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INTRODUCCION

La presentacidén de malformaciones congénitas del tracto
urinario alto en pacientes del grupo etario atendido en
el Hospital de La Misericordia, entre 1 mes y 15 afios -
de edad, tiene una importancia que va més alli de una -
simple descripcidn de su morfologia, ya que el conoci -
miento de los sintomas, del curso clinico, hallazgos ra
diolégicos y anatomopatoldgicos de las lesiones, permi-
te hacer un diagndstico adecuado y precoz de las mismas,
ayudando a mejorar el prondstico de estos nifios cuando -

la malformacién sea susceptible de tratamiento.

En este trabajo hicimos inicialmente una revisién del -
tema para precisar las caracteristicas de cada entidad,
algunas de ellas confusas como las malformaciones quis-
ticas; posteriormente estudiamos los casos diagnostica-
dos en el Departamento de Patologfa del Hospital, revi-
sando los protocolos quiridrgicos y de autopsias: obtuvi
mos varias conclusiones que consideramos de utilidad pa
ra hacer diagndsticos diferenciales y para el manejo de

los pacientes,



I. EMBRIOLOGIA DEL RINON

En la tercera semana de vida intrauterina, el mesodermo
intraembrionario se divide en tres porciones, la Léimina
Lateral que forma las hojas del revestimiento del celo-
ma y el mesodermo intermedio que al separarse forma el

cordén Nefrdgeno, el cual se extiende desde la regidén -

cervical hasta la lumbar.

Durante el desarrollo embrioldgico del rifién de los ma-
miferos se forman sucesivamente tres sistemas: Prone -
fros, Mesonefros y Metanefros, de los correspondientes
segmentos cervical, torédcico y lumbar del corddn Nefro-
génico; 1los dos primeros sufren un proceso regresivo ,

con persistencia del Gltimo sistema (1), (2).

PRONEFROS: Es un sistema vestigial en el embridn huma-
no. Desaparece pronto, alrededor de la cuarta semana .
Consta de una escaso nfmero de unidades secretorias glo
merulares, las cuales desembocan por un extremo en la -
cavidad celémica y por el otro en el llamado tubo comec
tor pronéfrico longitudinal, que segln algunos autores

no desaparece y persiste unido al conducto mesondfrico

(2)0



MESONEFROS: Se forma hacia la sexta semana, se puede

identificar como un 6érgano ovoide, voluminoso, a cada

lado de la 1linea media; en su parte interna se ubica

la Génada y el relieve formado por los dos 8rganos se

denomina Cresta o Pliegue urogenital. Est& constituido
por varios grupos de tdbulos colectores, los cuales por
su extremo van a formar la cipsula de Bowman que rodea

el ovillo capilar, originédndose asi uno de los dos glo-
mérulos. Por el otro extremo desembocan en un conducto
colector longitudinal llamado mesonéfrico o de Wolff .

Cuando desaparece el mesonefros en la séptica semana, si
el embrién es de sexo masculino, el conducto persiste -
para formar posteriormente el conducto deferente; en em

briones de sexo femenino involuciona completamente (1),

(2), (3).

METANEFROS: Empieza a formarse alrededor de la septima
semana de gestacién., Las unidades secretorias se origi
nan como en los dos sistemas anteriores del corddén Ne -
frégeno, el cual se denomina en su segmento lumbar "blas

tema metanéfrico", La formacidén del sistema colector -



es diferente, ya que éste proviene de una yema que sur-
ge como evaginacidén de la pared dorso medial del conduc
to mesonéfrico y que luego penetra al mesénquima, se bi
furca y continfla subdividiéndose en ramas, cada una de

las cuales consta de dos porciones, la intersticial o -
tubular, con tendencia a elongarse por proliferacidn ce
lular; la otra porcidén es la ampolla distal cuya fun -
cidén es dividirse sucesivamente y luego inducir la for-
macidén de nefrones. Las ramas de la primera a la quin-
ta generacidén quedan obliteradas y se dilatan para for-
mar la pelvis; las siguientes cinco, dan lugar a los -
calices mayores. Los menores se forman de la décima a

la vigécima generacidén. Cada caliz menor recibe aproxi
madamente 20 tlbulos colectores, conectados a su respec

tivo nefrdn.

La formacién de nefrones se inicia desde la quinta sema
na cuando penetra al mesénquima la yema ureteral induc-
tora del proceso. Cada uno de ellos consta de dos ex -
tremos; el inferior al ser invaginado por un asa capi -

lar constituye la cépsula de Bowman que rodea el glomé-
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rulo; el extremo superior permanece tubular, se elon -
ga progresivamente para originar el asa de Henle y los
tlbulos contorneados proximal y distal; é&ste dltimo se

conecta con el sistema colector.

Los nefrones formados inicialmente no conservan su rela
cién con las primeras generaciones de tfibulos ya que és
tos han dado lugar al sistema pielocalicial, por lo que
degenera. o son arrastrados hacia la periferia del ri -

fién.

Alrededor del quinto mes cesa la produccidén de ampollas
y por tanto de nefrones; el crecimiento del rifién conti
nla por alargamiento de los tdbulos que concluye hacia

la semana 36 de la gestacidén (1), (2), (3), (4).

FORMACION DEL URETER: La porcién distal de la yema ure
teral que continla elongindose en direccidén caudal, da
origen al ureter; el procedente de cada rifién desembo-
ca separadamente en el trigono vesical. La vejiga a su
ves se origina de la parte mis alta del seno urogenital,
a medida que aumenta de tamafio, las porciones caudales

de los conductos mesonéfricos se incorporan a la mucosa



del trigono, pero rdpidamente ese epitelio es reemplaza

do por el endodérmico del seno (2), (4).

IT.- CLASIFICACION DE LAS MALFORMACIONES RENALES Y PEL-
VICAS CONGENITAS:

Incidencia

Las malformaciones renales para muchos autores son de -
frecuente presentacién; Rubenstein considera que cons-
tituyen la tercera parte de todas las malformaciones y

Sarant da la cifra de 5,5/100 autopsias de mortinatos y
prematuros (7)% Campbell dice que 35 a 4O% de todas -

las malformaciones corresponden al tracto urinario y -

por lo menos 10% de los individuos nacen con una poten

cialmente grave (4)% de los 1.410 que investigd el 9.6%

correspondid a malformaciones del tracto urinario alto.

Recientemente Carles (1A) informa que las malformacio -
nes renales constituyen el 10.9% de todas las autopsias
de fetos y neonatos. Estudia 17 casos de tales lesio -

nes en 157 autopsias consecutivas de nifios durante 33 -

meses.
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Se encuentran miiltiples clasificaciones de estas mal for
maciones en los textos clésicos, agrupan las lesiones -
siguiendo diversos criterios tales como los aspectos -
morfolégicos, clinicos y radioldgicos o una combinacidn
de los mismos., Hemos preferido proponer una clasifica-

sién que agrupa la presentada por Kissane (3) y Witten

(4).

1. ANORMALIDADES EN LA CANTIDAD DE PARENQUIMA:
-Rifidn supernumerario.

-Agenesia y disgenesia uni o bilaterales.
2. ANORMALIDADES DEL TAMARNO:
~-Hipoplasia

-Hipertrofia compensadora

3. ANORMALIDADES DE LA POSICION:
-Malrotacidn

~-Ectopia ( ectopia renal cruzada con fusién )

L. ANORMALIDADES DE LA FORMA:
-Rifiones en herradura

~Fusidén.

5. ANORMALIDADES DE LA ESTRUCTURA O DE LA DIFERENCIACION:



-Malformaciones quisticas:
Rifiones poliquisticos
Displasia
Quistes medulares
Quistes simples

Quistes multiloculares.

6. LESIONES DE CLASIFICACION NO PRECISA:
-Enfermedad microquistica renal

-Nefroblastomatosis

7« MALFORMACIONES DE LA PELVIS RENAL:
~Alteraciones del nidmero
Pelvis bifida o multifida
Duplicacidn del sistema pielocalicial

-Anormalidades de 1la unidén pieloureteral.

T. ANORMALIDADES DE LA CANTIDAD DE PARENQUIMA:

Rifién supernumerario:

Embriogénesis y morfologfa: Se cree que esta altera -

cidn proviene de la formacidn de dos yemas a partir del
conducto mesonéfrico, que se introducen al blastema ne-
frégeno en diferentes posiciones, induciéndolo a origi-

nar dos rifiones independientes o parcialmente fusiona -



dos; en el primer caso se habla de duplicacién renal -
completa con dos ureteres y dos orificios ureterales en

la desembocadura vesical.

Generalmente el rifidn inferior y mis pequefio es el su -
pernumerario; su ureter puede desembocar en el rifidn -
normal, o en forma ectépica en la vejiga o en la vagina

(3)y (L),

Curso clinico y prondstico: En general no producen sin

tomas, pero pueden ser causa de infeccidn por el reflu-

jo de un ureter ectdpico.

Hallazgos radioldgicos : La identificacidn de un rifidn

supernumerario se dificulta por tener una funcidn menor
si se compara con la del rifién normal; puede sugerirse
cuando se vea mds de un sistema colector en una urogra-

fia excretora (4).

Incidencia: No se encuentran datos precisos, pero -

Kissane (3) y Witten (L), mencionan la rareza de esta -

entidad.



Agenesia y Disgenesia:

Embriogénesis y morfologia: Agenesia es la condicién en

la cual no se encuentra ningln vestigio de formacién de
drgano; en la disgenesia se encuentra un nédulo de te-
jido mesenquimal sin aspecto morfoldégico ni histolégico
que permita identificar el 6rgano. Se producen al pare-
cer como resultado de una falla de la yema ureteral para
hacer contacto con el blastema en el momento apropiado ;
las causas pueden ser: que no se forme la yema, que no -
se desarrolle el conducto mesonéfrico o que el blastema

esté ausente, El ureter no se forma en ningln caso de -

agenesia y estd atrésico en la disgenesia (4).

Malformaciones asociadas : La agenesia uni o bilateral -

se asocia con graves defectos de otros derivados mesodér
micos, por lo cual parece existir una falla extensa de -
la diferenciacibén del mesénquima. Cuando hay alteracio-
nes cardiovasculares la noxa debe haber actuado entre la

tercera y la sexta semana,

Urinarias: Hiperplasia del rifién solitario como mecanis

mo compensador, Ectopia y malformaciones de los rifiones



Figura 1: A-078-73: 1Ilustra un caso
de agenesia renal unilateral, con ec-
topia cruzada. El explorador indica
la desembocadura del ureter en la ve-
Jiga.
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Unicos; ausencia total de la vejiga o reemplazo de ésta
por una estructura vestigial. Es frecuente que el hemi
trigono correspondiente al lado de la agenesia no se -

forme o esté obstrufdo.

Genitales: Longo y Thompson (4)*, han establecido que
las malformaciones genitales se asocian frecuentemente
con la agenesia unilateral, se corresponden con el lado
afectado y se presentan mds en mujeres que en hombres .
Como ejemplos menciona el utero bicorne o doble; apla -
sia, duplicacidén o tabicacidén de la vagina; de rara ocu
rrencia son la hipoplasia o la ausencia de los ovarios
y trompas. En el hombre pueden verse aplasias de par -

tes del tracto genital, de los testfculos e hipospadias.

