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1. RESUMEN. PALABRAS CLAVE

Las malformaciones congénitas del rifion y del tracto urinario o CAKUT son una
de las anomalias mas frecuentemente identificadas en la ecografia prenatal y la principal
causa de enfermedad terminal en la infancia. Generalmente, la etiologia de la mayoria de
ellas es multifactorial. Sin embargo, hay un pequeio porcentaje que aparece como
consecuencia de mutaciones en genes implicados en el desarrollo embrionario. La
ecografia prenatal, sobre todo a partir del segundo trimestre de gestacion, es una
herramienta muy util para el diagndstico. El grupo mas numeroso de anomalias detectadas
prenatalmente por ecografia son las dilataciones de la via urinaria, que representan un
amplio espectro de condiciones clinicas, desde fendmenos transitorios y fisiologicos a
malformaciones que traducen trastornos graves.

Palabras clave: malformaciones congénitas del rifion y del tracto urinario,
dilatacién del tracto urinario, hidronefrosis congénita, diagnostico prenatal, manejo

postnatal.

2. ABSTRACT. KEY WORDS

Congenital anomalies of the kidney and urinary tract (CAKUT) are one of the most
frequently indentified anomalies on prenatal ultrasound and the leading cause of end-
stage disease in childhood.

Generally, the etiology of most of them is multifactorial. However, a small
percentage occur as a consequence of mutations in genes involved in embryonic
development. Prenatal ultrasound, especially from the second trimester of gestation
onwards, is a very useful tool for diagnosis. The largest group of anomalies detected
prenatally by ultrasound are dilatations of the urinary tract, which represent a wide
spectrum of clinical conditions, ranging from transient and physiological phenomena to
malformations resulting in severe disorders.

Key words: congenital anomalies of the kidney and urinary tract, urinary tract

dilatation, congenital hydronephrosis, prenatal diagnosis, postnatal management



3. ABREVIATURAS

ARAII  Antagonista del receptor de HTA Hipertension arterial
angiotensina II IECA Inhibidores de la enzima
ATB Antibidtico convertidora de angiotensina
CAKUT Congenital anomalies of the ITU Infeccion del tracto urinario
kidney and urinary tract MAG-3 mercaptoacetiltriglicina
CUMS Cistouretrografia ~ miccional RN Recién nacido

seriada RM Resonancia magnética
DAPPR Didmetro anteroposterior de la RVU Reflujo vesiculoureteral
Pelvis Renal SFU Sociedad de Urologia Fetal
DMSA Acido dimercaptosuccinico TA Tension arterial

DRMQ Displasia renal multiquistica TFG Tasa de filtrado glomerular
DTU Dilatacion del tracto urinario TU Tracto urinario

EPU Estenosis de la unién pieloureteral VUP Vilvulas uretrales posteriores

FRD Fraccion renal diferencial

4. JUSTIFICACION

Las anomalias congénitas del rifidén y del tracto urinario, conocidas como CAKUT,
comprenden un abanico heterogéneo de malformaciones que van desde alteraciones
fisiologicas y transitorias hasta patologias que pueden comprometer severamente la
funcionalidad del rifién y son la causa mas frecuente de enfermedad renal crénica y fallo
renal en la infancia.

Dentro de las CAKUT, las dilataciones del tracto urinario de diagnostico prenatal
es uno de los hallazgos mas comunes, siendo la prevalencia del 1-5% de todos los
embarazos. El reto en el manejo de esta alteracion consiste en decidir qué pacientes deben
ser observados, quiénes son candidatos a un tratamiento médico y quiénes requieren
cirugia debido a que la dilatacion puede ser transitoria y fisioldgica o puede deberse a una
obstruccioén del flujo (EPU, VUP) o incluso puede ser también por RVU.

Por todo ello, en el presente trabajo se lleva a cabo una revision bibliografica con
objeto de profundizar en la epidemiologia, la etiologia, la fisiopatologia y las patologias
mas frecuentes que se engloban en las CAKUT. Por otra parte se aportan datos
actualizados sobre las posibilidades de diagndstico prenatal y las clasificaciones mas

utilizadas asi como algoritmos de manejo postnatal.



5. OBJETIVOS

El objetivo del presente trabajo de fin de grado es realizar una revision
bibliografica actualizada de las malformaciones congénitas del riidn y del tracto urinario,
asi como del diagnostico prenatal y abordaje postnatal de las mismas.

Asimismo se realiza una revision del diagnostico prenatal asi como de las
clasificaciones mas utilizadas de las dilataciones del tracto urinario detectadas
prenatalmente, las indicaciones de intervencidon prenatal y algoritmos de manejo
postnatal.

Finalmente, se presenta un caso clinico de una recién nacida con diagnostico
prenatal de hidronefrosis congénita bilateral, facilitado por el servicio de Neonatologia
del Hospital clinico Lozano Blesa asi como por el servicio de Urologia Pediatrica del

Hospital Materno Infantil de Zaragoza.

6. MATERIAL Y METODOS

Se ha realizado una revision no sistematica de la literatura acerca de las anomalias
congénitas del rifidn y del tracto urinario.

Se accedid a la base de datos PubMed, Science Direct, Cochrane y Medline
empleando los términos MeSH: “Congenital Anomalies of the Kidney and Urinary
Tract”, “Hydronephrosis”, “risk factors”, “prenatal diagnosis”, “postnatal management”.

Ademas se obtuvieron articulos de evidencia de revistas con prestigio como Anales
de Pediatria y Pediatrics. Se incluyeron publicaciones de los ultimos 25 afios asi como
los articulos originales de las clasificaciones mas utilizadas de las dilataciones del tracto
urinario. Solo han sido seleccionadas aquellas publicaciones que cumplen criterios de
validez e importancia en la actualidad.

Se consulto el capitulo de malformaciones nefrouroldgicas del Manual de Pediatria
Nelson.

Por ultimo, se consultaron guias clinicas y articulos de sociedades cientificas

médicas como la Asociacion Espaiola de Pediatria.

7. INTRODUCCION
Las anomalias congénitas del rindn y del tracto urinario (CAKUT), del acronimo
inglés congenital anomalies of the kidney and urinary tract, son un grupo heterogéneo de

anomalias debidas a un desarrollo embrionario anormal del sistema renal.



Representan el 20-30% de las anomalias identificadas en la ecografia prenatal, con
una tasa global de 0,3-1,3 cada 1000 recién nacidos. Su prevalencia se estima entre 4 y
60 por cada 10.000 nacimientos (1).

Su importancia radica en que son la causa mas frecuente de enfermedad renal
terminal en la infancia y por ello justifican aproximadamente el 40-50% de los trasplantes
renales en la infancia (2). En el registro de la Asociacion Espafiola de Nefrologia
Pediatrica, un 56% de los pacientes con estadios 2-4 de fallo renal cronico se deben a
anomalias nefrourologicas estructurales (3).

En este grupo de anomalias renales se incluyen fundamentalmente anomalias en el
desarrollo del parénquima renal, en la migracion renal o en el desarrollo del sistema
colector y es frecuente que coexistan en un mismo paciente. Aparecen asociadas a otras
anomalias congénitas hasta en un 30% de los casos (4).

La gravedad de las mismas estd fundamentalmente definida por el nimero de
nefronas funcionantes presentes en el momento del nacimiento, que dictaminara el tiempo
de supervivencia de la funcionalidad renal.

En las ltimas décadas se ha producido un gran desarrollo de la ecografia como
herramienta diagnostica de malformaciones en la etapa prenatal, lo cual ha permitido no
solo la deteccion prenatal de la mayoria de las anomalias renales sino también la
posibilidad de valorar la funcion renal y de, en algunos casos, ofrecer tratamiento precoz
para evitar complicaciones (5). Las ecografias prenatales diagnostican correctamente el
CAKUT en el 60-85% de los nifios, especialmente si las imagenes se realizan en el
segundo y tercer trimestre (6).

Hay un amplio espectro fenotipico de las CAKUT, lo cual indica que se trata de un
proceso complejo que probablemente dependa de la interaccion de multiples factores,
especialmente ambientales y genéticos. La formacion de los riflones comienza en la 3*
semana y la nefrogénesis continua hasta la semana 36, por lo tanto, los rifiones y los
tractos de salida son susceptibles a los factores de riesgo ambientales que perturban el
desarrollo a lo largo de la gestacion (6.) Por ejemplo, un factor conocido de desarrollo de
anomalias nefrouroldgicas congénitas es la diabetes mellitus materna mal controlada (7).
La deficiencia y el exceso de vitamina A (8), el tratamiento con inhibidores de la enzima
convertidora de angiotensina (IECA) y de antagonistas del receptor de angiotensina II
(ARAID), la obesidad materna o la inseminacion artificial son otros factores que se han

relacionado con el desarrollo de CAKUT (9) (10).



Respecto a la genética, en diversos estudios se demuestra aproximadamente un
10% de agregacion familiar en las CAKUT (5). En algunos casos, estas anomalias forman
parte de sindromes secundarios a mutaciones genéticas o cromosomopatias como el
sindrome de Turner o el sindrome de Down.

En el registro ECLAM, realizado en el Hospital Clinico de la universidad de Chile
se estudio a nifios con diagnostico pre o postnatal de alguna malformacion renal o uropatia
obstructiva. Se encontrd que, de 2015 recién nacidos portadores de anomalias congénitas,
153 presentaban una o mas malformaciones del tracto urinario. En 23 de ellos la
malformacion urinaria formaba parte de un sindrome, entre los que destacan el sindrome
de Potter y las trisomias 13 y 18 (4).

Asimismo, se han descrito un amplio numero de genes que controlan el desarrollo
embrionario renal, es decir, genes que codifican factores de transcripcion y proteinas
reguladores que se expresan en tejidos diferentes durante el desarrollo embrionario (11).
Como ejemplo de esto, Weber et al, en su estudio ESCAPE con 100 nifios con
hipodisplasia renal aislada se evalud la presencia de mutaciones en los genes HNFIB,
PAX2, EYAI y SALLI, implicados en el desarrollo renal y se hallaron mutaciones en 18
casos, es decir, en un 18% de la poblacion (12).

Concretamente, las mutaciones en PAX2 y HNF1b, que codifican factores de
transcripcion, son los mas cominmente asociados con CAKUT de herencia dominante y
representan el 5-15% de los casos en algunos estudios (13).

Sin embargo, en un analisis de 208 genes candidatos en pacientes con CAKUT,
solo 3 de 453 pacientes albergaban mutaciones en PAX2 y solo 1 paciente tenia mutacion
en HNF1b (14). Esto pone de manifiesto la necesidad de identificar otros genes

candidatos.

8. RESULTADOS Y DISCUSION

8.1. CLASIFICACION DE LAS ANOMALIAS CONGENITAS DEL RINON Y
DEL TRACTO URINARIO

Para entender la formacion de las diferentes anomalias congénitas del rifion y del
tracto urinario, es necesario conocer el desarrollo embrionario.

