucho vy el
renograma diurético continda siendo la modalidad de imagen mas empleada para la
evaluacion de la funcién renal y el grado de obstruccién (10).

En consecuencia, se usa principalmente cuando la ecografia o los estudios isotépicos no logran
caracterizar un cuadro patoldgico complejo (18).

Por ultimo, en la evaluacidn postnatal, aparte de las pruebas de imagen, en casos
seleccionados también se deben realizar otras pruebas para la evaluacién de la funcién renal.
El método de estimacidon mds utilizado en la practica clinica es la creatinina sérica a pesar de
sus limitaciones, dadas las dificultades técnicas inherentes a la recogida de orina de 24 horasy
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la no disponibilidad de otros marcadores de la funcion renal (tales como la cistatina C) en
muchos centros. Ademas, respecto a la creatinina sérica hay que tener en cuenta que la que
detectamos al nacimiento refleja la funcidén renal materna, volviendo a los valores normales a
la semana de vida en los recién nacido a término (alrededor de 0.4mg/dL(32)), vy a las 2-3
semanas en prematuros; aun asi es util como punto de referencia en un recién nacido con
posible insuficiencia renal. Sélo se realiza en casos de afectacidén renal bilateral y afectacion
unilateral en monorrenos con otros signos patoldgicos (25, 31).

6. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

En el diagnéstico diferencial de la hidronefrosis congénita se encuentra una amplia variedad de
patologias, las mas importantes de las cuales ya se explicaron en el apartado de etiologia.

En general, la exploracidn fisica inicial y la clinica no dan el diagndstico etiolégico, aunque
determinados rasgos si que pueden orientar a una etiologia concreta. Por ejemplo, la
presencia de una masa abdominal renal en el recién nacido es mas comun en las hidronefrosis
debidas a la obstruccién de la UPU vy al rifdn displasico multiquistico (22), pero la mayoria de
patologias que produzcan una hidronefrosis grave pueden cursar con una masa palpable. Por
otro lado, la palpacidon de una vejiga distendida en un neonato vardn sugiere obstruccidn
infravesical por VUP, y que ademas, se suele acompafiar de un chorro de miccién débil (18).

Los hallazgos de la ecografia prenatal y postnatal pueden dar las primeras pistas acerca de la
causa de hidronefrosis. Una dilataciéon Unicamente de la pelvis renal sugerird probablemente
una alteracién en la UPU. En cambio, cuando se observa una hidroureteronefrosis la etiologia
subyace en un nivel mas inferior del tracto urinario: obstruccidn de la unién ureterovesical y
otras causas de megauréter,ureterocele, uréter ectdpico, sistema duplex y, en casos de
hidroureteronefrosis bilaterales nos inclinaremos a pensar en obstrucciones infravesicales.
Ademas, nos puede dar imagenes mas especificas de determinadas patologias. Se exponen a
continuacién imagenes ecograficas que sugieren ya un diagndstico especifico como causa de la
hidronefrosis.

e G AN, . .. . i g
= el Figura 4. Recién nacido con rifidn
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multiquistico izquierdo. Obsérvense grandes
quistes dispuestos al azar sin ninguna prueba
de conexidn. Wein A. (4)
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Figura 5. Ecografia de un feto con
hidronefrosis unilateral secundaria a un
sistema colector duplicado. Imagen sagital
del rifidén izquierdo, con dilatacion del
pieldn superior izquierdo. Las flechas
indican dilatacién calicial.

Pates JA, Dashe JS. Prenatal diagnosis and
management of hydronephrosis. Early Hum
Dev. 2006;82(1):3-8.

Figura 6. Signo de ojo de cerradura (keyhole sign) en

imagen ecogréfica, indicativo de VUP . Figura 7. Ureterocele intravesical sefialado por los

cursores en una imagen ecografica. Wein A. (4)
Haeri S. Fetal Lower Urinary Tract Obstruction
(LUTO): a practical review for providers. Matern
Heal Neonatol Perinatol. 2015;1:26.

La CUMS es la prueba de imagen de eleccion para diagnosticar el RVU, proporcionando
ademas el grado de reflujo (17). Permite valorar el estado de las uniones ureterovesicales
(especialmente util para revelar la existencia de lesiones obstructivas, como el ureterocele), la
morfologia de la pared vesical (siendo importante la presencia de hipertrofia, consecuencia,
como ya se ha dicho, de obstrucciones infravesicales) y del cuello vesical, asi como su
comportamiento durante la miccion (puede poner de manifiesto alteraciones funcionales) vy,
por ultimo, la morfologia de la uretra en el varén (posible existencia de VUP) (24).

En cambio, el RD nos permitird hacer el diagndstico diferencial entre causas obstructivas del
tracto urinario y las causas no obstructivas (10).

En Anexos se resumen los principales diagndsticos diferenciales ante el hallazgo de una
hidronefrosis congénita, con sus caracteristicas ecograficas y la indicacién de realizar o no
CUMS y RD.
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7. TRATAMIENTO

El tratamiento de la hidronefrosis congénita estd todavia en estudio. Dado que la historia
natural de esta alteraciéon no es totalmente comprendida, es dificil reconocer los casos que
acabaran por solucionarse de forma espontdnea y aquellos que acabaran necesitando cirugia
para su resolucion definitiva.

