ANEXOS 1.

FICHA DE RECOLECCION DE LA INFORMACION
Universidad Nacional Autbnoma de Nicaragua
UNAN — MANAGUA
Hospital Manuel de Jesus Rivera “La Mascota”

Tema: Caracterizacién Clinicas y Evolucion de pacientes pediatricos con malformaciones
congénita nefrourologica atendidos en el Hospital Escuela Manuel de Jesus Rivera. La
Mascota. Managua. enero 2015 — julio 2017”.

Nota: Los datos recolectados sera a través de fuente secundario que son los expedientes clinicos.
l. Caracteristicas socio demograéficas.

Edad. afnos Raza.
Edad que tenia al momento del diagnostico.
Sexo.F__ M
Procedencia. Dpto. urbano ___ Rural ___
Il. Antecedentes relacionados a la patologia del RN.
En la madre: Diabetes Gestacional. _ HTA cronica _ Uso de Drogas __ Anomalias
Nefrourologica. _ Uso de medicaciones maternas Cual?
Antecedentes gestacionales y perinatales: Oligoamnios _____ Asfixia al nacer SFA
Gemelar. __ Peso al nacer. grs. Edad del nacimiento. Sg.
I1. Tipo de Malformacion Nefrourologica.
Afectacion renal: Derecho ___ izquierdo ___ ambos ___ Localizacion.
Afectacion de Uréteres: Derecho _ izquierdo  ambos __ Localizacion.
Afectacién de vejiga. Localizacion.
Afectacion de uretra. Localizacion.

Descripcion de la Afectacion.

V. Manifestaciones Clinicas.
Rechazo de via Oral. __ Irritabilidad. __ Ictericia. __ Diarrea. ___ Dificultad respiratoria ___
Pérdida de peso. __ Dificultad respiratoria.
Alguna malformacién poco evidente acompafiante. (mama supernumeraria pabellones auriculares
malformados,  fositas  preauriculares, facies caracteristica de S. de Potter).

Malformacion a otro 6rgano.

Anuria. ___ Oliguria Orina por goteo. __ Evidencia de Hipertension. ___ Hematuria
Macroscopica. __ Asintomatica/ hallazgo incidental
Laboratorio: Creatinina. Nitrégeno en Urea. Acido Urico. Filtracion
Glomerular. Diuresis Horaria. PH. Na Cl K
HCO3 Ca
EGO: Micro hematuria. ___ Proteinuria. ___ Leucocituria.
Imagenologia realizada. ¢Si __no___ Cuél?
Resultados.
V. Evolucién de la enfermedad
Compatible con lavida ____ Incompatible

Complicaciones que ha tenido.
Ingresos hospitalarios.

Tratamiento: Quirurgico. Medico. Cual?

Evolucion Clinico — Quirdrgico. Resolucion sin complicaciones. Avance a otra patologia.
¢Cual?

IRC. Si no

TFG > 120% 90-119% 60-89% 30-59% 15-29% <15%
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l. INTRODUCCION

Las anomalias nefrourolégicas representan la segunda anomalia congénita mas
frecuente casi el 10.0%, diagnosticada por ecografia prenatal, esta después de las
malformaciones del sistema nervioso central. Se pueden presentar en forma aislada o
formando parte de sindromes malformativos. (Halty, Caggiani, Notejane, Bertinat, &
Giachetto, 2013). Algunas de estas malformaciones pueden permanecer asintomaticas y no
afectan el desarrollo y otras obstaculizan la excrecion urinaria, pero se relacionan con litiasis
e hipertension arterial que contribuyen a la morbilidad y al deterioro progresivo de la funcion
renal. (MINSA - NICARAGUA, 2009)

Las anomalias nefrourolégicas congénitas representan una importante carga de
morbimortalidad. Infecciones urinarias recurrentes, sepsis a punto de partida nefrouroldgica,
obstruccion urinaria y deterioro de la funcién renal son las principales complicaciones, 30,4%
de los nifios menores de 15 afios en diélisis cronica la causa de la insuficiencia renal es una

nefrouropatia malformativa. (Halty, Caggiani, Notejane, Bertinat, & Giachetto, 2013)

La Infeccion del Tracto Urinario (ITU) es una de las principales formas clinicas de
presentacion de las malformaciones nefrouroldgicas y en lactantes sirve como marcador de
anormalidades de este. Un porcentaje de pacientes pueden estar asintomaticos al momento
del diagnostico y en otros ser detectada como un hallazgo incidental, otras formas menos
frecuentes de presentacion son sintomatologia urinaria baja, dolor abdominal, masa

abdominal entre otras. (Canel Roméan , 2013)

En la consulta externa de pediatria se pueden identificar de cinco a seis casos al mes
de nifios con malformaciones congénitas descubierta incidentalmente, La unidad de
nefrologia del Hospital Infantil “Manuel de Jesus Rivera” (La Mascota) inici6 sus funciones
1982. Actualmente es el Unico centro con capacidad técnica y cientifica para atender
problemas renales y de vias urinarias en nifios de Nicaragua. El identificar y tratar de forma
oportuna las enfermedades renales en nifios constituye un reto y elemento de gran
importancia. La enfermedad renal es un problema de salud que afecta de forma importante a

los nicaragiienses, un buen nimero de adultos que padecen enfermedad cronica fueron nifios
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a quienes no se les identifico y por ende no se les trato problemas renales en su infancia.
(MINSA - NICARAGUA, 2009).



Il. ANTECEDENTES
A nivel internacional.

Se realizo un estudio descriptivo de 351 pacientes ingresados en los Servicios de
Nefrologia y Urologia del Hospital Pediatrico Provincial Docente Octavio de Concepcién y
de la Pedraja de Holguin Cuba, en el periodo de enero de 1999 a diciembre de 2005, a los
que les fueron diagnosticadas 535 malformaciones congénitas del rifién y vias urinarias de

19 tipos.

El reflujo vesico ureteral primario, la estenosis de la union ureteropiélica y el doble
sistema excretor fueron en ese orden, las malformaciones mas frecuentes, siendo el primer
afio de vida la edad mas comun de diagnostico. La mayoria de los pacientes se presentaron
con infeccion del tracto urinario y un numero importante fueron asintomaticos. La
ultrasonografia y la uretrocistografia miccional convencional resulté una combinacion

efectiva para el diagndstico de éstas.

La mayoria de los pacientes a los que se les realiz6 diagnostico prenatal tenian una
hidronefrosis congénita. La valva de uretra posterior fue la principal causa de insuficiencia
renal crénica. Los grados I, 1l y Il de reflujo vesico ureteral primario casi siempre
desaparecen espontaneamente, siendo el tratamiento médico o conservador la piedra angular
en el manejo de estos pacientes. Se aprecid una relacion directa entre la nefropatia de reflujo

y el grado de esta enfermedad. (Aguilera Bauz4, y otros, 2008).

Determinar la Tasa de prevalencia al nacimiento de las malformaciones urinarias en
el Hospital Clinico de la Universidad de Chile. Compararlas con las del resto de los hospitales
chilenos que participan en el ECLAMC (Estudio Colaborativo Latino Americano de
Malformaciones Congénitas). Fue el objetivo principal para estudiarlas a lo largo del tiempo
y ver si han tenido variaciones significativas. Investigar factores de riesgo que pueden influir

en la aparicion de ellas.

Se estudid todos los nacimientos ocurridos entre enero de 1998 y diciembre de 2010
en el Hospital Clinico de la Universidad de Chile. Se calculé las tasas de prevalencia al
9



nacimiento de las malformaciones urinarias y se las comparé con las obtenidas en periodos
anteriores. El analisis estadistico de comparacion de proporciones se realizd mediante la
prueba de Chi? y las comparaciones entre promedios se hicieron mediante prueba t de
Student. Los resultados demuestran que: La tasa de Anomalias urinarias fue 64,5 por 10 000
nacimientos. Ellas aumentaron significativamente al compararlas con los periodos estudiados
anteriormente. El factor de riesgo mas influyente fue "otros malformados en la familia". La
anomalia mas frecuente fue Hidroureteronefrosis (24,2%) seguida por Hipospadias (17%).
La tasa de estas malformaciones en los hospitales chilenos participantes del ECLAMC fue
23,37/10 000 nacimientos. En la muestra estudiada se encontré 48 malformaciones renales
(26,8%); 77 ureterales (43%); 42 uretrales (23,5%); y 10 vesicales (5,6%). Los antecedentes
de enfermedad crdnica o aguda de la madre durante el embarazo se presentaron en 50 (32,7%)
y en 35 casos (22,9%) respectivamente, no mas frecuente que lo encontrado en controles (p
> 0,05). (Nazer H, Cifuentes O, & Ramirez R, 2011)

Se incluyeron los nifios con ecografia del aparato urinario patolégica hospitalizados
en el sector de cuidados moderados del HP-CHPR Uruguay, Montevideo entre 01/07/2012 y
el 30/6/2013, se excluyeron aquellos con disfuncion vesical o glomerulopatia cronica. Se
valord: edad, sexo, hallazgo ecogréafico, diagnostico nosoldgico, manifestaciones clinicas,

evolucidn y tratamiento.

Los resultados de la se inclusion de 44 nifios, la tasa de hospitalizacion fue 3.9%o,
relacion masculina/ femenino 1,9/1; la mediana de edad 23 meses (percentil 75: 91 meses).
Se realiz6 ecografia prenatal en 36/44, de las cuales 18 fueron patoldgicas. Se controlaron
ecograficamente luego del nacimiento 11/18. En los 26 pacientes restantes, el diagndstico
ecogréafico se realizd en la etapa postnatal previo a la internacion en 15 y durante la
hospitalizacidn en 11. EI namero de malformaciones halladas fue 66; 22 fueron bilaterales.
Predominaron el reflujo vesicoureteral (n=19), las obstrucciones (n=15), y la

agenesia/displasia renal (n=18).

Requirieron tratamiento quirargico 21, endoscopico seis. En ocho pacientes se realizo

mas de un tratamiento invasivo.
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Evolucionaron a insuficiencia renal cronica nueve nifios: cuatro estan en dialisis, uno
trasplantado y cuatro en etapa predialitica. Un paciente fallecidé por neumonia con
insuficiencia respiratoria restrictiva por la nefromegalia bilateral. (Halty, Caggiani, Notejane,
Bertinat, & Giachetto, 2013).

Con el objetivo de caracterizar las malformaciones nefrouroldgicas en pacientes
atendidos en el Departamento de Pediatria del Hospital Roosevelt y Fundanier entre enero
2005 a octubre 2010, se realiz6 un estudio observacional, descriptivo, tipo transversal,
destacando frecuencia, distribucion, formas de presentacion y evolucion clinico-quirdrgica

de estos pacientes.

En total con malformaciones nefrourolégicas identificados fueron 156 nifios, el 30%
eran de 0-6 meses, seguido por un 27% que eran mayores de 5 afios de edad, 60% de los
pacientes de sexo masculino y 40% sexo femenino. La forma de presentacion mas frecuente
fue la infeccion urinaria 53%, un 26% correspondi6 a un hallazgo incidental, del total de
pacientes con ITU 32 de ellos presentaron ultrasonido renal anormal y 20 de los pacientes

con ITU tuvieron diagnédstico de Reflujo Vesico-ureeral

Entre las malformaciones identificadas las mas comunes fueron de las vias urinarias
un 58%. Las malformaciones renales un 36%, la méas frecuente displasia renal multiquistica
30%. EI método diagnostico mas utilizado, el ultrasonido renal en 105 de 156 pacientes. Al
84% se les fue indicado tratamiento médico y 16% tratamiento quirtrgico, 35% necesitaron
la colocacién de catéter doble J, 27% pieloplastia y nefrostomia. Un 36% tuvieron avance a

otro estadio de enfermedad renal cronica. (Canel Roman , 2013).
A nivel nacional.

