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INTRODUCCION

Hasta hoy en dfa las malformacidnes congénitas del ararato urinario -
;on mal conocldas desde el punto de vista epidemiolégico, debido tal vez a que —
rmuchas de las malformaciones durante el periocdo neonatal y ain en etapas posteri-
cres de la vida se diagnostican en pocas ccaclones. la frecuencia informada en la
literatuzﬁ varfa de una publicacién a otra dependiendo del material estudiado: en
1la poblacién ﬁediétrica se estima que es del 9.6% en material postmorten y de —-
0,76% en el naterial clinico, Esta diferencia se explica ya que tén s6lo entre -
el 6.64 y el 19% de los pacientes con malformacién urinaria presentan datos en -
la histori& élIhiéa, en el exdmen fisico o en los estudios de orina que pudieran
orientar al diagnfstice (14, 60).

Aproximadamente el 10% de la poblacién nace con alguna malformacidn -~
en el aparato urinario, se calenla gue éstas constituyen la cuarta parte de todas
las malformaciones congénitas. Ia severidad de €stas malformaciones congénitas —
varfa 'dgsdl.éfanomalia.s que dan manifestaciones clinicas en casos excepclionales hag
'té'malfﬁim%;ipnes mayores que son incompatibles com la vida extrauterina o bien -
p;edis?bnén'al'fiﬁﬁn a enférmedades'tales cémo hipertensién, pilelonefritis o li-—
tiasis, Ademis ia mitad de los pacientes con malfermacidn urinaria tienen al mis~
no tlempo #homaligs en pualquier otxa parte del aparato urinario o en otros apara

tos (43).
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EMERIOLOGIA

Los rifiones se desarrollan de una porcién del mesodermo interxmedio
que se encuentra a nivel de la 7a somita, llamado mesodermo nofrogéniéo; a --
paxtir del cual se inlcia en la 3a semana del desarrollo embrionario una dife
renciacién en direccién craneo-caudal en la que se forman 3 estrﬁctms suce~
sivamente, cada una de las cuales degenera dejando una estructura remanente -~
para la siguiete: se inicla con la formacién del pronefros, despues se forma
el mesonefros y finalmente el metanefros o rifién permanente en la 5a semana -
del desarrollo embrionario, _

En la cuarta semana se desarrella el ureter en la parte dovxsal del
conducto de wolff, originade del mesonefros, posterlormente el exirvemo supe-- .
rior del cuerpo ureteral se elonga y produce varios cuerpos secundarids que -
forman la pelvis remal, los cdlices y los tibules colectores. Cuando hacen —-
contacto el cuerpo ureteral y el metanefros éste es estimmlado para que se ~—
formen la cdpsula de Bowman, los tibulos contorneados pxoximl_y distal y el
asa de Henle. La cdpsula glomerular se invagina por un acimilo de capilazﬁﬁ -
que forman el glomérulo, cada tibulo contorneado distal formado en el metane- _
fros se une con un tibule colector derivado de la yema ureteral. '

Cuando se une el cuerpo ureteral al blasteme nefrogénico, el futuro
rifién inicia su ascenso y rotacidn de 907 y en la 83 semana el polo candal --
del rifién ha slcanzado ya su posicién final (Hamilton) ' |

BEn contraste con los rifiones y el uretero que son de origen ﬁésodér—
nico, las estructuras del aparato urinario inferior son de origen endodéz'miéo

Del intestino posterior se origina wn conducto excretor comin intes-
tinal y urinario, llamado cloaca, en etapa temprana del desarrollo fetal éste

conducto commica con la alantoides por medio del uraco, En 12 52 semana del



&

desarrollo aparece un tabique que divide a la cloaci en un segnento anté:io;_r: )

: éue incluye el seno urogenital y Ia vejiga y un segmento posterior que ‘coﬁé'_s_i'.’.

ponde al recto. En la 6a semana los uxete.ros se conectan a _1.9. 've;]iga,_ ;1'3-,: cual
posfexioxmente ‘sufre una constziccidn en la pa.r'te distal que, forma 18.. umtra -

en la mujer y la uretxa prostdtica superior en el hombre, en éste la uret::a -

. prostética inferior ¥ la uretra membranosa se denvan de la poxcién pelna.na.

- del seno uxogenital ¥ la uretra peniana se deriva de la 1)01‘ci6n fdlica d.el se-. '

no urogenltal (68).

_ Se ha reconocido que muchas de las mra.lfozmaciones congénitas son. de"
'bidas a factores que actuan en forma perjudicial en el embri6n durante 105 as -

tadfos de crecimiento y desan‘ollo en el iitero, éstos factores no actusn sila

~ mente en el blastems renal sino también en cvalquier otra estructura que se -

encuentre en estadio critico de su desarrollo 3.

