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INTRODUCCION

Las anomalias renales de nimero, posicién, forma
y orientacién tienen una presentacién y trascenden-
cia variables. Generalmente son asintomaéticas, y se
encuentran durante programas de despistaje renal, al
estudiar otras anomalias con las que se pueden aso-
ciar o accidentalmente. Otras veces se manifiestan a
través de diversas complicaciones, fundamentalmen-
te infeccién del tracto urinario (ITU), y se descubren
durante el estudio subsiguiente'’.

Ante el hallazgo de agenesia renal unilateral (ARU),
rifiones ectdpicos (RE), en herradura (RH) o malrota-
dos (RMR), hay que plantearse si pueden asociarse a
riesgo de dafio renal y morbilidad extrarrenal y cual es
el mejor método de estudio y seguimiento de los nifios
con esta patologfa.

El objetivo del presente estudio es analizar las
formas de presentacién, caracteristicas, seguimiento
y prondstico de estas anomalias renales en la pobla-
cién pediétrica de nuestro entorno.

MATERIAL Y METODOS

Hemos revisado las historias clinicas de 18
pacientes con agenesia renal unilateral (ARU), rifio-
nes ectépicos (RE), en herradura (RH), y malrotados
(RMR) estudiados en nuestra Consulta de Nefro-
logia Pediétrica y que fueron revisados durante los
afios 2001 y 2002. Recogimos datos personales (sexo,
edad, localidad de residencia), sobre la patologia
(tipo, rifén afectado), pruebas de diagndstico por la
imagen, edad al diagndstico y tiempo de seguimien-
to, tratamiento y prondstico.

RESULTADOS

Hemos estudiado 18 pacientes menores de 16 afios,
diez de sexo femenino y ocho masculino (55,5 y 44,5%
respectivamente) seguidos durante una media de 4,2
afos (rango de 10 meses a 9 afios) en nuestra consulta
(tabla I). Residen en la ciudad de Céaceres siete (39%),
dos en Arroyo de la Luz, y los otros nueve en otras tan-
tas poblaciones de la provincia de Caceres.

El motivo de consulta que llevé a realizar una eco-
grafia renal se representa en la tabla IL. Sélo tres tuvie-
ron sintomas atribuibles a anomalias nefrourolégicas
asociadas (ITU febril por RVU), ocho se descubrieron
en programas de despistaje y cinco al investigar algtn
factor que no se relacioné con el hallazgo.

Las anomalias renales de ntmero, posicién,
forma y orientacién, fueron tipo ARU: 11 (61%), RE:
5 (28%), RH: 1 (5,5%) y RMR: 5: 1 aislado y 4 asocia-
dos (3a REy 1aRH).

La patologia fue unilateral en 15 casos, 83% (izquierda
en 9,50%, y derecha en 6, 33%) y bilateral en tres (17%).

En cuanto al diagnéstico por la imagen, se hizo
ecografia renal a los 18 pacientes, gammagrafia renal
con DMSA a once (61%), CUMS a diez (55,5%) y UIV
a nueve (50%). El diagndstico se realizé por ECO en
16 (89%), y por DMSA en dos (RH y RE pélvico bila-
teral). El DMSA y ULV se realizaron para confirmar y
completar estudio ecografico, y la CUMS para con-
firmar o descartar reflujo vesicoureteral (RVU).