De acuerdo a las indagaciones realizadas en Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera;
en La Mascota no se encontrd evidencia escrita publicada sobre estudio de malformacion
nefrouroldgica en nifios y la aproximacion al estudio que se desea realizar han sido pocos a

nivel internacional los publicados.
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l1l.  JUSTIFICACION

Las malformaciones renales y urolégicas constituyen por lo menos la cuarta parte de
las causas que provocan insuficiencia renal cronica terminal en la infancia. Y con ellos todas
las necesidades en estos pacientes por preservar la vida. En Nicaragua las condiciones para
tratar esta enfermedad y la sobrevida del paciente, no presenta el desarrollo accesible para la
gran mayoria que son de escasos recurso, considerando desde el trasplante renal que no es
viable aun para el sistema de salud, para brindarselo a los pacientes, como las secciones de
hemodialisis o dialisis que si se pueden realizar pero que son situaciones demasiado costosas
para el sistema de salud del pais, y solo bajo las cooperaciones internacionales que se dan

por convenio es posible que muchos nifios puedan ser beneficiados.

Realmente no se han realizados estudios que demuestren como ha sido el
comportamiento de las malformaciones nefrouroldgica en el pais. Se quiere aprovechar la
disposicion del reconocimiento al hospital Manuel de Jesus Rivera “La Mascota, por ser de
referencia nacional donde llegan la gran mayoria de nifios de todo el pais, que ya tienen un
diagnostico o la referencia para establecer dicho diagndstico en este hospital, realizar un
estudio que sirva para reconocer cual es el comportamiento de las enfermedades
malformativa nefrouroldgica y la evolucion que han tenido el desarrollo de la terapéutica que
han recibido, es un bien merecido para analizar y contribuir de alguna manera con esta

investigacion.

Este estudio de alguna manera demostrara que ha estado pasando con el caso de los
niflos con malformacion nefrourolégica, como han sido y en qué momento se han
diagnosticado la terapéutica cual ha sido y la resolucion de la mayoria de los pacientes, esto
ayudara a sensibilizar al personal médico en general, de como se estan presentando esta
patologia sus caracteristica en el individuo y cuando sospechar, a la vez reconocer que paso
con los infante que tuvieron un diagndstico tardio o temprano para su evolucion, y a nivel de
la gerencia de la institucion de salud, cuales son las necesidades para seguir mejorando en el

apoyo de la sobrevida de estos pacientes.
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IV.  PLANTEAMIENTO DE PROBLEMA

¢Cudles son las caracteristicas clinicas y evolucion de pacientes pediatricos con
malformaciones congenita nefrouroldgica atendidos en el Hospital Infantil Manuel de Jesds

Rivera “La Mascota” en el periodo de enero 2015 — julio 20172
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V. OBJETIVOS

Objetivo General.

Determinar las caracteristicas clinicas y evolucién de pacientes pediatricos con
malformaciones congénita nefrourolégica atendidos en el Hospital Infantil Manuel de Jesus

Rivera. La Mascota. enero 2015 — julio 2017.

Obijetivo Especificos.

1. Establecer las caracteristicas sociodemograficas de los nifios con malformacion

nefrourolégica.

2. ldentificar los antecedentes relacionado a la patologia de malformacion del nifio.

3. Conocer el tipo de malformacion uroldgica que tuvieron los nifios.

4. Reconocer las manifestaciones clinicas de los niflos con malformacién

nefrouroldgica.

5. Determinar la evolucién de la enfermedad por malformacion nefrouroldgica de los

nifios incluidos en el estudio.
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VI.  MARCO TEORICO
Conceptualizacién

Las anomalias nefrouroldgicas congénitas se conocen en la literatura internacional
como congenital abnormalities of kidney and urinary tract (CAKUT). En su conjunto, las
CAKUT constituyen un grupo de enfermedades de gran relevancia en la préctica clinica por
ser de alta prevalencia, por causar enfermedad renal crénica y por estar produciéndose en los
ultimos afios importantes novedades y avances en el conocimiento de su patogenia y
expresividad clinica. Se incluyen como CAKUT un gran nimero de entidades ocasionadas
por el anormal desarrollo embriolégico del aparato urinario, que comprenden alteraciones en
el nimero, el tamafio y/o la posicién de los rifiones, dilatacion obstructiva o no obstructiva
de la via urinaria y lesiones de displasia renal, incluyendo enfermedades quisticas, Pueden
darse de forma aislada o en el contexto de un cuadro sindromico. (Palacios Loro, Segura

Ramirez, Ordofiez Alvarez, & Santos Rodriguez, 2015).
Clasificacion

La forma como se representan una amplia variedad de desérdenes que provienen de

los siguientes procesos de desarrollo renal anormal:
a. Las malformaciones del rifion se clasifican en extrinsecas e intrinsecas.

i. Malformacidn extrinseca: No existe en un comienzo una alteracion importante del
tejido renal y la anomalia solo se manifiesta macroscopicamente.

ii. Malformacion intrinseca: Existe un mal desarrollo del tejido renal, generalizado o
localizado.

iii. En las malformaciones renales se consideran, ademas, las malformaciones

vasculares y los tumores disontogénicos.
b. Descripcion breve de las malformaciones mas comunes:
i. Malformaciones renales extrinsecas
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- Del numero:

Agenesia bilateral: Se presenta en el 0,5% de los mortinatos. Es incompatible con la
vida y esta asociada a otras malformaciones, entre ellas la sirinomelia inferior, hipoplasia
pulmonar y atresia esofagica.

Agenesia unilateral: Corresponde a la condicion congénita de un solo rifion (mas
propiamente: uni-renal) a diferencia de la condicion de mono-rene adquirido, generalmente
por nefrectomia. En dos tercios de los casos el rifidn Unico presenta complicaciones tales
como: pielonefritis cronica, lesiones vasculares que causan hipertension arterial o
glomeruloesclerosis focal y segmentaria. (MINSA - NICARAGUA, 2009).

a. Malformacion del parénquima renal: hipoplasia, displasia, agenesia renal y rifion
multiquistico (DRMQ).

b. Anomalias relacionadas con la migracion de los rifiones: ectopia renal y anomalias

de fusion.

c. Anomalias en el desarrollo del sistema colector: estenosis pieloureteral (EPU),
duplicidades ureterales, megauréter primario, uréter ectopico, ureterocele y valvulas de uretra
posterior (VUP). Por el mayor impacto y repercusion clinica desde el punto de vista

quirdrgico.
Malformaciones del parénquima renal.

Su patogénesis es multifactorial, siendo debidas a factores genéticos y ambientales.
En modelos animales, se ha demostrado cdmo la deficiencia de vitamina A esta asociada con

malformaciones urogenitales e hipoplasia renal.

Hipoplasia renal Existe un bajo nimero de nefronas, estructuralmente normales (sin
cicatrices), dando lugar a un rifion disminuido de tamafio y una hipertrofia del rifion

contralateral.

Displasia renal Caracterizada por la presencia de tejido renal malformado, puede ser

uni o bilateral, ocurriendo en 2-4/1.000 RNV. El diagnéstico frecuentemente es casual
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durante la realizacion de una ecografia. Suelen ser de tamafio méas pequefio y su evolucion,

en general, es buena, en casos unilaterales.

Debido a la frecuente asociacion con otras anomalias del sistema colector, la
cistouretrografia miccional seriada (CUMS) deberia ser considerada en todos los pacientes
con displasia renal. La gammagrafia isotépica (DMSA) puede proporcionar informacién
adicional de la funcidon renal diferencial (FRD) de cada rifion. Se deben realizar ecografias
periddicas para controlar el crecimiento compensatorio contralateral y posibles cambios en

la medida del rifion displasico.

Displasia renal multiquistica (DRMQ) Es un rifion no funcionante, con mdltiples
quistes no comunicantes separados por tejido displasico con un uréter ausente o atrésico. La
incidencia global es de 0,3-1/1.000 RNV, con mas de la mitad de los casos diagnosticados

antes del nacimiento.

Suele existir involucion o desaparicion del rifion multiquistico en el 90% de los casos.
Debido a ello, se recomienda tratamiento conservador con seguimiento a largo plazo. La
mayoria son unilaterales, afectando mas frecuentemente a varones en el rifién izquierdo con
hipertrofia compensadora en el rifion contralateral sano. Se asocia con anomalias genitales,
renales o ureterales contralaterales, siendo el reflujo vésico-ureteral (RVU) lo més frecuente

(25% de los casos).

El sequimiento. Se debe hacer con evaluacion ecografica seriada hasta los 10 afios
para monitorizar el crecimiento del rifion contralateral y la involucion del DRMQ. Examenes
rutinarios de toma de presién arterial, analisis de orina para detectar proteinuria y estudios de
funcién renal, especialmente en nifios con anomalias en el rifion contralateral. Si hubiera
historia de infecciones del tracto urinario (ITU) o hidronefrosis (HN), hay que realizar CUMS

para diagnosticar la existencia del RVU.

Tratamiento. Algunos clinicos han recomendado eliminar el riesgo de malignidad
(tumor de Wilms), extirpando el DRMQ. Sin embargo, en una revision de la literatura
realizada sobre un total de 1.041 nifios con rifion multiquistico, ninguno desarroll6 tumor de

Wilms.
17



Anomalias de la migracion y de la fusion

El crecimiento caudal répido del embrion da lugar a la migracion del rifién en
desarrollo desde la pelvis a la fosa renal retroperitoneal. Al tiempo que ambos rifiones
ascienden, rotan 90°, de manera que el hilio renal se dirige hacia medial una vez completada

su formacion hacia la 8% semana de gestacion.

Ectopia renal Ocurre cuando el rifidn no asciende normalmente para alcanzar la fosa
renal. Su incidencia es de 1/5.000 RNV. La mayoria son asintomaticos. El rifidn ectopico
suele tener una FRD disminuida. La anomalia acompafiante mas frecuente es el RVU (20%).
En ausencia de otras anomalias, el prondstico de los pacientes con ectopia renal es bueno. La
ectopia puede ser simple, cuando el rifion alcanza una posicion anémala, pero en el lado
correspondiente, y cruzada, cuando cruza la linea media ocupando el lado contralateral. Esta
puede ocurrir con o sin fusion con el rifion contralateral. Si el rifidn no asciende se denomina

rifion pélvico.

En los rifiones ectopicos falla la rotacion, lo que ocasiona desviacion del eje renal,
quedando la pelvis renal dirigida anteriormente, siendo el aporte vascular variable y anémalo.
Clinica. Los casos sintomaticos son debidos a ITU, obstruccion o céalculos renales. Pueden
existir anomalias acompariantes génito-urinarias 0 asociacién con sindromes, como
CHARGE y el de VACTERL.