Otros 6rganos: Aunque los datos son imprecisos, hay in
formes de que en el 5% de los casos (3) ocurre agenesia
de la suprarrenal homolateral, ésta a veces puede mos -
trar alteraciones de la forma por carecer de moldeamien

to renal.

En casos de agenesia bilateral se informan malformacio-

*Autor citado en la referecia biblogréfica.
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nes severas de los pulmones, como hipoplasia bilateral
y deformidades mayores de las extremidades inferiores -
(sirenomielia). La agenesia renal unilateral puede -
acompaiiar a malformaciones cardiovasculares, neuroldgi
cas y gastrointestinales como ductus arterioso persis-

tente, meningomielocele y fistula traqueoesofigica (1),

(14), (3), (§).

Curso clinico y prondéstico : La agenesia renal bilate -

ral es incompatible con la vida, solo hay algunos infor
mes de supervivencia por pocos dias. La mayoria de los
casos corresponden a fetos y mortinatos. Es importante
el hallazgo en estos de un conjunto de rasgos faciales

denominados "fascies de Potter'": hipertelorismo, nariz

en "pico de loro", mentdén deprimido e implantacidn baja
de las orejas, con deficiencia del cartilago auricular.
Esta fisonomfa puede encontrarse también en casos de ri

fién poliquistico infantil (1).

La agenesia unilateral puede cursar en forma asintomdti
ca. Se puede detectar cuando el rifién Gnico se ve afec
tado por algin proceso patolégico, que puede ocurrir -
con mayor frecuencia si se acompafia de otra malformacidn

como malrotacién o ectopias.
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Hallazgos radiolfgicos : Cuando en una urografia egcre-

tora se encuentra un rifién excluido debe descartarse la
posibilidad de una agenesia unilateral; algunos radid-

logos mencionan hallazgos sugestivos tales como poca de

finicidén de la linea del psoas y malrotacidén intestinal.
Es importante recordar que el rifién dnico puede tener -

ubicacibén ectdpica. La cistoscopia puede aclarar el cua
dro al no encontrarse el orificio ureteral correspondien
te. La arteriografia es de gran ayuda pues permite vi -
sualizar la arteria hipopldsica o confirmar su ausencia.
Un diagndéstico exacto sélo puede hacerse por laparato -

nia (4).

Incidencia: Bilateral:1/6000 autopsias, mds frecuente

en hombres 7/1. TUnilateral: 1/1200 autopsias, igual -

frecuencia en ambos sexos (1), (5).

Ashley y Mostofi (1)*, de un total de 24.000 autopsias
realizadas en la AFIP, encontraron 47 casos de agenesia
bilateral y 240 casos de unilateral, dos de ellos con -
ectopia cruzada, 11 casos de disgenesia bilateral y 57
de unilateral,

* Autor citado en la referencia bibliogréfica.
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Collins (4)*, de 581 pacientes informados en la literatu
ra mundial como agenesia unilateral encontrd 281 hombres

y 231 mujeres,

2, ANORMALIDADES DEL TAMARNO:

Rifibn hipoplésico:

Embriogénesis y morfologia : Existen dos conceptos res-

pecto a su origen: el primero plantea que ocurre como
consecuencia de una respuesta insuficiente del mesoder-
mo nefrogénico al estimulo de la yema ureteral; el se -
gundo sugiere que la falla se localiza en dicha yema ,
ésto en base al hecho de que en estos rifiones se encuen

tra un sistema pielocalicial muy pequefio (4).

Para hablar de hipoplasia renal verdadera, el rifién de-
be tener menos de 5 célices; ésta evaluacidén se hace -
contando el nilimero de papilas que desembocan en la pel-

vise.

Malformaciones asociadas : Displasia renal focal; me -

gaureteres por atresia de un segmento o estrechez del

ureter.

*Autor citado en la referencia bibliografica.
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Figura 2: A-007-81: Paciente de 10
aiios de edad con hipoplasia unilate
ral con cambios focales de displa -

Sla.
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Curso_clinico y prondstico : Es importante anotar que

para algunos clinicos todo rifién disminufdo de tamafio

es hipoplésico; por esto debe hacerse el diagnéstico di
ferencial entre la atrofia y la hipoplasia,que se difi-
culta més cuando coinciden en el mismo 8rgano. Las con
secuencias para el paciente dependen de la normalidad -
del parenquima restante, que puede disminufr por un pro
ceso inflamatorio sobreagregado; en muchas ocasiones -

solo es hallazgo incidental radioldgico o de autopsia.

Hallazgos radiolégicos : La urografia excretora no mues
tra datos que confirmen el diagnéstico, pues no es posi
ble diferenciar entre un rifién atréfico y uno hipoplési

COe

Incidencia : 1/1.200 autopsias (1), (5).

3. ANORMALIDADES DE LA POSICION:
Ectopia:

Embriogénesis y morfologfa : E1l término se refiere al -

hecho de encontrar el rifién ubicado en una posicién ana

témica més baja de la normal. Il punto de referencia -
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utilizado son las vertebras lumbares L2 y L3. La irri-
gacién en estos casos ocurre también en forma andmala,
pues la arteria procede de un nivel mds bajo de la aor-

ta abdominal o de las arterias lumbares.

La ectopia simple se refiere a rifiones normalmente late
ralizados, a diferencia de la cruzada donde por altera-
ciones de la lateralizacién, el rifién es drenado por un
ureter que cruza la linea media antes de desembocar en

la vejiga.

El ascenso del rifién es un fenémeno que se produce a -
partir de la sexta semana de gestacidén y termina hacia
la octava. Se cree que estd determinado por la disminu
cién de la curvatura corporal y el crecimiento craneal
ininterrumpido de la yema ureteral, Al llegar a la bi-
furcacién de las arterias umbilicales, éstas le sirven
como punto normal de detencidn. Situado a esta altura
el rifién es moldeado por las visceras abdominales que -

lo rodean.

No se conocen los factores que influyen en el no ascen-

so del rifibn, pero cuando ocurre se van a encontrar ri-
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fiones sacros, pélvicos y abdominales., La presencia de
los rifiones en el tdérax se considera secundaria a her-

nias diafragmiticas.

La ectopfa cruzada se explica por el desplazamiento de
una yema ureteral a través de la linea media, posterior
mente se introduce en el blastema del lado opuesto.
Existe también la posibilidad de que el rifién ya forma-
do cruce la linea media durante su ascenso. La morfolo
gla del rifibn ectdpico puede verse alterada por grados
diversos de fusidn o por carecer del moldeamiento que -
le dan las dem&s visceras abdominales; entonces adquie-

re diversas formas: "rifién en torta'", "rifién en S",etc.

Los ureteres de los rifiones ectépicos son cortos y pue-
den tener angulaciones especialmente en los casos de ec

topia cruzada (1), (14).

Malformaciones asociadas : Renales: displasia focal.

Genitales: hipoplasia vaginal (5).

Curso clinico y prondstico : Los pacientes pueden perma

necer asintomiticos, pero es méds frecuente que se pre -
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senten infecciones crdénicas facilitadas por el drenaje
inadecuado, ya que como se anotd el ureter puede ser -
corto o tener acodaduras, susceptibles de ser corregi-
das quirlrgicamente, E1 prondstico es variable en ca-

da caso.

Hallazgos radioldgicos : En la urografia excretora pue

de observarse la posicidén anémala del rifién, pero a ve-
ces se dificulta su visualizacién; se ven ademds diver
sos grados de alteracién por el proceso inflamatorio ’
llegando incluso a la exclusién total. Aunque la arte-
riografia es de diffcil interpretacidén en los casos de
1imites poco precisos; es diagnéstica cuando la irriga

cidén andémala se hace evidente (4).

Incidencia: 1/75000 autopsias; més frecuente la asociada

con fusidén (L),

Malrotacidén renal:

Embriogénesis y morfologfa : Al final de la sexta semana

de vida embrionaria, cuando el rifién en su ascenso ha -

llegado a nivel L2, la pelvis renal tiene posicién ven-
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tral. En las dos semanas siguientes sufre una rotacién
de 90 grados sobre su eje medial. Cualquier alteracidn
en este perfodo trde como resultado una malrotacidn re-
nal, que se identifica por la posicidn de la pelvis; és
ta puede permanecer ventral o tener ubicacidn dorsal o

lateral. El compromiso es uni o bilateral. ILa malrota
cidn ocurre con mayor frecuencia en rifiones ectépicos -
que en los ortdpicos. La fusidén puede alterar la rota-

cién de acuerdo a la etapa en que ocurra (3), (L).

Curso clinico y prondstico: En muchos casos es asinto-

mética; cuando se encuentra obstruccién ureteropélvica
asociada puede necesitarse nefropexia. Otras alteracio
nes asociadas predisponen al rifién a adquirir infeccio-

nes de diverso grado de severidad.

Hallazgos radioldgicos : Como esta malformacidn suele

ocasionar muchos errores diagnésticos es importante una
evaluacidén cuidadosa y detallada por personas experimen

tadas.
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L., ANORMALIDADES DE LA FORMA:

Fusidn

Embriogénesis y morfologia : Este término indica que -

dos o més rifiones se han unido anatémicamente, adoptando
diversas formas de acuerdo al grado de fusién. ©No se co
nocen los factores que la determinan, pero al parecer o-
curre durante el ascenso normal, y la asociacién con -

otras malformaciones en drganos distintos al sistema uri
nario, hacen pensar en que intervienen varios factores -

ademis del puramente mecénico (3),(4),(6)*.

El tipo més frecuente de fusién, es el llamado "rifién -
en herradura" (5% de los casos de malformaciones rena -
les ) (4); en este caso se encuentran unidos los polos
renales inferiores y muy rara vez los superiores por un
itsmo de parenquima o solo de tejido conectivo; existe
cierto grado de ectopia y de malrotacién, porque la pel
vis y los ureteres tienen una posicidén anterior al its-
mo; los vasos pueden presentar anomalfas en su origen

y distribucidn.

Otras formas menos comunes son los "rifiones discoides",



Figura 3%: A-125-71: Paciente de 10 afios de
edad. Rifidn fusionado en herradura.

Figura 4: A-119-73: Paciente de 10 a
edad. Rifidn fusionado en torta.
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""en torta, denominados también rifiones pélvicos fusio-

nados.

5. ANORMALIDADES DE LA ESTRUCTURA O DIFERENCIACION
(RINONES QUISTICOS):

Este grupo de malformaciones incluye varios tipos de le
siones cuyo denominador comin es el reemplazo total o
parcial del parenquima renal por estructuras quisticas.
Revisando la literatura, vemos que existe confusidn y -
desacuerdo en la clasificacidbn de las mismas, porque al
gunos autores se basan en las teorias sobre su origen ,
la forma de transmisién y las malformaciones asociadas
(1), (8A), otros en cambio lo hacen por morfologia del

rifién y los sintomas del paciente (3), (4, (7).