El estudio isotépico informa sobre la existencia o
no de lesién renal (con mayor sensibilidad que la
ecograffa) y la extensién y grado de tejido renal fun-
cionante. En los diez casos que se realiz6 gamma-
grafia renal con DMSA, la distribucién homogénea
(normalidad) se asoci6 a rifién tnico, y la heterogé-
nea (alterada) a RE, RMR y RMR (tabla III).
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Tablal  Casuistica

N° FN Sexo Edad dx Afios Dx Riion  DMSA  CUMS urv ITu  FR
seguimiento RvVU
1 1985 F <la 8 (alta ) RE I W N i &? N
2 1989 E 7 4 RE D + N
3 1990 E 5 6 ARU I + D “2 + S N
4 1990 F 5 6 RMR B + + N
5 1992 M <la 9 ARU I + N
6 1992 M 7 3 ARU D + N
7 1994 M 6 2 ARU I i N
8 1994 E 3 5 RE I N + N
9 1995 B 2 6 RH B + D°4-1°2 S N
10 1995 F Perinatal 7 ARU D + + N
11 1996 F Neonatal 5 ARU D N N
12 1997 F <la 4 ARU I + N
13 1997 M Perinatal 5 ARU D 1°5 i S (=)
14 1997 M 1 2 RE B + N &? N
15 2000 B <la 1 ARU D + I1°4 + S N
16 2001 M Perinatal 1 ARU I + N
17 2001 M Neonatal 1 RE I N N
18 2002 M Perinatal 0,8 ARU | N N
75,8 (4,2 a) 11 4/10 9 4,6?
FN: fecha de nacimiento. F: femenino. M: masculino. Dx: diagnéstico. I: izquierdo. D: derecho. B: bilateral. RVU:
reflujo vesicoureteral. N: normal. +: prueba realizada.
TablaII Motivo de consulta que llevé a realizar ecografia renal
Motivo de consulta Caso (N°) Total
Programas de despistaje ECO prenatal Quiste ovario dcho 10 4
Dilatacién piélica 13
Rifoén tnico 16, 18
Exploracién neonatal Rif6n aumentado 11 2
Malformaciones externas 17
Control del nifio sano Microhematuria 4 1
Estudio familiar EPR 2 1
ITU ITU febril 9,15 5
Vejiga inestable 3
Sospecha ITU 1,14
Enuresis nocturna 6,7 2
Celiaca Microhematuria 8 1
Otros Accidente de trafico 5 2
Vémitos 12

EPR: enfermedad poliquistica renal
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Tabla III Gammagrafia renal con DMSA,
distribucion del isé6topo

RU RE RH  RMR  Total
Homogénea 6 6
Heterogénea 2 1 1 4

En la ecografia se apreci6 ecoestructura conserva-
da en todos estos rifiones, y malrotaciéon en los RE,
RH y RMR.

Estas anomalias se diagnosticaron antes del afio
en diez pacientes (55,5%), seis antes del mes (33%)
(tabla IV).

Las malformaciones asociadas fueron: 1) RVU en
cuatro pacientes, tres a rifién tnico, grados V, IV y II,
y uno bilateral °II-III en RH. 2) Distribucién hetero-
génea por DMSA en cuatro: dos RE, uno RH y uno
RMR. 3) Duplicidad: uno en RE. 4) Extrarrenales : a)
menores externas en RU; y b) fenotipo Turner con
cariotipo normal en RH.

La complicacién mas frecuente fue ITU febril por
RVU primario en tres lactantes menores de un afio,
dos a RU y uno a RH; dos ITUs se presentaron con
anterioridad al diagnoéstico de la anomalia. renal. En
un cuarto caso las ITUs fueron secundarias a vejiga
inestable, con aparicién de RVU secundario.

La complicacién mas importante fue una dismi-
nucién leve pero persistente del filtrado glomerular
en un caso de RVU intrarrenal a RU, con normaliza-
cién a los tres afhos, aunque persiste una disminu-
cién de la capacidad de concentrar la orina.

No han precisado ningun tipo de tratamiento
nueve pacientes. Recibieron tratamiento médico por
ITUs o sospechas de ITU seis pacientes; quimiopro-
filaxis de ITUs* anticolinérgicos por vejiga inestable
2, y por enuresis nocturna’. Se realiz6 tratamiento
quirargico de RVU en tres pacientes (16,6%) por
RVU intrarrenal en RU, RVU ° IV en RU, y RVU en
RH por progresién de izquierdo °II a bilateral °II el
izquierdo y ° III el derecho. Los dos primeros fueron
por cirugia convencional, el tercero por endoscopia
con Teflon.