En lineas generales, la hidronefrosis leve nunca debe ser intervenida de primeras, sino que se
realizard un seguimiento para ver su evolucion. Las hidronefrosis moderadas se mantendran
bajo vigilancia con analiticas, ecografias y estudios isotdpicos que valoren la funcién renal, y
segun sus resultados se tomardn decisiones acerca de su manejo. Por ultimo, los casos mas
severos de hidronefrosis, especialmente aquellos con ecografias persistentemente patolégicas
y con una FRD menor del 40%, presentan indicacidn quirdrgica clara. (33)

Las indicaciones generales de realizacidn de una intervencion quirurgica son:

- FRD menor del 40%.

- Deterioro de la FRD mayor del 5% (respecto a la FRD previa).

- Hidronefrosis que aumenta o se mantiene con los sucesivos controles.
- Hidronefrosis unilateral muy severa, mayor de 50mm.

- Hidronefrosis severa bilateral, mayor de 30 mm.

- Hidronefrosis severa en monorreno.

- Infecciones febriles intercurrentes (14).

Puesto que el tratamiento especifico de cada patologia causante de hidronefrosis excede los
objetivos de este trabajo, a continuacién se expondran dos aspectos acerca del tratamiento de
la hidronefrosis congénita, actualmente también tema de debate y controversia.

7.1. TRATAMIENTO PRENATAL

En la gran mayoria de los casos el prondstico del feto con hidronefrosis es optimista. No
obstante, existen casos esporadicos de hidronefrosis muy severas (casi siempre debidas a
obstruccion del tracto de salida vesical, por VUP en varones o atresia uretral en mujeres) que
presentan alto riesgo de oligohidramnios y, en consecuencia, de hipoplasia pulmonar,
pudiendo derivar en un estado de incompatibilidad con la vida (26).

Actualmente no existe una clara evidencia sobre el beneficio de la cirugia intradtero en el
prondstico renal y la supervivencia a largo plazo del feto respecto a la actuacidon postnatal
inmediata (13). En cambio, se ha visto que estos procedimientos si que mejoran el volumen
amniédtico, mejorando potencialmente el desarrollo pulmonar y la tasa de supervivencia. Sin
embargo, la tasa de muerte fetal y de ERC entre los supervivientes continda siendo alta,
necesitando terapia renal sustitutiva en casi dos tercios de entre estos Ultimos casos (2).

Por tanto, a dia de hoy la opcién mas vélida para la inmensa mayoria de dilataciones uroldgicas
es el manejo expectante hasta el parto espontdneo. En los casos excepcionales de fetos con
dilatacion bilateral grave y oligohidramnios debera valorarse la induccidn del parto si el feto ya
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ha alcanzado la madurez pulmonar, o la realizacién de una intervencion intradtero en aquellos
casos en los que no se haya alcanzado la madurez pulmonar, con el fin de evitar la muerte
neonatal (13). Ademas, la intervencion intrautero sélo debera realizarse en aquellos casos con
datos de buen prondstico, es decir, en los que exista una probabilidad razonable de que el feto
se beneficie de la descompresién intradtero (4).

7.2. ANTIBIOTICOS PROFILACTICOS

Otro tema de controversia en el manejo postnatal de la hidronefrosis congénita es la
prescripcion de profilaxis continua antibiética. EIl motivo por el que se indica la profilaxis
antibidtica es porque se ha referido una mayor incidencia de infecciones del tracto urinario
(ITU) en los lactantes con dilatacién de la via urinaria detectada prenatalmente (13) y por las
consecuencias que estas conllevan en estos pacientes.

Sin embargo, no todos estos lactantes tienen un mayor riesgo de desarrollar ITU. Se han
encontrado ciertos factores asociados a la aparicién de infecciones urinarias en los nifios con
hidronefrosis congénita. Alguno de estos factores son el género femenino; entre los varones,
el hecho de que no estén circuncidados; el grado de hidronefrosis; la presencia de RVU; la
dilatacidn de uréteres; la existencia de sistema dupl ex y un patrén obstructivo de drenaje. No
obstante, se encuentran resultados dispares segun el estudio, en relacion a la evidencia de
asociacion entre estos factores y una mayor incidencia de ITU (1, 16, 31, 32).

Asi mismo, si revisamos la literatura también encontramos discrepancia en la efectividad de la
profilaxis antibidtica en la prevencién de ITU en estos nifios. (16, 28). Coelho et al reportaron
una tasa del 14% de ITU en todos los pacientes en seguimiento por hidronefrosis congénita,
adquiriéndola bajo la prescripcion de profilaxis antibidtica un 74% de estos (36). El
metaanalisis llevado a cabo por Braga et al concluyd en que los lactantes con hidronefrosis de
alto grado que habian recibido profilaxis antibidtica tenian un riesgo significativamente mayor
de ITU que aquellos a los que si se les administraron los antibidticos. En cambio, la tasa de ITU
en pacientes con hidronefrosis de bajo grado fue similar en los pacientes que tomaron
antibidticos y los que no (35).

Por tanto, considerando todos los datos anteriores estaria indicado el inicio de la profilaxis
antibidtica en aquellos casos de grado moderado y severo de hidronefrosis, de
hidroureteronefrosis, o en los que se sospeche patologia subyacente (RVU u obstruccion del
tracto urinario), y especialmente si se trata de nifias o varones no circuncidados (1, 16, 25).