Potter (1), mediante microdisecciones del rifién, y el -
estudio de miltiples casos describe L grupos de lesio -
nes quisticas congénitas, conocidas como los tipos 1 ,
II, IIT y IV de rifiones poliquisticos, ademis de un -
quinto grupo de lesiones no clasificadas en ellos. Ha-
ce énfasis en la patogenia especifica de cada caso vy -

las posibles formas de transmisidn congénita, pero la
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morfologia no es muy precisa en todos los casos, al -
igual que los sintomas de los pacientes, por lo que se
dificulta su aplicacidn estricta en la prictica, aunque
sin duda la utilidad de sus investigaciones es grande ,
especialmente para entender la posible génesis de las -
lesiones, ya que al encontrar en las disecciones comuni
cacién entre los quistes y el sistema colector y los ne
frones normales han descartado la teorfia de la falta de
unién del sistema colector con el nefrén y también el -
hecho de que fueran remanentes que persistieran en vez
de desaparecer como ocurre en la embriogénesis normal -
del rifién. Plantea mis bien la existencia de alteracio
nes intrinsecas en la porcidén ampular de las yemas que
originan los tiibulos o a dilataciones posteriores de es
tructuras tubulares o del nefrén que se hubieran forma-

do normalmente,

Hemos tratado de hacer agqui una integracién de todas -
las clasificaciones revisadas, para elaborar una que -
nos de claridad para cada entidad; la enunciamos a con-

tinuacidén:
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1. CONGENITAS :
-Rifiones poliquisticos

~Displasia.

2. POSIBLEMENTE CONGENITAS :
~Quistes medulares
-Quistes simples
-Quistes multiloculares

-Enfermedad renal glomeruloquistica

3. CLASIFICACION NO PRECISA :
-Enfermedad microquistica renal

~-Nefroblastomatosis.

CONGENITAS :

Rifiones poliquisticos:

Se describen con este nombre dos entidades que se trans-
miten hereditariamente, para las cuales no existe hasta
el momento una explicacidén de su patogenia; presentan

en comlin la alteracidén estructural del parenquima, con -
servando la apariencia reniforme de los Srganos , en los
cuales hay un reemplazo parcial o total del parenquima -
por quistes de tamafio variable, Las entidades difieren

en el patrdén de herencia, edad de manifestacién, sintoma
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tologia, curso clinico y pronéstico. Es importante agre

gar que el ureter no presenta alteraciones (3), (4).

Enfermedad poliquistica infantil:

Sinénimos: Lesidén hamartomatosa renal; rifién en espon-
Ja; enfermedad microquistica renal; rifién poliquistico

tipo I de Potter (1), (3), (4).

Froma de transmisidn: Se atribuye a un gen autosdmico
recesivo, manifestado solo en homocigotos que mueren an-
tes de llegar a la edad reproductiva. El riesgo de repe

tir luego de presentarse en una familia es de 1/4 (L4)*,

Embriogénesis y morfologia : En 1984 Hildebrand (3)*, ex

puso la teoria ya descartada de la falta de fusién de -
la yema ureteral con el blastema y luego Kapemmeyer (L4)*
sugirié otra, que también se ha rechazado, que atribufa
los quistes a la dilatacidén de los tl@ibulos colectores de
50. y 100. orden que normalmente desaparecen para formar
los célices. Osathanadh y Potter (1), al estudiar los -

especimenes con microdiseccidn y encontrar comunicacidén

*Autor citado en la referencia bibliogréifica.
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de los quistes con el sistema colector plantean la posi
bilidad de que los tUbulos normales luego de la induc -
cién de nefrones sufran un proceso de hiperplasia y di-

latacidn progresivas.,

Curso clinico v prondstico : Actualmente se considera -

como un sindrome cuyas cara cteristicas de presentacién

varfan de acuerdo con la edad de los pacientes, desde -
la neonatal hasta los primeros afios de la adolecencia .
Debido a su constante asociacidén con lesidn quistica -
y/o fibrosis hepdtica, los sintomas predominantes depen
derén del 8rgano méds afectado; esta relacidn entre las
dos entidades aunque discutida e informada no ha tenido

una explicacidén para su frecuencia de presentacién (4),

(6).

La forma clésica del rifién poliquistico infantil corres
ponde a la descrita en los neonatos; se encuentran afec
tados los dos rifiones en forma simétrica, pero conser -
vando su apariencia reniforme., Estdn aumentados de ta-
mafio, en la superficie se pueden ver infinidad de vesi-

culas muy pequefias; al corte el parenquima esti reem -
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plazado por una masa esponjosa constituida por hendidu-
ras dirigidas en sentido radial hacia la pelvisy al tac
to son blandos y crepitantes; la pelvis es delgada y -
el ureter normal. En algunos nifios se encuentra la "fa

cies de Potter",

Al examen microscdpico se encuentran tlbulos dilatados,
tapizados por epitelio plano o clbico, algunos gloméru-
los esparcidos dentro de un delgado estroma de tejido -
conectivo; mno se reconoce parenquima normal (1), (3),

(4)y (7). En el higado de estos pacientes macroscdpica
mente normal, se encuentra proliferacidén de canaliculos
biliares, algunos dilatados. Es muy rara la presenta -
cidén de malformaciones en otros drganos, aunque hay un

caso asociado con atresia del ileon (1), (3), (4), (7).

Los pacientes pueden sobrevivir algunos dias, hay casos
informados de pacientes hasta de un mes de edad; la -
causa de muerte es poco clara, pues no se encuentra en
la autopsia lesidén diferente de la renal en la mayoria
de los casos. Se ha tratado de explicar por uremia e

insuficiencia respiratoria por compresién toricica por
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las masas renales, pero los estudios de la funcidn excre
tora de estos rifiones y de los datos de laboratorio en -
los pacientes han sido confusos y son actualmente tema
de investigacidn (7); es muy posible que fallezcan por

desequilibrio hidroelectrolitico.

Las otras formas de rifién poligquistico infantil, consti-

tuyen un heterogéneo grupo de casos que pueden detectar-
se desde el primer mes de vida hasta la adolecencia, en
los cuales se encuentra un compromiso variable del rifién,
con reemplazos parciales del parenquima uni o bilatera -
les por pequefios quistes, asociado a quistes miltiples,
simples o fibrosis del higado de diverso grado de severi
dad. Blyth y Ockenden (4)* opinan que este espectro de
enfermedades se manifiesta en los primeros afios de vida
por un mayor compromiso renal y en la infancia y adolecen
cia con sintomas predominantes de alteracién hepética, es
pecialmente por la tendencia a presentarse fibrosis ex -
tensa. A una de estas formas puede corresponder el lla-

mado sindrome de "Caroli"(Ectasia comunicante cavernosa

*Autor citado en la referencia bibliogréfica.
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de conductos biliares) (6), (9),(10) ( opinién personal

de los autores ).

Hallazgos radioldgicos : La placa de abdomen simple sue

le mostrar las masas bilaterales renales que en ocasio-
nes comprimen el térax. La urograffa excretora no es -
un examen Util por la deficiente funcién excretora del

rifién, pero en algunos casos describe una imigen simi -
lar de quistes miltiples, semejantes a los del rifién es

ponjoso medular (L),

Rifién poliquistico del adulto

Sinénimos: Rifién poliquistico tipo III de Potter; en -
fermedad microquistica tipo adulto de ocurrencia ocasio

nal en nifios,

Forma de transmisidn : Tiene un patrdén de herencia auto

sémico dominante con penetrancia alta, de expresividad

variable,

Embriogénesis y morfologfa : Hasta el momento se acep -

tan las teorias de Osathnandh y Potter (1), quienes pro



Figura 7: A-073-78: Paciente de 12 afios -
de edad con rifién poliquistico tipo adulto.
Presentaba infeccidn tuberculosa severa so-
breagregada.
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ponen que se origina por miltiples anomalfas del desa -
rrollo y que pueden derivar de cualquier punto del ne -
frén o del sistema colector, produciéndose asf{ Areas -
normales que alternan con las quisticas. Macroscépica-
mente se encuentran los rifiones aumentados de tamaiio N
comprometidos en forma simétrica, conservando la aparien
cia reniforme, pero con alteracidn del contorno por quis
tes que protruyen en la superficie capsular, cuyo tamafio
varia entre 2y 5 cms., contienen 1fquido cetrino y a ve
ces hemorridgico; la pelvis y el ureter son de aspecto -
normal, En los nifios es diffcil hacer la diferenciacidn
con otras malformaciones quisticas. Se han descrito al-
gunos casos con ligeras diferencias en el compromiso de
los dos rifiones e incluso de alteracién unilateral, pe-
ro se cree gque de todas maneras existe dafio potencial -

no desarrollado en el rifién opuesto.

Microsclpicamente el parenquima se ve reemplazado por -
quistes tapizados por epitelio tubular proximal (célu -
las piramidales con citoplasma eosinéfilo y borde en ce
pillo ); otros por epitelio distal o colector. Se ob -

servan ademéds algunos glomérulos con dilatacién quistica



e

de la capsula de Bowman; el intersticio, delgado mues -
tra focos de inflamacidn crdnica y Areas conservadas de

parenquima renal,

Curso_clinico y prondstico : La forma usual de presenta

cién es en la segunda o tercera década de la vida, como
masas abdominales bilaterales acompafiadas de hiperten -
sién arterial; ocasionalmente hay un cuadro de abdomen

agudo por la ruptura espontinea o traumdtica de un quis
te, El curso es progresivo e irreversible hacia la IRC,
los pacientes fallecen por complicaciones sobreagrega -
das en el curso de ésta. Acorde con las teorias sobre

su origen, los quistes congénitos inicialmente microscd
picos crecen lentamente hasta adquirir las proporciones
descritas. La presentacién en nifios constituye una for
ma severa de manifestacidn, que puede cursar desde el -

principio con proteinuria (3), (4).

Hallazgos radioldgicos : La urografia excretora puede -

ser diagnéstica. Se describen como imdgenes sugestivas,
la elongacidén irregular bizarra de los cilices, el au -

mento de tamafio del rifidn y un aspecto descrito como en
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"panal de abejas". La arteriografia es de gran ayuda

porque permite la identificacidén de los vasos arteria

les que muestran deformidad en la terminacidn de los

mismos y descarta un patrdén tumoral.

Incidencia : Enfermedad poliquistica infantil: se han -

informado pocos casos. Potter (1) describe 22 en 17 fa
milias. Daalgard (7)* menciona una incidencia de 2.2/

1000 autopsias. Duque (7) encontrd 7 casos entre 3,300
autopsias realizadas en el Hospital San Vicente de Mede

110,

Enfermedad poliquistica tipo adulto: Se describe como -
la enfermedad quistica renal mis encontrada en la préc-
tica clinica (4). Bell la encontrd en 1/350 autopsias.
Duque (7) informa 5 casos en un total de 101.000 quirdr

gicos y 3.300 autopsias.

Displasia renal:

Sindnimos: Rifiones poliquisticos tipo II de Potter.