Diagnostico. La ecografia postnatal confirma los hallazgos prenatales y define la
anatomia. Deben realizarse estudios de funcion renal en casos de enfermedad renal bilateral
o0 hidronefrosis. Si la funcion renal esta disminuida o si el rifion contralateral es anormal, se
debe realizar DMSA para medir la FRD. Si existe HN y la CUMS es normal, entonces se
debe realizar MAG-3 para detectar obstruccion.

Fusion renal Ocurre cuando una parte de un rifidén se fusiona con el otro rifion.

Rifion en herradura Es la anomalia de fusion mas frecuente, ocurriendo en 0,4-
1,6/10.000 RNV. Un tercio a mitad de los pacientes tienen anomalias congénitas uroldgicas
y genitales acompafiantes, asi como alteraciones genéticas. Una gran parte de los pacientes
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tienen un buen prondstico; sin embargo, estos nifios parecen tener un riesgo incrementado de

desarrollar tumor de Wilms.

En maés del 90% de los casos, la fusién ocurre en los polos distales, manteniendo dos
sistemas excretores renales y ureterales separados. La porcion fusionada o istmo puede estar
formado por parénquima o tejido fibroso en la linea media. Los ejes renales estan desviados,
situdndose generalmente las pelvis renales anteriormente, cruzando ambos uréteres por

encima del istmo renal fusionado.

Clinica. La mayoria son asintomaticos, aunque la hidronefrosis ocurre en un 80% de
los casos, siendo las causas un RVU u obstruccion del sistema colector por compresion
ureteral debida a vasos aberrantes, calculos renales (20%) o por EPU, debido a la insercion

alta de los uréteres en la pelvis renal.

Diagndstico. La ecografia define la alteracion anatomica y permite apreciar la HN. Si
hay historia de 1TU, se debe realizar CUMS para determinar si existe RVU. La creatinina
permite evaluar la funcidn renal. Si esta elevada, se debe realizar DMSA para medir la FRD
y descartar cicatrices renales. En pacientes con HN no debida a RVU debe realizarse MAG-

3 para estudiar la EPU.

Tratamiento. El riidén en herradura debe ser intervenido solamente cuando en él se
desarrolle un proceso patoldgico que evolucione desfavorablemente. A la hora de operar un
RVU o una HN, es util tener un mapa arteriografico, debido a la vascularizacion anarquica

que presenta el rifion en herradura.
Anomalias en el desarrollo del sistema colector

Estenosis pieloureteral (EPU) La estenosis entre la pelvis renal y el uréter produce
una interrupcién parcial o total al flujo de orina, lo que conlleva una HN y, en ciertos casos,
una peérdida progresiva de funcion renal. No obstante, la HN es un signo radiol6gico, no
siempre sinénimo de obstruccion, por lo que, ante una dilatacion renal, debemos descartar

otras causas.
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Epidemiologia. Es la causa mas comun de HN prenatal, aunque muchas de éstas
desaparecen. 1/500 fetos tienen una EPU funcionalmente significativa. Es 2 veces mas

frecuente en el lado izquierdo, predomina ligeramente en varones y en el 10-40% es bilateral.

Etiologia. Las EPU pediatricas son fundamentalmente congénitas, pudiendo
encontrar algn caso adquirido secundario a calculos, tumores o cirugias. A su vez, las causas
congénitas pueden dividirse en: intrinsecas, las méas frecuentes, producidas por un segmento
ureteral adinamico e hipoplasico; y extrinsecas, debido a factores mecéanicos que comprimen

el uréter proximal, como vasos polares, angulaciones de la unién o polipos.

Clinica. Desde la introduccion del screening prenatal, menos del 20% de los casos se
diagnostican por su clinica. Cuando esto sucede, lo mas frecuente es tras un episodio de ITU
febril y, en menor medida, por hematuria tras un traumatismo banal, dolor abdominal, como
un hallazgo incidental o formando parte de un sindrome, como en el VACTERL. La crisis de
Dietl es tipica de escolares mayores, con episodios de vomitos y dolor abdominal célico

asociados a hidronefrosis intermitente secundaria a vasos polares.

Diagnostico: Ecografia: util para el seguimiento del paciente. No puede diagnosticar
la obstruccidn per se; ya que, la dilatacion severa no es especifica de la obstruccion. Debemos
prestar atencion al grado de dilatacion pielocalicial, el tamafio renal, el adelgazamiento
cortical, la ecogenicidad cortical, la dilatacion ureteral, el grosor vesical y la orina residual.
Dos son los sistemas de clasificacion del grado de HN: el diametro antero-posterior de la
pelvis (DAP), medida facilmente reproducible, y el propuesto por la Society for Fetal
Urology (SFU).

Durante la etapa prenatal, se acepta como HN un DAP >4 mm antes de las 33 semanas
de gestacion y >7 mm después de esa semana. En la etapa posnatal, toda HN diagnosticada
prenatalmente debe estudiarse una vez transcurridos unos 5 dias de vida, evitando al menos
las primeras 48 horas donde la oliguria fisiol6gica puede darnos un falso negativo. Sélo en
casos seleccionados, como una HN de alto grado, casos bilaterales en varones con el fin de

descartar VUP, HN en pacientes monorrenos u oligohidramnios, debe efectuarse antes.
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* CUMS: su indicacién es controvertida, al ser una prueba invasiva. A su favor esta
el hecho de que, en la bibliografia, figura una prevalencia de RVU del 25% en HN
postnatales, sin embargo, este RVU podria carecer de repercusion clinica y no modificar la

actitud terapéutica.

* Renograma diurético MAG-3: es la principal herramienta diagndstica de
obstruccion del tracto urinario, valorando la FRD, que es la proporcion de trazador captado
de la sangre por cada rifion, y la excrecion renal. Debe realizarse transcurrido el mes de vida,
cuando el sistema renal es mas maduro. Durante el estudio, se administra un diurético

(furosemida), generalmente a los 20 minutos de la méaxima actividad del radiotrazador.

La valoracion del renograma incluye tres aspectos: la visualizacién de las imagenes
secuenciales, las curvas de captacion-eliminacion y los datos cuantitativos, destacando la

FRD y el T1/2 (tiempo medio de eliminacion).

Se considera una FRD deteriorada cuando es tanto, en pacientes monorrenos o con
afectacion bilateral, este pardmetro no es Util. Respecto al T1/2 a los 10 y 20 minutos, o0
tiempo que tarda en eliminar el 50% del radiofarmaco, diferenciamos distintos patrones
renograficos. De este modo, un T1/2 20 minutos esté alterado (generalmente, asociado con

obstruccion) y entre 10 y 20 minutos se considera indeterminado.

Para lograr un diagndstico preciso, es esencial prestar atencién a maltiples factores
que pueden alterar el resultado y producir una curva falsamente obstructiva. Por ello, un
drenaje alterado en el renograma no es sinébnimo de obstruccion. Sin embargo, una

eliminacién adecuada implica la ausencia de obstruccion.

» DMSA: proporciona una evaluacion mas exacta de la FRD que el MAG- 3,
especialmente en pacientes con rifiones poco funcionantes, aunque con una dosis de radiacion

superior.

* Otras pruebas: en desuso han quedado los estudios de presion-flujo o la UIV, en

detrimento de pruebas mas precisas, como la urografia por RMN y el TC con contraste.

21



* Criterios de obstruccion y cirugia: las indicaciones de cirugia se encuentran en
continuo debate. Por un lado, no hay ningun parametro que, por si solo, pueda indicarnos
tratamiento quirargico, y la mera observacion de la curva de eliminacion es un manejo

simplista de un problema muy complejo.

Por otro lado, y, gracias al uso de la ecografia prenatal, se sabe que la mayoria de las
HN (75%) diagnosticadas en este periodo permanecen estables o mejoran, sin poder
determinar los factores de deterioro renal y pronosticar qué pacientes no necesitaran cirugia.
En general, la mayoria de las HN con DAP >30 mm precisaran cirugia (90%) frente al 10%

con pelvis

Megauréter congénito La definicion de “megauréter” es puramente descriptiva: es
aquel uréter con un diametro superior a 7 mm, acompafado o no de dilatacion del sistema
colector alto y sin hacer referencia a la obstruccion o el RVU. Se diferencian 4 tipos con

diferente etiopatogenia, en funcién de que sea obstructivo y/o refluyente:

1. Obstruido no refluyente o0 megauréter primario obstructivo (MOP), secundario a
una obstruccion parcial por una alteracion en la musculatura ureteral distal. Aunque, para
otros autores, el hecho de que algunos se resuelvan de forma esponténea hace pensar que sea

una falta de maduracién del uréter.

2. Obstruido y refluyente, en el cual el trayecto tunelizado urétero-vesical es anormal

y la orina refluye al uréter, pero es incapaz de volver a la vejiga.

3. No obstruido refluyente, donde la orina refluye y drena a vejiga sin dificultad.

4. No obstruido, no refluyente. En estos pacientes existe una dilatacion ureteral, pero,

paraddjicamente, no presentan reflujo ni obstruccion.

Clinica. Representa el 23% de los casos de hidronefrosis en el RN de causa
obstructiva. Es més frecuente en nifios y mas comun en el lado izquierdo. Ocurre de manera
bilateral en el 25%. Son diagnosticados incidentalmente en la ecografia prenatal y

tipicamente la exploracion fisica es normal. Los casos que no son diagnosticados de forma
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prenatal suelen presentar posteriormente 1TUs, hematuria, dolor abdominal, masa o uremia.

Es raro que evolucione a IRT.

Diagnostico. La ecografia es la primera prueba a realizar, confirma la dilatacion
ureteral. Se debe determinar mediante la realizacion de un MAG-3 qué megauréteres son
obstructivos y, mediante una CUMS, cudles tienen RVU, asi como los casos en los que se
combinen obstruccion y RVU. Incluso los pacientes que no tienen RVU ni obstruccion

requieren ser identificados para un seguimiento estrecho.

Tratamiento. No hay parametros que determinen qué pacientes van a requerir cirugia.
Dado que el 70% de los casos se resuelven espontdneamente antes de los 2 afios y que las
intervenciones quirdrgicas tempranas se relacionan con tasa de complicacion altas, no se
recomienda el tratamiento quirurgico excepto en megauréteres con ITUs recurrentes,
deterioro de la FRD u obstruccion significativa. La edad idonea para realizar la reparacion

quirargica seré entre el afio de vida y los 2 afios.

Seguimiento. Si permanece estable, se debe seguir de 2 a 4 afios con ecografia y
MAG-3 cada 6-12 meses. Tras la intervencion, se debe solicitar una CUMS y MAG-3 mas
alla de los 3 meses para descartar RVU y obstruccion, respectivamente.

Duplicidad renal:

ureterocele y ureter ectopico La duplicacion del sistema renal es una de las anomalias

congénitas mas frecuentes del tracto urinario, cursando de forma asintomatica.

Embriologia: las duplicaciones del tracto urinario superior son el resultado del
desdoblamiento de la yema ureteral primitiva. De cada conducto de Wolf surge una yema
ureteral que se une con el blastema metanéfrico para formar el rifion, y al seno urogenital

para formar la vejiga.

El grado de duplicacion ureteral depende del momento en el que tiene lugar la
separacion inicial de las yemas; mientras que, el de la duplicacion renal tiene relacion con la

distancia que existe entre ellas antes de alcanzar el blastema metanéfrico.