El rifién se forma a partir de la interaccion entre el brote ureteral y el blastema
metanéfrico. Durante la 5* semana de gestacion, el brote ureteral surge del conducto

mesonéfrico (de Wolff) y penetra en el blastema metanéfrico, un area de mesénquima



indiferenciado en el cordon nefrogénico. El brote ureteral experimenta unas 15 divisiones
sucesivas y hacia la 20? semana de gestacion conforma el sistema colector: uréter, pelvis
renal, calices renales, conductos papilares (15).

La diferenciacion de la nefrona tiene lugar en la 7* semana de gestacion. Hacia la 20?
semana, con el sistema colector ya desarrollado, se halla presente aproximadamente el
30% de las nefronas. La nefrogénesis contintia a un ritmo casi exponencial y se competa
hacia la 36® semana de gestacion (16). Inicialmente situado en la pelvis o en la region
sacra, el rifiion fetal asciende hasta su posicion adulta en la region toracolumbar (T13-L3)
en la fosa retroperitoneal. Una vez en la fosa retroperitoneal, el riiidn rota medialmente
90° hasta su posicion inicial en la 8° semana de gestacion (15). Se han identificado al
menos 16 tipos de sefiales que regulan el desarrollo renal. Los defectos en cualquiera de
estos sistemas de sefales podrian dar lugar a que no se formase el rifién (agenesia) o a
que se diferencie andmalamente (disgenesia renal que incluye aplasia, displasia,
hipoplasia y algunas formas de enfermedad renal quistica).

Tradicionalmente, las CAKUT se han clasificado en anomalias del parénquima
renal, de la migracion embrionaria y anomalias del sistema colector renal. Esta es una
clasificacion meramente tedrica pero habitualmente estas patologias coexisten con
frecuencia en un mismo paciente (5). Las anomalias del sistema colector suelen cursar
con dilatacion que puede ser no obstructiva u obstructiva (2).

En el anexo 1 se muestra un esquema de las anomalias congénitas nefrourologicas.
Debido a que existen una amplia variedad de entidades, a continuacidn se explican las

anomalias congénitas mas frecuentes de cada grupo:

8.1.1. Anomalias del parénquima renal: En este grupo, las patologias mas frecuentes
son la displasia renal, la hipoplasia renal y la agenesia renal.
* Agenesia renal

Se trata de la ausencia del rifion y uréter como consecuencia de una anomalia en
los inicios del desarrollo embrionario renal. Puede ser secundaria a una defecto del
conducto de Wolff, del brote ureteral o de los blastemas metanéfricos. Puede ser unilateral
o bilateral siendo la forma unilateral mucho mas frecuente. La incidencia de la agenesia
renal unilateral es de 1 por cada 450-1000 nacimiento, siendo de 1 cada 3000 nacimientos,
con predileccion por el sexo masculino, en los casos bilaterales. Su incidencia es mas
elevada en los recién nacidos con una arteria umbilical Unica (5). En la auténtica agenesia

estan ausentes el uréter y el hemitrigono vesical ipsilateral. A menudo la agenesia renal
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aparece asociada a malformaciones genitales. Aproximadamente el 15% de los casos
presenta un RVU contralateral y la mayoria de los varones carecen de conducto deferente
ipsilateral (16). La normalidad de la funcion renal estd marcada por la hipertrofia
compensadora del rifidon contralateral.

* Hipoplasia renal

Consiste en la presencia de un nimero disminuido de nefronas funcionantes. Se
trata de un rindn de tamafio menor del normal y con frecuencia aparecen fenomenos de
displasia asociados a hipoplasia en un solo rifidén, que es lo que se conoce como
hipodisplasia renal. Puede aparecer asociada con otros sindromes secundarios a
mutaciones en genes implicados en el desarrollo renal, como el sindrome renal-
coloboma, secundario a mutaciones en el gen PAX2 (17).

* Displasia renal

Displasia es un término anatomopatoldgico que hace referencia a estructuras
primitivas dispuestas de forma focal, difusa o segmentada y especificamente a conductos
primitivos resultantes de una diferenciacion metanéfrica andmala. La gravedad es
variable con mayor o menor afectacion de la funcion renal dependiendo del ntimero de
nefronas funcionantes. La displasia renal mas grave es la displasia renal multiquistica
(DRMQ) en la que el parénquima renal se sustituye por quistes no comunicantes entre si
de diversos tamafos. Sin embargo, la enfermedad poliquistica renal, que consiste en un
trastorno hereditario autosomico recesivo o dominante que afecta a ambos rifiones, es la
forma mas frecuente (5).

La DRMQ se trata de un rifion no funcionante, que habitualmente se acompana de
uréteres poco desarrollados o atrésicos, y hasta 1/3 de los pacientes presentan RVU o
cierto grado displasia en el rifion contralateral. Suele ser unilateral y no hereditario y
tiende a involucionar en los primeros anos de vida (18). Los casos de DRMQ bilateral, a
menudo aparecen en el contexto de mutaciones de genes implicados en el desarrollo renal

embrionario, como el HNF1B, que codifica un factor de transcripcion (5).

8.1.2 Anomalias de la migracion: En este grupo se incluyen la ectopia renal y las
anomalias de fusion
* Ectopia renal

La incidencia aproximada de ectopia renal es de 1 por 900. Ocurre cuando no se

produce correctamente el ascenso de los rifiones desde la pelvis hasta la fosa renal en la



cavidad retroperitoneal. En consecuencia, el riiion queda alojado en la zona pélvica
aunque, en raras ocasiones puede aparecer alojado en el térax. En funcion de si el rifion
se encuentra en el mismo lado que su origen o en el contralateral, se denomina ectopia
simple o cruzada, respectivamente (17). Generalmente se trata de rifiones pequefos, con
hipofuncién y con frecuencia asocian otras anomalias como RVU, anomalias genitales u
obstrucciones ureterales. En consecuencia, el rifion contralateral puede presentar
hiperfiltracion e hipertrofia compensadora (19).
* Anomalias de fusion renal: rifion en herradura

La anomalia de fusion mas frecuente es el rifion en herradura, que consiste en una
ectopia renal bilateral con fusion de uno de los polos de ambos rifiones en la linea media,
presentando un aspecto macroscopico de herradura. Se produce en 1/400-500 nacimientos
Con frecuencia, pueden aparecer asociado RVU, estenosis ureterales o anomalias
vasculares renales, asi como a tumores renales, en su mayoria al tumor de Wilms. Se
observa en el 7% de los pacientes con sindrome de Turner que es la cromosomopatia que

mas se asocia a esta patologia (19).

8.1.3. Anomalias del sistema colector: Las anomalias del sistema colector pueden
aparecer a nivel ureteral, vesical o uretral. Estan frecuentemente asociadas entre siy a
otras anomalias renales. Estas anomalias se identifican en aproximadamente el 50% de
los pacientes afectados entre los que, un 25% de estos presenta RVU, un 11% obstruccion
de la unién pieloureteral y un 11% obstruccion de la unioén ureterovesical, entre otros
(15).

Malformaciones ureterales

. L :
Duplicacion pieloureteral )
Ocurre por una duplicacion de la yema ureteral al principio de la '
Oeume . 9
embriogénesis renal. A menudo es descubierta como un hallazgo casual \
en la ecografia ya que en muchos casos es completamente asintomatica. Y 5

Si los uréteres duplicados abocan en uno solo antes de llegar a la _

Doble sistema renal (35)
vejiga se denomina duplicacion renal incompleta. Es la forma mas
frecuente y en general es asintomatica. Por el contrario, cuando los uréteres abocan por
separado en la vejiga se conoce como duplicacion renal completa (5). Ambos uréteres se
cruzan antes de su desembocadura en la vejiga drenando asi el de polo inferior en la

localizacién normal y el del polo superior inferior a éste. El hemirriiién superior suele
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asociarse con obstruccion y displasia renal del parénquima involucrado y puede asociar
ureterocele o ser ectopico. El hemirrifion inferior se asocia a un parénquima renal normal
y a RVU (20).
* Ureterocele

Es una dilatacion quistica del uréter terminal que tienen un caracter obstructivo

"

como consecuencia de un orificio ureteral puntiforme.

Pueden ser ectdpicos cuando la dilatacion quistica se
extiende a través del cuello vesical hasta la uretra; u

ortotopicos, cuando estd por completo dentro de la

vejiga. Cuando se asocian con una duplicacion anomala,

Ureterocele
extravesical

Ureterocele
intravesical

el ureterocele drena la mitad superior del rifion (17).

o Megauréter Ureterocele intra/extravesical (35)
Consiste en la dilatacion del uréter >7mm. Se clasifica en refluyen, obstructivo,

refluyente y obstructivo, no refluyente ni obstructivo. El megauréter con obstruccion

primaria y sin reflujo surge como consecuencia de una desarrollo anomalo del uréter

distal en el que la capa muscular es reemplazada por tejido colageno. Hay una alteracion

del peristaltismo ureteral normal y dilatacion proximal del uréter (21).

*  Reflujo vesicoureteral

Se debe al paso retrogrado de orina desde la vejiga hacia los uréteres.

El uréter se une normalmente a la vejiga en direccion oblicua entre la ‘
Reflujo

Posible
reflujo

mucosa vesical y el musculo detrusor, creando un mecanismo valvular que

Normal

evita el RVU. El reflujo se produce cuando el tunel submucoso entre la

mucosa y el musculo detrusor es corto o no existe.

Suele ser congénito, aparece a menudo con cardcter familiar y y )
Implantacion anémala

afecta al 1-2% de los nifios. Predispone a la infeccion del rifion al facilitar del uréter (35)

el transporte de bacterias desde la vejiga hasta las vias urinarias altas. Entre los nifios con

infeccion del tracto urinario (ITU) febril, aquellos con RVU son 3 veces mas propensos

a desarrollar dafio renal que los nifios sin RVU. El RVU primario se observa asociado a

diversas anomalias congénitas graves de las vias urinarias. De los nifios con DRMQ o

agenesia renal, el 15% presentan RVU en el rifiién contralateral y el 10-15% de los nifios

con una obstruccion de la union pieloureteral presenta RVU en el rifién hidronefrotico o

en el contralateral (22).

-11 -



La gravedad se valora en un grado de [ a V segun la International Reflux Study
Classification (23) que se basa en el aspecto de las vias urinarias en la cistouretrografia
miccional (CUMS). Cuanto mayor es el grado, mayor es la probabilidad de lesion renal.

A medida que la vejiga crece y madura, el

RVU con frecuencia mejora o desaparece. ’
Es mas probable que se resuelvan los de
menos grado que los de mayor grado. La J

edad promedio de resolucion del RVU es
Grado 1 GradoIl  GradoIll  GradoIV  GradoV

de 6 anos (16).

. Grados de RVU (35
* Estenosis ureteral raaos de (35)

Puede ocurrir en la unién pieloureteral o en la union ureterovesical y con frecuencia
producen hidronefrosis grave. Como consecuencia del proceso obstructivo, puede haber
complicaciones como infecciones o un deterioro progresivo de la funcion renal.