Tabla IV Edad al diagnéstico (a.: afios)

Perinatal Neonatal 1-12m 1a. 2a. 3a. 5a. 6a. 7a.

4 2 4 1 1 1 2 1 1

DISCUSION

El desarrollo embrionario y fetal del rifién y de
las vias urinarias es un proceso biolégico extraordi-
nariamente complejo. La formacién del metanefros o
rifién definitivo de los mamiferos se inicia a partir de
la quinta semana de vida intrauterina, y su desarro-
llo depende de la interaccién de sus dos comparti-
mentos tisulares: la yema ureteral, proveniente del
conducto de Wolf, que da lugar a uréter, pelvis, cli-
ces y tabulos colectores; y el blastema mesenquima-
toso nefrégeno, masa contigua de células mesenqui-
matosas no diferenciada del que derivan las nefro-
nas. Al progresar la maduracién del rifién, la yema
ureteral forma el uréter, asciende desde su situacién
pélvica inicial hacia la posicién lumbar y gira hacia
dentro sobre su eje longitudinal (figura 1). Diversos
factores regulan y pueden afectar a su normal desa-
rrollo; muchos tienen una transmisiéon genética.

De las malformaciones viscerales las mas fre-
cuentes son las renales, que estan casi siempre aso-
ciadas a malformaciones de las vias urinarias y otras
veces de otros érganos formando parte de un sin-
drome. Su trascendencia es variable: a) desde las
incompatibles por la vida por su magnitud (agenesia
renal bilateral, displasia) o por su asociacién con
otras malformaciones; b) a las que desarrollan com-
plicaciones como ITU, litiasis, HTA y deterioro pro-
gresivo de funcion renal, en general asociada a alte-
raciones obstructivas y reflujo vesicoureteral; y c) las
asintométicas que no afectan al desarrollo normal
del individuo.

Hemos revisado las caracteristicas y repercusiéon
de las anomalias renales de ntimero (agenesia renal
unilateral), posicién (rifién ectépico), forma (rifién
en herradura) y orientacion (malrotacién) en nuestra
casuistica.

Los motivos de consulta mas frecuentes que lle-
varon a su diagnoéstico fueron el despistaje perinatal
con ecografia prenatal y exploracién del recién naci-
do (seis casos, 33%), seguido por la sospecha de ITU
(cinco casos, 28%). Otros seis casos los podemos
catalogar como accidentales, al no comprobarse rela-
cién causa efecto entre el motivo de consulta y el
hallazgo radiolégico. El caso restante se encontrd
dentro de un estudio familiar de enfermedad poli-
quistica renal autosémica recesiva (EPR.AR).

El diagnéstico fue precoz (antes del afio de vida)
en diez nifios (55,5%), incluyendo a los dos nifios con
mas riesgo de dafio renal: rifién ttnico con RVU ° V (en
periodo perinatal), y °IV (a los nueve meses, tras ITU),
lo que ayud¢6 a tomar medidas para preservar su fun-
cién renal en la época de mayor vulnerabilidad renal.
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Figura 1. Ascenso embriolégico del rihon*.

Agenesia renal unilateral

Es la ausencia completa de rifién sin ningtin teji-
do rudimentario identificable.

El rifén tnico, aparte de presentar casi siempre
hipertrofia compensadora desde el nacimiento, en
general es normal, pero est4 asociado a un aumento
de frecuencia de malformaciones urolégicas y de
otros 6rganos o sistemas, tanto en estructuras conti-
guas como no contiguas’.

Entre las anomalias asociadas se encuentran las
del aparato genitourinario en un 40%, esqueleto en un
30%, cardiovascular y digestivo en un 15% cada uno,
y sistema nervioso central y respiratorio en un 10%.