23



Si brotan varias yemas ureterales, la ley de Weigert Meyer indica que el uréter que
drena la porcion superior del rifion (uréter del hemisistema superior), termina de manera mas
caudal y medial que el que drena su porcién inferior (uréter del hemisistema inferior). El
desplazamiento del uréter superior de su posicién habitual hace més probable que
desemboque ectopicamente y se asocie a un ureterocele que condicione obstruccién; mientras
que, el menor tiempo de desarrollo del uréter inferior disminuye su capa muscular, facilitando

la aparicion de RVU.

Ureterocele. Es el resultado de la dilatacion quistica del segmento terminal
intravesical del uréter. La forma mas frecuente de presentacion es una ITU en los primeros
meses de vida. La mayoria precisan tratamiento quirdargico, siendo la puncién endoscopica

la técnica de eleccién.

Epidemiologia. Es 4 a 7 veces mas frecuente en mujeres de raza blanca, con un 10%
de los casos bilaterales. Suele estar asociado al pieldn superior de un doble sistema completo
(80%).

Clinica. La forma mas frecuente de presentacion es una ITU en los primeros meses
de vida. Otros son detectados incidentalmente en ecografia prenatal o como una masa
abdominal palpable secundaria a obstruccion renal. Aunque la obstruccion uretral es rara,

una de sus causas mas frecuentes en nifios es el prolapso uretral de un ureterocele.

Diagnéstico. La primera prueba a efectuar, la ecografia, muestra una masa quistica
intravesical bien definida en la parte posterior de la vejiga. Se puede ver también un uréter
proximal dilatado y, muy a menudo, un rifion doble ipsilateral en el que el hemirrifion
superior esta displasico. La CUMS se debe realizar siempre, ya que, en mas del 50% de los

casos, el pielon inferior ipsilateral y en el 25% del contralateral tienen RVU.

Ademas, se puede observar el ureterocele como un defecto de llenado en la vejiga en
las primeras imagenes de la prueba. EI DMSA permite valorar la funcion del hemirrifion
superior y el MAG-3 la eliminacion cuando se sospecha obstruccion. La UIV, en desuso,
mostrara el “signo de la cobra” en la vejiga y el “signo de la flor marchita” si hay sistema

doble.
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Tratamiento. Este depende del tipo de ureterocele y del modo de presentacion. La
mayoria de pacientes precisan cirugia. La primera opcién terapéutica es la puncién
endoscopica, con un éxito del 90% en los ureteroceles intravesicales y 50% en los ectopicos
y, si ésta falla, se debe realizar una reconstruccion por cirugia abierta. En caso de anulacion
funcional del pielon superior, el procedimiento de eleccion es la heminefrectomia,
habitualmente por cirugia minimamente invasiva. En los pacientes con sepsis secundaria a

obstruccidn, el tratamiento inmediato es la nefrostomia

Uréter ectopico. Es el uréter cuyo meato termina en una posicion caudal a la insercion
normal del uréter en el trigono. Es mas frecuente en mujeres, manifestandose como ITU e
incontinencia en niflas mayores. El orificio se encuentra siempre a lo largo del trayecto del
desarrollo normal del sistema mesonéfrico, por tanto, en nifios es en el cuello vesical, préostata
(a nivel del orificio del conducto eyaculatorio) o, incluso, a lo largo del trayecto del sistema
genital masculino, incluyendo el epididimo. En nifias, el orificio puede terminar en el cuello

vesical, uretra, vagina o, de forma mas rara, en cérvix y utero.

Epidemiologia. Méas frecuente en mujeres, un 70% asocia duplicacion ureteral
completa con una alta incidencia de tejido renal displasico en el hemirrifién superior

correspondiente al uréter ectopico.

Clinica. Lo mas frecuente son ITUs de repeticion. Dependiendo del sexo,
observaremos incontinencia en nifias mayores, con pérdida de orina a pesar de tener un buen
habito miccional. Esto no ocurre en el vardn; ya que, siempre desemboca antes del esfinter

uretral externo. Si el uréter drena en el conducto genital, puede provocar orquiepididimitis.

En ambos casos, se puede apreciar HN en la etapa prenatal si el orificio ureteral esta
obstruido, por ejemplo, secundario al drenaje a nivel del epididimo en el varén o del esfinter

en la mujer, o un rifidn displasico si el uréter es extrauretral.

Diagnéstico. En la ecografia se aprecia un uréter distal dilatado. En los casos en los
que no esté dilatado, por ejemplo, en nifias mayores en las que el uréter drena a la vagina, el

TC o RNM con contraste pueden determinar con precision la localizacion del uréter. La
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cistoscopia normalmente no es diagndstica por si sola, pero puede ser Util para identificar el

ostium ureteral en la uretra, lo cual es muy complejo si el orificio esta dentro de la vagina.
Tratamiento. Diferenciamos dos situaciones en el tratamiento del uréter ectépico:

* Sistema doble: como la mayoria de los casos estan asociados con un polo superior

displasico; la exéresis de este segmento y del uréter proximal es normalmente curativa.

* Sistema Unico: en nifas, el rifion asociado con el uréter ectdopico es normalmente
pequefio y con funcion muy pobre. Si el rifidén es funcionante, el tratamiento es la reseccion
del uréter ectopico distal y la reimplantacion. Si no, se realiza nefroureterectomia por cirugia

abierta o laparoscopia.

Vélvulas de la uretra posterior (VUP) Las VUP son unos pliegues membranosos
dentro de la luz uretral de los varones, siendo una de las causas més frecuentes de obstruccion
del tracto urinario, pudiendo ocasionar en el periodo neonatal un amplio espectro de
severidad, ocurriendo en 1/5.000-8.000 embarazos (1 /5.000-8.000 embarazos

Fisiopatologia. La obstruccion de salida al flujo urinario produce hipertrofia y
depdsito de colageno en el detrusor que ocasionan alteracidn de la compliance o0 acomodacion
vesical, aumentando la presion intravesical que se transmite a todo el TUS, pudiendo
ocasionar ureterohidronefrosis, RVU y lesion renal (disfuncion glomerular y tubular). Sin
embargo, si se alivia la obstruccion de forma temprana, estos cambios pueden revertirse,

excepto cuando exista displasia renal acompafante.

El RVU esté presente entre 1/3 'y 1/2 de los pacientes con VUP. EI RVU unilateral
actia como mecanismo de escape de la presion intravesical, salvaguardando la funcion del
rifdn contralateral a corto plazo, denomindndose sindrome VURD (vesicoureteral reflux

unilateral renal displasia), aunque con el tiempo no parece que la preserve.

Otros mecanismos de descarga de presion del TUS incluyen grandes diverticulos

vesicales, ascitis urinaria prenatal debida a la extravasacion calicial y urinoma penirrenal. La
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disfuncion vesical se presenta, segun las distintas series, entre un 15 a 70% de los casos con
VUP.

Las alteraciones vesicales presentes constituyen el denominado ‘“‘sindrome de la
vejiga valvular”, existiendo tres patrones urodinamicos: hiperactividad del detrusor, baja
acomodacion vesical y fallo miogénico. Para algunos autores, estos patrones representan
diferentes etapas de un mismo proceso. El mas frecuente es la hiperactividad del detrusor
(70%), siendo los 2 altimos los de peor pronostico, evolucionando un 50% al fracaso renal

con la necesidad de trasplante.

Diagnéstico. En la actualidad, la mayoria de las VUP se detectan por ecografia
prenatal. Este descubrimiento permite el tratamiento temprano postnatal. Las imagenes
sugestivas de VUP son la ureterohidronefrosis bilateral, aumento del tamafio de la vejiga 'y
uretra posterior dilatada. En ocasiones, se veran engrosamiento de la pared vesical (>3 mm)

y signos de displasia renal (aumento de la ecogenicidad renal y quistes corticales).

La CUMS confirma el diagndstico al nacimiento. La uretra posterior presenta una
importante dilatacion y el cuello de la vejiga esté estrechado y engrosado con el canal urinario
desplazado hacia la parte anterior. EI RVU suele ser intenso y aparece en la mitad de los
lactantes. EI DMSA y el MAG-3 valoran el estado del parénquima renal y el grado de
obstruccion, respectivamente. Los estudios de laboratorio incluyen la determinacion de urea,
creatinina y electrolitos para valorar la funcion renal. Una creatinina mayor de 0,8-1 mg/dl,
al afio de la ablacion valvular, sugiere deterioro de la TGF ((<70 ml/min/1,73m2) y funcion

renal deficiente a largo plazo.

Tratamiento prenatal. Cuando el oligohidramnios esta presente en el 2° trimestre del
embarazo, la mortalidad perinatal puede llegar al 90-95%. Por ello, la cirugia fetal puede
considerarse en fetos con alto riesgo de muerte intradtero o neonatal debido a la existencia
de un oligohidraminos severo, debiendo tener un cariotipo normal y una buena funcién renal
estudiada en muestras de orina tomadas por puncion de la vejiga fetal. En estos casos, la
cirugia deberia ser realizada en centros con gran experiencia debido al riesgo de mortalidad
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fetal (43%). Sin embargo, los resultados a largo plazo indican que la intervencién prenatal

no parece que mejore la funcion renal.

Tratamiento postnatal. Se inicia con la evaluacion radioldgica (ecografia, CUMS,
MAG-3) y colocacion de un catéter vesical para el drenaje del tracto urinario, pautando
profilaxis antibiotica mientras se mantenga ésta y se descarte la presencia de RVU. Otras
opciones de cirugia derivativa son la vesicostomia previa a la reseccion valvular,
frecuentemente en nifios prematuros, la pielostomia o ureterostomia alta, raramente
realizadas debido a que precisan la reconstruccion posterior del TUS. Por otro lado, alteran
el ciclo miccional de la vejiga, lo cual puede afectar a la funcion vesical, no mejorando los
resultados de la vesicostomia. Podrian estar indicadas cuando, a pesar de un buen drenaje
vesical, persiste la alteracion de la funcion renal o dilatacion ureteral. Una alternativa es la

nefrostomia bilateral temporal.

El tratamiento de eleccion, definitivo, se basa en la cistoscopia diagndstica y
terapéutica, mediante ablacion endoscopica de las VUP, para la resolucion de la obstruccion

uretral.

Seguimiento. Después del procedimiento quirargico de las valvulas de uretra, el
tratamiento incluye la deteccion de la disfuncion vesical mediante pruebas de imagen y
estudio urodinamico, ademas de la monitorizacion de la funcién renal. Un tercio de los
pacientes con disfuncion vesical severa requeriran sondaje limpio intermitente y medicacion
anticolinérgica y/o a-bloqueante, dependiendo de los resultados de la urodinamia. A pesar
del diagnostico prenatal y de la intervencion precoz, un 15 a 20% progresan hacia la IRT,

precisando trasplante renal.

Reflujo vésico-ureteral (RVU) Proceso heterogéneo y multifactorial en el que se
produce el paso retrogrado, no fisioldgico, de orina al TUS. Anatdbmicamente, el uréter
terminal atraviesa la pared vesical en un tanel submucoso que desemboca en el trigono.
Mediante la presién intravesical, la porcion terminal del uréter es comprimida contra el

detrusor, creando un mecanismo valvular pasivo que impide el ascenso de orina.
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Prevalencia. En poblacion sana es desconocida. Se asume una prevalencia del 1% en

RNV y muy superior, hasta un 30-70%, tras una ITU febril.