La pauta recomendada es amoxicilina (10mg/kg/dia). En los nifios menores de dos meses no se
debe usar trimetoprim-sulfametoxazol (de eleccién a partir de ese periodo), dado que la
inmadurez hepatica relativa hace que sean incapaces de eliminar de forma eficiente el
sulfametoxazol, el cual desplaza la bilirrubina fetal de la albumina, causando ictericia y otras
consecuencias peligrosas para el neonato (4).

Y por ultimo, es importante recordar la indicacién de profilaxis antibidtica durante 3-4 dias
siempre que se realice una CUMS (13).
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8. PRONOSTICO

En la gran mayoria de casos el hallazgo de hidronefrosis fetal es transitorio y desaparece en los
primeros meses postnatales. Por ejemplo, la mayoria de hidronefrosis debidas a la obstrucciéon
de la UPU son causadas por obstrucciones parciales o funcionales, dando lugar a hidronefrosis
leves que se alivian de forma espontanea con el tiempo (18). En los casos de RVU la resolucion
espontdnea con el tiempo es bastante frecuente, sobre todo en los grados de reflujo bajo (un
81% de remisidn en el RVU de grado I-Il, frente a un 48% en los de grado IlI-1V) (17).

No obstante, existen los casos en que la dilatacidn de las vias urinarias no se soluciona de
forma espontdnea, conduciendo a un deterioro progresivo del parénquima renal.

De hecho, las CAKUT representan la causa mas importante de ERC en edad pediatrica (12).

Cuando la restriccién al flujo urinario aparece de forma precoz durante la vida fetal produce
una displasia renal, que varia desde el rindn multiquistico hasta los diferentes grados de
displasia histolégica renal cortical que se observan en obstrucciones menos graves. Sin
embargo, la obstruccién que aparece al final del periodo fetal o después del nacimiento, da
lugar principalmente a una dilatacidn de las vias urinarias (18). Si esta es grave o se mantiene
en el tiempo se produce una hiperpresién en el sistema que se transmite retrégradamente
sobre las nefronas y los sistemas colectores (8). Asi, se producen alteraciones del parénquima
renal (desde cambios minimos tubulares hasta la dilatacion del espacio de Bowmann vy fibrosis
glomerular e intersticial) (18), llevando finalmente a una ERC, que puede persistir incluso tras
la resolucidon de la obstruccion. Después del nacimiento, la inflamacion secundaria a las
infecciones urinarias de repeticion que presentan algunos de estos nifios contribuye a la
destruccién de nefronas y por tanto, aumentan el dafio renal (8).

Hacer mencién aparte al dafio renal producido por el RVU: la nefropatia por reflujo o
nefropatia cicatricial, por su forma de presentacidon con cicatrices renales. Esta se produce
tanto por una alteracion de la nefrogénesis durante la vida fetal consecuencia del RVU,
generando cierto grado de hipoplasia-displasia renal, como por la respuesta inflamatoria tras
episodios de ITUs en el periodo postnatal, que conllevan un proceso cicatricial (30).

Como ya se ha dicho, algunos lactantes con dilatacion de la via urinaria presentan un mayor
riesgo de pielonefritis aguda durante el primer afio de vida y, a pesar de que la infeccion
urinaria por si misma entrafia escaso riesgo de ERC; la asociacién de pielonefritis aguda y
uropatia obstructiva o RVU implica una alta probabilidad de dafio renal permanente.

Un avance en los ultimos tiempos ha sido el diagndstico prenatal de estas patologias, que ha
permitido su seguimiento, mejorando asi el prondstico de la funcién renal, puesto que
posibilita una actuacion precoz en caso de obstruccidn que esté provocando dafio en el
parénquima y el inicio de la profilaxis antibidtica en ciertos casos, para prevenir el dafo
sobreafiadido por la infeccién (8).

Disponemos de distintos instrumentos prenatales que ayudan a estimar el prondstico renal de
un feto con hidronefrosis:
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- La ecografia prenatal puede ayudar a predecir el estado del parénquima del rifidn
hidronefrético a través de distintos pardmetros:

o El grado de dilatacion de la pelvis renal se correlaciona de forma directa con la
probabilidad de detectar patologias nefrouroldgicas significativas (10). Las
hidronefrosis con un APD menor de 6mm en el segundo trimestre y menor de 8
mm en el tercero, se asocian normalmente a hidronefrosis transitorias (2).

o La hiperecogenicidad del parénquima renal, la pérdida de diferenciacion
corticomedular y la presencia de quistes son signos de displasia renal.

o Uno de los marcadores mas importantes del prondstico de la funcidén renal es la
uni o bilateralidad de la lesidn, ya que las anomalias que implican solo uno de los
dos riflones no suelen afectar gravemente a la funcién renal global. En las
patologias bilaterales graves el prondstico renal es mucho peor.

o La cantidad de liquido amnidtico es otro de los marcadores prondsticos de la
funcién renal mas utilizados (13). La presencia de oligohidramnios es una
importante sefial de mala evolucion, tanto por el riesgo de muerte neonatal
(consecuencia de la hipoplasia pulmonar que produce), como por ser indicador de
disfuncién renal (10).

- Anadlisis bioquimico:

o La displasia renal bilateral o las uropatias obstructivas bilaterales graves producen

afectacion de la funciéon tubular, manifestandose como:
= Concentraciones de Na* y CI" mayores de 90mEq/| y, una osmolaridad
inferior a 210 mOsm/kg H,0 en el liquido amnidtico (12).

o También podemos hacer analisis de sangre fetal, detectando, en caso de
afectacién glomerular, un aumento de la b-2-microglobulina o cistatina C. No
obstante, por el riesgo asociado que conlleva la obtenciéon de sangre fetal, estas
pruebas no se usan practicamente (13).