E extr_enio posterior del fubo neural. se .ciezra en la cuarta semana
del desarrolle que es el .momento en el qué aparece la yemé. ureteréi; los pul--
nones comienzan a formarse en las tezminaciones de las yemas' 'bronquia.les d -

rante la 52 semana del desarrollo gue es. cuando el cuerpo uneteral a.lca.nza 3.1 -

" blastema metanéf:ica ¥ lo es'timula. para su diferencmcidn vy 1a cloaca se divi L

de. pa.ra dar ini.ci.o a la formcién de. la. vejiga.- el intestino rota a la. posi-— .

cién fina.l d.e a.dulto en la 6a. semana y alca.nza. comnicacién con e‘l extericr -

por nedio de la. ruptura de la nenbrana a.na.l en 1& 7a semna. del desa.rrollo -

cuanuo el xlﬁén ‘se encuent:ca. en ascenso y rota.cién paxa a,laca.nza.: su posicién

:flna.l en éate zZomento el comz&n ciena el *tabique mtezventriculax- y el se}g

-,'_"‘tum secundum e'J. cual fomaré 1& m;y'oz parte dal ta.bique in‘!:emuxiculaz.

' < ples anomalias en la serie de estructuras que se. encuent::an en desa.r!ollo si-- -

Por todo lo antexio:: no es so:cprendente que ‘se desarrollen milti.--w

: mltaneament e (Mostoi ).
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ORJETIVO

El objetive de éste tra.'ba.‘jo es determinar la frecuencia de presenta
cién y caracteristicas de las ma.lfpr_maciénes congénitas del aparato urinario
en naterial de auntopsia en la poblacién de un hospital pedidtrico mexicano --
para: conocer si existen di.fer'enci;ds epidemiolégicas con respecto a otroes pa-
ises y obtener un marco de referencia con material naclonal a partir del estu

dio de una poblacidn homogenea, sometida a criterio diagndstico uniforme.

MATERIAL Y METODO

_ El material se obtuvo de los expedientes del archivo de el servicio
de Patologia correspondientes a las autopsias efectuadas en 10 afios en el .Ingv _

tituto Naciona_m'l de Pediatrfa D; I. ¥ que es un hospital pedidtrico general ~

éon 350 camas, que atiende tanto a poblacidn de la ciudad de México como a po
. blacién rural que se encuentra por debajo de los 18 afios de edad. Cubre todas
las aspécialidades pedidiricas, tiene un promedio de admisidn anual de 7600 —.
pacientes, a.'t;iénde sproximadamente a 25 000 pacientes al afio en la consulta -
externa, tiene 530 def@ciéﬂes anuales en promedio. En todos Llos cagos de de-
funcién incluyendo aguellos que a su ingreso ya hayan fallecido se solicita -
permiso para efectuar estudio de auvtopsia. Se elaboran 350 antopsias cada afio
abarcando al 60% de 1a mortalidad.

. Ia clasificacifn empleada para incluir un case de malformacién con

génita del aparato urinario es lasigulente:
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MALFORMACIONES RENALES

I.- Anomalfas en la cantidad de tejide renal
A,~ Deficiencia de tejido renal
1.~ Agenesia renal bialteral
2.~ Agenesia renal unialtexal
3.~ Hipoplasia renal
a,- Hipoplasia renal simple
b.- Hipoplasia renal oligomeganefrénica
c.- Hipoplasia renal segmentaria (rifién de Ask-Upmark)
‘B,- Exceso de tejido renal
1.- Nefromegalia
‘2.- Rifi6n supernumerario

II.~ Anomalfas en la posicién, forms y orlentacifn renal
A,- Ectopia renal
1.~ Simple
2.= Cruzada
B.~ Fusién renal
C.= Malrotacién renal

III.~ Anomalias de diferenciacidn
A.~ Displasia renal
1.~ Displasia renal total (rififn meltiquistico)
2.~ Displasia renal focal
3.~ Displasia renal segrentaria
4,~ Displasia renal ascciada a obstruccién congdnits de
vias urinarias bajas.
B.- Enfermedad poliquistica renal
1.~ Tipo adulto
2.~ Tipo infantil
3.~ Asociada a fibrosis hepdtica congénita
C.~ Enfermedad quistica medular
1.~ Rifién en esponja (enfexmedad de Cacchi y Ricei) '
2,= Enfermedad qufstica medular con uremis / nefromoptisis juvenil.
D.~- Quistes renal simple
E.~ Quiste renal multilocular
P, - Rifién microquistico
G.~ Quistes de origen renal miscelaneo
1.~ Quiste retroperitoneal de origen néfrico
2.~ Quiste disontogénico de la fosa renal
a,= Teratodermoide renal
b.~ Quistes endoemtriales del rifién
H.- Quistes de la fosa renal de origen no néfrico
1.~ Quistes plelocaliciales
2.= Linfangiectasia pericalicial
3.~ seudoguistes perinéfricos.
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MALFORMACIONES DEL SISTEMA COLECTOR

I.-~ C4liz e infundibulo

A.~ Divertfculo caleial

B,- Hidrocalicosis

¢.~ Megacalicosis

D.~ Cdlices extrarrenales

B~ Celiz anémle (seudotumor renal)

F.~ Disgenesia infundibulopelvica
II,~» Peivlie

A.» Pélvis extrarrenal

B.~ PéIvis bifida

115, anomalfax de la unidén ureteropélvica
: A.~ Obstruccidn de la unidn ureteropélvica