Grupos.

Raza: mas frecuente en nifios de raza blanca presentando, ademas, mayor grado de
RVU.

Edad: mayor prevalencia cuanto menor es el nifio.

Sexo: después del primer afio, la prevalencia de ITU es 2 veces superior en la mujer.
Sin embargo, los nifios tienen, entre todos los pacientes con ITU, mas probabilidad de tener
RVU (hombre: mujer de 2:1), ademas de ser normalmente diagnosticados durante el periodo
prenatal. Los varones con antecedentes familiares de RVU tienen mayor riesgo de dafio

congeénito.

Genética. Existe un importante componente familiar, evidenciado por la alta
incidencia de RVU en hermanos (30%) y en hijos de padres con RVU (35-50%). Solo estaria
indicado el estudio geneético en caso de: hipoplasia, displasia, fallo renal cronico no explicado

o alteraciones extrarrenales que puedan tener algun significado sindréomico.
Tipos de RVU. Tradicionalmente, el RVU se ha clasificado en primario y secundario:

* Primario: debido a un debilitamiento del funcionamiento del sistema valvular
antirreflujo por inmadurez o alteracion de la unién vésico-ureteral. Dentro de este grupo,
podemos discernir 2 entidades: el reflujo congénito, diagnosticado por ecografia prenatal, y
el RvVU trasuna ITU.

 Secundario: asociado a un funcionamiento andémalo de la vejiga con presiones
intravesicales altas (vejiga neuropatica o VUP). Este RVU tiende a mejorar cuando las

presiones vesicales se normalizan.

Clinica. La ITU representa la forma mas comun de presentacion (30%). Un sintoma
asociado es el dolor, aunque se debe més a su relacion con la pielonefritis. En alguna ocasion,
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el RVU se manifiesta como IRT y/o HTA en pacientes con poca o0 ninguna historia de ITU
previa, lo cual podria ser secundario a una displasia renal congénita. Desde el advenimiento
de la ecografia, debemos incluir las formas asintomaticas como otra opcién de debut, asi

como los RVU prenatales.

Diagnostico. Existen diferentes técnicas de imagen para diagnosticar y graduar el
RVU: la cistografia isotopica directa, la ecocistografia con contraste y la CUMS. Sin
embargo, es esta Ultima la que, pese a su invasividad y radiacion, continta siendo el gold
estandar, proporcionando un detalle anatémico superior, muy importante en varones, y
valorando la presencia de reflujo intrarrenal. La clasificaciobn méas admitida, basada en la
magnitud del paso retrégrado de orina de la vejiga al uréter, es la proporcionada por el

International Reflux Study Committee.

En general, se acepta que los RVU grado | y 11 son leves; el grado 11 moderado y los
grados 1V y V graves. Otra prueba complementaria es el DMSA, la mas sensible para
visualizar cicatrices y cuantificar la FRD. Para evaluar las cicatrices se puede guiar por la

clasificacion de Goldraich.

Un RVU con un DMSA normal es de bajo grado y tiene un elevado porcentaje de
resolucion. Screening en hermanos: aunque seria interesante, éste no se suele llevar a cabo
debido a la invasividad de las pruebas. La ecografia continla siendo, pese a su baja
sensibilidad (95%, y el tratamiento endoscOpico, menos invasivo y con un porcentaje variable
de éxito en funcion del nimero de procedimientos realizados, edad y sexo del paciente, grado
de RVU y anatomia vésico-ureteral, ya que los dobles sistemas renales son mas resistentes a
la curacion. Con esta técnica, se crea un habon submucoso a nivel del ostium ureteral
mediante la inyeccion de un material (Deflux, Macroplastique), que disminuye el orificio y
dificulta el paso retrégrado de orina. (Gutiérrez Segura, Gémez Farpén, & Granell Suérez,
2013).

Malformaciones Obstructiva del tracto urinario inferior
Definicion: es un grupo heterogeneo de anomalias obstructivas de la uretra, siendo

las mas frecuentes las Valvas de Uretra Posterior y la Estenosis Uretral. La incidencia es
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aproximadamente 2.2 en 10000 nacidos vivos. La mortalidad, debida a hipoplasia pulmonar
y fallo renal es de un 45%. Los recién nacidos que sobreviven presentan una morbilidad

elevada por insuficiencia renal, necesitando dialisis y/o trasplante renal antes de los 5 afios.

Diagnostico prenatal: los hallazgos ecogréaficos, que pueden manifestarse antes de la
semana 20 son: vejiga aumentada de tamafo, uretra proximal dilatada, hidronefrosis y
Oligoamnios. A veces los rifiones presentan quistes en el parénquima (rifiones displésico). El
diagnéstico diferencial se plantea con las causas posibles de megavejiga: Valvas de uretra
posterior, estenosis y atresia uretral (ambas mucho mas comunes en fetos de sexo masculino),
sindrome de Prune Belly, anomalias de la cloaca y Sindrome de Megavejiga, Microcolon,
Hipoperistaltismo; (ésta ultima aparece en fetos de sexo femenino y no suele haber

Oligoamnios).

Manejo prenatal. Se recomienda estudio del cariotipo fetal. Lo méas importante es
poder determinar el pronostico, pues la presentacion y gravedad son variables. Para ello son
varios los parametros utilizados para valorar la funcion renal: edad gestacional, cantidad de
liquido amniético, estudio de electrolitos y f2microglobulina urinarios y ecogenicidad del
parénquima renal. Ninguno de estos parametros ha demostrado evaluar con exactitud la
funcion renal. Si es cierto que el Oligoamnios antes de la semana 24 y los cambios quisticos
en el parénquima renal, son signos de mal pronostico. (Fresneda Jaimez, Padilla Vinuesa, &

Gonzélez Vanega, 2011).
Diverticulos vesicales congeénitos:

Estan formados por una bolsa de mucosa vesical que protruye en forma de saco
herniario, a través de un punto débil en la trama muscular del detrusor. Los més frecuentes
asientan en el hiato ureteral, es decir, en el punto por donde el uréter entra en la vejiga, que
es un punto débil situado cranealmente al meato ureteral. Por ello estos diverticulos se

denominan diverticulos paraureterales.

Aparecen con mayor frecuencia en varones que en mujeres. Pueden ser unilaterales o
bilaterales. Su tamafio es variable; pueden medir desde unos milimetros hasta varios

centimetros, y llegar a ser mas grandes que la propia vejiga. Es posible que pasen
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desapercibidos toda la vida, o que produzcan sintomas relacionados con la infeccién urinaria
ylo alteraciones de la miccion. Por compresion sobre el uréter pueden causar

ureterohidronefrosis obstructiva ipsilateral.

Algunas veces obstruyen el tramo urinario comun (uretra posterior) y pueden
provocar ureterohidronefrosis bilateral y retencion urinaria. También pueden causar reflujo
vesicoureteral, ya que al extravesicalizar el segmento intramural del uréter desaparece el
mecanismo antirreflujo. El tratamiento consiste en la extirpacion del diverticulo, lo que

generalmente implica también la reimplantacion ureterovesical.
Epispadias.

Es la malformacidén menos grave que ocurre en uno de cada cien mil nacimientos. En
el varon constituye la falta de cierre de la uretra dorsal. Puede estar limitada al glande, afectar
también la uretra peneana o a toda la uretra, incluso la posterior. En la mujer falta toda la
uretra y el cuello vesical esta situado entre los labios mayores, por debajo del clitoris, que es
bifido. Las formas mas importantes en el varon y las femeninas implican la incontinencia
urinaria, porque falta el mecanismo esfinteriano vesicouretral. El varon presenta también un
acortamiento del pene, que tiene una incurvacion dorsal. El tratamiento es quirdrgico y

consiste, en las formas incontinentes, en la reconstruccion de un mecanismo esfinteriano.
Extrofia vesical.

Representa la falta de cierre de la vejiga y de la pared anterior abdominal. La vejiga
esta abierta en el hipogastrio. La extrofia vesical se asocia a epispadias completo, con lo que
también el cuello vesical y la uretra estan abiertos dorsalmente. La sinfisis del pubis no existe
y las ramas pubicas estdn mas o menos separadas entre si. El ano se sitla en una posicion
mas anterior que la normal. Se presenta en uno de cada treinta mil nacimientos. (MINSA -
NICARAGUA, 2009)
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VII. DISENO METODOLOGICO
7.1 Tipo de estudio:
Observacional descriptivo, retrospectivo de corte transversal.

7.2 Area de estudio:

Se realiz6 en el Hospital Manuel de Jests Rivera, “La Mascota” de Managua en el
servicio de pediatria y neonatologia segun donde haya sido atendido el nifio y descubierta su
enfermedad nefrouroldgica. El hospital esta ubicado en el sector sur de la capital. Es de
referencia nacional. Dentro de su perfil se encuentra la subespecialidad de nefrologia

Pediatrica.
7.3 Poblacion y periodo de estudio:

La poblacién estudiada fueron todos los pacientes pediatricos de 0 a 14 afios de edad
que requirieron atencion por alguna malformacion Nefrouroldgica durante el periodo de
estudio, segin datos estadistico del servicio a la fecha eran 140 los pacientes atendidos.
(MINSA - Dpto de Estadisticas., Enero 2015 a Julio 2017).

Muestra:

Fue por conveniencia, ya que serian incluidos todos los pacientes del periodo de
estudio, reconociendo que la cantidad de pacientes durante este tiempo no requiera del
calculo de muestra y podian ser incluidos sin dificultades de participar todos, tomando en
cuenta los criterios de inclusion al final fueron incluidos a 106 nifios que cumplian con los

criterios establecidos.

Unidad de Andlisis.

Fueron los expedientes de los nifios con malformaciones Nefrouroldgica del servicio
de nefrologia captado de los diferentes servicios y consulta externa de dicho hospital. Los

expedientes se encontraban en archivo del hospital.
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Criterios de inclusién:

v Se incluyeron los nifios de 0 a 14 afios de edad que nacieron con alguna
malformacion nefrouroldgica ingresado al seguimiento por el servicio de nefrologia.

v Los nifios a estudiar también fueron aquellos traidos por sus padres por
demanda espontanea o referidos por algun problema diferente y de manera incidental
se descubrié la malformacion renal y también aquellos nifios diagnosticado en
cualquier otra unidad asistencial y fueron referido al hospital para confirmacion y
evaluacion de seguimiento por la capacidad de resolucién de dicho servicio.

v Se incluyeron, aunque al final se haya complicado y fallecieron o bien
haya resuelto su problema de salud y fueron dado de alta y también los que sus padres
decidieron abandonar la atencién sin importar las razones.

v Fueron incluidos todos sin importar sexo procedencia, estrato social ni

religién.
Criterios de exclusién

v Se excluyeron los nifios que presentaron Glomerulonefritis, sindrome
nefrético, o malformacién acompafiante como sindrome de Down. También se
excluyeron los expedientes que no cumplian con los criterios de inclusion y los que
presentaron vicios como manchones, enmendadura, paginas rotas que dificultaron

tomar la informacion.

7.4 Operacionalizacion de variables.

Variable Definicion indicadores Escala o valor

Obijetivo 1.