Una vez que el nifio nace, la presencia de insuficiencia renal es un dato de mal pronéstico. Para
la evaluacién postnatal de la funcion renal se emplean habitualmente la creatinina sérica, la
ecografia renal, en la que se tienen en cuenta los mismos parametros que en la ecografia
prenatal, y las pruebas isotdpicas, que proporcionan la FRD.

Por ultimo, en aquellos casos en los que se opte por la resolucidn quirdrgica de la patologia
causante de la hidronefrosis puede esperarse la estabilizacidn y cierto grado de recuperacion
de la funcién renal, pero todo ello dependerd del grado de distensidon pielocalicial y del
consecuente aplanamiento parenquimatoso previo a la cirugia (15).
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JUSTIFICACION Y OBJETIVOS

La importancia de la hidronefrosis congénita dentro de la patologia neonatal deriva no sélo de
su alta incidencia, sino también de la lesidon parenquimatosa que conlleva en un considerable
nimero de casos, siendo una causa importante de enfermedad renal crénica en la edad
pediatrica.

Por otro lado, existe falta de consenso acerca del seguimiento y tratamiento de la
hidronefrosis, debiendo individualizarse en cada caso en funcién de las alteraciones
anatdmicas que se encuentren en las pruebas de imagen.

La duplicidad pieloureteral es una de las anomalias frecuentes causantes de hidronefrosis
siempre que vaya asociada a otra alteracion, pues de lo contrario cursa de forma asintomatica.

El objetivo de esta revision es estudiar cudles son las principales anomalias causantes de la
hidronefrosis en el neonato, asi como el manejo a seguir segun los hallazgos de las pruebas de
imagen.
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CASOCLINICO

Recién nacida mujer a término que ingresa en neonatologia por anomalia congénita del
aparato urinario: ureterohidronefrosis bilateral con doble sistema ureteral, detectada
prenatalmente.

e Historia gestacional:

Gestante sana sin antecedentes de interés ni factores de riesgo para el embarazo.

En el control ecografico de la 16 SG se detecta la presencia de hidronefrosis bilateral con
visualizacién del uréter derecho hasta su unién con la vejiga. En el control ecografico de la 28
SG se establece ya el diagndstico especifico, que se confirma con ecografias posteriores: doble
sistema pieloureteral bilateral con dilatacion de ambos pielones superiores de grado
moderado y megauréteres superiores bilaterales (tamafio de 9mm). El parénquima renal es
normal. Volumen de liqguido amniético normal.

Estudio genético normal.

e Parto e ingreso en Neonatologia:

El parto tiene lugar en la 40 SG por via vaginal con ayuda instrumental (vacuum). Al
nacimiento, presenta una puntuacién del test de Apgar de 9/10 y un liquido meconial claro,
con buena adaptacién cardiorrespiratoria, por lo que no precisa de reanimacién.

Exploracion fisica al nacimiento:

Peso: 2720g, pequefio para su edad gestacional (P5-P10). Longitud (50 cm) y perimetro
cefélico (35 cm) en P50-P75.

Frecuencia cardiaca: 116 lpm. Frecuencia respiratoria: 40 rpm. Temperatura axilar: 36,62C.

Aspecto a término, normocoloreada, normohidratada con auscultacién cardiopulmonar
normal. Abdomen blando y depresible. Cordén umbilical normal (2 arterias y 1 vena). Genitales
externos femeninos normales. Resto de exploracién normal. Fenotipo normal.

Examenes complementarios:

Analisis de la glucemia, urea e iones normales.

Se realiza ecografia reno-vesical en la que se confirma la duplicidad del sistema excretor en
ambos rifiones. El sistema excretor del pieldn superior del rifion derecho se encuentra muy
dilatado, asi como el uréter correspondiente, tortuoso y dilatado (hasta 10-15mm de calibre
maximo), finalizando en un nivel inferior respecto al trigono vesical, lo que sugiere uréter
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ectépico. El pieldn inferior derecho muestra una ligera ectasia pielocalicial sin dilatacion
ureteral. Lo mismo ocurre en el sistema excretor del rifién izquierdo. Cortical conservada en
ambos rifiones. Vejiga vacia de dificil valoracion.

Evolucidn clinica durante el ingreso:

Tras la realizacién de la ecografia se decide pautarle profilaxis antibidtica: Amoxicilina via oral
50mg/24horas hasta que se completen el estudio de su patologia por posible aumento del
riesgo de infecciones del tracto urinario.

Buen estado general y buena tolerancia alimenticia. Diuresis normal. Cribado neonatal dentro
de la normalidad.

A peticidn de los padres se decide realizar el seguimiento en el Hospital Miguel Servet. Se le
da de alta a los dos dias del nacimiento con las siguientes recomendaciones: continuacion de la
profilaxis antibidtica, seguimiento con la programacion de gammagrafia y ecografia y control
en la consulta de cirugia-urologia.

e Evolucidn posterior al ingreso:

Control a los 2 meses:

No se detectan alteraciones en el crecimiento y desarrollo psicomotor.