IV.- Anomalfas del ureler
A.- Anomalias de nimero
1.~ Agenesia ureteral
2.= Duplicacién ureteral
a.~ Duplicacién con extremec clego
b.~ Duplicacibn en Y invertida
3.~ Triplicacidn y ureteros: supsrnumorarios
B,- Anomaliias de estructura
" .= Atresia » hipoplasia
2+~ Megaureter
a,~ Megaureter por reflujo
b,~ Megaureter obstruido
c,~ Megaureter sin relacion & obstruccibn o reflujo
4,~ Megaureter en el sindrome de prune-belly
9.~ Mogaurster displdsico
3.~ Estencsis ureteral
4.~ Yalvas ureterales
5.~ Torcifn ureteral
6.=- Diverticulo ureoteral
C.~ Anomalias de terminacién
1.~ Ingexcifn alta del uretero
2.~ Uroterc ectépico
3¢~ Ureterocsle

MALFORMACIONES DE 14 YAJIGA URINARIA

I.~ Anomalfas de nimero
A.~ Agenesia wvesical
B,~ Duplicacidén vesical
1.- Duplicacion bilateral de la vejiga
a.,~ Total .
b.~ Parcial
2.~ Duplicacidén frontal de la vejiga
3.- Tabicacién frontal de Ia vejige



II.~ Anomalias de estructura
. A.- Anomzlfas de los remanentes del uraco
B.- Diverticulo vesical
C.—- Orificios ureterales ectdpicos
D.- Obstruceidén del cuello vesical
E.- Extrofia vesical
F.- Cloaca persistente

MALFCORMACIONES DE LA URETRA

I.,- snomalias de mimero
A.- Duplicacién uretral
II.~ panomalias de estructura
- A.= Atresia de uretra
B.- Estenosls de uretra
C.= Valvas uretrales
1.- Valvas postericres {tipo de I de Young)
~ 2.= Valvas a nivel de veru nontanum (tipo de II de Young)
3.~ Diafragm uretral (tipo III de Young)
D.- Diverticulo uretral
B.- Hipospadlas
F.~ Epispadias

(6, 10, 12, 22, 26, 32, 35, 43)

' METODO

S revisaron 3248 expedientes de awtopsias efectuadas entre enero -
de 1971 a diciembi-e de 1980, se seleccionaron 193 casos qﬁe presentaron algu-
na mlformacién Icongénit'a en el sparato urinario, dichas -ma..lfoma'ciérie's se —
clasificaron de acuerdc; a lo referido en la literatura, en cad.a. caso se estu-
dié:'edald, s8X0, Ia. asociacién de ﬁ:ali‘omciénes urinarias entre si, la a:.so---
.ciacién con malformaciones congénitas en otros aparatos, la causa de 1z muer-
te, tra‘tahdo' de definit si la malformacién urinaria cgih't-ri_'buyé & ésta y BL = . :
. '.se 'rea.liié_o ne d_iaémﬁstico 'clinicd :dg -cer't_eza';d de; s.t;sp'echa_. d‘é mlf‘orma_cidn

urinaria,
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En el periodo comprendido entre enexc de 1971 a diclembre de 1980 -
se efectuaron 321!»8 autopsias en el servicio de Patologla del Instituto Nacio-—
nal de Pediatrfa D. I. F. entre ellas se encontza:ron 121 casos de pacientes -
con algin tipo de malformacién en el aparato urinarlo, es declixy que s¢ presen
té un caso por cada 27 autopsias. Este tipo de malformaciones afectaron al --
3.7% de la poblacibén estudiada. -

Ia distribucién por grupos de edad de los paclentes con malformaci-
én urinaxia se encuentra anotada en l1a tabla nmum, 1, en la gque se ohserva que
la mayor parte de los pacientes se encontraban en edades dentro del primer --
affo de edad, ésto se debe a que es el grupo de edad en el q_u.e se presentd la
mayor mortalidad y por lo fanto en el que se efectud el mayor niémero de autop
sias,

Se encoentraron afectados 67 pacientes del mexo masculine y 5% del
sexo femenine. Dle acuerde a la distribucién por sexo de la poblacién estudia
da estuvo afectado el 3.6% del sexo masculino y el 3.8 del femenino, El pre-
domifido envel séxo masculino fué de 1.2:1. _

De los 121 pacientes con malformacién urinaria 37 (30.8%) tuvie-s
ron uma malformacién urineria aislada, 83 (69.1%) tuvieron s.ig:ma. nalforma-—
cibn congénita concomitante ya sea en el aperato urinario mfsmo o en otros -
aparatos,. B

Las malfornaciones se limitaron al apsrato urinario en 49 (40.8%)
casos y Presentaron malformaciones en otros oxgancs en 71 casos ( 59%).

En 102 czsos {84.3%) las malformaciones me localizaron al aparato

urinario superier (»ifién,péivis, uretero), en 9 (7.4%) se locziizaron al apa

8



rato urinario inferior (vejiga y uretra) y en 10 casos (8.3%) se encoentraron
malformaciones tanto en el aparato urinario superior como en el Inferior (ta-
bla num. 2).

L porciento de asocitacion de malfopmaciones congénitas en otros --
sistemas con las de aparato urinario superior fué de 58% y el de asociacién -
con las malformaciones del aparato urinaric inferior fué de 23%.

El 66% de los pacientes presentd un sélo tipo de malformacién uri--
naria, el 25,6% presentd dos tipos diferentes de malformaciones y el 8,2% -~
tres 2 mas miformaciones por lo que el mimero total de malformaciones encon-
tradas fué de 175, distrituidas en 30 tipos diferentes de malformacidnes, las
cuales se encuentran referidas’en la tabla num,3.