* Autor citado en la referencia bibliogréfica.
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Embriogénesis : La displasia es una anormalidad del de-

sarrollo embrioldégico del blastema metanéfrico, al pare
cer por defectos en la yema ureteral o en ramificacio -
nes de la misma para inducir la formacidén de nefrones ,
la patogenia es desconocida. Se piensa en factores in-
trinsecos o en obstruccidn distal. Se van a encontrar
entonces en el rifién estructuras no representativas de
la nefrogénesis normal, ademids glomérulos y tdbulos in-
madurosyalgunos de ellos dilatados y revestidos de epi-
telio ctlibico o columnar, rodeados por capas concéntri -
cas de mesénquima con algunas fibras musculares lisas.
El estroma es de aspecto mesenquimal, conserva su poten
cialidad para producir derivados disontogénicos como -
cartilago, el cual se encuentra en un 70% de los casos
de displasia (6), (11); en los adultos puede calcifi -
carse u osificarse. El origen del cartilago y del midscu
lo tiene gran importancia; para algunos autores son pro-
ducto de la metaplasia del mesodermo renal y para otros,
resultado de la ectopfa embrionaria del miotomo y de las
léminas laterales del embridn (7). Si esto ocurriera -

asi, habria una invasién del nefrotomo por células pro-
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venientes del escleromiotomo, alterando su desarrollo y -
faltando ademds en los sitios adecuados, lo que podria ex
plicar la agenesia de la musculatura abdominal asociada -
con displasia (7). Bsta alteracidén del desarrollo puede
comprometer la totalidad del rifibn o ser solo un cambio -
focal, por lo cual habra muchas variaciones en la morfolo

gia de los rifiones y en el curso clinico de los pacientes.

En la clasificacidn de Potter la displasia corresponde al
rifién poliquistico tipo II que incluye los rifiones multi-
quisticos, los quistes multiloculares, la aplasia, displa
sia y disgenesis. El origen es atribuido a inhibicidn de
la ampolla de la yema ureteral para inducir la formacidn

de tdbulos y nefrones. La definicidén aceptada actualmen-
te por la mayoria de los autores y por nosotros en este -
trabajo, solo permite incluir de este grupo los rifiones -
multiquisticos, las demas entidades se analizan separada-
mente.

Displasia total:

Sinbénimos : Rifiones multiquisticos; displasia renal unila

teral; rifidn poliquistico tipo II de Potter.
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Morfologia : En la casi totalidad de los casos la lesidn

es unilateral; los raros casos de bilateralidad son in-

compatibles con la vida.

Macroscdpicamente el rifién afectado tiene la apariencia

de un racimo de uvas; el parenquima estd totalmente reem
plazado por masas lobuladas de quistes cuyo tamafio varia
entre 0.5 y 8 cms. El pediculo renal no se encuentra o

estd hipopldsico. Los cllices y la pelvis renal no se -
forman, el ureter es atrésico o falta en el tercio supe-
rior. En muchas ocasiones no se forma el hemitrigono ve

sical.

Microscédpicamente se observan quistes revestidos por epi
telio clibico, separados por una delgada trama de tejido
conectivo; se encuentran dispersos grupos aislados de -
tlibulos y glomérulos inmaduros, islas de mesenquima y -
cartilago inmaduro; no se identifican zonas con disposi

cidn normal de las estructuras (L, (11),012).

Malformaciones asociadas : Rifidn contralateral: general-
mente es normal, ocasionalmente se ve afectado por una -

displasia total semejante o por focos dispersos de la -



Figura 8: A-030-81: Paciente de un
afio de edad. Presentaba displasia -
multiquistica del rifién izquierdo y
enfermedad microquistica en el dere
cho.
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misma; rifién en herradura; agenesia, obstruccién uretero

pelvica,.

Otros niveles: se han descrito asociaciones con tetra -
logia de fallot, defecto septal ventricular, atresia in-
testinal, hidrocefalia, meningomielocele, sindrome de -

Down, paladar hendido y deformidad de las extremidades

(4).

Ridson (11), informa asociacidn con malformaciones del -
tracto urogenital como extrofia vesical, fistula recto -

vesical, utero bicorne y agenesia anorectal; ademds un

caso de sindrome de ''prune bellyM,

Curso clinico y prondstico : Se considera la displasia

multiquistica como una lesidn de ocurrencia esporadica,

sin tendencia familiar, afecta por igual ambos sexos y

no se encuentran lesiones quisticas o fibrosis hepiticas
asociadas. Usualmente se hace el diagndstico por la pre
sencia de una masa abdominal unilateral, en ocasiones do
lorosa, en un nifio menor de 5 afios. En 9 de 10 casos in
formados por Duque (7), se manifestd como una masa abdo-

minal y el diagndstico se confirmd por laparotomfa. Oca-
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sionalmente los pacientes permanecen asintomdticos , por
lo cual se encuentran como hallazgo incidental en RX o -
en autopsias. Los pacientes con displasia unilateral sin

otras lesiones asociadas tienen excelente pronéstico.

Hallagos radioldgicos : La urografia excretora muestra -

rifién excluido, con algunos focos de calcificacidn.

Incidencia: Bstd informada como la lesidén quistica de -

mayor ocurrencia en los pacientes pedidtricos (3), (4),

pero no se precisan cifras.

Displasia focal y segmentaria:

Embriogénesis y morfologfa : En estos casos la displa -

sia ocurre solo como un cambio focal dentro de un rifibn,
con extensién variable del parenquima funcionante, que -
puede ser reemplazdo en forma cada vez mayor en la medi-
da en que el caso se acerca mids a la displasia multiquis
tica., Macrosclpicamente el rifién puede ser normal, hipo
pléasico , parcialmente quistico o presentar en la super-
ficie &reas de aspecto cicatricial. Los quistes provie-

' d .
nen en su mayoria de la yema ureteral con algunos deriva
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dos del blastema metanéfrico. El aspecto microscédpico
de las areas displésicas es igual al descrito (12), -

(13), (14).

La displasia focal la han asociado muchos autores a al-
teraciones obstructivas del tracto urinario bajo , de -
bido a que éstas aparecen mids tempranamente en la vida
fetal y solo ocasionalmente con casos de estenosis de -
la unidén ureteropélvica que no suele ser tan completa -
como la anterior y aparece més tardfamente en el de-
sarrollo;  Potter (1), al describir los rifiones ti -
po IT , menciona una asociacidn constante con atresia -
ureteral, pero también con estenosis de la unidén pielo-

ureteral.

Varias revisiones que buscan relacidn constante entre
la displasia focal y obstruccidén baja del tracto urina

rio no son concluyentes porque solo se encuentra la aso



Figura 9: Se observan los hallazgos
histolégicos en la displasia renal:
tlibulos y glomérulos inmaduros, es-
troma y cartilago de aspecto mesen-
quimal.,
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ciacién en aproximadamente el 50% de los casos (12), -
(13)y, (14).A nivel experimental produciendo obstruccidn
temprana distal en las vias urinarias en embriones de -

pollo, no se encontrd ninglin caso de displasia (1L4).

Otra alteracidén que algunos autores encuentran relacio-
nada con la displasia, es la duplicacién el Sistema pie
loureteral, aunque aparece el hecho confuso de que cuan
do se presentan simultédneamente, el polo displésico pre
senta ademas estenosis de la unidén ureteropélvica y ori

ficio ureteral ectépico (3), (11).

Curso_clinico y pronéstico : La sintomatologfa es muy -

variable y depende de la mayor incidencia de infecciones
crénicas, ocasionadas por la presencia de las alteracio-
nes relacionadas como obstruccidn del tracto urinario o
reflujo, llegando incluso hasta la hidronefrosis y en -
casos de bilateralidad a la IRC, Puede encontrarse tam
bién incidentalmente en una autopsia o haciendo parte -
de sindromes teratogénicos, muchos de transmisién gené-
tica que se apartan de la definicidn inicial de displa-

sia tales como el de Beckwith o el de Prune belly (B)s
(8), (84).



Figura 10: Se observa el aspecto mi-
croscépico del rifidn en un caso de en
fermedad microquistica renal, con di-
latacidén de los ti@bulos contorneados

proximales y de la cépsula de Bowman

y algunos glomérulos.
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Nefroblastomatosis:

Definicidn: Bs una lesidn disontogénica del rifién in -

fantil, intermedia entre una malformacién y verdadera -
neoplasia (15); por los hallazgos histoldgicos debe di
ferenciarse de la displasia. Es una entidad congénita,
asociada frecuentemente a una variedad de anormalidades,

cuando tiene tamafio microscdpico se denomina "blastema

nodular" y cuando es masiva "nefroblastomatosis".

Morfologia : En la nefroblastomatosis masiva se encuen

tra aumento uni o bilateral de los rifiones, que adquie

ren consistencia firme, externamente hay una marcada acen
tuacién de las lobulaciones fetales que deforman el rifién
déndole un aspecto cerebriforme; al corte se observa to-
da la corteza reemplazada por masas de color rosado-blan

quecino, consistencia firme, de hasta 4 cms. de didmetro.

No hay quistes, hemorragia ni necrosis; en la periferia se
reconoce una delgada capa de parenquima normal, El sis -
tema pielocalicial suele estar distorsionado pero las des

cripciones encontradas no lo precisan.
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El estudio microscépico muestra amplias zonas reemplaza
das por grupos de células epiteliales nefrogénicas pri-
mitivas, que recuerdan las del rifién fetal, con grados
variables de diferenciacidén tubular y glomerular, sin -
apariencia anaplisica, separadas por septos de estroma

delgados. No hay cartilago, mesénquima ni misculo liso

(6), (16).

Curso_clinico y prondstico : Se puede manifestar por la

presencla de masas abdominales en los primeros meses de
vida; algunos casos se asocian con hipertensién y otros
con sindrome nefrético congénito (18). Como no se ha es-
tablecido su origen ni su relacidn con céncer, es diff -
cil valorar el prondstico; sin embargo, lo reportado es
la remisién completa del cuadro después del tratamiento
con quimioterapia ( adriamicina y vincristina ). En las
biopsias de control no se ven alteraciones y el paciente
permanece asintomédtico; el diagndstico inicial se habia

hecho por laparotomia y biopsia (15), (16).

Anormalidades asociadas: Se puede encontrar asociada a

varios sindromes como el de Beckwith-Wiedeman y en anoma
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1lias cromosémicas como las trisomias 18 y 23, aniridia

esporddica (LL p') (4), (8).

Hallazgos radioldgicos : La arteriografia es el examen

mds Util, pues hay descrito un patrén vascular muy su -
gestivo de esta entidad. La urografia muestra la fun -
cién preservada pero con aumento notable del rifién y as

pecto de masa sélida (4).

Incidencia : Se encuentra el informe de la ocurrencia -

como hallazgo incidental del blastema nodular en 1/200,
1/400 autopsias de nifios menores de un mes de edad; ra-
ra vez se encuentra en nifios mayores, por 1lo que se cree

que la lesidn es regresiva (15).

En algunos casos hay tendencia a la extensidn comprome -
tiendo masivamente el rifién; la potencialidad de maligni
zacidn precediendo el tumor de Wilms, no se ha podido de

mostrar histoldgicamente, pero si focos dentro de éste.

Quistes renales simples:

Embriogénesis y morfologfa : Hepler (4)* cree que esta le

*Autor citado en la referencia bibliografica.