En la gammagrafia con *" Tc-DMSA se objetiva:

Rifiones en situacion y de tamafio normal. Se aprecia marcada hipocaptacién en polos
superiores secundario a nefropatia del pielén superior bilateral. El resto del
parénquima renal muestra captacion homogénea sin defectos corticales.

En cuanto a la FRD es del 50% para el rifidon derecho y del 50%, para el izquierdo. La
FRD por pielones muestra disminucién de la funcion renal de los pielones superiores
de ambos rifiones:

- Rifdn derecho: 42% para el pieldn superior, y 58% para el inferior.
- Rifdn izquierdo: 38% para el pieldn superior, y 62% para el pielén inferior.

Control a los 4 meses:

Crecimiento y desarrollo psicomotor normales.
En la ecografia se informa:

Rifones de tamano normal. Doble sistema excretor bilateral con las siguientes
caracteristicas:

o Rindn derecho:
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= Pieldn superior con DAP de la pelvis renal de 16mm, con
repercusion caliciar (8mm). Adelgazamiento de la corteza renal
correspondiente.

=  Pieldn inferior con DAP de 10mm, con repercusion caliciar (4mm).

o Rifién izquierdo:

=  Pieldn superior con DAP de 7mm, sin repercusion caliciar.

= Pieldn inferior con DAP de 4mm, también sin repercusién en
calices.

Buena diferenciacion corticomedular en ambos rifiones. El parénquima es totalmente
normal en los pielones inferiores; en cambio, se encuentra algo atréfico y adelgazado
en los pielones superiores de ambos rifiones.

Se identifican los uréteres de ambos pielones superiores, muy dilatados (diametro
maximo del uréter derecho a nivel del tercio medio de 15mm, y del izquierdo también
en tercio medio de 18mm) y tortuosos. No desembocan en el trigono vesical, sino que
parecen desembocar ectépicos, caudales al cuerpo uterino (uretra, cuello, vagina). Los
uréteres de los pielones inferiores no se visualizan.

Dadas las dudas acerca de la desembocadura de los uréteres de los pielones superiores se
decide realizar el siguiente control ecogréfico junto con una cistoscopia para valorar la
posibilidad de realizar una intervencion quirurgica para la resolucion del problema.

Control a los 8 meses:

El lactante continla con crecimiento y desarrollo psicomotor normales.

En la ecografia no se documentan cambios significativos respecto al control ecografico previo.
Unicamente la pelvis del pieldn superior izquierdo aumenta de 7mm a 12.7mm.

Se realiza también una cistoscopia en la que se visualizan el meato ureteral izquierdo Unico
algo medial y el meato ureteral derecho Unico. No se encuentran alteraciones en vejiga, cuello
vesical ni uretra, sin observar meatos ectdpicos. La vaginoscopia también resulta
completamente normal.

Tras estos hallazgos se decide continuar seguimiento y pautarle Augmentine via oral (1.2cc/ 8
horas) durante los tres dias posteriores a la cistoscopia.

e Diagndstico:

Sistema doble renal completo bilateral con hidronefrosis moderada de pielones superiores de
ambos riflones y uréteres superiores también dilatados y con desembocadura ectépica todavia
por confirmar. Funcién renal diferencial disminuida para los pielones superiores, sobre todo en
el rifidn izquierdo.
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e Seguimiento:

Dado que no presenta un mayor riesgo de infeccidn del tracto urinario, la profilaxis antibidtica
no estd indicada, por lo que se decide retirarla.

El seguimiento consistird en controles analiticos, ecograficos y gammagraficos periddicos con
el objetivo de evaluar la evolucién de la hidronefrosis y de la funcidn renal y, precisar la
ectopia de la desembocadura de los uréteres de los pielones superiores.

e Prondstico:

La paciente presenta datos que indican un peor prondstico como son la bilateralidad de la
patologia, asi como signos de que la funcidn renal estd siendo afectada como consecuencia de
la desembocadura ectdpica de los uréteres superiores: leve atrofia del parénquima renal de los
pielones superiores con una funciéon renal diferencial disminuida, valorada con Gammagrafia.
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DISCUSION

El caso que nos ocupa es el de una nifia recién nacida afectada de hidronefrosis congénita de
grado moderado, detectada de forma prenatal en el control ecografico rutinario de la 16
semana de gestacion del embarazo.

Como ya se dicho en anteriores ocasiones a lo largo de esta revisidn, actualmente la ecografia
prenatal es la forma de diagndstico inicial en la gran mayoria de los casos de hidronefrosis
congénita (26). El diagndstico prenatal permite un seguimiento mds riguroso de estas
patologias, posibilitando asi la deteccién y actuacién precoz de alteraciones que estén
provocando dafio en el parénquima renal, asi como la instauracidon de medidas de prevencion
de posibles complicaciones secundarias, como la infeccidn.

En nuestro caso, gracias a este hallazgo se empiezan a realizar controles ecograficos mas
frecuentes durante el embarazo. De este modo, en la semana 28 ya se detecta la causa de la
hidronefrosis congénita: un sistema colector doble bilateral. Se observa una hidronefrosis
moderada de los pielones superiores de ambos rifiones, asi como una dilatacion significativa
de los uréteres correspondientes a estos pielones.

La duplicacion del tracto urinario es una de las anomalias congénitas renales mas frecuentes
en la poblacidn general, siendo en muchos casos completamente asintomdtica y descubierta
como hallazgo casual en una ecografia (13). Sin embargo, también supone, junto al uréter
ectopico y el ureterocele, entre un 5y un 7% de las causas de hidronefrosis congénita (9).