La obstruccion de la union pieloureteral es la lesion obstructiva mas frecuente en
la infancia. Su incidencia es de 1 cada 2000 nacimientos con predominio masculino y en
la mayoria de los casos la obstruccion es unilateral. Aproximadamente el 60% de los
casos se produce en el lado izquierdo. Puede deberse a la presencia de un segmento
estenotico o disfuncional del uréter (obstruccion intrinseca) o a la compresion externa por
un vaso polar o bandas fibréticas (17). La funcion renal puede estar bastante disminuida
como consecuencia de la atrofia por presidon, pero aproximadamente la mitad de los
rifiones afectados presentan una funcion glomerular relativamente normal (5).
Malformaciones vesicales
* Extrofia vesical

Se trata de una grave malformacion debido a un defecto en el desarrollo
de la pared abdominal que deja la vejiga abierta hacia el exterior. En los casos

graves, se acompaila de anomalias genitales, anomalias intestinales y

epispadias (16).
Malformaciones uretrales Extrofia vesical (17)
* Valvulas de uretra posterior

La obstruccion del tracto urinario inferior conlleva una alta tasa de mortalidad y
morbilidad causada principalmente por la hipoplasia pulmonar secundaria a
oligohidramnios. Afecta a 2,2 de cada 10000 nacimientos de los cuales el 64% son
causados por VUP, el 39% por atresia uretral, el 4% por sindrome del vientre en ciruela

pasa y causas no identificables. Las valvulas de uretra posterior (VUP) se deben a la
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aparicion de unos pliegues membranosos en la uretra posterior que producen en
consecuencia una obstruccion al flujo urinario. Ocurre exclusivamente en varones y se
trata de una de las patologias obstructivas congénitas mas graves. El signo mas temprano
de la obstruccion del tracto urinario inferior es la distension de la vejiga fetal que podria
observarse a las 11 semanas (24). El prondstico viene definido por el grado de displasia
renal que suele haber asociada, que aparece en las primeras etapas del desarrollo

embrionario debido a la obstruccion (5).

8.2. DIAGNOSTICO PRENATAL DE LAS ANOMALIAS CONGENITAS DEL
RINON Y DEL TRACTO URINARIO

El diagnostico precoz de las malformaciones renales y del tracto urinario permite
la realizacion de acciones encaminadas a prevenir posibles complicaciones como
infecciones y disminuir el dafo renal crénico (25). La modalidad de imagen utilizada para
visualizar el tracto urogenital fetal prenatalmente es la ecografia. Los rifiones normales
pueden verse en una exploracion a partir de las 9 semanas. En el 80% de los casos se ven
a las 11 semanas y en el 92% de los casos a las 13 semanas de gestacion (24). Pero,
aunque desde el primer trimestre ya se pueden visualizar los rifiones y la vejiga en un feto
normal, la ecografia mas detallada se realiza en el segundo trimestre, habitualmente en
las semanas 20-22. Se realiza una valoracion de la morfologia de los rifiones y del tracto
urinario, investigando el niimero, la localizacion y la morfologia del parénquima renal,
las caracteristicas de la vejiga, la presencia o no de uréter dilatado, asi como la evaluacion
de la cantidad de liquido amnidtico, ya que este es un indicador importante de la
funcionalidad renal (26). Los uréteres no suelen ser visibles prenatalmente a menos que
estén dilatados. La vejiga fetal se puede visualizar en la pelvis a partir de las 11-12
semanas de gestacion (24). Sin embargo, hay algunas anomalias renales que no se
aprecian ecograficamente hasta el tercer trimestre de la gestacion y en estos casos es
especialmente importante la ecografia realizada en las 30-32 semanas de gestacion (5).

En la ecografia prenatal, los principales marcadores prondsticos de la
funcionalidad renal son (5) (26):
* Ecogenicidad renal. La hiperecogenicidad del parénquima renal es un signo de

displasia renal.

* Uni o bilateralidad de la lesién. Es un marcador importante en el pronostico de la

funcion renal, debido a que las anomalias unilaterales no afectan gravemente a la
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funcién renal global. Sin embargo, en los casos bilaterales el prondstico renal es
mucho peor.

* Diferenciacion corticomedular: Cuando hay perdida de diferenciacion
corticomedular, se debe sospechar displasia renal.

* Dilatacion de las vias urinarias: Un signo de dilatacion es la visualizacion de los
uréteres y de la pelvis renal en la ecografia prenatal. Es importante la clasificacion de
estas dilataciones, ya que se correlaciona la gravedad con la probabilidad de que exista
patologia como una obstruccion en algun nivel del tracto urinario.

* Cantidad de liquido amniotico: Es uno de los marcadores pronosticos de la funcion
renal més importantes y mas utilizados. Su importancia radica en que a partir del
segundo trimestre, casi todo el volumen de liquido amnidtico es orina fetal y por ello,
su disminucion o ausencia indica una disfunciéon renal. En caso de una ausencia
mantenida da lugar a lo que se conoce como secuencia de Potter que consiste en
artrogriposis, facies peculiar e hipoplasia pulmonar, produciéndose, debido a ésta, la
muerte perinatal.

Asimismo se han empleado, para evaluar la funcién renal, algunos parametros
bioquimicos. De manera fisioldgica la reabsorcion tubular aumenta con la edad
gestacional y como consecuencia los niveles urinarios fetales de cloro y sodio disminuyen
en el liquido amniotico. En patologias como la displasia renal bilateral o las uropatias
obstructivas bilaterales graves hay una afectacion caracteristica de la funcion tubular, de
manera que los signos bioquimicos de deterioro de la funcion renal mas destacables son
altas concentraciones de sodio y potasio.

La presentacion mas comun de la agenesia renal bilateral es el
anhidramnios, generalmente identificado en la ecografica del segundo
trimestre. Los rifiones fetales no se visualizan en la fosa renal y la vejiga
no se llena durante la exploracion, con un volumen de liquido amnidtico
notablemente reducido o ausente a partir de las 16 semanas. En general,

si no se visualiza la vejiga fetal durante la exploracion, se recomienda

repetir la exploracion después de 30 minutos para permitir que se rellene

la vCjiga vacia. La per51stenc1a de una Vv¢jiga vacla ¢n Imagen de una nifia de 2 meses con

ausencia de tejido renal demostrable y el oligohidramnios | diagndstico de agenesia renal derecha.
) ) ] Se confirma la ausencia de rifidn derecho
son fuertes indicadores de agenesia renal bilateral (27). En en su fosa (27)

cambio, la agenesia unilateral es mas frecuente que la
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bilateral y conlleva un mejor pronostico. En la ecografia, la vejiga fetal generalmente se
ve que se llena y se vacia normalmente con un volumen de liquido amnio6tico normal (24).

Los rifiones displasicos tienen un aspecto caracteristico en la ecografia. Aparecen
grandes e hiperecogénicos, generalmente con espacios quisticos
que recubren la corteza. Tipicamente, los quistes son multiples,
de paredes delgadas, sin conexiones colocados al azar en el
parénquima renal y forman un rifidén de contorno irregular. En
presencia de quistes grandes, los rifiones pierden todos los
signos de diferenciacion corticomedular. El principal factor

prondstico es el tamafio del rifion contralateral y la presencia o

ausencia de otras anomalias. La afectacion bilateral
generalmente se asocia con oligohidramnios grave y tiene un Imagen de un nifio de 3 afios con rifién
mal prondstico debido a la hipoplasia pulmonar resultante displdsico multiquistico derecho (27)
(24).

La presencia de uréteres dilatados sin dilatacion obvia del
sistema colector requiere un examen cuidadoso del tracto urinario
superior para excluir un sistema doble renal. El diagnostico prenatal
de un sistema duplex es posible por la presencia de una longitud del

rifidn en la vista sagital superior al percentil 95, la visualizacion de

una estructura quistica rodeada por un borde de parénquima renal en

el polo superior del rifidn, un rifidén con dos pelvis renales
separadas que no se comunican y un uréter dilatado que Imagen de una duplicidad renal derecha (27)
suele drenar el polo superior y estructura quistica ecogénica en la vejiga (ureterocele) (24)

Las anomalias méas comunmente detectadas prenatalmente mediante ecografia son
las dilataciones del tracto urinario 'y por ello, se explican detalladamente en los apartados
7 y 8. Las dilataciones del tracto urinario superior suelen detectarse prenatalmente

mediante ecografia entre las 18-20 semanas de vida. La pelvis renal normal se visualiza

facilmente cuando el didmetro anteroposterior es mayor de 2mm (24).

8.3. DIAGNOSTICO POSTNATAL DE LAS ANOMAL{AS CONGENITAS DEL
RINON Y DEL TRACTO URINARIO

La valoracion postnatal inicial de las CAKUT se realiza habitualmente mediante
pruebas de imagen y en casos seleccionados, con la estimacion de la funcién renal. El

estudio de las malformaciones renales y del tracto urinario mediante pruebas de imagen
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debe perseguir 3 objetivos: confirmar los hallazgos prenatales, diagnosticar precozmente
causas subyacentes en las que se pueda realizar un tratamiento y evaluar la funcionalidad
renal.

Las pruebas de imagen mas empleadas postnatalmente son la ecografia, la CUMS
y pruebas de medicina nuclear como la gammagrafia renal DMSA y el renograma
diurético. Estas ultimas aportan datos sobre la captacion renal, perfusion y excrecion de
un radioisétopo, diferencias funcionales entre los rifiones y son capaces de detectar la
presencia de dafio en el parénquima renal (28).

En los RN, es de elevada dificultad la recogida de orina de 24 horas. Por ello, el
método de estimacion de la funcion renal més empleado en la clinica es la determinacion
de la creatinina sérica. Debe considerarse en casos con datos de afectacion bilateral o en
rifilones unicos con signos patologicos, teniendo en cuenta que la creatinina sérica en el
momento del nacimiento es similar a la de la madre, disminuyendo a valores normales a
la semana de vida en los nacidos a término y a las 2-3 semanas en casos de prematuridad.

La ecografia ha modificado sensiblemente el manejo de las malformaciones
congénitas del rindn y de tracto urinario. Dado que es una prueba poco invasiva y que la
informacién anatdmica que aporta es aceptable, se debe realizar al menos un estudio
ecografico postnatal en todo lactante con el diagnostico prenatal de malformacion renal
o de la via urinaria. En los casos bilaterales, en las malformaciones o masas con sospecha
de malignidad, cuando se sospecha una obstruccion del tracto urinario inferior, hay
historia prenatal de oligoamnios o hay un rifion unico gravemente dilatado, parece
prudente realizar una valoracion en las primeras horas de vida por el riesgo de deterioro
agudo de la funcién renal.

La indicacion de otras pruebas diagnosticas debe basarse en los hallazgos
ecograficos previos y en la evolucion posterior. Asi, la CUMS podria estar indicada en
casos con sospecha clinica de un RVU de alto grado y en el estudio de dilatacion de la
via urinaria, como en dobles sistemas dilatados. La gammagrafia renal DMSA esta
indicada en la confirmacion de ausencia unilateral de la captacion renal, es decir, en casos
de agenesia renal y DRMQ); y en la valoracién de la funcion renal diferencial. Sin
embargo, el renograma diurético forma parte del estudio de la dilatacion de la via urinaria
con sospecha de obstruccion.