L1
sidn aparece en forma secundaria a procesos inflamato -
rios e isquémicos que obstruyen los td@bulos y éstos pre
sentan posteriormente dilatacidén quistica, porque lo ha
demostrado experimentalmente. Aunque esto se refiere a
etiologia en adultos, Gleason (17)* opina que puede apli
carse también para explicar su aparicién en los nifios ,
asi que los quistes simples serfan en realidad lesiones
adquiridas, pero otros autores los consideran diverticu-
los de c&lices que han perdido su comunicacidén con el -

sistema colector (3), (17).

En 1956 De Werd y Simon (17)* establecieron los crite -
rios para el diagnlstico de los quistes simples: deben
ser uniloculares, revestidos de epitelio plano, no comu-
nicados con la pelvis y que se encuentran en un rifién -
por lo demés normal. Es importante anotar que este dlti

mo criterio se contradice con las teorias sobre su origen.

Curso clinico y prondstico : Los quistes simples se des -

criben con mayor frecuencia como hallazgo incidental en -
la corteza renal de pacientes mayores de 50 afios con arte

rioesclerosis mis o menos severa o en rifiones gravemente
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afectados por pielonefritis o glomerulonefritis.

Kramer (17), presenta 20 casos de quistes simples en ni
flos, de los cuales solo 2 tenfan relacién con procesos
inflamatorios y otros 2 con hipertensidén. No describe
sin embargo, en ninguno de los casos el aspecto macro -

. . ’ . s~ P
ni microscdpico del rifidn,

Se describe también (3), que cuando los quistes se loca
lizan a nivel del hilio pueden dar manifestaciones por

compresibén de la pelvis.

Quistes multiloculares:

Embriogénesis y morfologfa : Para algunos autores esta -

entidad es una lesién hamertomatosa que se debe a la per
sistencia de elementos del blastema metanéfrico y han su
gerido el nombre de "nefroma multilocular quistico benig
no" para denominarla (4)*; se apoyan para ésto en la pre
sencia en las paredes del quiste de tejido mesenquimal -
con formacién de tidbulos y glomérulos inmaduros y sugie-
ren ademds una relacién con la aparicién de tumor de Wilms.

Potter y Osathanadh por el contrario piensan que corres -
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ponde a una forma circunscrita de displasia, que segin

su clasificacidén seria del tipo II (1).

Los criterios aceptados para su diagndstico son los si-
guientes: ser unilateral, solitario y multilocular, sin
comunicacibén con la pelvis, poseer revestimiento epite -

lial con elementos renales indiferenciados (4).

Incidencia : Es una rara entidad, no familiar ni asocia

da con otras anomalias, que afecta por igual ambos se -
x0s; la mitad de los casos informados en la literatura

mundial han ocurrido en nifios ( 40 hasta 1970 ) (L4).

Quistes medulares:

Se describen dos entidades: el complejo de enfermedad -

quistica medular y el rifién esponjoso medular.,

-Complejo de enfermedad quistica medular:

Comprende 3 sindromes clinicos que tienen en comin la -
presencia de quistes de tamafio variable cerca de la unidn
corticomedular, se trasmiten genéticamente con alguncs -
casos de aparicidn esporddica; se denominan: 1. nefronop-
tisis juvenil, 2. enfermedad quistica medular del adulto

¥y 3. displasia hereditaria renoretiniana.
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-Nefronoptisis juvenil:

Denominada también por algunos"enfermedad medular urémi
ca quistica”, Es una entidad de rara ocurrencia y de -
curso clinico progresivo y fatal hacia la IRC; se ca -
racteriza por una severa retencién de nitrogenados, pro
teinuria, nefritis perdedora de sal y anemia normocrdémi

ca refractaria.

Los rifiones se encuentran contraidos y su superficie es
granular; en la medula se encuentran quistes cuyo dié-
metro varia entre mm. hasta 2 cms.; la corteza se ve -
adelgazada y mal delimitada, algunos glomérulos estéin -
esclerosados, hay una marcada atrofia tubular con dila-
tacién focal. El examen paraclinico mis fitil en su diag
néstico es la tomograffa. Ocasionalmente se ven los -

quistes durante la fase de nefrograma de la arteriografia.

Se transmite por un gen autosdmico recesivo y los pacien-

tes fallecen alrededor de los 15 afios de edad.

-Enfermedad quistica medular del adulto:

Es una entidad que aparece en la tercera o cuarta déca-
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das de la vida. Se transmite con caricter autosdmico do
minante; la IRC ocurre en un periodo de 3 a 5 afios des -

pués del diagndéstico de la enfermedad.

Los rifiones se ven contrafdos, conservan las lobulacio -
nes fetales y la superficie es granular; la medula pre-
senta a nivel de la unidn con la corteza numerosos gquis-
tes de hasta 5 mm. de didmetro; 1la corteza mal definida

y delgada puede presentar focos de inflamacidén crénica.

-Displasia renorretiniana:

En esta entidad se encuentran asociados quistes medula-
res a displasia retiniana especf{ficamente retinitis pig

mentaria, que se transmite con cardcter recesivo.

Rifién esponjoso medular:

Embriogénesis y morfologfa : Es una enfermedad quistica

no familiar que para algunos autores es una malformacidn
congénita y para otros una lesidn hemartomatosa o un pro
ceso secundario a la obstruccidn de tdbulos renales en -

estadfos tempranos de su desarrollo (3), (L), (6).
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El rifidn afectado puede verse agrandado, normal o retral
do de acuerdo con la severidad del proceso inflamatorio
sobreagregado. En la corteza se ven &reas de aspecto -
cicatricial; al corte se observa que todas las papilas

en la medula presentan quistes menores de 5 cms., algu -
nos con cédlculos esféricos en su interior. Al microsco-
pio se aprecia un revestimiento por epitelio clibico, co-
lumnar u ocasionalmente transicional o escamoso, rara vez

se comunica con el sistema colector (19).

Mal formaciones asociadas : La mds importante es la des -

crita desde 1964 que es la relacidn con la hemihipertro-
fia congénita, la cual solo es evidente hasta la adole -
cencia y debe distinguirse de la asimetria normal del in
dividuo y de trastornos del crecimiento producidos por -

fistulas arteriovenosas y neurofibromatosis (19).

Curso clinico y prondstico : En general sus manifesta -

ciones como infeccién, cédlculos, hematuria y dolor abdo
minal eon compatibles con una expectativa de vida nor -

mal; sin embargo, ocasionalmente progresa hacia la IRC.

Hallazgos radioldgicos : La urograffa muestra una imagen
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caracteristica, por la presencia de grumos de medio de
contraste en la medula, ademis de miltiples dilatacio-

nes quisticas de los tibulos colectores papilares (L4).

Enfermedad renal glomeruloquistica:

Embriogénesis y morfologfa : Es una enfermedad quistica

no familiar, que ocurre en recién nacidos y nifios; oca-
sionalmente reportada en adultos (6), (20), (21). Su -
origen es desconocido y se caracteriza por rifiones au -
mentados de tamafio que conservan su morfologia. Micros
cépicamente se observa dilataciones de 1la cépsula de -

Bowman y de los t@ibulos contorneados que no presentan -
comunicacidén con el sistema colector (1), (6), (21), to
da la cortical estd reemplazada por estos quistes que -

miden hasta 8 mm. de dildmetro.

Mal formaciones asociadas : No es clara su relacidn con

alteraciones hepaticas, pero se han descrito casos con

quistes subcapsulares en el higado (21).

Curso clinico y pronéstico : La sintomatologfa descrita

en los casos informados varia desde ser asintomidtica -
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(20) hasta presentar un dafio renal progresivo (6); en -

algunos casos se ha presentado proteinuria (21).

Enfermedad microquistica renal:

Sinénimos : Sindrome Nefrdtico Congénito.

Embriogénesis y morfologia : Las primeras descripciones

de esta entidad se hicieron en Finlandia (22)*, donde
se han encontrado el mayor nimero de casos hasta el mo-
mento. Se considera una enfermedad familiar que se he-
reda con un patrén autosbémico recesivo; casi siempre -
hay historia remota de consanguinidad. El peculiar ais
lamiento de la comunidad en Finlandia provee las condi-
ciones para la persistencia de este sindrome. Actual -
mente no se considera una malformacién congénita, aun -
que algunos autores (3) piensan que se trata de una fop
ma de displasia regresiva; su denominacidn se presta a
confusiones con la poliquistosis de tipo infantil de la
cual difiere por completo. No se han detectado manifes
taciones heterocigotas del gene y los parientes cerca -
nos estdn libres de afeccién renal.

Por lo general los rifiones muestran un aspecto macros -
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cépico normal, pero ocasionalmente estin aumentados de
tamafio; los quistes no son identificados a simple vis-
ta en la mayoria de los casos, pero se han descrito al-
gunos microquistes corticales. La diseccidén de nefro -
nes (7) confirma que la dilatacién aparece en el tdbulo
contorneado proximal, siendo a veces muy notoria, lo -
que explica su denominacidén y constituye un hallazgo mi
croscépico caracteristico. Se ven ademis algunos quis-
tes de la cipsula de Bowman; los glomérulos en general
son normales pero pueden mostrar ligero aumento de la -
matriz y células mesangiales. Con la persistencia de -
la enfermedad se presenta fibrosis periglomerular y del

ovillo.,

La etiologia tampoco se ha aclarado todavia; pero se -
han planteado y tratado de demostrar varias teorfas. El
hecho de asociarse con un alto fndice de prematurez, -
placenta grande y edematosa, ademis de aumento de las -
4 P d . &’ .
proteinas séricas en la sangre del corddn, sugieren un

inicio en la vida intrauterina; recientemente se ha -

demostrado el depdsito de alfa feto proteina alrededor
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de los tlbulos proximales, ademds de la existencia de -

proteinuria fetal (23), (24).

Otros autores (22) sugieren que las protefnas de la mem
brana basal estidn afectadas por error del metabolismo ’

alteridndose su permeabilidad.

Se ha pensado también en que sea una enfermedad autoin-
mune, ocasionada por la transferencia de anticuerpos ma
ternos durante el embarazo. Se establecidé por la exis-
tencia de un rechazo répido por parte de la madre de in
Jertos de piel del nifio afectado y por la presencia en
éste de niveles elevados de Ig M. Se han encontrado -
factores antigénicos contra la membrana basal glomerular
en el suero de la madre y del nifio y algunos factores -
del complemento. Los hallazgos de ultraestructura y de
inmunofluorescencia muestran alteracidn de la funcidn -
de los podocitos y espacios quisticos en los endotelios,

ademéds de depbsito de fibrina alrededor (25), (26),(27).

Curso clinico y prondstico : La descripcidn clésica es

la de un sindrome nefrético que aparece en los primeros
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dias de vida del paciente quien fallece antes de los 3
afios de edad. Un dato de importancia es el anteceden -
te de una placenta grande. BELl recién nacido es gene -
ralmente de bajo peso o prematuro. 51% de los pacien -
tes desarrollan edema y proteinuria durante la primera
semana de vida, con hematuria microscpica ocasional y
rara vez retencidén de nitrogenados e hipertensibén. E1
nifio sufre retardo en su desarrollo fisico y sicomotor
y es muy susceptible a las infecciones que en muchos -
casos le ocasionan la muerte., La enfermedad es de cur
so fatal y no responde a los esteroides. Hay el infor
me de un caso de lesidn severa que se inicid a las tres
semanas y se biopsid a los 7 afios, mostrando mejoria y

respuesta a los corticoides (28), (29).