La duplicacidn renal es una anomalia del sistema colector renal (una malformacién ureteral)
que se engloba dentro del término CAKUT (anomalias congénitas del rifion y del tracto
urinario). Se produce por una duplicacién de la yema ureteral en el inicio de la embriogénesis
renal y consiste en la existencia de dos sistemas colectores independientes en un mismo rifién
que drenan partes del parénquima igualmente independientes, distinguiendo asi un pieldn
superior y un pieldn inferior.

La duplicacion renal es incompleta cuando ambos uréteres duplicados abocan en uno solo
(uréter bifido) antes de llegar a la vejiga, siendo esta la forma mas frecuente y generalmente
asintomatica. En la duplicacion completa, como ocurre en este caso, ambos uréteres
desembocan en la vejiga por separado (13). Cuando se da la duplicacién completa el orificio
del pieldn inferior suele desembocar en la vejiga en su posicion normal; en cambio, el uréter
del pieldn superior se inserta en la vejiga medial e inferior a su ubicacion normal. Esta
disposicion obedece a la ley de Weigert y Meyer (19).

La deteccion prenatal ya nos permite realizar una estimacién del prondstico de la
funcionalidad renal del neonato, gracias a una serie de marcadores de la ecografia. En nuestro
caso, encontramos tanto datos de buen prondstico como otros que indican que la funcidn
renal podria estar viéndose afectada. En cuando a los primeros, el parénquima renal no
muestra signos de displasia (no existen alteraciones de la ecogenicidad, hay buena
diferenciacion corticomedular) y, la cantidad de liquido amnidtico es normal. Sin embargo, la
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bilateralidad de la patologia ensombrece el prondstico, puesto que en casos de lesiones
unilaterales se produce una hipertrofia compensadora en el rifidén sano, de forma que no se
afecta significativamente la funcién renal global. Por ultimo, también hay que tener en cuenta
el grado de dilatacién de las vias urinarias que en este caso es moderado. Es preciso decir que
la capacidad de la ecografia prenatal para ofrecer un prondstico certero de la funcién renal a
medio y corto plazo es limitada, pues se basa en indicadores indirectos dependientes del
observador, sin existir plena concordancia entre los diversos estudios (13).

La evaluacién postnatal de las malformaciones renales se reduce principalmente a la
realizacion de estudios de imagen. No obstante, tras el nacimiento de la nifia, lo primero es
realizar une exploracién fisica detallada. En el caso que nos ocupa, no existen datos relevantes
en el examen fisico: no existen masas abdominales palpables que podrian indicar gravedad de
la hidronefrosis, tampoco se encuentran posibles malformaciones asociadas y se confirma un
fenotipo normal (caracteristicas que es preciso tener en cuenta, dado que algunas
malformaciones renales se asocian a determinados sindromes).

Ademads, en casos seleccionados se puede considerar la determinacidon de cistatina C o
creatinina sérica para la estimacién de la funcion renal. A pesar de que podria estar indicado
en este caso al tratarse de una afectacién renal bilateral, no existe consenso universal en el
manejo de estas patologias, y por tanto, también me parece valida su no realizaciéon en este
caso. Asimismo, la determinacién de cistatina C no esta disponible en muchos centros (13) y la
creatinina sérica al nacimiento representa la funcién renal materna, por lo que no es del todo
fiable (37). Ademas, en este caso se realiza una ecografia postnatal en las primeras horas de
vida que nos permite ya una valoracién del estado del parénquima renal.

En cuanto a los estudios de imagen, sus objetivos son confirmar la presencia de las
alteraciones detectadas prenatalmente (puesto que un gran numero de hidronefrosis
prenatales son transitorias, y pueden existir falsos positivos), diagnosticar precozmente causas
subyacentes tratables y por ultimo, evaluar la funcionalidad renal.

La primera prueba de imagen a realizar es la ecografia, una prueba poco invasiva y que aporta
una informacion anatdmica aceptable, asi como datos indirectos de la afectacidon del
parénquima renal (13). A pesar de que las guias por lo general recomiendan esperar entre el
tercer y séptimo dias de vida para evitar una infraestimacién de la dilatacién de la pelvis por la
presencia de una oliguria fisioldgica en el recién nacido (18), en este caso la primera ecografia
postnatal se decide realizarla en las primeras horas de vida. Este caso se trata de una
hidronefrosis moderada bilateral con megauréteres superiores por lo que parece prudente
realizar la ecografia en las primeras horas de vida de la recién nacida por las dudas acerca de
su repercusion en la funcion renal. Aun asi, debemos tener en mente que esta ecografia
puede haber infravalorado ligeramente el grado de dilatacion.

Asi, en esta primera ecografia se visualizan los sistemas excretores de ambos pielones
superiores muy dilatados, y sus correspondientes uréteres tortuosos y también con una
dilatacion considerable (de hasta 10-15mm). Ademds, se detectan anomalias en la
desembocadura de los uréteres superiores, que parece que abocan a un nivel inferior del
trigono vesical, sugiriendo el diagndstico de uréteres ectdpicos. Los pielones inferiores de
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ambos riflones no muestran afectacion significativa y sus uréteres correspondientes no se
visualizan, por lo que son normales.