Entre las complicaciones sistémicas de las CAKUT se encuentra la enfermedad
renal terminal. La proteinuria es el principal factor patogénico de progresion asociado a

la disfuncién renal y su despistaje debe realizarse en el seguimiento de las mismas.
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En el seguimiento de estos pacientes es importante procurar evitar aquellos factores
que puedan agravar el dafio renal congénito existente, prestando especial atencion a la
prevencion y al tratamiento de las pielonefritis aguda y al tratamiento precoz de las
obstruccién urinaria (3).

A continuacion se comenta brevemente algunos aspectos especificos de
seguimiento de algunas anomalias. El manejo postnatal de las dilataciones de la via
urinaria se comentan en el apartado 8.

* Agenesia renal

El aspecto fundamental es valorar el tamafio ecografico del rifion funcionante y ver
si ha desarrollado hipertrofia compensadora desde los primeros meses de vida. Si durante
el seguimiento, el crecimiento renal es adecuado, pueden realizarse controles ecograficos
regulares hasta que finalice el crecimiento del paciente, inicialmente cada 6-12 meses y
posteriormente cada 2-3 afios. Si la ausencia de un rifion se descubre por ecografia, debe
realizarse una urografia intravenosa mediante RM o una gammagrafia renal, puesto que
algunos pacientes tienen un rifion ectopico en la pelvis (16)

Las secuelas a largo plazo incluyen la enfermedad renal cronica que puede
desarrollarse tras una hiperfiltracion glomerular compensatoria de larga duracion. Por lo
tanto, debe controlarse la Presion Arterial y realizar andlisis de orina para ver si hay HTA
y proteinuria. Si se detecta alguno de ellos puede ser indicio de una lesion en el rifidon
solitario y se justifica la obtencion de creatinina sérica para calcular la tasa de filtracion
glomerular (TFG) (15). Asimismo, cuando se realiza una evaluacion inicial de un paciente
con rifidén solitario debe obtenerse una historia clinica y una exploracion fisica exhaustivas
para evaluar si existen anomalias congénitas extrarrenales como anosmia, déficit
auditivo, coloboma, labio leporino o paladar hendido, arteria umbilical Unica, sindactilia,
microcefalia o criptorquidia, ya que los sindrome multiples se asocian a la agenesia renal
(29). El pronostico a largo plazo es excelente en el caso de un rifidén de aspecto normal
con hipertrofia compensadora (5).

* Rifion ectopico. Cuando se observa un rifion ectdpico prenatalmente, se recomienda
una ecografia renal postnatal para confirmar la localizacion del rifion pélvico (15).
* Displasia renal multiquistica

Si se sospecha DRMQ en la ecografia prenatal, debe realizarse una ecografia
postnatal, que permite confirmar el diagnostico asi como detectar RVU, anomalias
renales contralaterales y anomalias genitales asociadas (15). Por lo general, la DRMQ

tiende a involucionar con el tiempo, con hipertrofia compensatoria del rifion contralateral.
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Por ello, el seguimiento con ecografia tiene dos objetivos principales: valorar el
crecimiento del rifion contralateral y la involucion de los quistes (30). Se ha informado
de la involucidon completa en hasta el 74% de los pacientes a los 2 afios de edad (31).

No se recomienda realizar una CUMS de forma rutinaria cuando se diagnostica
una DRMQ. La indicaciones incluyen un rifidén contralateral anormal, una anormalidad
del tracto urinario inferior o el desarrollo de una ITU. El renograma diurético puede
usarse para evaluar el rifion contralateral en busca de estenosis pieloureteral, obstruccion
de la unidn vesicoureteral, cuando la pelvis renal estd dilatada >5mm con una CUMS
negativa o >10mm con una CUMS que muestra la presencia de RVU (31).

Generalmente se recomienda un manejo conservador si los rifiones tienen un
tamafio <5cm, si hay involucion progresiva y no causa problemas clinicos. Se debe tener
en cuenta que la ausencia ecografica del rifion no asegura la desaparicion del tejido
displasico, por lo que el riesgo potencial de complicaciones puede persistir.

En el pasado, la nefrectomia se realizaba a menudo debido al presunto riesgo de
tumor de Wilms y otra transformacion maligna pero los datos actuales sugieren que la
tasa de tumor de Wilms es muy baja y la nefrectomia rutinaria ya no esta indicada (32).
Esta podria considerarse en casos de HTA no explicable por otro motivo o por la
persistencia de rifiones grandes (>7cm) que no involucionan tras un periodo de
observacion de unos 2 afnos (5).

*  Reflujo vesicoureteral

El gold estandar para diagnosticar el RVU es la CUMS. Aunque la
ecografia no es muy sensible para la deteccion del RVU, es la primera
prueba de imagen utilizada para buscar otras anomalias renales o
urologicas, incluida la dilatacion ureteral o de la pelvis renal que se
observa en los altos grados de RVU. La gammagrafia renal con DMSA

puede utilizarse para buscar la presencia de cicatrices renales que pueden

producirse debido a una nefropatia por reflujo o una pielonefritis (15).

La posibilidad de que el RVU se resuelva de forma espontanea es

. ., Reflujo vesicoureteral
la base del tratamiento no quirurgico conservador. Los factores que bilateral grado V (27)

aumentan la probabilidad de resolucion del RVU son el RVU de bajo
grado, la ausencia de disfuncién miccional y la ausencia de cicatrices renales (33). En
cambio, la dilatacion ureteral, el aumento de la edad de presentacion y el RVU bilateral

disminuyen la probabilidad de resolucion espontanea del RVU (34).
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El tratamiento del RVU se divide en tratamiento médico y quirurgico. El
tratamiento médico se basa en la observacion del RVU en los casos bajo grado, en los
que se resolvera espontaneamente. Este tratamiento puede incluir el tratamiento de la
disfuncion intestinal y vesical, la correccion de trastornos metabolicos derivados de la
insuficiencia renal, el control de la TA, la reduccion de la proteinuria y el seguimiento
radiologico. Ademas, determinados pacientes pueden beneficiarse de profilaxis ATB
diaria para prevenir las ITUs (15). Puede considerarse el tratamiento quirtirgico en el caso
de anomalias coexistentes del tracto urinario superior o inferior o de ITU recurrente.
Puede realizarse una cistoscopia con puncion o un reimplante ureterovesical abierto. Se
considera la cirugia como primera opcidn en pacientes con RVU grado V mayores de 6

anos o con cicatrices (35).

Izquierda: puncion endoscdépica. Derecha: Reimplante vesical (Cohen) (35)

* FEstenosis de la union pieloureteral (EPU)

Se debe valorar realizar una ecografia y un renograma diurético con
MAG-3. Si el tiempo de eliminacion de la mitad del radiotrazador tras
administrar el diurético es mayor de 20 minutos o la FRD es <40% se
considera un sistema obstruido (20).

El tratamiento quirtrgico consiste en la reseccion del segmento

estenotico y realizar una anastomosis término-terminal del uréter (pieloplastia

desmembrada tipo Anderson-Hynes). Las indicaciones quirdrgicas son la

Estenosis pieloureteral

derecha (27)
(<40%), un empeoramiento de la funcion renal
3 { >10% (35). La Sociedad Europea de Urologia Pediatrica
) | también tiene en cuenta como indicacion, la dilatacion grado
ITI-IV de la SFU, clasificacion explicada en el apartado 7. La

pieloplastia de Anderson-Hynes (35) | tasa de exito de la cirugia ronda entre el 90-95% con muy

presencia de sintomas, la funcion renal alterada

buen pronostico (20).

En el Anexo 2 se muestra un algoritmo del manejo postnatal de la Estenosis Pieloureteral
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* Ureterocele

La valoracion inicial se realiza mediante ecografia. Se puede
realizar una CUMS para descartar reflujo y una renograma para valorar
el caracter obstructivo de esta patologia (16). El tratamiento es
individualizado aunque la mayoria de los ureteroceles ectdpicos son

sintomaticos y precisan tratamiento mediante cistoscopia con puncion,

reimplante transvesical del uréter o nefrectomia del polo renal si éste no
es funcional (35). Ureterocele izquierdo visto por ecografia (27)
*  Megauréter
Se diagnostica mediante ecografia ante la presencia de un uréter >7mm. Se debe

realizar una CUMS para descartar la posibilidad de RVU asociado y un renograma
diurético para detectar la presencia de obstruccion. Se han descrito factores predictores
de intervencion quirurgica entre los que destacan una dilatacion ureteral mayor de 1,3cm,
una dilatacion del tracto urinario grado III o IV de la SFU o una funcion renal <30% al
diagnéstico. Las indicaciones para esta cirugia son una deterioro de la funciéon renal >5%
o funcion renal <40%, presencia de sintomas o empeoramiento del grado de dilatacion
mediante ecografia. Las opciones quirrgicas son la dilatacion con balon o el reimplante
ureteral distal abierto (20).
* Valvulas uretrales posteriores

El diagnostico es ecografico. Es importante conocer la funcion renal del RN asi como
realizar una CUMS en 24-48h para valorar la anatomia del defecto y la presencia de RVU.
El manejo dependera de la madurez pulmonar y del material disponible
para el tratamiento precoz cistouretroscopico (35). En los RN con funcién
renal normal el tratamiento de eleccién es la cistoscopia y ablacion
valvular. En presencia de insuficiencia renal al nacimiento, el tratamiento
inicial consiste en la colocacion de una sonda vesical durante 5-7 dias para
descomprimir el tracto urinario. En estos casos, si la funcién renal se
normaliza, el tratamiento que debe realizarse es la ablacion valvular. En

cambio, si no se normaliza, se recomienda la derivacion urinaria temporal.

Los nifios con valvulas uretrales posteriores que
CUMS de un nifio con vdlvula de

presentan una creatinina sérica <0,8mg/dL durante el 1° afio ;
uretra posterior (27)

de vida suelen tener buen prondstico renal. Sin embargo, las
VUP son la causa mas frecuente de insuficiencia renal terminal en el nifio y por ello, de

trasplante renal (20).
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8.4. DILATACION DEL TRACTO URINARIO: DIAGNOSTICO PRENATAL

Un elevado porcentaje de las malformaciones congénitas producen dilatacion de la
via urinaria. Estas dilataciones del tracto urinario constituyen el grupo mas numeroso de
anomalias nefrouroldgicas detectadas prenatalmente, ya que la DTU se ve en el 50% de
las anomalias renales detectadas prenatalmente. y por ello, se consideran en un apartado
especifico.

Clasicamente, la dilatacion de la via urinaria se ha denominado hidronefrosis fetal,
y ésta se registra en aproximadamente el 1-2% de todos los embarazos (36) aunque
algunos estudios han informado del 5% (37).

Representan un amplio espectro de condiciones clinicas que van desde fendmenos
fisiologicos y transitorios hasta malformaciones que traducen trastornos no obstructivos
(RVU, megauréter...) y obstructivos (valvulas uretrales posteriores, estenosis
pieloureteral, ureterocele) del tracto urinario superior e inferior (5).