ANORMALIDADES DE LA PELVIS RENAL:

Duplicacidén de la pelvis y del ureter. Pelvis bifida y

multifida.

Imbriogénesis y morfologfa : Estas dos entidades se deg

criben conjuntamente porque las alteraciones que condu-

cen a su formacidn se van a manifestar dentro de un es-
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pectro que varia desde la verdadera duplicacidn renal
con sistemas pieloureterales independientes hasta las

formas menores de pelvis bifida y multibifida.

La duplicacidn puede ser uni o bilateral, completa o in
completa, Esta Gltima se presenta cuando hay fusidn de
los ureteres provenientes de pelvis independientes y de

sembocan en un solo orificio vesical.

La duplicacidén completa es el resultado de la formacién
de dos yemas ureterales separadas en el conducto mesoné
frico; la formada en el nivel més alto drena el polo -
superior y la mds baja el polo inferior; clinicamente

ocurre lo contrario. La pelvis inferior tiene un drena
je més medial, no ectdpico, actfia como pelvis superior;
ésto se debe a que durante el desarrollo el ureter mis

bajo es absorbido primero por la vejiga mientras que el
superior es desplazado caudalmente por la migracidn del
conducto mesonéfrico y se introduce a la vejiga o en la
uretra ectdépicamente. Este fendmeno se conoce como re-

gla de "Weigert Meyers",

En estas circunstancias el blastema metanéfrico puede -
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dividirse en dos partes cada una de las cuales posee un
sistema independiente (duplicacién renal verdadera); -
con mayor frecuencia ocurre que las dos porciones pre -
sentan varios 1ébulos comunes por el entrecruzamiento -

de los tfibulos colectores (1), (4).

En la mayoria de los casos de duplicacién la pelvis del
polo superior es mis pequefia que la del inferior, los -
ureteres se cruzan delante de la pelvis y vuelven a ha-

cerlo justo antes de la desembocadura de la vejiga.

51 ocurre una divisidén anormal de la yema ureteral Gni-
ca se produce duplicacidén incompleta; en éste caso hay
fusidn de los ureteres antes de llegar a la vejiga y de
sembocar en un orificio comfin. Si la fusidn ocurre en

un punto alto se forma la pelvis bifida. Las variantes
menores dan lugar a pelvis tribifidas o multibffidas -
que ocaslonalmente se acompafian de ureteres del mismo -

tipo, dependiendo del nidmero de divisiones anormales.

Malformaciones asociadas : Renales: Agenesia unilateral;

malrotacién; fusidn y ectopfa. La asociacidén con las -

displasias ya se discutid anteriormente.
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Curso clinico y prondstico : La presencia de reflujo vy

de obstruccidén es frecuente y de allf la alta inciden-~
cia de infecciones, mayor que la descrita para otros -
estados de anormalidad del rifién (4). El reflujo es -
mas comin en el ureter que drena el polo inferior por

su direccidn perpendicular, en cambio de la oblicua nor

mal, mientras que la obstruccién afecta mis el polo su-
perior con hidronefrosis secundaria en algunos casos ;
ocurre a un nivel bajo porque como deciamos el ureter -
que drena el polo superior tieme un orificio ectdpico -
en la vejiga, la uretra o fuera del tracto urinario; -
ocasionalmente se presenta en otros niveles incluso en

la unién uretero pélvica. Los factores mencionados ha-
cen que el rifién o por lo menos uno de sus polos se vea

afectado facilmente por infecciones crénicas, cilculos

e hidronefrosis,.

Hallazgos radioldgicos : La urograff{a excretora es el -

examen més Util para el diagnéstico a pesar de que re -
quiere una interpretacidn cuidadosa de las distintas -
imégenes que puede mostrar la entidad y ademds por los

procesos patolégicos sobreagregados; la cistografia -
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miccional permite establecer la presencia de reflujo y
se puede tratar de ubicar el ureter ectdpico, que cons
tituye una de las mayores dificultades diagnésticas de

la urografia pedidtrica (4).

Estenosis de la unidén pieloureteral:

Embriogénesis y morfologfa : La unién ureteropélvica -

es una pared constitufda por tres capas; una mucosa -
sin pliegues a diferencia de la encontrada en el resto
del ureter, formada por epitelio transicional y limina
propia de tejido conectivo denso que se va volviendo -
méds laxo hacia su unidn con la segunda capa formada -
por dos bandas de miisculo liso, la mis interna dispues
ta longitudinalmente y la externa de manera circular 3
infiltradas por escaso tejido conectivo, 1o que las ha
ce menos compactas y organizadas que las del intestino.

Finalmente estd rodeada por la adventicia de tejido co

nectivo laxo.

La obstruccidn del ureter en los diferentes niveles -
tiene causas intrinsecas y extrinsecas, pero la esteno

sis de la unidn uretero pélvica es la forma mis fre -
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cuente de alteracidén y ademids se presenta como entidad
congénita diagnosticada por lo tanto en la mayorfa de -
los casos en la infancia; se debe a la estenosis in -
trinseca de la misma o rara vez a compresién externa -
por vasos aberrantes o bridas congénitas (30). En algu
nos casos las manifestaciones solo se presentan hasta -
la edad adulta, pero entonces es mls dificil de estable
cer su caridcter de congénita; posiblemente son casos -

de obstruccidn parcial que progresan lentamente.

La etiologia de la estenosis intrinseca congénita ha si
do discutida por varios autores quienes sugieren algu -
nas teorias, tales como que se debe a hipoplasia o de -
tencidn del desarrollo por isquemia secundaria, tal vez
a la compresién por vasos fetales (1), (30)*. Se ha de
mostrado que el ureter pasa durante su desarrollo por -
una fase sflida, seguida de un proceso de recanalizacidn
que al no producirse ocasionarfia la estenosis. Por mi -
croscopfa de luz y electrdénica se ha demostrado el au -
mento del depbsito de coldgeno y alteraciones de las ca
pas musculares como hipertrofia o reemplazo de la circu

lar interna por bandas longitudinales que crean un seg-
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mento aperistédltico,

Howard (20)*, revisé una serie de 195 nifios con esteno-
sis congénita y encontrd en el examen histolégico aumen
to del depdsito coldgeno y leve inflamacidn; disminu -
cién de la capa muscular a nivel de la unidn con hiper

trofia a la altura de la pelvis.

Malformaciones asociadas : Estenosis bilateral, ocurre

en baja proporcidn de los casos pero no se encuentra ci
fra exacta. (4). Howard (30), informé 9 casos con age-
nesia unilateral, 7 con duplicacién renal, 4 de ellos -
ipsilaterales con estenosis del polo inferior y 3 con -
tralaterales sin obstruccidn; otras malformaciones de

presentacién ocasional fueron malrotacién renal, ecto -
pria ipsilateral, hipospadias, criptorquidea bilateral i

espermatocele, disgenesia gonodal y ureter retrocavo.

Curso clinico y prondstico: La forma mis frecuente de -

presentacidn es en los primeros afios de vida como una -
masa abdominal que se debe a la hidronefrosis secunda -
ria. Esta dltima es la causa mis frecuente de masas ab

dominales en nifios, por lo cual debe hacerse el diagnds
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tico diferencial con una neoplasia (4)., EL dolor abdg
minal intenso acompafiado de vémito puede aparecer si -
multéneamente o como @nicos sintomas desviando la aten
cidn hacia afecciones del tracto gastrointestinal; es
frecuente que se presente hematuria como consecuencia

de dilatacidén aguda del sistema pielocalicial, de in -
fecciones o como manifestacidén de la mayor susceptibi-
lidad del rifién hidronefrético a los traumas (30). La
infeccidn no parece ser tan frecuente como se cree cli

nicamente y tiene mayor incidencia en nifias.

Para diagnosticar la hidronefrosis como secundaria a -
estenosis congénita debe tenerse en cuenta la edad en
que aparecen los sintomas, por ésto es dificil compro-
barla después de la adolecencia; se debe descartar tam
bién la coexistencia de reflujo vesicoureteral, que pue
de conducir a fibrosis postinflamatoria; ayuda a con-
firmar la presentacidén congénita la observacién de di-
latacidn ureteral por debajo de la obstruccidn frecuen
te en las estenosis adquiridas Yy muy rara vez vista en

los casos congénitos. En la serie de pacientes estu -
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diada por Howard (30), algunos casos de estenosis congé
nitas acompafiadas de infeccibén tenfian reflujo, pero no
se descartaron por la temprana edad de manifestacidn y

la ausencia de dilatacidn ureteral..

El prondstico de estos pacientes es bueno porque el -
compromiso es generalmente unilateral y se diagnostica
tempranamente; la conducta esti precedida de un andli -
sis del grado de funcionalidad del rifibn y de las com -
plicaciones sobreagregadas como infeccién o cé&lculos,
para decidir nefrectomia o pieloplastia; esta dltima
requiere de un seguimiento posterior estricto del pa -
ciente especialmente en los casos de bilateralidad pa-

ra detectar precozmente cualquier alteracidn.

Los informes de los seguimientos muestran una alta fre
cuencia de infeccidn posterior a la pieloplastia (30),
(4), especialmente en nifios menores de un afio. Algu -
nos pudieron corregirse con una nueva pieloplastia, pe
ro en la mayoria de los casos se requirié nefrectomia;
por todo esto el prondstico de los pacientes es muy -

variable de acuerdo al caso.



Figura 11 y 12: Se observa un caso de
estenosis unilateral de la unién pielo
ureteral izquierda con hidronefrosis -
secundaria, en un paciente de 1 mes de
edad., Histoldgicamente se encuentra -
fibrosis de la pared a este nivel.
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Hallazgos radioldgicos : la urografia excretora es diag

néstica de hidronefrosis, cuando hay conservacidén de la

funcidén renal, en caso contrario se verd un rifién ex -

cluido; se puede intentar la urografia de estos casos

administrando altas dosis de diuréticos que intensifi -
can la imigen del sistema pielocalicial. En este momen
to el examen de més utilidad es la ecografia que permi-
te hacer el diagnéstico diferencial con una neoplasia .
Otros exémenes adicionales son la pielografia retrdgra-

da para localizar el ureter y precisar si la estenosis

es de la unidn o es ureterovesical; la tomografia pa-
ra valorar el grado de funcidén del rifién y la cistogra

fia para descartar la presencia de reflujo (4).

MATERTAL Y METODOS

1. Se revisaron los protocolos gquiridrgicos y de autop
sias durante el periodo comprendido entre 1963 y -
1983 del Hospital de La Misericordia Universitario
Pediatrico, seleccionando los casos con diagnésti-

co de malformacidén congénita renal o pélvica.

2. Se analizaron las historias clinicas correspondien
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tes a los casos, con el fin de establecer una corre
lacidén clinico patoldgica, sintomas y signos mis im

portantes, y evolucidn.