De las malformaciones urogenitales hay que desta-
car la agenesia de uréter en mas del 50% y atresia en el
25% del lado del rifidn ausente, ausencia homolateral
del trigono vesical en el 25%, malformaciones de los
6rganos sexuales femeninos en el 66% (y entre ellas la
atresia o agenesia vaginal -sindrome de Mayer-
Rokitansky-), anorquia, la agenesia del conducto defe-
rente y los quistes de la vesicula seminal, etcétera.

Patogénesis: el fallo de formacién del metanefros
puede atribuirse a un defecto de la yema ureteral
para entrar en contacto con el blastema metanéfrico
(de ahi la asociacion de agenesia renal con anomalias
del seno urogenital). Cuando, ademas, existen mal-
formaciones de otras estructuras mesenquimatosas,
se debe pensar en un defecto embrionario més pri-
mitivo, entre la tercera y sexta semanas de vida fetal.

Frecuencia 1/1.000 nacimientos. Més frecuente
en el lado izquierdo, con predominio en el sexo mas-
culino. En general no hay tendencia familiar, pero se
han descrito casos en hermanos y una mayor preva-

lencia de anomalias urogenitales relacionadas en los
familiares de primer grado, por lo que estaria reco-
mendada la realizacién de una ecografia renal.

En nuestra casuistica encontramos agenesia renal
unilateral en once pacientes (seis nifios), seis en el
lado izquierdo (54,5%). Se realizé6 ECO renal a los
hermanos, no encontrandose agenesia renal. Tenian
otros antecedentes nefrourolégicos, seis: estructura-
les (nefrectomia de causa no conocida, EPR AD,
quiste renal, estenosis pieloureteral, duplicidad pie-
loureteral), IRT por nefropatia diabética y litiasis™

La agenesia renal unilateral es generalmente
asintomadtica, y se encuentra accidentalmente. Debe
sospecharse ante un recién nacido con arteria umbi-
lical dnica. El diagndstico se realiza por ecografia
abdominal. Se debe descartar la posibilidad de rifhén
ectépico. La gammagrafia renal, UIV o TAC pueden
ser ttiles en casos equivocos.

En nuestra serie, la ecografia prenatal estd ganan-
do importancia en los tltimos afios al diagnosticar
rifién tnico u otra anormalidad (dilatacién piélica,
quiste de ovario) que conduce a su diagnéstico eco-
grafico postnatal. Durante la exploracién neonatal se
objetivé un rifién aumentado de tamafio, y no se aso-
ci6 a anomalias fenotipicas. Se diagnosticaron dos
casos por el estudio de ITU, y dos por enuresis. Otros
dos fueron por otros motivos no nefrourolégicos
(tabla V).

Para descartar rifién ectépico y valorar dafio
renal asociado (displasia, nefropatia por reflujo...)
los pediatras preferimos el DMSA, que se realiz6 en
cuatro pacientes. Otros cuatro fueron referidos con
ULV por indicacién de urélogos.
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Tabla V. Motivo del diagnéstico de rifién solitario

Diagnéstico por ECO durante N° EN Edad
ECO Prenatal Rifén tinico 2 2002 <la
2001 <la
Periodo neonatal Anomalias ECO prenatal: 3 <la
1. Quiste ovario 1997
2. Dilatacién piélica 1995
Exploracién neonatal:
3. Rifién grande 1996
ITUs Febril (9 m) 2 2000 9m
Recurrente + enuresis 1990 6a
Enuresis nocturna ECO renal 2 1994 6a
1992 7 a
Casual Accidente trafico 2 1997 5m
Vomitos al introducir fruta 1992 7 m
Total 11

Solo observamos quiste ovarico derecho en el
periodo perinatal en una nifia, que desapareci6 en
control ecogréfico de los seis meses.