" En la tabla num, ¥ se sefiala la distribucién de las 175 malformacio
nes de actexdo ai sexo, en ella se observa que las malformaciones renales y
uratrales afectaron con mds frecuencia al sexo masculine y las malformacidnes
en el sigtema colector y vejiga afectaron a anbos sexos con igual frecueneia..;

1 48% de las malformaciones se localizaron en uretero, el 37.7% -
en el parenquima renal, el 10.2% en uretra ¥y el 4% en vejiga (tabla num. 5).

Se presentaron 19 miformacicnes en el sparato urinario supexicr
las cuales se presentaron en proporciones similares en ol lado derechs y el -
izquierdo, asf cémo en forma bilateral ( tabla num., 6).

las malformaciones uxrinariss se asoclaron é malformaciones digesti-
vas en él 26.6% de los casos, a caxdiovasculares en el 22.%% a msculoesque
léticas en el 20.5%, o genitales en el 6.5 v a anditivas en el 15% (tabla -

num. ‘ 7). .

e by,
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Ias malformaciones congenitas en el aparato digestivo mds frecunente-
mente encontradas fueron las anorrectales que acompafiaron al 12% de las mal¥e
formaciones urinarias altas y al 55% de las malformaciones urinarias bajas. -
La atresia de eséfago afectd al 5% de los casos y todos ellosuloealiza.dos al
aparato urinario superior. Ademds de las malformaciones ya mencionadas Se en
contrarcn casos de atresia intestinal, malrotacion intéstinal, paladar hen-
dido, anomalias del conducto onfalomesentéxrico, duplicacion intestinal, en--
fermedad de Hirshprung y diverticulo esofiglco.

la asoclacifn de anomallas del aparato wrinario y cardiovasculares
es bastante frecuente, Newman encontrd que el 3.9% de log pacientes estudia--’
dos pér cateterismo cardiaco tuvieron urografia excretora anormal, Este tipo
de asociacién es mis frecuente cuando se trata de defectos septales, eétepo---
sis pulmonar y persistencia del conducto arterioso, la frecuencia de ésta aso
ciacién aumenta cuando se encuentra presente alglin sindrome gendtico (40, 603
La asociaciones de malformaciones u:cinariés ¥ cardiovasculares se presentd «
en 27 cascs (22.5%), las melformaciones cardiovasculsres encontradas fuexoni-
peristencia del conducto axterioso (12,5%), commicacién interauricular (5%)-
commicacidn interventricular (7.5%), otxas malformaciones encontradas fueron
tetralogla de Fallot, drenaje anémalo total de venas pulmonares, ;esténdsis mi
tral, atresia pulmonar y coartacién de aorta. . .

De los 27 casos que presentaron malfmracién cardlovascular, 19 pre-
sentaron malformaciones renales {70%), 7 malformaciones ureterales (262) y 1
nalformaciones vesicales.

En la literatura se refiere que se puede presentar ausencla congéni~
ta de cualquler miéculo. sin embargo una asociacién constante es la de ausen—

cia de musculos de pared abdominal con malformaciénes urinarias a diversos ni-
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" veles como en el sindrome de prune-belly. Fn el estudio la asociacién de malt )

formaciocnes urinarias con anomalfas de la pared abdominal se presentd en el - ..

5% de los casos: tres correspondieron a sindrome de prune-belly, uno a..sinii:g' _
ne de Beckwith-Wiedeman y dos a onfalocéle. '

Ios pacientes con ma.lfornacmnes oseas tienen asociadas ma.lfozma--
ciones urinarias en el 4% de los casos (27, 62) Bste tipo de’ asoclacién se
presentﬁ nds frecuentemente en aquellos que tubiezon afectada la columa ver _ '
tebral (7.5%) vy los que tuvieron malformaciones oseas en extremidades (pier-
bott, focomelia, ausencia de rxadio) se presentaron en el &%, -

las anomalias congénita_.s de utero y vagina se acompafian hasta en un
-50% de mlf‘ozmaciéﬁes urinarias, mds frecuentemente renales (76). Ia asocia~w
cién de malformaciones urinarias con malformaciones eﬁ génita.les masculines
es bien cocnoclda pero los datos en cuanto & su frecuencia y al tipo de alte--
racién genital predominante es desconocida (25), '

En el estudic las malformacliones genitales se encontraron mds f:ce~
cuentemente en el sexo masculino y afectaron a_.l 22% de los 12) paciente con

malformacidn urinaxia, % 154 correspondieron a criptorquidia, es interew- -
sante que el 8o% de éstas asoclaciones se presentaron con melformaciones uri . '

‘narias altas y el 20% con malformaciones urinarias bajas, )
_ las malformaciones congénitas en geni'ta,les femeninos Be encantramn -
Ten el 10% de la.s pacientes con ma.lfoxmacién urinaria. las ma.lfo:cmac:.ones ago- '7
ciadas fueron: dupl'lcacidn de utezo, vegina, clitoris, a.genesia. de 1a mitad
del utero, ésta, ﬁltima. se present6 ipsilatexal 8 a.genesia renal

o les malformc:.ones de sistema nervioso Centxal a.iecta;:on a.I 9% de

los paclentes con malformacién urinaria, la anomalfa mds-fre;mente fué el --
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la asociacidn fué con malformacidnes remales (agenesia, hipoplasia, displasia -