Suele estar causado por una alteracion transitoria del flujo urinario a nivel de la
union pieloureteral y la unidon vesicoureteral que mejora con el tiempo en la mayoria de
los casos. Las anomalias de la union pieloureteral son las méas comunes y representan el
35% de los problemas uroldgicos prenatales (24).

No implican necesariamente naturaleza patologica. Sin embargo, la visualizacion
del uréter (>7mm) vy la dilatacion de los calices suele tener un caracter patolégico (35).

Pueden aparecer aisladas o pueden asociarse entre ellas o asociarse a otras
anomalias congénitas. En un estudio en el que se siguieron a 117 gestantes con
hidronefrosis, la cardiopatia congénita fue la malformacion fetal mas asociada a la
dilatacion del tracto urinario (hidronefrosis). Se detectd en un 3,3% de los casos (38).

Es entre la semana 15 y 20 de gestacion, cuando se puede diagnosticar con
fiabilidad la dilatacion de la via urinaria mediante ecografia (28). La identificacion
prenatal de la dilatacion permite detectar aquellos casos que pueden presentar
complicaciones postnatalmente y prevenirlas con un diagndstico y tratamiento precoz
(38). La razon de ser de la deteccion prenatal es identificar la patologia antes de que se
desarrollen complicaciones como la infeccion del tracto urinario (ITU), la formacion de
calculos urinarios o la disfuncion renal (39).

Existen multiples clasificaciones para el diagnostico y el seguimiento de esta
patologia, todas ellas basadas en el grado de dilatacion de la via urinaria fetal mediante

ecografia prenatal. Aunque la probabilidad de encontrar una patologia nefrouroldgica
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significativa se correlaciona con la gravedad de la dilatacion, no existe un consenso acerca
de cual es el mejor sistema de clasificacion.

Las tres clasificaciones mas extendidas son: Didmetro anteroposterior de la pelvis renal
(DAPPR), Criterios de la Sociedad de Urologia Fetal (SFU) y el Sistema de clasificacion
del Tracto Urinario Dilatado (UTD)

Clasicamente, se ha utilizado la clasificacion de la Sociedad Internacional de
Urologia Fetal (SFU) (40) para establecer la gravedad de la dilatacion, clasificada en
grados del I al IV. Segun esta clasificacion la dilatacion se puede clasificar en los
siguientes grados, en funcion de la dilatacion de la pelvis y de los calices renales:

- Grado 0: no hay dilatacion de la pelvis renal

- Grado 1: dilatacion media de la pelvis sin afectacion de

calices
- Grado 2: dilataciéon moderada de la pelvis con algun céliz

dilatado
Grado 1 Grado 11

- Grado 3: dilatacion de pelvis, todos los célices dilatados

uniformemente y parénquima normal
- Grado 4: dilatacion pielocalicial con parénquima renal ‘ ‘
adelgazado.

Se considera dilatacion media un didmetro anteroposterior de la

Grado 111 Grado IV

pelvis renal <7mm en el 2° trimestre y <9 en el 3° trimestre;
dilatacion moderada un DAPPR de 7-10mm en el 2° trimestre y 9-15mm en el 3°
trimestre; y dilatacion severa >10mm en el 2° trimestre y >15mm en el 3° trimestre.

Se ha demostrado que este sistema tiene una buena fiabilidad intra-observador pero
una modesta fiabilidad inter-observador (36). Este sistema tiene limitaciones como la
incapacidad de distinguir entre el adelgazamiento segmentario o difuso del parénquima y

la diferencia entre el grado 3 y 4 no esta clara (41)

0 Normal Normal
1 Leve dilatacion pelvis Normal
2 Moderada dilatacion pelvis. Algunos calices Normal
3 Pelvis dilatada. Todos célices Normal
4 Pelvis dilatada. Todos célices Adelgazado

Tabla 1: Clasificacion de la Hidronefrosis de la Society for Fetal Urology (SFU) (40)
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No obstante, el método mas aceptado es la medicion mediante ecografia del
diametro anteroposterior maximo de la pelvis renal (DAPPR) en el plano transverso
a nivel del hilio renal (clasificacion de la Asociacion Espafiola de Pediatria),
desplazando a un segundo plano a la clasificacion SFU, tanto por su menos complejidad
como por su mayor objetividad

Dado que las dimensiones de la pelvis renal pueden aumentar normalmente con la
edad gestacional, la mayoria de los investigadores han ajustado los valores umbrales del
DPA para la edad gestacional (36). Un DAPPR < 4mm en el 2° trimestre y <7mm en el
3° trimestre, sin evidencia de dilatacion calicial ni ureteral ni signos de displasia renal u
otras anomalias, puede considerarse normal. Entre los posibles factores que afectan al
DPA se encuentran la edad gestacional, el estado de hidratacion de la madre y el grado

de distension de la vejiga (42).

Fisiologica <4mm <7mm
Leve 4-14mm 7-14mm
Moderada-severa >15mm >15mm

Tabla 2: Clasificacion de la Hidronefrosis segun el diametro anteroposterior (Asociacion Espafiola de
Pediatria) (DAPPR: diametro anteroposterior de la pelvis renal)

Posteriormente en 2014, un grupo multidisciplinar formado por radidlogos,
nefrologos y urdlogos publico un sistema de clasificacion de la Dilatacion de la Via
Urinaria (DTU) que se basa en 6 variables ecograficas (43): Diametro anteroposterior
de la pelvis renal (DAPPR) medido en mm en el plano transversal, dilatacion calicial
(central o periférica) en el plano sagital, grosor parénquima renal, apariencia del
parénquima renal (ecogenicidad, diferenciacion corticomedular, quistes), anormalidades
del uréter y anormalidades de la vejiga urinaria (grosor de las paredes, ureterocele,
valvulas de uretra posterior).

Se clasifican en funcion de la edad gestacional y si los datos son prenatales (A) o
postnatales (P). Prenatalmente no se tiene en cuenta la dilatacién de los calices por la
dificultad de diferenciacion entre dilatacion central o periférica por eso existen 3 grados
(normal, DTU Al y DTU A2-3). En cambio postnatalmente hay 4 grados (normal, DTU
P1,DTU P2 y DTU P3).La dilatacion de los calices es un importante factor de prediccion
de la DTU clinicamente significativa (44). Este sistema de clasificacion, es decir, el grado

de dilatacion, se correlaciona con el riesgo de detectar patologias nefrourologicas
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significativas con un riesgo estimado del 10% en dilataciones leves y aproximadamente
del 90% para un DAPPR superior a 15mm (7) (45).

En un estudio de 2015 en el que se pretendia evaluar la fiabilidad y validez de este
sistema de clasificacion, se concluyd que es un sistema fiable para la evaluacion de la
dilatacion del tracto urinario y valido para predecir la intervencion quirtrgica (41).

* Enel grupo UTD-A1, el DAPPR se considera de bajo riesgo de uropatia postnatal de
4-7Tmm en <28 semanas y de 7-10mm en >28 semanas. Los fetos también pueden tener
dilatacion calicial central, pero la presencia de una dilatacion calicial periférica se
considera que aumenta el riesgo. En este grupo, el parénquima renal tiene un grosor
y aspecto normal, no se ve el uréter y la vejiga es normal. No debe haber
oligohidramnios inexplicable.

* Se considera que los fetos con UTD A2-3 tienen un mayor riesgo de uropatia postnatal.
Esta basado en un DAPPR de >7mm a <27 semanas y >10mm a >28 semanas o
cualquiera de los siguientes hallazgos: Dilatacion de los calices periféricos, grosor o
aspecto anormal del parénquima o uréter visiblemente dilatado, vejiga anormal o la

presencia de oligohidramnios que se sospecha relacionado con el TU

DAP<28semanas <4mm 4-7mm >7Tmm
DAP>28 semanas <7mm 7-10mm >10mm
Dilatacion calicial No Central/Ninguna Periférica
Grosor parénquima Normal Normal Alterado
Apariencia parénquima  Normal Normal Alterado
Uréteres Normal Normal Alterado
Vejiga Normal Normal Alterado
Oligoamnios No No Inexplicado

Tabla 3: Clasificacion de la dilatacion del tracto urinario prenatal (DTU A)

8.4.1. Manejo prenatal de las dilataciones del tracto urinario, siguiendo la
clasificacion UTD:

En general se recomienda que la identificacion prenatal de la hidronefrosis
(DAPPR>4mm en el segundo trimestre o >7mm en el tercer trimestre) justifique un
seguimiento adicional en el periodo prenatal. Se recomienda repetir la ecografia en el

tercer trimestre para evaluar la progresion o la resolucion (36)
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Para la UTD Al diagnosticada antes de las 32 semanas, se recomienda una
ecografia prenatal de seguimiento pasadas las 32 semanas. Si la ecografia pasadas las 32
semanas revela la resolucion de la dilatacion del tracto urinario con parénquima renal,
vejiga y uréteres normales no es necesario ningtn otro seguimiento postnatal. Es decir,
los fetos en los que la dilatacion del tracto urinario es leve, la ecografia de seguimiento
durante el 3° trimestre detecta aquellos casos en los que se ha producido una resolucion y
por lo tanto, los que no requieren una evaluacion prenatal o postnatal adiciona (46).

Si hay una UTD Al o una UTD A2-3 persistente, se recomienda una evaluacion
después del nacimiento, que se desarrollara en el siguiente apartado. La evaluacion
postnatal debe incluir dos evaluaciones ecogréficas: la primera ente las 48h y el mes tras
el nacimiento; la segunda de 1 a 6 meses después. En el caso de los fetos considerados de
mayor riesgo de uropatia postnatal (UTD A2-3) se recomienda una ecografia prenatal de
seguimiento en las 4-6 semanas siguientes al diagndstico inicial de la DTU.

Se recomienda la consulta prenatal con un urélogo pediatrico y/o nefrélogo
pedidtrico en situaciones en las que exista un riesgo sustancial de cirugia o disfuncion
renal.

La DTU fetal en la ecografia del 2° trimestre se asocia con un mayor riesgo de
trisomia 21. El hallazgo de DTU fetal aislada debe interpretarse en el contexto del riesgo
a priori de trisomia 21 basado en un protocolo de cribado aceptado de modo que el
hallazgo ecografico debe motivar una evaluacion anatomica especifica del feto (47).

Se consideran signos de mal pronostico la presencia de dilatacion bilateral de alto
grado, la evidencia ecografica de displasia renal irreversible, la presencia de
oligohidramnios significativo, orina fetal no hipotdnica, anomalias en el cariotipo y
malformaciones extrarrenales severas asociadas (48).

Por ello la presencia de hallazgos sospechosos de patologias como valvulas de
uretra posterior que se asocian a datos de mal pronodstico, justifican el seguimiento durante
todo el embarazo. Dependiendo de la gravedad del oligohidramnios puede ser necesaria

la realizacion de iméagenes fetales cada 4 semanas (36).