Las personas con rifiones solitarios tiene un mayor
riesgo de HTA y proteinuria, y deben recibir una vigi-
lancia adecuada. El rifién estd menos protegido debi-
do a su gran volumen, por lo que tiene mayor riesgo
de traumatismo, y se han realizado nefrectomias acci-
dentales de rifiones tnicos que habian sufrido lesio-
nes. La sospecha de rifién tnico debe considerarse
contraindicacién para practicar una biopsia renal.

Se comprobéd rifién tnico con hipertrofia com-
pensadora y resto de las caracteristicas normales en
diez pacientes mediante ECO, y se confirmo en siete
por una segunda técnica: por DMSA en cuatro y por
ULV en tres (figuras 2 y 3). Se realizé6 CUMS en cinco
pacientes (45%), confirmandose RVU en tres (27%):
uno asociado a dilatacion piélica y madre con nefro-
patia diabética (RVU ° V intervenido al mes de vida),
otro a ITU febril a los nueve meses (°IV) y otro a veji-
ga inestable (derecho ° II). En los otros dos casos se
realizé por bacteriuria asintomatica al afio y a los
cinco afios, siendo normales. El RVU, su grado y su
asociacién a ITUs, fue el factor que determiné el pro-
nostico de los pacientes.

No tuvieron complicaciones por traumatismos.
Se les anim¢ a realizar una vida normal durante la

edad pediatrica, evitando actitudes hiperproteccio-
nistas, y con el deseo de que no fueran aficionados
en el futuro a deportes de algo riesgo. Se les promo-
vi6 desde el principio una dieta equilibrada, sin
abuso de proteinas de origen animal.

Anomalias de posicién, forma y orientacion
Ectopia Renal

Es el que se encuentra congénitamente en una
posicién diferente a su localizacién habitual en la

Figura 2. DMSA. Rifién tnico.




Figura 3. UIV. Rifién Ginico.

region lumbar. Es una malformacién renal rara’. Los
defectos de desarrollo en esta etapa de ascenso
embrionario desde su situacién pélvica inicial hacia
la posicion lumbar con giro hacia dentro sobre su eje
longitudinal (figura 1) explican el rifién pélvico (la
localizacién mas frecuente), otras ectopias renales
(se han publicado casos raros de rifiones toracicos®),
y la malformacion y malrotacién renal. También
puede deberse a obstaculos producidos por las arte-
rias umbilicales durante el ascenso renal o por com-
presiéon por una brida visceral intraperitoneal.

Un rifién ectépico es generalmente hipoplésico y
estd rotado; el uréter es corto y se asocia a anomali-
as, y tiene numerosos vasos sanguineos pequefios
que se originan en porciones inferiores de la aorta o
inclusive en la arteria iliaca.

En cualquier tipo de ectopia es comun la asocia-
cion con malformaciones urogenitales y, aunque la
mayoria de los rifiones ectépicos pueden cursar
asintométicos, se encuentran en ellos con mayor fre-
cuencia malformaciones displésicas y, en algunos
casos, el drenaje inadecuado puede predisponer a
pielonefritis, obstruccién y litiasis. En la mujer adul-
ta puede ser causa de dificultad en el parto.
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Puede haber ectopia de un rifién, de ambos, o de
un rifién tnico. Los rifiones pélvicos bilaterales a
menudo se fusionan en una masa de tejido renal en la
linea media, con dos pelvis y un namero variable de
uréteres, denominandose rifién discoide o en canapé
(figura 8). Pueden ser el resultado de la fusién de la
yema ureteral o del blastema metanéfrico.

Aunque en la mayoria de los casos la ectopia es
simple, también puede haber ectopia cruzada (la
yema ureteral cruza la linea media hacia el blastema
metanéfrico del lado opuesto), localizdndose gene-
ralmente el rifidn ectépico por debajo del rifién nor-
mal y fusiondndose con él. En ocasiones puede
haber entrecruzamiento de uréteres con obstrucciéon
de alguno de ellos.