¥ ri.ﬁénﬁaﬁ hez:ca.dura), las otras malformaciones encontradas i‘uez"on: Arnold --
Ghiax.'i,- ﬁcz-ocefalia., micropoligiria, paralisis fa.cial. .
| _ | Ias malformaciénes del a.p.axat‘o respiratorio correspondieron casi to
cias a fistula traquecesofdgica como componente de atresia de eséfago, enconi-
tréndose en el 5% de los casos, también se presentaron dos casos de isomer‘isv
no pulmonar (1.6%). o

Ias malf'oxméiones éue é.fectan los pabellones auriculares incluyen—
do implantacién baja y deficiencia de cartflago auricular ha.cen. pensar al ¢li
nico en la posibilidad de malformcidn renal, principalmenté agenesia la cual
. se presenta casi siémpre ipsilateral a la anomalfa auricular. (39). Se ha obm-
servado que cuando adenis se presenta hipoplasia f‘acial, Ja posibilidad de e
que exista snomalia renal concomitante, aumenta {70). :

Se encontraron 18 casos de malformacién auricular, es decir que aws
fectaron al 15% de los pacientes con malformacién urinaria, En 15 d..ellos .63 -
pacientes con malformacién renal se presentd asociada malformacion auricular
de ést_fés 5810 2 presentaron adends hipoplasis facial ipsilateral. En 6 casos

las zrua.i_f‘ormci6nes wrinarias y auriculares fueron bilaterales, en 2 fueron w=

unilaterales ippllaterales, en 6 casos la malformacion anriculay fué b.ila.'t.e--_'

ral pero la urinaria fué unialteral, en 2 casos la malformaciones urinaria —-

_fué bilateral y la auricular unilateral. Se presentaron malformaciones auri-
culares en 6 de 79 pacientes con ma)formacion ureteral y en 3 de 21 pacientes
con malformacion urinaria btaja. - o .

.' _ 1a asociacién de .ma.lf_orniacion. urinaria a sindxomes genéticos Se -
_pr'esen‘ta, con clerta frecuencia como en el corﬁp_lejo de la esclefosis tuberosa

_Zelieweger; Méckel-Gruber ¥y un pequefic porcentaje de trisomfas G ¥ D que se

12
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asocian principalmente a displasia r'enai, otros sindromes como el de Turner
Johanson Blizzard, Potter, oro-facio-digital, sirenomelia, Rokitansky y tri-
somia 18 se asocian a diversos tipos de malformaciones ur-inaz?,as como i-i?ién -
“en herradura, agenesia renal, hipoplasia renal, duplicacién ureteral (43, 67)

El 9,1% de los pacientes con mlf'o_rma.cién urinaria tuvieron conco-
. mitf.ntement-e algdn sIndrome genético: dos casos con trisomfa 21, un caso de
cada uno de los siguientes: Trisomfa D, Klippel Feil, Leopard, Apez*_t. Beck--
with~Wiedemann, Moebius y tres .casos de rifién poliquistico. En tedos los ca--
sés se encoentraron malformacidnes urinarias é.l‘tas..

En el grupo miscelane¢ se incluyen 8 paclentes con alteracidnes ——
faciales (hipertelorismo, epicanto, facies de. péjaxo, microgmt.ia.)., 2 pacien
tes con alteraciénes en la morfologia suprarrenal, un caso de lentiginosis -

miltiple ¥ 7 casos de malformaciones en bazo.

TEE COR
FALLA DE ORIGRN




Tabla 1
DISTRIBUCION POR GRUPOS DE EDAD
DE 10S PACTENTES CON MALFORMAGION
DEL APARATO URENARIO

-
Grupo de edad |Ndmero %
0a-~ 284 o 4,2
20d- 12m| %0 3.9
la- 2a 9 Fo b
z2a- 6a 8 2.3
6a~ 12 a 9 3.7
12a=~ 18a 5 2.8
Total 121} 200 |

los datos porcentuales estdn reiferides
al total de casos autopsiados para ca-
da grupo de edad. Arch, Pstol, INP DIF
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Tabla 2

“DISTRIBUCION DE LAS MALFORMACIONES
CONGENITAS DEL APARATO URINARIO DE
ACUERDO A SU LOCALIZACIOR.

: Total

Localizacién Yimero %
Superior - 102 8.3
Inferioxr 9 7.4
Superior e inferior 10 8.3

1zl 100
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Tabla 3

DISTRIBUCION DE LAS DIFERENTES MALFORMACIONES
CONGENITAS DEL APARATO URINARIO EN 121 CASOS.

Localizaclén

Tipo de malformacién urinaria

Winero

Agenesia renal unilateral
Hipoplasia renal
Nefromegalia

Rifién supernumeraric
Bctopia renal .