Edad Tiempo de vida transcurrido desde el Consignadoenel <1 afio
nacimiento del individuo hasta laedad expediente lab
cumplida en afios actualmente. 6al0

1l1a14

Edad en el momento Tiempo en lavida del paciente que fue Consignado enel Al nacimiento

del diagnostico identificado alguna malformacién expediente <1 afio
nefrourolégica lab

6a10
11a14

Sexo Expresion fenotipica que caracteriza Consignado enel Masculino
al individuo y lo diferencia entre expediente Femenino

hombre y mujeres
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Procedencia

Raza

Peso al nacer

Tipo de demanda de

atencion

Edad al nacimiento

Objetivo 2.
Antecedentes

relacionados con la

malformacién
nifos

Objetivo 3

del

Area Geogréafica determinada por una
delimitacion politica en relacién a la
accesibilidad de servicios basico

Condicion descendiente de los padres
que determina caracteristicas propias
bioldgicas y sociales

Volumen corporal que refleja el
estado de salud del neonato

La necesidad de recibir atencién
médica por un problema de salud que
de alguna manera el individuo pudo
tener acceso a la unidad hospitalaria.

Numero de semana de gestacion que
presentaban el nifio al nacer

La condicion de salud que presento la
madre antes y durante el embarazo o
las condiciones que presento el nifio al
momento del parto.

Direccion
consignada en el
expediente

Consignado en el
expediente

Consignado en el
expediente

Consignado en
el expediente

Consignado en
el expediente

Antecedentes
maternos

Enfermedades
durante la
gestacion y
perinatal

Managua
Otro Dpto.

Rural
Urbano
Mestiza
Negro
Blanco

<2500 gr
2501 — 4500 gr
>4500 gr

Demanda
espontanea
Referido

<37semanas de
gestacion
37a42

>42

Diabetes
Gestacional
HTA cronica
Uso de Drogas
Anomalias
Nefrourologica
Uso de
medicaciones
maternas

Oligoamnios
Asfixia al nacer
SFA

Gemelar.

Bajo peso al
nacer
Macrosomico
Prematuro Post
termino
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Tipo
malformacién
Nefrourolbgica

Obijetivo 4.

Manifestacion
Clinica

de Todas afeccion que de alguna manera Consignado en Malformacién

es reconocida como estado de formao el expediente

posicion y constitucion del rifidén o su
anexos que no son normales

Todos los signos y sintomas
manifiesto que presentaba el paciente
caracteristico de la enfermedad o
permitié generar la sospecha de la
malformacidon nefrouroldgica

Signos
sintomas

y

del
parénquima
renal:
hipoplasia,
displasia,
agenesia renal
y rifion
multiquistico

Anomalias
relacionadas
con la
migracion de
los rifiones:
ectopia renal y
anomalias de
fusion

Anomalias en
el  desarrollo
del sistema
colector

Anomalia
Uroldgica baja

Rechazo de via
Oral
Irritabilidad
Ictericia
Diarrea
Dificultad
respiratoria
Pérdida de peso
Dificultad
respiratoria
Malformacion a
otro 6érgano

Anuria

Oliguria

Orina por goteo
Evidencia  de
Hipertension
Hematuria
Macroscépica
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Uso de
imagenologia

Cual método

Resultado

HB
14 -19

Hematocrito
42 - 60

Leucocitos
9 — 30x10%/It

Neutrofilo
2.0-6.0

Plaqueta
150000-
30000mm?®

Na
135 — 145meq/I

K
3.5 - 5.5meq/l

Cl
96 — 110meq/

Ca
8.5 —10.5meq/

HCOs3
22 — 26meq/

PH

Asintomatica/ha
Ilazgo incidental

Si

gammagrafia
ecografica
seriada

Alguna
malformacion
nefrourolégica
poco evidente
acompanante.
Radiografia

Baja
Normal
Elevada

Baja
Normal
Elevada

Baja
Normal
Elevada
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Obijetivo 5.

Evolucién
enfermedad

de

la El estado de pacientes cuando
egreso del hospital en relacion al
padecimiento de la nefrouroldgica

7.35-7.45

Glicemia
34 —
119mg/100ml

PCR
1-50mg/dl

Creatinina
0.3 - 1mg/dl

Nitrégeno en
urea
3—12mg/dI

Acido Grico
2 —6.1mg/dI

EGO

Compatible con
la vida

Complicaciones
gue ha tenido

Numero de
ingreso

Tratamiento

Evolucién
clinica después
del tratamiento

Baja
Normal
Elevada

Presencia
Micro
hematuria
Proteinuria
Leucocituria

Si
No

IVU arepeticion
Pielonefritis
IRC

Solo una vez
2a4

5a6

+6

Medico
Quirdrgico

Conservador
Nefrectomia
Reparadora de
uréter uretra

Resolucion
espontanea
Avanzo a otra
patologia
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Sl
IRC NO

120%
TFG 90-119%
60-89%
30-59%
15-29%
<15%

7.5 Técnica y Procedimiento:
7.5.1. Fuente de informacion

Fue secundaria tomada directamente de los expedientes clinicos que se encontraban
en archivos segun lista de registro que existia en nefrologia, correspondiente al periodo de

estudio.
7.5.2. Método e instrumento

De acuerdo a los objetivos del estudio se elaboré primeramente un instrumento de
recoleccion de la informacidén que contenia indicadores sobre datos generales del recién
nacido o el nifio, los antecedentes relacionado a la patologia que pueden relacionarse con las
condiciones materna, gestacionales y perinatales. Se investigd las caracteristicas de la
malformacion los aspectos clinicos incluyendo examenes de laboratorio e imagenologia y la

evolucion que tuvo la enfermedad en el nifio.

Como prueba piloto para validar el instrumento se verifico con 10 expediente
revisados, donde se pudo observar que cumplia con los requisitos y permitia recolectar la

informacidn esperada segln los objetivos especificos a alcanzar.
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7.5.3. Procedimientos:

Se solicitd permiso a la direccion del Hospital para acceder al local, y a los
expedientes, y también se pedio el permiso del responsable de archivo para acceder a la
entrega de expediente de cada uno de los nifios solicitado por niUmero de expediente que se

incluyeron en el estudio.

La informacidn fue recolectada por el mismo investigador, a la vez fue quien verifico
y garantizo la calidad de la informacién, es decir, que no faltaran dato solicitado en el
instrumento de recoleccion de la informacion y sea el dato que realmente era el necesario

para el estudio.

Se hizo una base de datos para introducir la informacion recolectada hasta completar
el corte en relacion al periodo en estudio. Considerando que el instrumento fue el definitivo
para la recoleccion de la informacion la variable de este permitio construir la base de dato en

sistema estadistico para ciencia sociales SPSS 21.0 para Windows.

Se hizo anélisis de frecuencias y cruces de variables de interés, que permitid
determinar la caracterizacion segun el tipo de malformacion identificada. La informacion se
presenta en cuadros y graficos construidos por el programa Microsoft Word, Excel y Power

Point para Windows.
7.6. Cruce de variables

1. Caracteristicas sociodemografica segun. Malformacion congénita
nefrouroldgica.

2. Antecedentes relacionados segun. Malformacién congénita nefrouroldgica.

3. Manifestaciones Clinicas segun. Malformacién congénita nefrouroldgica.

4. Datos de laboratorio e imagenologia segun. Malformacion congénita
nefrouroldgica.

5. Evolucion de la enfermedad segin Malformaciones congénita nefrourolégica
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7.7. Aspectos éticos:

La informacion recolectada solo sera usada con fines académico. Fueron
anonimos sus participantes, los nifios y el personal médico tratante. La informacién

recolectada se publica tal y como sea encontrd en los expedientes clinicos.

Los expedientes fueron devueltos sin ninguna modificacion a su contenido de
nuevo a archivo. Se daran a conocer los resultados en la institucion donde se realizo el
estudio para que contribuya de alguna manera en mejorar la atencién u orientar los
aciertos en beneficio de la poblacién demandante del servicio. Se pedio consentimiento

a la direccion del hospital, a la responsable de archivo como parte de los aspectos ético.
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VIIl. RESULTADOS

De 106 nifios diagnosticados con malformacion nefrourologica, 54 nifios (50.9%) tenian
malformacion de la masa renal. La malformacion de la vejiga urinaria la presentaban 3 (2.8%)
y de la uretra 49 nifios (46.2%) respectivamente. Respecto al grupo etareo, el 42.5% era de 5

a 10 afios, con una media de edad de 6.01 afios y la desviacién estandar 3.7afios.

El 56.6% de los nifios diagnosticados con malformacién nefrourologica corresponden
al grupo etareo de 1 a 4 afios que incluian la mayoria de las tres malformaciones identificadas.
El sexo de los pacientes es de 82.1% para masculino con una relacién de 4.5 en relacion a
cada nifia. La malformacion de la uretra en varones representaba el 46.2% de todas. La
procedencia de los nifios el 38.6% eran de Managua y es el departamento de donde proceden
la mayoria de todos los casos, asi mismo los procedentes del area urbana el 63.2%

correspondian a la mayoria de las malformaciones. (Ver tabla 1).

Los antecedentes relacionados al padecimiento de la malformacion nefrourologica
fue identificado el 0.9% para la diabetes gestacional que correspondia a afectacion renal. El
antecedente de embarazo gemelar de las madres y el peso <2500grs al nacer de los nifios fue
en 1.9% de los nifios, lo méas frecuente de los antecedentes fue identificar dentro de las
afecciones renales, el 6.6% la edad al nacer fue de 31 a 36semana de gestacion. (Ver tabla
2).

De acuerdo al tipo de malformacién, la afectacion en ambos rifiones fueron en el
19.8% de los casos; de estos, el 6.6% tenian afectacion acompariante de ambos uréteres, se
logré identificar 3.7% tenian afecciones de la vejiga urinaria donde el 0.9% estaba
acompariada de malformacion renal. Asi mismo el 47.1% tenian afecciones de la uretra donde

0.9% con malformacion renal.

De las afectaciones renales el 16.1% tenian estenosis pieloureteral seguido de 9.4%
con hidronefrosis derecha. El reflujo vesicoureteral lo padecian 7.5% de los cuales el 2.8%
demostraban malformacion de la vejiga y el 4.7% malformacion renal. La hipospadia

representa el 46.2%. Como otra afectacion acompariante el 18.8% de los que tenian alguna
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malformacion renal presentaban hidronefrosis. Un paciente con enfermedad de Hirsprung

presentaba agenesia renal izquierda. (Ver tabla 3).

En las manifestaciones clinicas que presentaron los pacientes, el 48.1% demostraron
ser asintomatico de los cuales, el 30.1% tenian afeccion renal, el 1.9% afeccion de vejiga 'y
el 16.1% con malformacién de uretra. La oliguria fue manifiesta en 16.1% de pacientes con

malformacion renal y 1.9% con afectaciones de uretra.

De acuerdo a los examenes de laboratorio los valores de creatinina y nitrogeno de
urea eran normales en el 97.1% de los pacientes; el acido drico fue normal en el 100% de los
pacientes; el valor del pH de 7.35 a 7.45 en el 94.3%. El nivel sérico de sodio era normal en
el 97.1% asi como el cloro en el 98.1% y el potasio en el 96.2%. El bicarbonato menor a
22meq/l era evidente en 21.7% de los pacientes mas relacionado a las afecciones renales. Los

niveles de calcio eran normales en 90.5% de los pacientes. (Ver tabla 4).