La ectopia renal se diferencia de la ptosis renal
porque en ésta la situacién anormal fue adquirida
después de que el rifién ascendiera a su posicién
normal. La ptosis se debe a una hipermotilidad del
rifién en el espacio retroperitoneal y, por lo general,
se observa en personas obesas después de perder
peso rdpidamente. Su irrigacion se origina en la
aorta lumbar y el uréter es de longitud normal.

De los cinco casos de nuestra serie, cuatro fueron
unilaterales simples (tres izquierdos) y uno bilateral
(figura 8); cuatro pélvicos y uno lumbopélvico. Los
cuatro unilaterales eran hipoplésicos. En los tres
casos que se realiz6 DMSA tenian un patrén de dis-
tribucion del isétopo irregular, compatible con dis-
plasia. Hubo malrotaciéon en tres rifiones. No se
encontré RVU en los cuatro casos en los que se reali-
z6 CUMS.

glandula
suprarmenal ==

YEna cava
inferior
Forta

arteria
nnon illaca coman

pélvics

Figura 4. Rifién ectépico pélvico.
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La ecografia renal fue util en la deteccién de
rifién pélvico unilateral. La gammagrafia renal fue
maés sensible para detectar hipoplasia, posible dis-
plasia y fusién, y la UIV confirmé una duplicidad
(tabla VI).

En dos pacientes el estudio se inici6é por sospecha
de ITU (casos 2 y 14), en uno por estudio familiar
tras hermano mortinato con EPR (caso 8), en otro por
hallazgo de microhematuria en nifia con celiaca (14)
y en el dltimo por hallazgo de malformaciones exter-
nas en el periodo neonatal (17).

Entre los antecedentes familiares encontramos un
rifién ectépico en una tia; en dos casos hermano
mortinato (caso 8 ya comentado, y el caso 17: nifio
con RE y defectos congénitos externos tipo microre-
trognatia, criptorquidia, equino-varo y otras anoma-
lias menores); y litiasis en uno.

Rifiones en herradura

Son aquellos rifiones unidos por sus polos infe-
riores por parénquima renal o, menos frecuentemen-
te, por un istmo fibroso. Constituyen la anomalia
renal de fusién mas frecuente (~ 90%). Si estan fusio-
nadas por ambos polos se denomina rifién anular.

La embriogénesis del RH con istmo parenquima-
toso puede deberse a la migracién de células nefro-
génicas antes de la quinta semana de gestacién. La
del RH con istmo fibroso puede originarse de la
fusiéon mecanica de los dos rifiones en desarrollo en,
o después de, la quinta semana antes del ascenso
renal’.

Se encuentra algun grado de fusion renal en una
de cada 250 necropsias. Su frecuencia llega al 7% de
los enfermos con sindrome de Turner.

La mayoria de los RH estan localizados en la pel-
vis o a nivel vertebral lumbar bajo, debido a que el

ascenso es evitado posteriormente cuando el rihén
fusionado alcanza la unién de la aorta y la arteria
mesentérica inferior.

El istmo de la fusién renal formado por parén-
quima renal sano drena hacia uno de los dos pelvis.
En ocasiones puede drenar directamente en la vejiga
a través de un uréter supernumerario.

La mayoria de los casos son asintomaticos, aun-
que se pueden complicar por infecciones, uropatia
obstructiva primaria por estenosis de la unién pie-
loureteral ,y litiasis. En 1/3 de los casos estd asocia-
do a otras anomalias genitourinarias y otras malfor-
maciones congénitas®, que incluyen alteraciones cro-
mosémicas (sindrome de Turner, sindrome de
Laurence-Moon-Biedl y otros), cardiopatias, lesiones
del sistema nervioso central y del digestivo.
Ademas, hay un riesgo aumentado de desarrollo de
varios tipos de tumores renales 9 por lo que se acon-
seja hacer protocolos anticipativos. El tumor de
Wilms es el mas comun, y aparece 2-8 veces mas fre-
cuentemente que en la poblacién general 10, donde
la incidencia anual es de 7,8 por millén de nifios
menores de 15 afios.