Rifién en herradura
Malrotacién renal
Displasia yemal

E. poliguistica infantil
Nefronoptisis

Quiste renal simple

SIS'I‘ET‘IA
COLEGI‘OR

‘Estenosis ureteropiéiica

Agenesia ureteral
Duplicacién ureteral
Estenosis ureteral
Atresia ureteral
Megaureter
Ureterocele
Reflujovesicouretoral

- | uplicacidn de vejiga
Bxtrofia vesical -

Valvas uretrales

Duplicacién de uretra
Atresia de uretra

- Bstenosis de uretra

Diverticule uretral

BE Hipospadias
: Epispa.dias_

FampEu] wel FvovE ool wuwReBurnrwo

Total

175

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN
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Tabla 4
DISTRIBUCION DE IAS NMALFORMACIONES
CONGENITAS DEL APARATO URINARIO
SEGUN SEXO Y LOCALIZACTON, '

Loc_aliéacién Femenino % -{ Masculino N
Rifién 24 13.7) 24,5
S. Colector 43 24,5 81 | 23.4
Ve jiga 2 | w13 Ly
Uretra 1 0.5 18 10.2
Total | 6 39.8] 106 | 59.8

TESE CON
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Tabla 5

DISTRIBUCION DE LAS 175 MALFORMACIONES URINARIAS

DE ACUERDO A SU LOCALIZACION.

. Localizacibn Ninerc %

Rifién 66 37.7 | Apaxato urinario supexiox
Sistena colector - 84 48,0 85.7%

Veliga 7 4,0 Apamfo urinario inferior-
Uretra, 18 | 102 14.3%

Total 175 100

18



Tabla 6 .

FRECUENGCIA CON QUE RESULTARON AF‘ECTADQS AMBOS

LADOS POR LAS MALFORMACIONES URINARIAS SUPERIORES

Localizacion |Derecho Trquierdo | Bilateral

Rifién 19 20 28 E
Uretero 30 3 20

Total by s R

Porciento - | 32.8 . 362 . :_"'.—-30.

_' [_P_'ALLA DE ORIGRN,

TESE COR ]
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FRECUENCIA DE ASOCIACION DE
MALFORMACIONES CONGENITAS URINARIAS
CON LAS DE OTROS SISTEMAS.

Sistema afectado Nimero %
Digestivo 32 264
Cardiovascular | 27 | 22.3
Misculo-Esquelético 25 20.6
Genital 20 | 6.
Auditivo. MR ETRY
. N, € ol 1 | g0
‘Sindrome geneticos COIr 9.0
Respiratorio 8 | 6.6
Miscelaneo, . - 18 | 12,9




. £

MALFORMACIONES RENAL®S

Se- encontraron 61 facientes con malformaciones céngenité.s en pé:c‘enf-:- ’
quine remal, es decir que afectaron el 1.9% de los 3248 casoé autopsiados, &s= e

tas malformaciones constituyeron el 51.6% de lq_s' casos con malformacion congé- )

nita del aparato urinario. E1 total de las ma.l_fbrmciqnes_’rena.lés -encontradas

fué de 67 porque cinco pacientes presentaron dos tipos diferentes de malforma~ -

cién renal al nfmso tiempo, -

De 1os - 61 pacientes con ma.lfo::ma.cién renal 29 1a tuvieron s61amen'te o

_en rifién, 22 en rifién ¥ uretexo b en rifidn.y uretra, 3 en riﬂén uretexo ¥y
uretra, L en rifién uretem y vejiga, 1 en rifidn, vejiga y uretra, 1 en rififn
uretero, ve;jlga. ¥ u:etm.

En 114 casos {724) se encoentraron smultaneamente malformacidnes en

otres sistemas, en 17 casos (27.8%) las malformacifnes se limitaron al apa-

rato urinayio 'y sSlamente en 8 casos (13.1%) la malformacién renal se presen-
6 en forma alslada, .

ias 3 malformacidnes renales mds frecuentes en orden de f‘zecuencia _
fueron- Displasia. zenal “xifién en herra.dura, agenesis zena.l (ta'bla, 8)

Los grupos de edad mis afectados po:c 1a.s mlformaciénes renales ...-—

:E‘uexon el de recien na.cidos ¥y 1a.ctan'tes menores.

S_e_e_ncoeptré asociada la causa de‘la. muerte a la malformacion repal

en 5 casos: 3 de nefro_mptisis, 2 con e_nf’eimedad poliquistiéa infantil, y con
.diplasia.' renal. . ' o '

En el cuadro num, 1 se anotem algunos aspectos escenciales de las -- '

pr inclpales malf o ma.ciones T ena.les.

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN




 DISTRIBUCION DE IAS MALFORMACIONES RENATES

Tabla B

| ¥alformacién renal -} Minero % |Dexr |Izq |Bilat. |Fem [Masc
Agenesia renal 8 |10} 5 3 - U T
Hipoplasia Tenal 5 stz |2 |1 s
Rifién supernumerario oz 3.0 1 |1 - 1 1
Nefromegalia . 1 .5 |- i 1 - 1
| Botopia renal simple - 2 3,0 1.1 ‘1 - - 2
- | Eetopia renal cruzada 1 " 1.5 : ‘- 1 . - 1 -
Malrotacién renal - | 4 60tz t1 1 1 3
Rifién en herzaduxa T3, |18 e ] 11 2 9
| Displasia renal 24 135.86 18 (11 5 8 16
B, poliqufstica infantil 3 45 - = 3 2 1
Nefronoptisis- 3 S > 3 2
Quiste renal simple 3 k.5 1 o 2 2 1
 Total 67 |00 fi9 {20 |28 2k |8
Porcentaje 100 8 {30 42 3 6“
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AGENESTA RENAL UNILATERAL

Ia agenesis renal unilateral es la austencia de tejide renal en un
lade y el xifién contzalateral puede ser normal o hipopldsico (Qa.mpbell).