La duplicacién del sistema renal se puede asociar a otras anomalias urinarias, como ocurre en
este caso. Ciertamente, el uréter del hemirrifién superior se asocia mas frecuentemente a la
presencia de ureterocele o de uréter ectdpico, que causan obstruccién y por tanto, dilatacién
del uréter y pieldn superior del rifidn. EI hemirrifidn inferior también puede verse dilatado, no
siendo este el caso, cuya causa esta vez radicaria en su asociaciéon mas frecuente al RVU, dado
que su orificio ureteral, que es el que se encuentra en una situacion mads superior y lateral en
la vejiga, presenta un tunel submucoso mas corto (15). En caso de dilatacién del hemirrifidn
inferior el parénquima suele estar normalmente desarrollado; no asi la dilatacién del
hemirriiidn superior, que se puede asociar a displasia renal del parénquima. También el
hemirrifidn superior puede asociarse a RVU (13).

Segun el dltimo algoritmo de manejo postnatal disponible de la AEP (37), tras la visualizacion
en la ecografia postnatal de cualquier grado de dilatacién pieloureteral debe iniciarse la
profilaxis antibidtica con Amoxicilina hasta que se realicen todos los estudios necesarios y se
determine si el recién nacido presenta mayor riesgo o no de infeccidon. Asimismo, se
recomienda considerar la realizacién mas adelante de una CUMS, para descartar la presencia
de RVU, y de un renograma diurético en el caso en que se sospeche obstruccién de la via
urinaria.

Como ya se ha dicho en anteriores ocasiones, no existe un Unico manejo valido de esta
patologia, dada la gran variedad de opiniones a este respecto y el hecho de que se debe
realizar un tratamiento individualizado de cada caso especifico.

En este caso, todo parece indicar que la causa de la hidroureteronefrosis del pieldn superior de
ambos rifones se debe a la desembocadura ectdpica de los uréteres, y en principio, no parece
existir RVU ni otra alteracion del tracto urinario como posible causa de esta
hidroureteronefrosis. Es por ello, que la siguiente prueba de imagen que se lleva a cabo en

99m

este caso es la gammagrafia renal con "Tc-DMSA, con el objetivo de valorar la presencia de

alteraciones en el parénquima renal, asi como de determinar la funcidn renal diferencial.

En la gammagrafia realizada se detecta la existencia de nefropatia en los pielones superiores
de ambos riflones, asi como una FRD disminuida para los pielones superiores (un 42% de
funcién para el pielédn superior del rifidon derecho, y un 38% para el pieldn superior del
izquierdo). En general, una FRD menor del 40% puede considerarse indicacion de cirugia, pero
en este caso, al encontrarse en el limite se opta por realizar controles ecograficos peridédicos y
una cistoscopia para la busqueda de la desembocadura ectdpica de los uréteres superioresy la
valoracion de la posible cirugia.

En los controles ecograficos realizados en los meses 4 y 8 de vida no se detectan grandes
cambios. Unicamente, remarcar que se visualiza cierto grado de atrofia en el parénquima de
los pielones superiores respecto a la ecografia realizada en las primeras horas de vida. En
cuanto al grado de dilatacidn, no se producen grandes cambios, siendo el mayor aumento el
DAP de la pelvis del pieldn superior del rifidn izquierdo que aumenta 5mm en el control
ecografico del 82 mes de vida respecto al del 49.
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Finalmente, se realiza la cistoscopia al 82 mes también. En esta no se visualiza ninguna
alteracién, no hallandose los orificios ectdpicos que sugerian los controles ecograficos
anteriores.

Como consecuencia de los hallazgos detectados hasta el momento no se indica la realizacién
de cirugia, puesto que la gravedad del problema no es tal como para realizar una cirugia
urgente y que no se conoce todavia la desembocadura de los uréteres superiores. Ademas, se
decide retirar la profilaxis antibidtica al no presentar mayor riesgo de infeccién.

Respecto al seguimiento, este consistird en exploraciones fisicas exhaustivas, pruebas de
imagen adecuadas y anadlisis de sangre (con creatinina plasmdtica) y de orina (para el
despistaje de proteinuria, que indica progresion de la disfuncién renal) periddicos con el fin de
detectar precozmente el desarrollo de complicaciones tanto locales (principalmente, infeccion
del tracto urinario) como sistémicas (refiriéndonos principalmente a ERC) e instaurar un
tratamiento precoz cuando esté indicado (13).

La presencia de un sistema renal doble no implica por si mismo peor prondstico. Sin embargo,
su asociacion a la dilatacidon de la via urinaria superior por obstruccidon secundaria a un uréter
ectépico o a un ureterocele puede lesionar el tejido renal, produciendo cambios histoldgicos
irreversibles, que es lo que esta sucediendo en este caso.

La existencia de displasia en el hemirifidn superior se explica no solo por la obstruccion
secundaria al uréter ectépico, sino también por el papel inductor que ejerce la yema ureteral
duplicada cuando estd muy separada de la otra en su origen, sobre una region marginal del
blastema metanéfrico que produce un hemirifidén displasico. El prondstico de la funcionalidad
renal por tanto no es muy bueno, pues se ya visualiza atrofia del parénquima renal del pieldn
superior en la ecografia y una disminuciéon de la funcidon renal diferencial significativa de esta
zona en la gammagrafia.