El diagnostico se realiza por ecografia, urografia
o estudios radioisotépicos. En el rifén en herradura,
con fusién de los polos inferiores, el principal dato
radiolégico consiste en pelvis pequefas aproxima-
das a la columna vertebral con rotacién del eje lon-
gitudinal de los rifiones de manera que los polos
inferiores se encuentran en situacién més cercana a
la linea media que lo habitual. Frecuentemente los
sistemas colectores ocupan una posicién inferior a la
normal.

El tratamiento quirargico estd indicado cuando
este proceso tiene lugar con urolitiasis recurrente,
obstruccién de vias urinarias y reflujo vesicoureteral

Tabla VI Diagnéstico por la imagen de RE

N° RE ECO DMSA urv CUMS
1 I P ! RMR RE P + Irregular + | + RMR Normal
2 D L-P ! RMR RMR + Irregular + |
8 I P ! RMR RE + | + RMR + RMR +

+ ¢Duplicidad? Duplicidad Normal
14 B P P + Irregular + Normal

Fusionados

17 I P ! RE + | Normal

I: izquierdo. D: derecho. B: bilateral. P: pélvico. L-P: lumbopélvico; | : hipoplasico.
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Figura 5. Rifién en herradura® .

complicado". Su irrigacién es variable, lo que puede
plantear un problema técnico-quirtargico.

El RH confirmado de nuestra serie pertenece a
una nifia (caso 9) y se diagnosticé por DMSA (figura
9). Esta situado en hipogastrio, tiene una distribu-
cion heterogénea posiblemente por displasia y cierto
componente de nefropatia por reflujo (signos de
adelgazamiento corticales y areas de hipoactividad
polifocales), y estaba malrotado. Se asoci6 a RVU
izquierdo °Il, descubierto tras ITU febril al mes de

Figuras 6 y 7. Rifién ectépico
pélvico izquierdo, visto por
DMSA y UIV.
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vida. A los 2 afios aument6 a RVU bilateral, derecho
°IIl izquierdo °Il, que se corrigié por endoscopia con
Teflon. La nifia presentaba talla baja, cuello corto y
cubito valgo, y ante la posibilidad de sindrome de
Turner se realiz6 cariotipo, que fue normal.

Un caso adicional no incluido aqui sino como
rifiones malrotados (caso 4, figura 11), presenta en el
DMSA el eje horizontalizado ventromedialmente y
la distribucion del radiotrazador es irregular, pero
no se visualiza puente de unién, bien porque no
existe o bien por ser fibroso, en cuyo caso seria un
rifién en herradura. Segtn Strauss ef al. el rifién en
herradura es de diagnoéstico ecografico dificil, espe-
cialmente en el 20% que no se ve el istmo, por lo que
intenta identificar los datos que pueden alertar al
examinador sobre su diagnéstico, y que son: descen-
didos (78%), malrotados con pelvis antevertidos
(36%), encorvados en el eje longitudinal (58%), polo
inferior alargado y afilado (60%), y borde inferior
pobremente definido (84%)".

RINONES MALROTADOS

Ocurre por una alteracion durante el proceso de
ascension y rotacion.

Se ha encontrado en cinco pacientes, todos de
sexo femenino: tres unilaterales en rifiones ectépicos
(uno con duplicidad) y dos bilaterales: uno en rifién
en herradura (con RVU), y el otro es el ya comenta-
do con eje horizontalizado ventromedialmente, sin
visualizarse puente de unién. De los tres unilatera-
les, dos eran izquierdos y uno derecho.
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Figura 8. Rifiones pélvicos bilaterales con fusién en la
linea media (caso 14).