Es el resultado de la falla en el contacto entre el cuerpo ureteral
y el blastema metandfrico en la Y semana del desarrolle embrionario (32)_

Se presenta con una frecuencia de uno en 552 autopsias, es mis fre—
ctente en hombres (1.8:1) y es mds frecuente en el lado izquieido. Se acompafia

de agénesia--ureter'al; dnomallas genitales frecuentemente ipsilaterales sobre w=--
todo en mujeres (60%)(?1). cardiovaseulares en el 30%, gastrointestinales en el
25%. Algunos sindromes se asocian a agenesia renal como el de Turner, Poland y
la dismorfogenesis impexfecta (75, 8, 67 ).

El curso clinico genralmente es asintomdtico, ccacionalmente cursa
con hipertensién.

Resultadés.- Se encontraxon 8 casos de agenesia renal unilateral -
éntre. las 3248 auntopsias realizadas osea un caso por cada 406, Corzespondiérdh
4 casos a Hombre y 4 a mujeres. El rifidn derecho estuvo ausente en 5 casos 'y |
el izquiérdo en 3, El grupo de edad mds afectado fué el de los ia.ctanten. L

En todos los casos;-el.uretero- ipsilateral estuvo ausente y:el :_:iﬁén
- eontralateral fué normal. En todos los casos se enc_:oentmron'ma.lfoméiones en

otros sistemas; gastrointestix_xé.l ¥y cardiovascular pzincipalmenfa, én un ca.sé
se encontrd malformacion auricular ipsilateral a la agéhesia._mnal. :

Ia causa de lz muerte se relaciond 2 -cdmflica.cib'nes de mlformacio-
nes no urinarias en 4 casos y en relacién a procesos infecciosos en los 61:.103

b casos, En todes los casos la agenesia renal fud hallazgo de autopsia.

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN




28

AGENESIA RENAL BILATERAL

F.?.. 1a ausencia total de tejido renal, su embriogénesis es similar a
la é.génesia renal uniia.te:a;l_._ Su incidencia es baja 1:3570 autopsias (57). Se
- a’.sécié. ﬁ _pr-ematu:'eé, peso bajo al nacer, oligohidramnios 'y clinicamente se en-
cﬁentra facies de Potter (hipertelorismo, epicanto, nariz en pico de loro, men
’ fén deprimido, insercién baja y ablandamiento de pabellenes auriculares por de
'fiéiei;eia de .ca.x‘ti_la.go),_ sirenomelia, Es una malformacién grave incompatible -

. con la vida.

No se encontraron casos de &sta anomalia en el estudio.

HIPOPLASIA RENAL SIMPIE

Un rifién se consi@era. hipop1£sico cuando en ausencia de enfermedad
" adgiifida el tejide renal se encuentra reducido de 50 a 75% de lo normal, con
" 5 0.menos lébﬁlos-rené.lea. valorado a travez del némeroc de célices RAYOresS., -
Al corte se observa. la wmidn corti.comedular bien dife:cenc:.ada ¥ el tejido re~
-na.l y es. hi.stolégica.mente normal {13).

Iz cantidad de tejldo remal es menor a los no::ml p::oba.'blemente -
poxj‘:una'. res:{quegta insuficiente del meta.nefros a la est.imulaclén del cuerpo u- '
reteré.l.- ' _
‘ Su incidencia. es d.e 1 por cada 577 au-topsia.a (5?), a.lgunos autores
la considera.n mds xara, a.fecta. igual a ambos sexos, es mis frecuente unilate- .
. ral . con igual f:-ecuencia. _en anthos lados y es bilateral en el 2._5% de los casos,

EL SO%Ide los casos se acompafia de malfoxmaciones en otros sistemas:
camiova.scular-, ga.strointestina.l v sistema nervioso px-incipalmen’_ce {12) comumn

nente se a.compa.?ia. de hipoplasias ureteral, otras malformaciones en el rififn --

T TESIS o
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contralateral,




51 la hipoplasia renal es bilateral la funcifn renal puede estar tan
reducida que sea incompatibdle con la vida o bien despues de un periode varia--
ble de tiempo {promedio de 2 afios) evolucionar a la insuficiencia renmal. En el
caso de que la hipoplasia sea unidateral puede cursar asintouftico o manifes<»
tarse tardfamente con hipeztensﬁn y se considera un factor predisponente a --
plelonefritis crénica { 26, 35).

Resultados.- Se encontraron 4 casos de hipoplasia remal simple (un~
caso por 812 autopsias). Tres cados en. el ‘sexo masculino y uno en el fenenino.
El rifién derecho estuvo hipopldsico sn un caso, el izquierdo en 2 y ambos rifio-
nes en un caso. Fueron afectados tres lactantes y un escolar,

En todos 1los casos la hipoplasia renal simple fué la {finica mlforma
cién urinaria pero en tres casos se asocif a malformacliones en obtros sistemas i
nervioso, auricular y cardiovascular, En ningdn caso la muerte se asccib a las

nalformaciones. En todos los casos el diagnéstico se realizd en la antopsia.