8.4.2. Manejo intrautero. Indicaciones de intervencién prenatal

Cuando se valora la posibilidad de realizar algiin tipo de actuacion prenatal en las
dilataciones de la via urinaria, se debe considerar previamente el diagnostico etiologico,
la presencia de otras anomalias asociadas, la edad gestacional, el caracter uni o bilateral

y el volumen de liquido amniotico (5).
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Las dilataciones unilaterales con un rifion contralateral normal y sin alteraciones
en el liquido amniodtico generalmente no precisan ningun tipo de intervencion en el
periodo prenatal. Por el contrario, las dilataciones bilaterales graves son indicativas de
una uropatia obstructiva. En estos casos, si el liquido amnidtico es normal, se suele dejar
evolucionar el embarazo y se realizan controles ecograficos frecuentes. En caso de
oligohidramnios y displasia se puede plantear la posibilidad de la intervencion derivativa
intrautero (49). La justificacion de estas intervenciones es aliviar la obstruccion del tracto
urinario inferior y por lo tanto, preservar la funcioén renal y mantener un volumen de
liquido amnidtico que permita una maduracidon pulmonar adecuada. (24).

Hay dos opciones terapéuticas diferentes disponibles, con enfoques técnicos
especificos descritos para cada una. Se ha publicado poca evidencia sobre la efectividad
de la cistoscopia fetal con intervencion diagndstica y terapéutica para la obstruccion del
tracto urinario inferior. La cistoscopia fetal solo podria considerarse en un entorno de
investigacion y se requieren mas estudios para evaluar su efecto sobre la supervivencia
perinatal y la funcion renal y vesical a largo plazo (50). Por el contrario, la derivacion
vesicoamniodtica es un procedimiento relativamente facil, en el que el feto y la vejiga fetal
se visualizan continuamente mediante ultrasonido bidimensional en tiempo real mientras
se inserta percutaneamente un catéter pigtail vesicoamnidtico a través de un introductor,
y la derivacion se coloca de manera Optima (con el extremo distal en la vejiga fetal y el
extremo proximal en la cavidad amniodtica). La viabilidad fetal debe confirmarse
inmediatamente y varias horas después del procedimiento (24). No existe una evidencia
clara demostrada respecto a la funcion renal y pulmonar sobre el beneficio de la
descompresion intrattero frente a la actuacion en el periodo postnatal inmediato. Por ello,
el manejo expectante hasta el parto supone, en la mayoria de las dilataciones uroldgicas,
la opcion mas valida, incluyendo cualquier grado de gravedad en dilataciones unilaterales
y aquellas bilaterales donde el volumen de liquido amniodtico se mantiene dentro de la
normalidad (5).

En casos en los que haya dilatacion bilateral con disminucion del liquido

amniotico, debe valorarse cada situacion de forma individual.

8.5. MANEJO POSTNATAL DE LAS DILATACIONES DEL TRACTO
URINARIO
La evaluacion postnatal inicial de la hidronefrosis fetal depende en parte del grado

de hidronefrosis observado durante la evaluacion prenatal ya que el grado dilatacion
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prenatal se correlaciona con la probabilidad de patologia postnatal. Asi, el riesgo de
cualquier patologia postnatal es de 11,9% para dilatacion leve, del 45,1% para la
moderada y del 88,3% para la grave (36).

Esta aceptado que hay relacion entre el grado de hidronefrosis y la posibilidad de
resolucion espontdnea. En un estudio realizado por Barbara Schiirch et al, en el que
estudiaron 175 fetos entre 2012 y 2019 y fueron seguidos postnatalmente, hubo alta
concordancia (85,9%) entre los diagnosticos prenatales y postnatales. La tasa de
resolucion de la dilatacion fue mayor en los pacientes con hidronefrosis de bajo grado

(61,8%) que los de alto grado (11,9%) (51)

8.5.1. Clasificacion postnatal de las dilataciones del tracto urinario

Segun el sistema de clasificacion de la DTU postnatal, se estratifica el riesgo en 3 grupos:

* En el grupo de bajo riesgo (UTD-P1), la dilatacion calicial UTD P1
central puede estar presente pero de nuevo se considera que
la dilatacion calicial periférica aumenta el riesgo. En este

grupo, el parénquima renal debe tener un grosor normal y

aspecto normal, el uréter no se ve y la vejiga es normal. Si
hay dilatacion calicial central pero el DAPPR es inferior a Dilataclones centrales
10mm se sigue considerando UTD P1.
* Conun UTD P2, que se considera de riesgo intermedio para UTD P2
las uropatias postnatales, el DAPPR es > 15mm. Los calices
pueden estar dilatados en el centro y en la periferia o puede

verse el uréter dilatado. Para esta clasificacion, el grosor y el

aspecto del parénquima asi como la vejiga son normales. Los

casos en los que existe dilatacion periférica pero el DAPPR

Dilataciones periféricas

es inferior a 15mm, se sigue clasificando como UTD P2.

* Enla UTD P3, los hallazgos ecograficos del DAPPR, la dilatacion calicial y el uréter
son los mismos que en la UTD P2. Sin embargo, en la UTD P3, el parénquima renal
estd adelgazado, tiene una ecogenicidad aumentada y/o tiene diferenciacion
corticomedular disminuida, o la vejiga es anormal (engrosamiento de la paren,
ureterocele, dilatacion uretral posterior). Los casos en los que hay anomalias
parenquimatosas aunque el DAPPR sea <15mm siguen siendo clasificados como

UTD P3.
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Riesgo de uropatia LEVE INTERMEDIO ELEVADO
DAP <10mm 10-15mm  >15mm >10mm
Dilatacion calicial No Central Periférica -

Grosor parénquima  Normal Normal Normal Anormal
Apariencia Normal Normal Normal Anormal
parénquima

Uréteres Normal Normal Anormal Anormal
Vejiga Normal Normal Normal Anormal

Tabla 4: Clasificacion de la dilatacion del tracto urinario postnatal (UTD P)

8.5.2. Manejo postnatal de las dilataciones del tracto urinario, siguiendo la
clasificacion UTD

La evaluacion postnatal de las dilataciones prenatales, ademas de un examen fisico
detallado, consiste en la realizacién de estudios de imagen dirigidos a confirmar la
presencia de la dilatacion, descartar una obstruccion, RVU u otras anomalias asociadas,
tratando de evitar pruebas innecesarias a pacientes con dilataciones fisiologicas o sin
trascendencia clinica (26).

Debe realizarse una detallada historia clinica y una exploracion fisica en la que se
incluya evaluacion pulmonar, especialmente en fetos con oligohidramnios; exploracion
abdominal y la evaluacion de posibles malformaciones asociadas en oido externo y la
arteria umbilical ya que una arteria umbilical Unica se asocia con mayor riesgo de
anomalias congénitas nefrouroldgicas, especialmente RVU (5).

La ecografia es el primer estudio a realizar en el periodo postnatal. En ella se debe
valorar la presencia de dilatacion del tracto urinario, asi como el tamafio, morfologia,
estructura y posicion renal asi como la morfologia, grosor de la pared y el vaciado vesical.
Debe realizarse en todos los nifios diagnosticados prenatalmente de DTU, incluso cuando
en el 3° trimestre confirme la DTU diagnosticada en el 2° trimestre (49). Es decir, todo
lactante diagnosticado prenatalmente de una dilatacion de la via urinaria debe tener al
menos una ecografia postnatal (5). Se recomienda realizar la primera ecografia entre el
3°y 7° dia tras el nacimiento con el objetivo de evitar falsos negativos debidos a la
situaciéon de deshidratacion relativa del neonato en las primeras horas de vida. Sin

embargo, en caso de dilatacion bilateral grave (DAPPR >15mm), dilatacion unilateral en
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rifidon tnico o distension vesical, la ecografia debe realizarse en las primeras 24-48h de
vida.

Una Unica ecografia normal en la 1° semana de vida no es suficiente para verificar
la ausencia de obstruccion. Aksu et al. observaron que entre el 21-18% de los nifios con
DTU prenatal tenian una ecografia postnatal inicial normal pero el 45% de estos niflos
con una primera ecografia postnatal normal tenian una ecografia anormal en el
seguimiento (52). Cuando este primer estudio postnatal es normal, se recomienda repetir
la ecografia a las 4-6 semanas para evitar la posibilidad de falsos negativos en este primer
estudio inicial (5).

Respecto a seguimiento posterior, en el caso de la UTD PI, se recomienda una
ecografia de seguimiento en 1-6 meses. En el caso de la UTD P2 se recomienda una
ecografia de seguimiento en 1-3 meses. En ambos grupos la realizacion de una CUMS y
el empleo de profilaxis antibidtica debe individualizarse en cada caso. En el caso de la
UTD P3 se recomienda una ecografia de seguimiento en el plazo de un mes.

Ademas de la ecografia, también debe valorarse la realizacion de otras pruebas. La
CUMS constituye la técnica idonea para detectar la presencia de RVU. La tendencia
actual en el despistaje del RVU en las dilataciones del tracto urinario detectadas
prenatalmente es menos agresiva que en el pasado. En los nifios con antecedentes de
dilatacion prenatal del TU, la incidencia de reflujo oscila entre el 12-38% (53). Se puede
descartar la indicacién sistemdtica de una CUMS en pacientes que postnatalmente
presentan ecografias normales y en aquellos con grados leves de dilatacion
(DAPPR<10mm). Sin embargo, permanece la indicacion absoluta en la sospecha de
obstruccion del tracto urinario inferior. En las dilataciones tanto unilaterales como
bilaterales con un DAPPR>15mm estd recomendada su realizacion (21).

Ademas de la CUMS, el renograma diurético se debe considerar en aquellos casos
con dilatacion grave de la pelvis renal y/o ureterohidronefrosis. Se considera obstruccion
de la via urinaria una curva de eliminacion con una T1/2 superior a 20 minutos y una
funcién renal diferencial <40%. Los resultados pueden modificarse por factores tales
como la falta de maduracion renal, el estado de hidratacion y la presencia de RVU. Por
ello, se suele realizar a partir de las 4-8 semanas de vida.

Por otro lado, los pacientes con dilatacion de la via urinaria detectada
prenatalmente presentan mayor incidencia de infeccion urinaria. Este riesgo es mayor en
los casos graves de dilatacion o cuando existe una patologia nefrouroldgica subyacente

como obstruccion o RVU. Por ello, cldsicamente, a estos pacientes se ha recomendado la
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administracion de profilaxis antibiotica sistematica con amoxicilina. Sin embargo,
actualmente, la profilaxis antibidtica en el periodo postnatal es mas selectiva. Esta
indicada en dilataciones moderadas-graves, en las asociadas a RVU de alto grado y en
aquellas ITUs febriles de repeticion durante el seguimiento. Asimismo, se debe
administrar profilaxis antibiotica durante 3-4 dias siempre que se realice una CUMS.

Al igual que el DAPPR medido en la ecografia prenatal, el DAPPR medido en la
1° ecografia postnatal, se correlaciona con el riesgo de uropatias. La gravedad de la
dilatacion de la pelvis renal, la dilatacion ureteral, el adelgazamiento del parénquima y la
hiperecogenicidad renal son predictores independientes de uropatias (43). Asimismo, de
la misma manera que el grado de dilatacion se correlaciona con el riesgo de detectar
patologias nefrourologicas significativas, también se relaciona con la probabilidad de
requerir un tratamiento quirurgico.