En cuatro casos se confirmé por DMSA y en dos
por UIV. La distribucién del radioisétopo fue irregu-
lar en los cuatro casos.

PRONOSTICO Y TRATAMIENTO

Para valorar la trascendencia de estas patologias,
hemos hecho un intento de clasificacién subjetiva
segun el riesgo de dafio renal, haciendo una escala
de 5 puntos.

Figura 9. Rifién en herradura visto
por gammagrafia renal.

* El valor 5 corresponderia a riesgo importante
de IRC: aqui estarfan los RVU de alto grado a
rifién tnico.

* Una puntuacién de 4, al riesgo moderado de
IRC, donde incluimos al RU con RVU modera-
do y vejiga inestable.

* Dimos un valor de 3 al riesgo cierto de pérdida
de funcién renal e HTA, al que perteneceria el
RH con RVU que progresé en grado y se com-
plicé con ITU febril, por el riesgo de nefropatia
por reflujo.

* Se otorgd una valoracién de 2 por riesgo posi-
ble de pérdida de funcién renal e HTA al RU sin
RVU, por la hiperfiltracion glomerular.

* Y un valor 1 por riesgo incierto de dafio renal
unilateral en RE malrotado con hipoplasia y
posible displasia por distribucién anormal del
radioisétopo (tabla VII).

Las anomalias renales congénitas y las ITUs son
la principal causa de insuficiencia renal crénica y ter-
minal pediatrica en el mundo. En nuestra serie sélo
se objetivé disminucién de la funcién renal en un
paciente hijo de madre diabética con RVU intrarre-
nal a RU (caso 13). Present6 disminucién leve del fil-
trado glomerular hasta los tres afios. Actualmente
tiene cinco afios y un FG alrededor de 85
ml/min/1,73 m? con disminucién de la capacidad
de concentrar la orina. Su deteccion, ya en la época

Figura 10. RVU: rifién en herradura
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Figura 11. DMSA: rifiones malrotados bilaterales, con eje horizontalizado ventromedialmente.

Tabla VII Escala de riesgo de daiio renal, y actitud tomada

Tratamiento
Riesgo renal:
Escala Casos n’ Diagnostico Quiriirgico Meédico Solo estudio
5 13,15 RU +RVU°VylIV 2 2
4 3 RU + RVU + VI; 1
3 9 RH + RVU bil + ITU 1 1
2 5,6,7,10, 11,12, 16, 18 RU sin RVU 1 8
1 1,2,4,8,14,17, RE y RMR 6

perinatal, y las actuaciones precoces (quimioprofila-
xis de ITU, correccién quirdrgica a los 39 dias de
vida) han podido influir en la no progresién de su
insuficiencia renal y en la mejora de su funcién
renal®.

Se realiz6é tratamiento quirdrgico del RVU con
técnica convencional (Cohen) en los dos nifios con
mayor riesgo de dafio renal, y por endoscopia en la
nifia con RH y RVU, que progreso, a peticién de los
padres. Estos tres casos también recibieron trata-
miento antibiético parenteral por ITU febril. Los dos
pacientes con vejiga inestable recibieron tratamiento
con anticolinérgicos y conductual (reeducacién vesi-
cal). Los 14 pacientes con RU sin RVU, RE y RMR
s6lo precisaron seguimiento clinico y por la imagen.

CONCLUSIONES

1. La malformacién mas frecuente fue la agenesia
renal (11 casos, 61%).

2. La ECO detect6 el 89% de los casos. La gam-
magrafia renal con DMSA diagnosticé el RH y
el rifién discoide, y aporté informacién vélida
adicional en los otros casos.

3. El RVU fue la anomalia asociada mas frecuen-
te (422%), y el principal factor pronodstico
cuando se asociaba a RU.

4. Los rifiones pélvicos se asociaron a malrota-
cién, hipoplasia y posible displasia, pero no a
RVU en nuestra serie.
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