Las hallazgos por imagenologia evidenciaba el diagnostico en el 66.1% de los
pacientes por ultrasonido renal, parte de este el 27.3% se les hizo a los pacientes con

malformacion uretral y en 1.9% de la vejiga.

El hallazgo por ecografia demostré ser normal en el 33.1% de los pacientes; 12.3%
resulto con la presencia de hidronefrosis y estenosis; el 10.4% de las hidronefrosis eran

unilateral y el 8.5% hidronefrosis bilateral. (Ver tabla 5).

Segun la evolucion de los pacientes el 16.9% presento infeccion de vias urinarias
frecuentemente, siendo mas evidentes en el 14.2% de los pacientes con afecciones renales,

de los cuales el 12.3% han tenido al menos un ingreso hospitalario.

Fue realizado en 76.4% tratamiento quirurgico, correspondiendo el 46.2% a las
malformaciones uretrales. El tratamiento médico (conservador) se realizd en el 23.5% de los
pacientes, siendo mas frecuente en el grupo de las afecciones renales (22.6%). La
uretroplastia fue el procedimiento utilizado en el 47.1%, de ellos en 0.9% tenian
malformacién renal. A un 20.7% se le oriento la vigilancia y el seguimiento por consulta
externa. Hay evidencia de 12.3% para la nefrectomia.
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De los casos intervenidos la evolucion clinico quirurgico sin complicaciones fue del
52.8% principalmente en las afecciones uretrales (34.9%). La evolucion quirdrgica que
evoluciono a otro estado patoldgico fue del 5.6% siendo las malformaciones renales a
enfermedad renal crénica. El 97.1% de los pacientes no tenian consignado la tasa de filtracion
glomerular. (Ver tabla 6).
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IX. DISCUSION DE RESULTADOS

Aunque se conoce sobre el porcentaje de nifios que llegan a presentar malformacion
nefrourolégica congénita de manera prenatal en el estudio realizado, todos los casos fueron
diagnosticado después del nacimiento de ahi concuerda de encontrar casi a la mitad del grupo
estudiado sin sintomatologia y fue realizado el diagnostico de manera incidental en nifios de
5 a 10 afos, hay que reconocer que muchas de las malformaciones pueden ser identificadas
en el periodo prenatal con el uso de ultrasonido sin embargo en todo se realizé hasta después
del nacimiento, las razones de manera acertada no se reconoce se esto puede deberse a la
falta de controles adecuado, a la calidad de indagacidon ultrasonografia o simplemente la falta
de indagacion de datos en la historia del nifio al momento de su ingreso. Se destaca que una
ecografia prenatal normal no descarta la presencia de anomalias severas. Se han descrito
falsos negativos aun en casos de nefrouropatias malformativa graves como valvas uretrales.
Diversos autores sefialan la importancia de la reiteracion de la ecografia prenatal en el
segundo o tercer trimestre para evitar posibles falsos negativos en etapas tempranas. (Halty,
Caggiani, Notejane, Bertinat, & Giachetto, 2013).

Lo que no se reconoce las razones es porgue siendo la hipospadia una malformacion
reconocible a simple vista, la edad del diagndstico es tardio en este estudio (de 5 a 10 afios),
sera que muchas de ellas eran muy leves o su ubicacion de acuerdo a los tipos de hipospadia
se dejaron en evolucion espontanea o pasaron desapercibidas por el medico al nacer y las
valoraciones subsiguientes, asi como al ojo de los padres? Se conoce que la hipospadia
glanular, coronal y subcoronal son los tipos mé&s comunes y no genera compromiso mayor y

son poco detectable. (Consejo de salubridad general , 2010).

En aquellos casos que los nifios presentaban alguna manifestacion esta fue la oliguria.
De todos los casos, tal como se muestra en otros estudios las mayorias de las malformaciones
nefrourologica son a nivel del rifién. Estudio realizado por Aguilera Bauza la principal causa
fue hidronefrosis congénita que también en este estudio fue la causa mas frecuente. En la
mayoria de los estudios consultados son mas los nifios que las nifias los que padecen de
malformacién nefrouroldgica, las causa no aun explicada para este tipo de procedimiento

puede deberse a los genes recesivo ligado al sexo donde las mujeres pueden ser portadora y
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los varones expresarlo, en este estudio el mayor nimero de nifios en relacion a las nifias se
debi¢ al hecho de la mitad de todos los incluidos en el estudio tuvieron malformacion de la

uretra como fue la hipospadia mas relacionada al sexo masculino.

Fueron muy pocos los antecedentes personales registrados en el expediente de los
nifios relacionados con las malformaciones nefrouroldgica. La prematuridad era un factor de
riesgo mas frecuente que se encontrd registrado y aquellos que presentaban 31 a 36sg al
nacer, pero relativamente el porcentaje era en unos pocos nifios, asi como el bajo peso de
2500gr. Una malformacién nefrouroldgica estaba relacionado con la presencia de la

enfermedad de Hisprung.

En estudio realizado en Uruguay Montevideo por Halty, y colaboradores fue
identificado que las malformaciones a nivel renal en la mayoria fueron bilaterales igual en
este estudio, no necesariamente en el mismo punto de afeccion o la misma patologia
presentando en la mayoria diferenciacion en estos elementos. También fue encontrados en
algunos casos la afectacion de otro 6rgano nefrourologica, tal como se observa afectaciones
acompariantes de los uréteres, vejiga o uretra. De las afectaciones renales la estenosis
pieloureteral eran la mayormente descrita seguida de la hidronefrosis derecha. De las pocas

afecciones de la vejiga era el reflujo vesicoureteral.

Como manifestacion para su diagnostico, casi la mitad de los pacientes se identifico
la malformaciéon de manera incidental contrario a lo realizados por algunos estudios
consultado que mencionan a la infeccion de vias urinaria a repeticion, en este estudio una de
las manifestaciones fue la oliguria que fue mas caracteristico en el grupo de pacientes con
malformacion renal. Esta manifestacion demostrada concuerdo con los resultados de
laboratorio donde no habia evidencia de alteraciones electrolitica en més 90.0% de los
pacientes y la mayoria de todos los elementos que son regulado a nivel renal, exceptuando el
bicarbonato que en pacientes con afectaciones renales principalmente estaba reducido lo que
no corresponde con la evidencia de demostrar en igual cantidad pacientes con acidosis
producidas por insuficiencia renal son pocos los caso de alteraciones de PH y de sodio y

potasio, ademas solo se muestra alteracion de la tasa de filtracién glomerular en solo uno de
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los pacientes. Este resultado puede ser un error de la consignacion de datos en el expediente

ya que no lo explica que en la mayoria sea su malformacién asintomatica.

La mayoria de los pacientes para el diagnostico fue utilizada el ultrasonido renal
abdominal y ambos inclusive en los casos de los pacientes con hipospadia en busca de
afeccion acompafiante, y como se sefial6 anteriormente la hidronefrosis de un solo lado o en
ambos, asi como la estenosis acompafiante fue lo més detectado. En la hipospadia fueron
valorada con este medio con resultados normales que puede ser la relacion de los casos de
nifios que fueron diagnosticado tardiamente por no presentar ninguna otra manifestacion

acompafante, y el otro porcentaje se reconocio de manera incidental.

No hay pardmetros que determinen qué pacientes van a requerir cirugia en las
patologias del sistema colector. Dado que el 70% de los casos se resuelven espontaneamente
antes de los 2 afios y que las intervenciones quirdrgicas tempranas se relacionan con tasa de
complicacion altas, no se recomienda el tratamiento quirirgico excepto en megauréteres con
ITUs recurrentes, deterioro de la FRD u obstruccién significativa. La edad idonea para

realizar la reparacién quirdrgica sera entre el afio de vida y los 2 afios.

Segun el seguimiento, si el paciente permanece estable, se debe seguir de 2 a 4 afios
con ecografia y MAG-3 cada 6-12 meses. Tras la intervencion, se debe solicitar una CUMS
y MAG-3 mas alla de los 3 meses para descartar RVU y obstruccion, respectivamente. Es
una de las razones posiblemente en que las indicaciones de vigilancia y seguimiento por
consulta externa ha sido indicado en pacientes méas sobre las malformaciones renales. Y en
los casos necesario la nefrectomia, pieloplastia, reimplantes vesicoureteral, colocacion de
catéter doble j y la dilatacion pielocalicial fueron establecidas, a pesar de que solo un tercio

las principales complicaciones que presentaban era de 1VU frecuente.

Tomando solo las afecciones de nivel renal la mitad de estos fueron intervenido
quirdrgicamente y por el caso donde se detectd6 mayor intervencion quirdrgica fue por las
malformaciones uretrales con la realizacion de uretroplastia, que hasta el momento del
estudio méas de la mitad resolvieron espontaneamente, pero la cifras pueden ser mas ya que

no se encontrd datos consignados cobre la evolucion de algunos nifios con hipospadia. Por
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otro lado, fueron muy pocos los pacientes que manifestaron avances a otros estados
patoldgico principalmente insuficiencia renal crénica en un solo caso con deterioro menor de
15.0% de la filtracion glomerular. Relativamente a pesar de la cantidad de pacientes con
afectaciones renales de 54 casos el 9.0% son los que se deterioraron a insuficiencia renal y

de esto el 1.8% el deterioro fue avanzado a temprana edad.
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X. CONCLUSIONES

La mayoria de las malformaciones renales se diagnostican después de los 5 afios de
edad siendo mas frecuente los varones debido a hipospadias. Mayormente los

pacientes eran procedentes de Managua y de zonas urbanas.

No se consigna en la mayor parte de los expedientes antecedentes que se consideren

como factores de riesgo relacionados a las malformaciones nefrouroldgicas.

La hipospadia fue la malformacion nefrourologica més frecuentemente reportada,

sequida de la hidronefrosis y estenosis uretero vesical.

La mayoria de los pacientes no presentaron manifestaciones clinicas siendo el
diagnostico de la malformacion nefrourologica un hallazgo incidental. La ecografia

fue el medio de diagnéstico mas frecuentemente utilizado.

Fueron los pocos los casos que evolucionaron a insuficiencia renal cronica.
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Xl. RECOMENDACIONES

A nivel de los sistemas de salud.

1. Mantener la vigilancia de las malformaciones nefrourologicas a través de los CPN y
mejorar la capacidad diagnostica para su deteccion temprana

2. Garantizar desde un primer momento la atencion en salud al paciente con
malformacion nefrouroldgica para su debida referencia a la unidad de salud

especializada

A nivel de la gerencia hospitalaria.

1. Establecer un sistema de coordinacion con atencién primaria para el seguimiento de

estos pacientes de forma mas continua desde su jurisdiccién proxima de salud.

2. Mejorar la capacidad diagnostica y seguimiento de los pacientes con malformaciones

nefrourologicas a fin de identificar la funcién renal residual posterior al tratamiento.
A nivel del Departamento de Nefrologia - Urologia.

1. Continuar realizando mas estudio sobre esta problematica para orientar aciertos sobre
la evidencia de diagnostico tardio y falta de orientacion sobre los datos necesario para

el diagndstico y busqueda de factores de riesgo.
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XIIl. ANEXOS



RESULTADOS

Tabla 1.