Una de las distinciones mas importantes en la evaluacion de estos nifos es
determinar qué pacientes se benefician de la cirugia. Esta distincion es importante, ya que
una intervencion innecesaria expone a los pacientes a la morbilidad de la cirugia, mientras
que una observacion inadecuada expone a los pacientes al riesgo de infeccion y pérdida
del parénquima renal (36).

Basandose en un andlisis multivariante, Longpre et al. observaron que el mayor
DAPPR inicial y el grado 4 de la SFU predecian de forma independiente una menor
probabilidad de resolucion (54) Aproximadamente el 30-60% de las hidronefrosis
diagnosticadas prenatalmente se resuelven espontdneamente durante los 2 primeros afos
de vida, entre el 30-40% persisten en postnatalmente y menos del 15% requieren una
intervencion quirurgica (45). Gugliota et al estudiaron a 28 nifios con dilatacion del tracto
urinario unilateral, en los que 10, es decir el 35,7% experimentaron una recuperacion
completa de la dilatacion a los 7 dias de vida (55).

El tratamiento consiste en hacer un diagndstico precoz y tratar de preservar la
funcioén renal. El tratamiento quirtrgico es mas frecuente que se requiera en pacientes con
dilataciones de grado Il y IV (56). Cuando la causa de la DTU es obstructiva, la técnica
quirtrgica dependera de las preferencias del cirujano y de las circunstancias de cada
paciente. Las indicaciones de tratamiento quirtrgico de patologias que causan dilatacion
del tracto urinario como EPU o valvulas de uretra posterior han sido explicadas en
apartados previos.

En los anexos 3 y 4 se muestra una tabla de manejo postnatal en funcion de diversos

escenarios clinicos de dilatacion prenatal asi como un algoritmo de manejo postnatal.
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9. CASO CLINICO

A continuacion se expone el caso clinico que justifico la realizacion de esta
revision bibliografica de la literatura.
* Motivo de ingreso

Recién nacida (10/07/2021) que ingresa desde el paritorio diagnosticado de
hidronefrosis congénita. En la ecografia de la semana 32 se detecta una dilatacion de la
pelvis renal izquierda de 25mm y en la pelvis renal derecha de 20mm con sospecha de un
doble sistema pielocalicial.
* Antecedentes obstétricos y perinatal inmediato

Mujer nacida a las 41 semanas de gestacion, parto eutdcico y test de Apgar 9/10.
Amniorexis de 1 hora y liquido amniético claro. No preciso reanimacion.

Durante el embarazo, la gestante presentd hiperemesis gravidica, candidiasis
vaginal y era portadora de Streptococcus 3-agalactiae.

El peso al nacimiento fue de 3175 gramos (P25-50). En el periodo perinatal
inmediato la recién nacida presenta llanto espontaneo y buena adaptacion
cardiopulmonar. Se decide ingreso en neonatologia para completar el estudio de la
dilatacion del tracto urinario bilateral detectada en estudios ecograficos prenatales.

* Antecedentes familiares

No hay antecedentes familiares nefrouroldgicos de interés. La madre presenta un
quiste dermoide en el ovario izquierdo.
* Exploracion fisica al ingreso

- Datos antropométricos: el peso al ingreso fue de 3175 gramos (P25-P50), la
longitud fue de 50,5cm (P75-P90) y el Perimetro cefalico de 33cm (P5-P10).

- Constantes: la frecuencia cardiaca fue de 121 Ipm, la frecuencia respiratoria de 50
rpm, la T* axilar de 36,4°C y la TA de 78/38mm Hg.

- Aspecto a término: normocoloreada y normohidratada. Normocéfala. Fontanela
anterior normotensa, las claviculas integras. Respecto a la auscultacion
cardiopulmonar estaba ritmica sin soplos y con buena entrada de aire bilateral. El
abdomen era blando y depresible. En el hemiabdomen izquierdo se palpaba una
posible masa a nivel del flanco izquierdo. El cordon umbilical tenia dos arterias y
una vena. Se palparon pulsos femorales, presentes y simétricos. Los genitales eran

femeninos y normoconfigurados. Tenia buen tono y estaba reactiva. Los reflejos
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del recién nacido estaban presentes y simétricos. En la cadera las maniobras de
Ortolani y Barlow fueron negativas. Presentaba un nevus en la region lumbar.
Pruebas complementarias y evolucion clinica durante el ingreso
Grupo y Rh de la madre era 0 Rh (-) y el grupo y Rh de la paciente A Rh (-).
El test de Coombs directo fue negativo.
La glucemia fue de 64mg/dL.
Analitica de sangre con el siguiente resultado:
*» Hemograma: Hematies 5,49 mill/mm®, Hb 19,3g/dL, Hto 55,7%, Leucocitos
8,7mil/mm? (Neutrofilos 40,7%; Linfocitos 41,9%; Monocitos 8%), Plaquetas
182 mil/mm’.
= JgM 10,8 mg/dL, PCR: 0,64 mg/dL.
* Bioquimica: acido urico 1,4mg/dL, Urea 0,05g/dL, Creatinina 0,29mg/dL
= Jones: Sodio 143,3mmol/L, Potasio 4,6mmol/L, Cloruro 109 mmol/L
Se realiz6 un sedimento de orina con 10-20 leucocitos por campo con ausencia de
flora bacteriana, ausencia de hematies y nitritos negativos.
El primer dia de vida se realiz6 una ecografia abdominal y renal informada como:
“higado de ecogenicidad homogénea sin identificar lesiones focales en sus porciones
accesibles. Vesicula alitiasica, sin signos inflamatorios parietales. Vias biliares intra
y extrahepaticas no dilatadas. Retroperitoneo no visualizado por interposicion de
marcada neumatizacién intestinal. Bazo sin alteraciones ecoestructurales
destacables. Rifidon derecho con dilatacién pielocalicial grado I-II con pelvis de
10x5mm y rifién izquierdo con dilatacion pielocalicial grado III-IV con pelvis de
30x34mm y dilatacion ureteral (Smm) el cual se adelgaza en su tercio distal pero sin
lograr identificar la union ureterovesical debido a la interposicion de la
neumatizacion intestinal. Vejiga replecionada sin evidentes alteraciones. No se
objetiva liquido libre intraabdominal”. En la ecografia postnatal, no se confirma el
doble sistema sospechado prenatalmente.
Asimismo, al tercer dia de vida se realizé una Cistouretrografia Miccional Seriada
(CUMS) con resultado: “tras sondaje vesical en planta se introduce contraste hasta
conseguir replecion de 30cc, apreciando reflujo ureteral derecho grado IV, sin
objetivar reflujo izquierdo. Tras la retirada del sondaje se observa apertura
espontanea del cuello vesical, con miccidn parcial, persistiendo moderada replecion

vesical y restos del contraste pielocalicial”.
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De las pruebas complementarias realizadas durante el ingreso podemos concluir
que la paciente presenta una dilatacion pielocalicial izquierda grado III-IV con dilatacion
del uréter sin lograr identificar una causa obstructiva y una dilatacion pielocalicial
derecha grado I-II, todo ello visto en una ecografia abdominal realizada postnatalmente
para completar el estudio de alteracion renal prenatal. Asimismo, se realiza CUMS en la
que se aprecia reflujo vesicoureteral derecho grado IV sin apreciarse RVU en el lado
izquierdo.

Durante el ingreso, se realiza una monitorizacion continua biofisica y bioquimica.
Ademas la paciente mantiene las constantes estables y una diuresis adecuada.

Dados los hallazgos de dilatacion pielocalicial bilateral en la ecografia postnatal,
se decide iniciar profilaxis antibiotica con amoxicilina via oral.

Antes del alta se comenta el caso con Cirugia Pediatrica (Urologia) del Hospital
Infantil Miguel Servet y se decide cita en sus consultas al cumplir el mes de vida.

* Alta hospitalaria

La paciente es dada de alta con 3 dias y 16 horas de vida con un peso de 3065 gramos
(P25-P50) con lactancia materna exclusiva. El test de otoemisiones acusticas es superado.
Es dada de alta con profilaxis antibidtica con amoxicilina (250mg/5mL) a dosis de
15mg/Kg/dia, es decir, 0,9mL via oral cada 24 horas por la noche.

El diagnostico al alta fue de Reflujo vesicoureteral derecho grado IV e
hidronefrosis congénita bilateral con dilatacion pielocalicial izquierda grado III-IV con
dilatacion ureteral y derecha grado I-II.

* Seguimiento ambulatorio

Al mes de vida, al mes de vida la paciente es vista en consultas de Cirugia Pediatrica
en la consulta de Urologia del HUMS. En la consulta se repite la ecografia en la que se
objetiva que el rifion derecho es normal, es decir, se ha resuelto la dilatacion. El rifion
izquierdo presenta un Didmetro anteroposterior de la pelvis renal de 25mm con célices
de 7mm, asi como adelgazamiento parenquimatoso y uréter distal de 9mm. Por ello, desde
la consulta se solicita un renograma diurético y se cita para resultados.

Con dos meses de vida la paciente vuele a ser vista por el servicio de Urologia
Pediatrica. Ha estado asintomatica sin Infecciones del tracto urinario y contintia con la
profilaxis con Amoxicilina.

El resultado del renograma diurético es el siguiente:
- Rindén derecho: muestra una adecuada vascularizacion y extraccion cortical

del radiofarmaco con paso rapido intraparenquimatoso y comienzo
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espontaneo de la eliminacion de manera precoz (pico de maxima
concentracion en minuto 4), que es completa al final del estudio. La funcion
renal diferencial es de 46,4%

- Rifién izquierdo: muestra una correcta vascularizacion aunque el tamafio es
mayor que el contralateral. Paso precoz intraparenquimatosos con acimulo de
la actividad urinaria en célices y pelvis renal dilatadas, lo cual traduce una
curva persistentemente ascendente hasta la administracion de un diurético. En
el minuto 20, tras la administracion de furosemida, comienza una rapida
eliminacidn urinaria, casi completa en el momento de finalizacion del estudio.
La fraccion renal diferencial es de 53,6%, aunque este valor parece
sobreestimado por el mayor tamaio renal.

En conclusion, el rindn derecho no muestra alteraciones y se confirma de nuevo la
dilatacion pielocalicial izquierda de caracter no obstructivo.

Dado que se descarta obstruccion, desde la consulta se decide un manejo
conservador. Se recomienda continuar con la profilaxis para evitar infecciones y se cita
para revision en 2 meses con ecografia.

En la siguiente visita, a los 4 meses de vida, la paciente sigue asintomatica y no ha
presentado infecciones de orina. En esta visita se realiza ecografia en la que el rindn
derecho presenta un tamafo, morfologia y parénquima conservados, con dilatacion de la
pelvis renal con un DAP de 8,4mm sin repercusion calicial. El rifion izquierdo esta
aumentado de tamafio (68x30,5mm) a expensas de la dilatacion pielocalicial y ureteral
hasta la vejiga con pelvis renal de DAP intrarrenal de 21mm (asocia también componente
extrarrenal), cdlices secundarios de hasta 3,2mm y uréter distal de hasta 8mm. Hay
adelgazamiento parenquimatoso en todo el rindn con 3mm de espesor en el polo inferior.
La vejiga esta a media replecion.