5. Se revisaron las preparaciones histolégicas y una -
parte de los especimenes macroscépicos, cuando fue
posible, precisando hallazgos y diagnlsticos, asi -
como también los estudios radioldégicos de dichos pa

cientes.

PRESENTACION DE RESULTADOS :

Entre un total de 10,300 autopsias y 2.220 protocolos -
quirtirgicos, se seleccionaron 93% casos de malformacio -
nes, L4 correspondieron a lesiones parenquimatosas y 49

a lesiones pélvicas. Se presentan en la tabla No. 1.

DESCRIPCION DE LOS CASOS

AGENESTA:

Como hallazgo de autopsia en una nifia de 3 afios con -
otras malformaciones ano-rectales, quien fallece en el

postoperatorio de correccién de ano imperforado. Se -
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TABLA No. 1
Casos %
Estenosis ureteropélvica L2 551
Duplicacidén pieloureteral 7 75
Hipoplasia 10 10575
Displasia multiquistica 7 P39
Displasia focal 8 8,6
Enfermedad microquistica I he3
Malrotacidn 7 745
Ectopia cruzada sin fusién 1 1,07
Fusibén en "herradura" 3 %522
Fusidn en "torta" 1 1,07
Poliquistica infantil 1 1,07
Poliquistica tipo adulto 1 1,07
Agenesia 1 1,07
TOTAL 93 100.00%
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habia detectado en la cistoscopia ausencia del hemitri-

gono derecho.

Malformacidn asociada : Ectopfa cruzada del rifién pre -

sente, utero didelfo.

HIPOPLASIA :

10 Casos entre 3 dias y 12 afios de edad; 6 de ellos de

sexo masculino.

Mal formaciones asociadas:

Displasia multiquistica: 2 casos

- Displasia focal: L4 casos
- Sindrome de Bickwith: 1 caso
- Megaureter: 1 caso
- Fistula rectouretral: 1 caso

Cuadro clinico:

En 4 pacientes hubo infeccidén urinaria a repeticién -
con rifidn exlufdo en la urografia. Se les practicé ne
frectomia total con evolucién satisfactoria. En el ca
so del sindrome de Beeckwith se corrigid la criptorqui

dia pero el paciente no volvid a control.
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5> Casos fueron hallazgo de autopsia en pacientes que fa

llecieron por causas no relacionadas con estas malforma

ciones.
FUSION, ECTOPIA Y MALROTACION:

Los tres tipos de malformaciones suelen verse juntas.

? Casos de rifiones pélvicos, 3 de ellos fusionados en -
herradura por unidn del polo inferior; uno de ellos te-
nia un tumor de Wilms estado clfnico ITI, quien falle -
cié cinco meses después con metistasis miltiples. Un
caso de rifién fusionado en torta y 2 de ectopfa pélvica
sin fusién. En todos hubo malrotacidn con la pelvis y
el ureter en situacidén ventral. La edad de los pacien-
tes estuvo entre 3 meses y 10 afios; 10 hombres y 4 mu-

jeres.

Mal formaciones asociadas:

~Displasia focal : 1 caso
-Malformaciones rectogenitales (ano imperforado, utero
didelfo) : 1 caso

-Polidactilia y micrognatia: 1 caso.
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Cuadro clinico

% casos de fusién renal (2 en herradura y uno de rifién
en torta); fallecieron por insuficiencia renal crénica
por pielonefritis severa. No tienen estudios radiold-
gicos y el diagnlstico se establecid solo en autopsia.
En un caso de ectopia cruzada con fusidén, el diagndésti
co se hizo por urografia excretora, se le practicé reim
plante bajo del tnico ureter con correccidén del reflu-
Jo y mejoria inmediata, pero se desconoce su evolucidn
posterior. El otro caso fué comentado ya por su aso -
ciacién con agenesia renal. Los dos casos de malrota-
cibén y ectopia sin fusidn fueron hallazgos de autopsia
en un paciente leucémico y en otro con peritonitis por
perforacidn intestinal y ano imperforado. En el caso
asociado a displasia focal, el rifién ectépico y malro-
tado presentaba severa infeccidn que requirié nefrecto

mia con mejorfia del paciente.

RINONES POLIQUISTICOS:

Se encontrd un caso de la forma clésica de tipo infan-

til, en un nifio de 23 dfas que presentd cuadro de ma —
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sas abdominales y que ecograficamente sugerian tumor de
Wilms; falecid por edema pulmonar y se detectd ademls
proliferacidén canalicular biliar , sin quistes ni fi -

brosis en higado.

Otro paciente de sexo masculino, de 12 afios de edad, -
con cuadro de insuficiencia renal, con bacilo de Koch
positivo en la orina y marcada nefromegalia. El estu -
dio radioldgico sugiere rifién poliquistico. Fallece -
después de corta estancia en el hospital y se encuentra
una enfermedad poliquistica de tipo adulto y tuberculo-

sis severa sobreagregada.

DISPLASIA MULTIQUISTICA:

7 Casos , todos unilaterales, entre 27 dias y 8 afios de

edad; 6 de ellos de sexo masculino,

Mal formaciones asociadas:

-Estenosis pieloureteral contralateral : 1 caso
-Enfermedad microquistica contralateral: 1 caso
~Megaureter ipsilateral y valvas uretrales: 1 caso.
-Hirshprung y atresia de ileon : 1 caso
-Malformaciones 6seas (genu valgo y del calcaneo): 1 ca

S0.
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2 de los casos presentaban rifiones quisticos muy peque-

filos con menos de 5 cms. de didmetro.

Cuadro clinico:

5 Pacientes presentaron masa abdominal con exclusidn re
nal en la urografia y lesién multiquistica en la ecogra

fia; se les practicd nefrectomia con mejorfa completa.

Los otros pacientes fallecieron por causas no relaciona

das y fueron hallazgo de autopsia,

DISPLASIA FOCAL:

8 Casos, entre 6 meses y 13 afios, 6 de ellos de sexo -

masculino,

Mal formaciones asociadas:

-Hipoplasia: 4 casos. Uno de ellos con sindrome de -

Beckwith.

-Estenosis unidn ureteropélvica: 2 casos.
No se encontrdé ninguno con obstruccién de las vias uri-

narias bajas.,

Cuadro clinico:

La infeccidn sobreagregada estuvo presente en todos los
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casos; hubo mejoria después de la nefrectomfa., La uro
grafia mostrd rifidn exclufdo en 3 de ellos. El cuadro

histoldgico fué completo en 6 de estos rifiones. En los
otros dos los tidbulos y glomérulos inmaduros, tejido me
senquimal y misculo liso permitieron hacer el diagndsti

co aln en ausencia del cartilago.

ENFERMEDAD MICROQUISTICA RENAL (Sindrome nefrdtico com-

génito):

L casos, entre 15 dias y 1 afio de edad, 3 de elles de -

sexo masculino.

Mal formaciones asociadas :

-Displasia multiquistica de rifién contralateral: 1 caso.
-Paladar ojival y braquicefalia: 1 caso

-Obstruccidén duodenal por diafragma: 1 caso.

Cuadro clinico:

En 3 casos los pacientes ingresaron por edema progresi-
vo hasta la anasarca que fué interpretado clinicamente
como secundario a la desnutricidén, pero la correlacién

posterior entre los hallazgos de las autopsias y algu -
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nos exémenes (parcial de orina y proteinemia) permitie-
ron establecer que estos pacientes desarrollaron un sin

drome nefrdtico antes del primer afio de vida.

Macroscédpicamente presentaban pequefios quistes en la -
corteza y al microscopio los tl@bulos proximales estaban
dilatados, al igual que la clpsula deBowman de muchos -
glomérulos. En todos la causa de muerte no fud clara ’
por lo que se pensd en desequilibrio hidroelectrolftico.
No se tienen datos respecto a la placenta, peso al na -

cer, ni antecedentes familiares,

En el cuarto caso, el paciente de 15 dfas presentaba ma
sa abdominal, bajo peso y fallece en el postoperatorio
de un diafragma duodenal por gastroenteritis necrotizan
te. Se encontrdé a la autopsia un rifién con cambios de
enfermedad microquistica y el contralateral con displa-

sia total. Se desconocen sus antecedentes.

ALTERACIONES PELVICAS:

Estenosis de la unidn ureteropélvica: L2 casos

Duplicacidn del sistema pieloureteral: 7 casos.
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ESTENOSIS DE LA UNION PIELOURETERAL .

42 casos, 3 de ellos bilaterales; 28 pacientes de sexo

masculino.

Malformaciones asociadas:

-Sindrome de Gregg: cataratas y CIA. : 1 caso
-Displasia focal: 2 casos

-Malrotacidén: 1 caso

~-Cardiopatia congénita, CIV : 1 caso

-Didtesis de rectos abdominales: 1 caso

La obstruccidn de 41 casos fué de tipo intrinseco y en

1 caso por arteria aberrante,

Cuadro clinico:

Dos de los tres pacientes con estenosis bilateral falle
cieron. Uno en el postoperatorio de la pieloplastia,
con severa infeccidn renal y el otro en cuadro de ure-
mia que no permitid ningln procedimiento. El otro pa-
ciente con lesidn en ambos rifiones, que tenfa ademis -
sindrome de Gregg mejor$ después de la pieloplastia.

La urografia permitid hacer el diagnéstico.
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De los casos unilaterales solo uno fallecid en cuadro -
séptico, después de la cirugia correctora con severa in
feccidén renal aguda sobreagregada. 8 pacientes se pre
sentaron con gran masa abdominal y rifién excluido, a la
4 L d . 4 .
urografia y ecografia consistente en masa quistica, me-

joraron después de la nefrectomfa.

5 pacientes presentaron hematuria después de trauma ce-
rrado. Con un diagndstico de rifién exclufdo fueron so-
metidos a nefrectomia, y en ellos se detect§ la esteno-

sis, como hallazgo ocasional.

Los otros 26 pacientes con cuadros de infecciones a re-
peticidén de las vias urinarias, y mediante estudios ra-
diolégicos y ecogréficos, solo requirieron pieloplastia

con mejoria clinica.

El paciente con vaso aberrante que se dirigfa hacia el

polo renal inferior que se originaba en la arteria re -
nal y comprimfa la pelvis a nivel de la unién, requirié
nefrectomia por exclusién funcional, Se detectd ademis

fibrosis e inflamacidn crdnica severa del ureter.
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DUPLICACION DEL SISTEMA PIELOURETERAL :

'Y cas0s, L4 en sexo masculino, entre 1 y 8 afios de edad.
En 6 casos habia ureteres independientes con orificio -
de desembocadura ectdpica de uno de ellos y un caso de
terminacidén del ureter en el del polo adyacente, para

desembocar en el Unico orificio vesical.

Malformaciones asociadas :

-Reflujo vesico ureteral : 1 caso.

Cuadro clinico:

5 casos cursaron con infecciones a repeticién, se prac-
ticé heminefrectomfa del polo inferior, que fué el afec
tado en todos los casos. 3 tenfan comprobacidén por la
urografia. La evolucidén fué satisfactoria. 2 casos -
fueron hallazgo de autopsia, que fallecieron por causas

no relacionadas.