Caracterizacion Generales de pacientes pediatricos con malformaciones congénita nefrouroldgica
atendidos en el Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera. La Mascota. Managua. Enero 2015 — Julio
2017.

n=106

Caracteristicas Generales Total Malformacion congénita nefrouroldgica

Rifidn Vejiga Uretra
n=54 n=3 n=49

Edad en que fue diagnosticado

<1 aiios 15 (14,2) 15 (14,2) - -

1a4 60 (56,6) 28 (26,4) 3(2,8) 29 (27,4)

5a10 23 (21,7) 10(9,4) - 13 (12,3)

11a14 8(7,5) 1(0,9) - 7 (6,6)
Sexo

Femenino 19 (17.9) 17 (16.0) 2(1,9) -

Masculino 87 (82.1) 37 (34.9) 1(0.9) 49 (46.2)
Procedencia

Managua 41 (38.6) 19 (17.9) 2(1,9) 20 (18.8)

Chontales 9(8.5) 7 (6.6) - 2(1,9)

Matagalpa 11 (10.4) 6 (5.6) - 5(4.7)

Ledn 5(4.7) 2(1,9) - 3(2,8)

Jinotepe 9 (8.5) 5(4.7) - 4(3.7)

Granada 4(3.7) 2(1,9) - 2(1,9)

Esteli 7 (6.6) 2(1,9) - 5(4.7)

Otros 20 (18.8) 11 (10.4) 1(0.9) 8(7,5)
Zona

Urbana 67 (63.2) 35(33.1) 2(1,9) 30 (28.3)

Rural 39 (36,8) 19 (17.9) 1(0.9) 19 (17.9)

Fuente: Secundaria Expedientes Clinico.



Tabla 2.

Antecedentes relacionados en pacientes pediatricos con malformaciones congénita nefrourolégica

atendidos en el Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera. La Mascota. Managua. Enero 2015 — Julio
2017.

n=106
Antecedentes relacionados a la Total Malformacion congénita nefrouroldgica
malformacion Rifion Vejiga Uretra
n=54 n=3 n=49
Diabetes Gestacional 1(0,9) 1(0,9) - -
materna
Embarazo gemelar materno 2(1,9) 1(0,9) 1(0,9) -
Peso al nacer <2500grs 2(1,9) 2(1,9) - -
Edad al nacer entre 31 a 36sg 7 (6.6) 7 (6.6) - -

Fuente: Secundaria Expedientes Clinico.



Tabla 3.

Tipo de Malformacién nefrouroldgica en pacientes pedidtricos con malformaciones congénita
nefrourolédgica atendidos en el Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera. La Mascota. Managua.
Enero 2015 — Julio 2017.

n=106
Tipo de Malformacion Total Malformacion congénita nefrouroldgica I
nefrouroldgica Rifion Vejiga Uretra
n=54 n=3 n=49

Rifidon Afectado

Derecha 16 (15.1) 16 (15.1) - -

lzquierda 17 (16.1) 17 (16.1) - -

Ambas 21(19.8) 21(19.8) - -

No aplica 52 (49.1) - 3(2.8) 49 (46.2)
Uréter acompaiiado a la lesién
renal

Derecho 1(0,9) 1(0,9) - -

lzquierdo 3(2.8) 3(2.8) - -

Ambos 7 (6.6) 7 (6.6) - -

No aplican 95 (89.6) 43 (40.5) 3(2.8) 49 (46.2)

Vejiga afectada 4(3.7) 1(0,9) 3(2.8) -

Uretra afectada 50 (47.1) 1(0,9) - 49 (46.2)
Descripcion de la afectacion

Agenesia renal derecha 1(0,9) 1(0,9) - -

Doble sistema colector 2(1,9) 2(1,9) - -

Estenosis pieloureteral 17 (16.1) 17 (16.1) - -

Hidronefrosis bilateral 6 (5.6) 6 (5.6) - -

Hidronefrosis derecha 10(9,4) 10(9,4) - -

Hidronefrosis izquierda 6 (5.6) 6 (5.6) - -

Hipospadia 49 (46.2) - - 49 (46.2)

Reflujo vesicoureteral 8(7,5) 5(4.7) 3(2.8) -

Rifion en herradura 4(3.7) 4(3.7) - -

Rifion fusionado 1(0,9) 1(0,9) - -

Rifidn poliquistico 2(1,9) 2(1,9) - -
Otra afeccion acompafiante

Enfermedad Hirshsprung + 1(0,9) 1(0,9) - -

Enfermedad renal

Hidronefrosis 20 (18.8) 20 (18.8) - -

No presento 84 (79.2) 32 (30.1) 3(2.8) 49 (46.2)

Fuente: Secundaria Expedientes Clinico.



Tabla 4.

Manifestaciones Clinicas en pacientes pedidtricos con malformaciones congénita nefrouroldgica
atendidos en el Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera. La Mascota. Managua. Enero 2015 — Julio
2017.
n=106
Malformacion congénita nefrouroldgica

Total

Manifestaciones Clinicas

Rifidn Vejiga Uretra
n=54 n=3 n=49

Rechazo a la via oral 2(1,9) 2(1,9) - -

Irritabilidad 5(4.7) 5(4.7) - -

Pérdida de peso 5(4.7) 4(3.7) 1(0,9) -

Oliguria 19 (17.9) 17 (16.1) - 2(1,9)

Evidencia de HTA 1(0,9) - - 1(0,9)

Hematuria Macroscépica 1(0,9) 1(0,9) - -

Asintomatico hallazgo incidental 51 (48.1) 32(30.1) 2(1,9) 17 (16.1)
Valores de Creatinina

0.3 - 1.0mg/dI 103 (97.1) 51 (48.1) 3(2.8) 49 (46.2)

>1.0 3(2.8) 3(2.8) - -
Nitrégeno en Urea

3-12mg/dI 103 (97.1) 51 (48.1) 3(2.8) 49 (46.2)

>12 3(2.8) 3(2.8) - -
Acido Urico

2-6.1mg/dl 106 (100) 54 (50.9) 3(2.8) 49 (46.2)
PH

<7.35 1(0,9) 1(0,9) - -

7.35-7.45 100 (94.3) 48 (45.2) 3(2.8) 49 (46.2)

> 7.45 5(4.7) 5(4.7) - -
HCO3

<22megq/| 23(21.7) 22 (20.7) - 1(0,9)

22-26 83 (78.3) 32(30.2) 3(2.8) 48 (45.3)
Na

<135megq/I 3(2.8) 3(2.8) - -

135 - 145 103 (97.1) 51 (48.1) 3(2.8) 49 (46.2)
cl

96 — 110meq/I 104 (98.1) 52 (49.1) 3(2.8) 49 (46.2)

> 110 2(1,9) 2(1,9) - -
Ca

< 8.5megq/I 9 (8.5) 3(2.8) - 6 (5.6)

8.5-10.5 96 (90.5) 50 (47.1) 3(2.8) 43 (40.5)

>10.5 1(0,9) 1(0,9) - -

Fuente: Secundaria Expedientes Clinico.



Tabla 5.

Estudios por imagen en pacientes pedidtricos con malformaciones congénita nefrouroldgica
atendidos en el Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera. La Mascota. Managua. enero 2015 —julio
2017.

n=106

Total Malformacion congénita nefrourolégica

Manifestaciones por imagenlogia

Rifién Vejiga Uretra
n=54 n=3 n=49
Uso de Imagenlogia
TAC Abdominal 2(1,9) 2(1,9) - -
URO/TAC 9 (8.5) 9 (8.5) - -
Ultrasonido Abdominal 6 (5.6) 4(3.7) 1(0,9) 1(0,9)
Ultrasonido Renal 70 (66.1) 39 (36.8) 2(1,9) 29 (27.3)
Ultrasonido Renal + Abdominal 3(2.8) - - 3(2.8)
No se les realizo 16 (15.1) - - 16 (15.1)
Resultados
Agenesia renal unilateral 1(0,9) 1(0,9) - -
Dilatacion pielocalicial 5(4.7) 5(4.7) - -
Doble sistema colector 1(0,9) 1(0,9) - -
Hidronefrosis bilateral 9(8.5) 9 (8.5) - -
Hidronefrosis de un lado Estenosis 3(2.8) 3(2.8) - -
de otro lado
Hidronefrosis unilateral 11 (10.4) 11 (10.4) - -
Hidronefrosis y estenosis ureterales 13 (12,3) 13 (12,3) - -
Reflujo vesicoureteral 6 (5.6) 4 (3.7) 2(1,9) -
Rifidn en herradura 5(4.7) 5(4.7) - -
Rifidn poliquistico 1(0,9) 1(0,9) - -
Normal 35(33.1) 1(0,9) 1(0,9) 33 (31.1)
No se realizo 16 (15.1) - - 16 (15.1)

Fuente: Secundaria Expedientes Clinico.



Tabla 6.

Evolucién de la enfermedad en pacientes pediatricos con malformaciones congénita nefrouroldgica
atendidos en el Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera. La Mascota. Managua. Enero 2015 — Julio
2017.

n=106
Evolucion de la enfermedad Malformacion congénita
nefrouroldgica

Rifién Vejiga Uretra
n=54 n=3 n=49

Complicaciones que han tenido

IVU Frecuente 18 (16.9) 15 (14,2) 1(0.9) 2(1,9)

No han presentado 88 (83.1) 39 (36,8) 2(1,9) 47 (44.3)
Ingreso hospitalario

si 90 (84.9) 41 (38,6) 2(1.9) 47(44.3)

No 16 (15.1) 13 (12.3) 1(0,9) 2 (1.9)

Tratamiento quirtrgico 81 (76.4) 30 (28.3) 2(1,9) 49 (46.2)

Tratamiento medico 25 (23.5) 24 (22.6) 1(0.9) -
Tratamiento

Cistoscopia + reseccion de valvas uretrales 1(0.9) 1(0.9) - -

posteriores

Colocacion de catéter doble J 3(2.8) 3(2.8) - -

Dilatacion pielocalicial 11 (10.3) 4 (10.3) - -

Diseccion de estenosis distal del uréter + 1(0.9) 1(0.9) - -

anastomosis de uréter termino terminal

Nefrectomia 13 (12,3) 13 (12,3) - -

Reimplante vesicoureteral 4(3.7) 3(2.8) 2(1,9) -

Uretroplastia 50 (47.1) 1(0.9) - 49 (46.2)

Vigilancia y seguimiento por consulta 22 (20.7) 21 (19.8) 1(0.9) -

externa
Evolucion clinico quiruargica

Resolucidn si complicaciones 56 (52.8) 19 (17.9) - 37 (34.9)
Evolucion clinico quiruargica

Avance a otro estado patolégico 6 (5.6) 6 (5.6) - -
Cual fue el avance a otro estado patolégico

Enfermedad renal cronica 6 (5.6) 6 (5.6) - -

no aplica 100 (94.3) 48 (45.3) 3(2.8) 49 (46.2)
Tasa de Filtracion Glomerular

120% 1(0.9) 1(0.9) - -

30-59% 1(0.9) 1(0.9) - -

<15% 1(0.9) 1(0.9) - -

no consignado 103 (97.1) 51 (48.1) 3(2.8) 49 (46.2)

Fuente: Secundaria Expedientes Clinico.