Dado que la dilatacion se mantiene estable y no ha progresado, se decide revision
con ecografia en 3 meses.

Con 8 meses de vida, la paciente continiia asintomatica sin presentar ITUs ni otra
clinica. Se realiza otra ecografia abdominal en la que el rifion derecho presenta un
tamafio, morfologia y parénquima conservados, sin dilatacion pielocalicial en ese
momento. El rifidén izquierdo se encuentra levemente aumentado de tamafio (68x30,5mm)
a expensas de la dilatacion pielocalicial y ureteral. La pelvis renal izquierda presenta un
DAP intrarrenal de 18,3mm (asocia también componente extrarrenal), calices secundarios

de hasta 2mm y uréter de hasta 5,3mm a nivel distal. Sigue habiendo leve adelgazamiento
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del parénquima en polos renales. La vejiga estd a media replecion sin alteraciones
parietales ni endoluminales. El resto de la exploracion no presenta hallazgos resefiables.

En esta ecografia se puede observar que la dilatacion estd mejorando ya que los
diametros medidos en esta ecografia son menores que los de la prueba anterior. Parece
que la tendencia de la dilatacion es a la resolucion.

Por ello, se decide revision en 4-6 meses con ecografia y se mantiene la profilaxis
antibidtica.

Este mismo dia, la paciente es vista en consultas de nefrologia pedidtrica en la que
la madre comenta que han introducido alimentacién complementaria con buena tolerancia
y cuenta que relaciona insomnio de la paciente con el tratamiento con amoxicilina. Por
este motivo se decide cambiar a Septrin 2mL en dosis nocturna. En esta consulta se
solicit6 una gammagrafia renal y se citd para resultados.

Durante todo el tiempo de seguimiento las curvas de talla, peso ¢ IMC se han
mantenido en percentiles normales, la paciente ha sido vacunada correctamente y no ha
habido alteraciones en el desarrollo psicomotor.

La dilatacion del lado derecho se ha resuelto espontaneamente y se puede observar
una tendencia a la resolucion de la dilatacion del lado izquierdo porque vemos que los
diametros de la pelvis renal, los célices y el uréter han ido disminuyendo en las ecografias
sucesivas.

En el momento actual, la gammagrafia no ha sido realizada todavia. La paciente

continla asintomatica, sin ITUs ni otras complicaciones.

10. CONCLUSIONES

Las anomalias congénitas del rifidén y del tracto urinario (CAKUT) son un grupo
heterogéneo de anomalias debidas a un desarrollo embrionario anormal del sistema renal
que representan el 20-30% de las anomalias identificadas en la ecografia prenatal. Su
importancia radica en que son la causa mas frecuente de enfermedad renal terminal en la
infancia y por ello justifican aproximadamente el 40-50% de los trasplantes renales en la
infancia. A pesar de la significativa variacion en el fenotipo y la clinica, las CAKUT
comparten una base genética comin y una sefializacidon molecular que afectan al
desarrollo del rifion.

En este grupo de anomalias se incluyen fundamentalmente anomalias en el
desarrollo del parénquima renal entre las que destacan la agenesia renal, la hipoplasia

renal y la displasia renal; anomalias de la migracion, entre las que se incluyen la ectopia

-35-



renal y anomalias de fusion como el rifion en herradura; y anomalias en el desarrollo del
sistema colector. Dentro de este ultimo grupo las anomalias pueden clasificarse en
funcioén del nivel en el que aparecen. Asi entre las malformaciones ureterales destacan la
duplicacioén pieloureteral, el ureterocele, el megauréter, el RVU y la estenosis ureteral; de
las malformaciones vesicales la mas frecuente es la extrofia vesical; y por ultimo las
valvulas de uretra posterior son las anomalias uretrales més frecuentes. Con frecuencia
¢éstas malformaciones coexisten en un mismo paciente y pueden aparecer asociadas a otras
malformaciones congénitas hasta en un 30%.

Se ha producido en las ultimas décadas un gran desarrollo de la ecografia como
herramienta diagndstica de malformaciones en la etapa prenatal. Esto ha permitido la
deteccion prenatal de la mayoria de las anomalias renales asi como la posibilidad de
valorar la funcién renal y ofrecer un tratamiento precoz para evitar complicaciones.

Una marcada disminucion o ausencia de liquido amnidtico, una pérdida de
diferenciacion corticomedular, una hiperecogenicidad renal, una gran dilatacion de las
vias urinarias o la afectacion bilateral son indicadores prenatales de mal pronostico en las
anomalias renales congénitas.

El estudio postnatal de las malformaciones renales y del tracto urinario mediante
pruebas de imagen debe perseguir 3 objetivos: confirmar los hallazgos prenatales,
diagnosticar precozmente causas subyacentes en las que se pueda realizar un tratamiento
y evaluar la funcionalidad renal. Las pruebas de imagen mas empleadas postnatalmente
son la ecografia, la CUMS y pruebas de medicina nuclear como la gammagrafia renal
DMSA vy el renograma diurético

Un elevado porcentaje de las malformaciones congénitas producen dilatacion de la
via urinaria y por ello la dilatacion del tracto urinario constituye el grupo mas numeroso
de anomalias nefrourologicas detectadas prenatalmente. Clasicamente, la dilatacion de la
via urinaria se ha denominado hidronefrosis fetal, y ésta se registra en aproximadamente
el 1-2% de todos los embarazos. Existen multiples clasificaciones para el diagnostico y
el seguimiento de esta patologia. Las tres clasificaciones mas extendidas son: Didmetro
anteroposterior de la pelvis renal (DAPPR), Criterios de la Sociedad de Urologia Fetal
(SFU) y el Sistema de clasificacioén del Tracto Urinario Dilatado (UTD).

Si se detecta una dilatacion del tracto urinario antes de las 32 semanas de gestacion,
se recomienda realizar otra ecografia prenatal de seguimiento.

Asimismo, todos los recién nacidos en los que se detecta prenatalmente una

anomalia nefrouroldgica deben tener una ecografia postnatal. El primer estudio
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ecografico postnatal en un nifio con hidronefrosis unilateral y rifién contralateral normal
debe realizarse a partir del tercer dia de vida. Los nifios con hidronefrosis bilateral, rifidon
unico dilatado o con sospecha de problemas del vaciado vesical, es preferible hacer el
estudio en las primeras 24-48 horas de vida, generalmente en el ingreso hospitalario
postparto antes del alta del recién nacido. Los pardmetros a tener en cuenta son el DAPPR,
dilatacion calicial, dilatacion ureteral, grosor o espesor del parénquima renal, apariencia
parenquimatosa y anomalias vesicales.

La normalidad en una primera ecografia postnatal no descarta completamente la
presencia de patologia nefrouroldgica y en este caso, obliga a una segunda determinacioén
ecografica.

Una de las distinciones mas importantes en la evaluacion de estos nifios es
determinar que pacientes se benefician de la cirugia. El grado de hidronefrosis se utiliza
para ayudar en la toma de decisiones con respecto a la proyeccion de imagen de
diagnostico y tratamiento y ademas proporciona informacion prondstica.

La realizacion de otras pruebas de imagen y la indicacion de profilaxis antibidtica
en las dilataciones del tracto urinario deben basarse en criterios selectivos basados en la
mejor evidencia cientifica.

Las DTU prenatales pueden resolverse durante el embarazo, permanecer estables
o progresar. La probabilidad de resolucion se ha relacionado con el DAPPR en el
diagnostico inicial. Las diagnosticadas en el segundo trimestre tienen un pronostico
global favorable. La hidronefrosis tiende a resolver o mejorar en la mayoria de los casos,

aproximadamente el 80%, y muy pocos necesitaran intervencion quirtrgica.
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12. ANEXOS
ANEXO 1: Esquema de las anomalias congénitas nefrouroldgicas (CAKUT) (3)

EPU

L, EW CAKUT
Vesical
VUP
—W’" e
A
Obstructiva No obstructiva m . v
Rifiones
RVU supernumerarios
> Megauréter primario Iiiiiil Hipoplasis
Ectasia
Ectopia
Enfermedades
uistcas . +—
Rin6n en herradura
Malrotaciones
Cuadros sindrémicos
0 aislados

EPU: Estencsis pieloureteral. EVU: Estenosis vesicoureteral. VUP: Valvulas de uretra posteror.
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ANEXO 2: Algoritmo para el manejo de la EPU (20)

HIDRONEFROSIS

UNILATERAL EN
RECIEN NACIDO

CUMS si

US a la semana
para confirmar

diametro
>10mm

l RVU INORVU

N
MAG-3
[ |
Obstruccion Obstruccién
FRD>40% FRD<40%

US cada 2-4 . .
Pieloplastia
meses

[
Sin Aumento dela
cambios hidronefrosis

[

MAG3

Empeoramiento
FRD>10%

[
Normal
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ANEXO 3: Escenarios clinicos mas frecuentes en las dilataciones prenatales de la via
urinaria. Manejo general postnatal(5)

Hidronefrosis bilateral grave o en Ecografia en las primeras 48 horas.

riion unico (DAP>15mm), distensién  Si la ecografia postnatal confirma los

vesical, pared vesical engrosada hallazgos prenatales, debe realizarse una
CUMS para descartar obstruccion.
Tratamiento urgente si se detecta.
Renograma diurético a partir de las 4-6
semanas de edad en el resto de los casos

Hidronefrosis bilateral leve-moderada Ecografia en la primera semana de vida.

(DAP<15mm) Considerar mas adelante la realizacion de
CUMS y renograma si se identifican signos
sospechosos de RVU u obstruccion.
Estudios de imagen  posteriores

dependiendo de la evolucion clinica y

ecografica
Hidronefrosis unilateral grave Ecografia en la primera semana de vida.
(DAP>15mm) Realizar CUMS si se confirma grado de

dilatacion. Solicitar renograma diurético a
partir de las 4-6 semanas de vida si no se
identifica RVU o este es de alto grado.
Estudios de  imagen  posteriores

dependiendo de la evolucion clinica o

ecografica
Hidronefrosis unilateral leve- Ecografia a partir de la semana de vida,
moderada (DAP<15mm) pero antes del primer mes. Estudios de

imagen posteriores dependiendo de la

evolucion clinica y ecografica
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ANEXO 4: Algoritmo propuesto para el manejo postnatal de la DTU con dx prenatal(20)

DIAGNOSTICO

PRENATAL

Dilatacion renal, uréter,
vejigay aumento del
espesor de la pared vesical

| |

Dilatacién
renal

Dilatacién renal y del
uréter

US 7-10 dias US 7-10 dias US 48-72h

VUP
(valorar
MAG-3)

| i \

Megauréter,
ureterocele,
ectopia

Dilatacion |-l Dilatacion -1V

US control 3-6 meses EPU RVU

No
obstruido

| | |

Observacion
y control

Obstruido Dudoso

-
-
-

Observacion

Cirugia y control

-
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