DISCUSION Y COMENTARIOS :

T. Entre 12.509 protocolos quiriirgicos y de autopsias -

en un periodo de 21 afios estudiados en el Hospital -
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de La Misericoridia Universitario Pedidtrico, encon
tramos 93 casos de malformaciones del tracto urina-
rio alto ( renales y pélvicas ), lo que equivale a
un 0.74%. Estos 93 casos corresponden a 69 pacien-
tes, dado que 24 de ellos ( 34.4% ) presentaban le-

siones miltiples del rifién o de la pelvis.

La cifra mencionada en el numeral anterior ( 0,74% )
no es representativa de la incidencia real de las -
malformaciones en nuestro medio dado que en este -
Hospital, solo se atienden por regla general pacien
tes entre 1 mes y 15 afios de edad. ( Tabla No., 2 ).
El nlimero de recién nacidos inclufdos en esta casulsg
tica corresponde a un grupo de pacientes remitidos -
de otras Instituciones que requirieron cuidado o tra

tamientos especializados.

En la tabla No. 3, se ve la distribucidén por sexo ,
donde se aprecia el notorio predominio en hombres ’
48 casos ( 69.5% ), un poco mls alto que la informa
da por otros autores, que incluyen en sus estudios

malformaciones altas y bajas del tracto urinario.



TABLA No., 2

DISTRIBUCION POR EDAD

L

EDAD No.CASOS PORCENTAJE
Menores de 1 mes L b5:7%
1 mes - 1 afio 20 29.0%
2 afios - 5 afios 22 32,0%
6 afios - 15 afios 23 35e5%
TOTAL 69 100,0%
TABLA No. 3
DISTRIBUCION POR SEXO
HOMBRES % MUJERES oo ‘B
L8 69.5 21 3045
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En estas dltimas se ven mis pacientes de sexo femeni

no, lo que determina 1la diferencia en las cifras.

En el cuadro clfnico vemos que solo 12 ( 17.3% ) de
los 69 pacientes no presentaron sintomas relaciona -
dos con su malformacidn y fueron hallazgos incidenta
les en el examen anatomopatolégico; los otros 57 pa
cientes presentaron diferentes cuadros clinicos que

se observan en lag tabla No, L,

49 casos ( 52.6% ) presentaron signos de infeccién
urinaria de diferente grado de severidad; en 3 deter
minaron IRC. y en igual némero de casos estado sépti

CO.

Se encontré masa abdominal en 15 casos ( 17.2% ),

siendo més frecuente por hidronefrosis con estenosis
de la unidn ureteropélvica (78 casoe ) que solamente
representaron 19% de complicacidn de esta malforma -
cidn y que obligé a practicar nefrectomfa. Ios 7ica
S0s restantes corresponden a tipos de malformacién -

que se manifiestan clfnicamente por este signo., Dig



TABLA No. 4
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% Pacientes

uretero pélvica

#*%% STGNOS Y SINTOMAS MALFORMACIONES No.CASOS
Infeccidén urinaria -Estenosis de la unién 38
pieloureteral.
49 Pacientes -Hipoplasia con displa- 8
sia focal.,
-Duplicacidn del sistema &
pieloureteral.
-Ectopia sin fusién 1
Masa abdominal -Estenosis de la unién 8
uretero pélvica,
-Displasia multiquistica &
15 Pacientes -Poliquistico tipo adul- 1
to.
-Poliquistico infantil. 1
Insuficiencia re- -Fusidén renal 3
nal crdnica -Poliquistico tipo infan 1
;4 i
5 Pacilentes -Poliquistico tipo adul- 1
Lo.*
Sindrome nefréti- -Enfermedad microquisti- 3
e 3 Pacientes s
Hematuria -Estenosis de la unién Z*#

Sepsis por pielone
fritis aguda

3 Pacientes

-Rifién fusionado en"torta"
~-Estenosis bilateral de la
unidén uretero pélvica.
-Estenosis unilateral de -
unidén uretero pélvica.

Asintomiticos
(Hallazgos inciden-
tales)

12 Pacientes

~-Hipoplasia

-Displasia multiquistica
-Ectopia sin fusién
-Fusidn renal
-Duplicacidn del sistema
pieloureteral

N — U

* Asociado con TBC.

** Antecedente traumitico.
*%* Hubo pacientes con 2 o mds sintomas.
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plasia multiquistica 5 casos, rifién poliquistico in-
fantil 1 caso, y rifién poliquistico tipo adulto 1 ca
so; éste Gltimo se hizo sintomitico por la presen -

cla de severa infeccidn tuberculosa sobreagregada.

Bl hallazgo de hematuria post-traumitica en 3 casos
correspondi$ a rifiones hidronefrdticos por estenosis

de la unién.

3 Casos de sindrome nefrdtico se presentaron en pa -
cientes menores de un afioc de edad con enfermedad mi-
croquistica renal. El cuadro no fué detectado elind
camente, dada la corta edad de los pacientes y la -
presencia de desnutricidén que es habitual en el tipo
de nifios atendidos en la Institucién, asi como tam -
bién por el hecho de que las descripciones clésicas

se han relacionado en ciertos grupos etnicos ( Fin -
landeses ). Por otra parte aun cuando no se ha defi
nido claramente su carédcter de malformacidn o entidad
autoinmune consideramos de gran interés la asociacidn
en uno de nuestros pacientes de enfermedad microquis-

tica con displasia multiquistica contralateral, lo -
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cual estéd més a favor de que ésta sea una forma de -

displasia.

En solo 8 casos de los 69 pacientes sintomdticos no

se sospechd clinicamente 1la alteracién renal o pél-
vica. En los restantes, aln cuando no se precisd en
todos el diagndéstico exacto , si se pensd en malfor-

macién por los sintomas y/o hallazgos radioldgicos.

El tipo mis frecuente de malformacién fué la esteno-
sis uretero pélvica, 42 casos, ( 45.1% ) . Le si -
guen en orden de frecuencia la hipoplasia, 10 casos
( 10.75% ); displasia focal, 8 casos ( 8.3% ); dis -
plasia multiquistica, 7 casos ( 7.5% ); malrotacidn,
7 casos ( 7.5% ); enfermedad microquistica, 4 casos

( 4.3% ) ( Ver tabla No. 1 ).

La tabla No. 5, registra las malformaciones asocia -
das, del tracto urinario y de otros 8rganos. Hubo -
solo 2 casos de malformaciones del tracto genital y
L de la via urinaria baja; lo més frecuente fué el -

hallazgo de lesiones renales asociadas.



TABLA No.

5

MALFORMACIONES ASOCIADAS
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MALFORMACION RENAL | URINARIOS No. OTROS No .
0 PELVICA CASOS CASOS
Estopia cruza 1 Ano imperfo- 1
AGENESTA da con malro- rado.
tacibn Utero didelfo 1
Estenosis de 2 Sindrome de 1
DISPLASIA FOCAL la unidn ure Beckwith
tero pelvica,
Hipoplasia n
Fusidén en He- 3 Ano imperfo- 1
rradura, rado.
Fusién en
MALROTACION WEortat .
Estenosis de 1
la unidn U-P.
Ectoia cruzada 1 Polidactilia 1
y microgna-
tia
Displasia mul- 2 Sindrome de 1
tiquistica. Beckwith.
HIPOPLASIA Displasia focal| 4
Megaureter 1 fistula rec- 1
toureteral
RINON POLIQUIS- Prolifera- 1
TICO INFANTIL cibén de ca
naliculos
biliares
Megaureter ip 1
silateral.
Valvas urete- 1
DISPLASTA MULTI rales,
QUISTICA Estenosis pie 2 Oseos (genu 1

loureteral.

Infermedad mi
croquistica

valgo y del
calcéneo,
Hirshprung

y atresia
ileal
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TABLA No. 5

( CONTINUACION)

MALFORMACION RENAL | URINARIOS No. OTROS No.

O PELVICA CASOS CASOS
Displasia 1 Diafragma 1
multiquisti- duodenal
Ca.

**ESTENOSIS DE LA Bilateral 3 Sindrome 1

UNTION de Gregg.

Malrotacidn 1 Celels 1
Displasia 2 Paladar 1
focal ojival

DOBLE SISTEMA PIE- Reflujo ve 1

LOURETERAL sico urete
ral

#* El Sindrome de Beckwith ademis de sus anomalias carac-

teristicas presentaba hipoplasia y displasia focal.
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23 pacientes fallecieron, 11 de los cuales (15.8%)
por causas relacionadas con sus malformaciones (in-
feccidén, I.R.C. ). 5 tenian malformaciones incompa
tibles con supervivencia mayor de un afio ( Poliquis
tica infantil 1, y Microquistica renal 4; 6 tuvieron
diagnéstico tardio que determindé dafio parenquimatoso

irreversible.

CONCLUSIONES:

Se estudiaron 93 casos de malformaciones renales y
pélvicas, correspondientes a 69 pacientes, con una
incidencia relativa de 0.77%, entre 12.509 protoco-
los quirirgicos y de autopsia dentro de un periodo
de 21 afios en un hospital pedidtrico de Bogoté, que
atiende predominantemente pacientes entre 1 mes y -

15 afios de edad.

El tipo mé&s frecuente de malformacidn encontrada fué
la ESTENOSIS DE LA UNION URETEROPELVICA 42 casos -
(45.1%) yseguida por hipoplasia 10 casos (10.7%), -
displasia multiquistica y malrotacién (7.3%) respec

tivamente.
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Hubo notorio predominio del sexo masculino, 48 pa -

cientes ( 69.5% ).

70 pacientes ( 85.3% ) presentaron algin tipo de sig
no o sintoma, entre los cuales los més frecuentes -
fueron: la infeccidn urinaria (52.6%) y masa abdomi-
nal ( 17.2% ). Sin embargo, en 8 de ellos no se sosg
pechd clinicamente la malformacidén ( pacientes con

enfermedad microquistica renal, estenosis bilateral,

fusidn renal ).

. . L d
La asociacidn con malformaciones a otro nivel fue -

baja; 5 pacientes con malformaciones del tracto di-
gestivo ( 6.1% ), cardiacas 2 ( 2.5% ). No se en -
contraron malformaciones del sistema nervioso, como
se describen en otras series, asi como tampoco la in
formada comunmente entre displasia focal y obstruc -

cidén del tracto urinario bajo, que no se vid en nin-

guno de nuestros casos. Por el contrario dos de ellos
tenian estenosis altas, hecho rara vez informado en -

la literatura revisada.
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6. La clasificacidn utilizada para esta revisidn nos -
permite incluir y hacer claridad en varios casos de
lesiones quisticas que no cumplen con los requisi -
tos exigidos en las clasificaciones de Potter y -
otros autores. Por otra parte, a pesar del poco ni
mero de casos ( cuatro ), gueremos llamar la aten -
cién sobre la presencia en nuestro medio del Sindro
me nefrdtico congénito por enfermedad microquistica
renal, que ha sido clasicamente descrita como casi
exclusiva de paises nordicos européos, y el hecho de
haber encontrado uno de nuestros casos asociado a -
displasia multiquistica contralateral, nos hace pen

sar que es una forma de displasia renal.
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