En consecuencia, el caso se seguira hasta que se diagnostique el lugar de desembocadura de
los uréteres ectépicos o hasta que se aprecie una progresion significativa de la patologia,
momento en el que se indicard la resolucién quirdrgica de la patologia. El tratamiento
quirurgico depende del estado del rifidn drenado por el uréter ectopico. Si la funcidn renal es
adecuada, se prefiere la reimplantacién ureteral en vejiga o la ureteroureterostomia
(anastomosis del uréter ectdpico del pieldn superior y el uréter del pieldn inferior de insercion
normal) (18). En cambio, en caso de que el parénquima del hemirrifién superior sea de mala
calidad se opta por la realizacion de una heminefrectomia superior, pudiéndose dejar el uréter
ectdpico distal sin funcion intacto, pues no suele plantear problema y su extirpacién puede ser
mas dafiina que el adoptar una actitud conservadora (15).
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CONCLUSIONES

- La hidronefrosis congénita constituye la alteracién uroldgica mas frecuente en el periodo
prenatal y neonatal.

- Entre las causas de hidronefrosis destacan las malformaciones congénitas del rifién y del
tracto urinario, siendo la duplicacién renal una de las mas frecuentes cuando se asocia
con otras anomalias uroldgicas.

- Actualmente la mayoria de hidronefrosis congénitas se detectan con la ecografia
prenatal, una herramienta muy util e inocua, que permite no sélo el diagndstico de las
malformaciones renales, sino también la valoracién prondstica de la funcionalidad renal.

- La valoracion postnatal de la hidronefrosis recae principalmente en las pruebas de
imagen, siendo los tres estudios mds utilizados: la ecografia, la cistoureterografia
miccional seriada y el renograma diurétco con mercaptoacetiltriglicina marcada con
tecnecio 99m.

- Se realizara una ecografia postnatal en todos los recién nacidos en los que se detecte la
presencia de hidronefrosis en la ecografia del tercer trimestre. Esta se debe realizar
idealmente entre el 3°" y 72 dia de vida, excepto en aquellos casos graves en los que se
recomienda una ecografia postnatal inmediata.

- El prondstico de la hidronefrosis congénita es bueno en una gran parte de casos. A pesar
de ello, también supone una causa importante de enfermedad renal crdonica en la
infancia, por lo que aquellos casos con datos de mal prondstico requieren un
seguimiento mas riguroso.

- En general, cuando la funcién renal diferencial disminuya por debajo del 40% o mas de

un 5% respecto a controles previos, asi como casos de hidronefrosis graves, estd indicada
la realizacion de una intervencién quirudrgica.
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ANEXOS

Anexo 1. Hallazgos especificos en ecografia y recomendaciones de pruebas complementarias

posteriores. Liu DB (10)

DIAGNOSTICOS
DIFERENCIALES

ECOGRAFIA

CUMS

RD

Obstruccién de la
UPU

Diferentes grados de hidronefrosis.

Algunos autores
abogan por su
realizacion en todos
los RN con
hidronefrosis, otros
solo la indican en
casos de
hidronefrosis
moderadas-graves o
si alteraciones del
parénquima (22).

Si

RVU Dilatacion uréteres fluctuante con el llenado | Si No, a no ser que
y vaciado de la vejiga. se sospeche
Vejiga dilatada. obstruccion de la
UPU asociada.
Megauréter Dilatacién ureteral o hidroureteronefrosis. Si Si
Ureterocele (80% | Hidroureteronefrosis Si (defecto de Si
asociado a Estructura quistica de pared fina bien replecién vesical
sistema duplex) definida en el interior de la vejiga. correspondiente al
ureterocele).
Uréter ectdpico Hidroureteronefrosis (sobre todo cuando se | Si Si
(80% se asocian a | observa hidroureteronefrosis en un sistema
sistema duplex) duplex, sin visualizacidn de ureterocele).
Desembocadura anémala de uréteres
Sistema duplex Hidronefrosis segmentaria y dilatacion del Si Si
uréter correspondiente.
Hallazgos de ureterocele o uréter ectépico
en el uréter que drena el polo superior.
VUP Hidroureteronefrosis bilateral Si No

Dilatacién de la vejiga

Hipertrofia de la pared vesical y aumento de
su trabeculacion

Uretra posterior dilatada (signo de ojo de
cerradura)

Rifidn displasico
multiquistico

Muiltiples quistes de distinto tamafio
Pérdida de aspecto reniforme y parénquima
normal ausente

Hipertrofia contralateral compensadora

Individualizar

Individualizar
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Anexo 2. Algoritmo general de manejo postnatal de la dilatacién de la via urinaria. Carbajosa

MT (37).

DILATACION RENAL
PRENATAL

|

ECOGRAFIA POSTNATAL A

LOS 8-10 DIiAS

l l

Resolucién de la

Dilatacién

l l

Dilatacion Todos los grados de

dilatacién pielocalicial grados pielocalicial grados dilatacion
-1l 1lI-IV o DAP >15mm pieloureteral
+ PROFILAXIS ATB
ECOGRAFiA a las 6 Aumenta l
semanasyalafio — —> CUMS
No aumenta l l l
Normal RVU Patologia vesical o
\ 4 \ 4 uretral
CONTROL CLINICO l l l
PEDIATRA
RENOGRAMA DMSA CIRUGIA
BASAL a las 3-4
semanas l
Valorar
PROFILAXIS
ATB
SEGUIMIENTO
Obstruccién Dudoso No obstruido

}

CIRUGIA

RENOGRAMA F-15

}

CONTROL
ECOGRAFICO Y
RENOGRAMA a las
6 meses y anual
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