. HIPOPLASIA OLIGOMEGANEFRONICA

En ésta anomalia el rififn es peqﬁefio, el niimero de nefronas es me-

nor pero con aumento de tamafio de todos los elementos de las nefronas. Clinica
nehte se manifiesta como nefropatia perdeﬁdm de sal, proteiﬁuﬁa ~mioderadn, a-
nemia, osteodistrofia y evoluciona a insuficiencia remal. -

No se encontraron casos de ésta anomalia en Sote estudio.

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN |
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HIPCPLASIA RENAL SEGMENTARIA
(xifién de Ask-Upmark)

In ésta anomaila el rifibn es de tamafio menor al normal, con una .o nis
muescas en la superficie capsular. Al corte muestra areas de hipoplasia que a~—
fectan corteza y médula gue alternan con areas de tejido remal normal, Micros— '
cépicamente los segmentos anormales estan claramente delimitados del parenquima
normal por pandas de tejido esclerdtico que contiene tejido fibroso madure, en
el area afectada la médula es una banda delgada con tibulos pequefios, el area
cortical es delgada, sin glomérulos, los vasos sangulnecs tortuosos, escleréti-
cos y dilatados "aspecto seudotiroideo™ (43). En ocacicmes fsias areas muestran
un componente displdsico con tfbulos primitives. (Habib)

Esta malformacion tal vez se deba a nefrogenesis insuficiente.
la incidencia de la hipoplasia renal segmentaria se zefiere en forma

muy variable, ¥s mds frecuente en mzjeres en proporcidn 6:1. Puede ser unilate-

‘xal, afecta por igual a ambos lades peroc es mds frecuente bilateral,

"la caracterIstica clinica principal es la hipertensidn que se mani~
fiesta en pz-omeaio 2 los 10 aflos de edad cursa con proteinuria, dieminucidn en
Ia capacidad cie concentracidn y en los casos bilaterales evolucién a insufici~
encia rensl { Habld ). Frecuentemente se asocia a reflujo vesicoureteral.

Rosultado.~ Se encontrS un caso de hipoplasia renal segmentaria en
un recien _na.cia.o:, que la tenla en forma bilateral, formando pazrte de un comple
jo de malformaciones miltiplés: extrofia vesical, ano imperforado, hipoplasia
de pene, atresia intestinal, commic_acién intexrventricular, persistencia de --
conducto arterioso, cexebre hipopldsico. la causa de la muexte fuéd septisemia

como complicacién de las malformacibnes intestinales.

| _ TESIS CON
’ FALLA DE ORIGEN




TESIS CON
FALLA DE ORIGEN

WEFROMEGALTA

Bs el crecimiento del-tejido renal, ésté puede ser come hipertrofia

éompensadoxa cuando existe ausencia anatémica o funcional del rifién contrala-

28

:tezal_poz'io que no puede considerarse proplarente una malformacidn congénita

Eéta alteracidn se encuentra formando parte del sindrome de Beckwith-Wiedemon
y de la hemihipertrofia (43).

Su incidenciz es desconocida. Acompaiia generalmente a la agenesia,
dispiasia e hlpoplasia renal. En ¢l caso del sindrome de Beckwith la nefrome
galia os un componente de la viceromegaliz generalizada que caracteriza al -
sindrome (35).

Clinicamente se manifiesta palpando el rifién grande, las pruebas
de funcién renal son normales (Filippi and Mekusik).

Resultedos.— BEn el estudio se encontrd un caso con sindrome de ===
Beckwith en un paciente masculine de 10 ¢fas de edad en el que se encontrd -
ademis de la nefromegalia, onfalocele, macroglosia, hiperplasia de pancreas,
la causa de la muerte fué un proceso septisemico con via de entrada el onfa-

locele ademds de hipoglicemia.

AIRON SUPERNUMERARIO
Es 1a forma mds extrema de la duplicacidén del aparato uinaiioc su
perior y también la mis raza. En ésta anomalla existen dos masas renales, -
usualmente de diferente tamafio, sin coneceidn parenguimatosa entre ellos, -
con cdpsula y pélvis independiente. En ocaciones hay tejido conectivo entre
los dos organos. Bl rifién supernumerario genexalmente es més peguefic y se -
encuentra situado por detajo del xifién normal, a menude es hipopldsico e ==

histolégicamente menos oxganizado que el tejido xenal normal (43),

Es el resultado de la duplicacién del primordic ureferal al comi-
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enzo del desarrcllo, los extremos de ambos ureteros d_ivergen ¥ los dos son ca-
paces de estimilar al tejido metanéfrico para su diferenciacién, lo suficiente
mente separadas para producir el rifién supernumerario ( 32).

Su incidencia es desconocida, comunrente se presenta sin malformaci-
ones ya gea urinaria.é o de otros sist-emas.

Usualmente cursa asintomfiico, puede obstruir al zifién normal,

Resultado.~ Se encontraron dos casos de rifidn supernumerario; un ca~
so por cada 1624 autopsias. Se encontrd afectado un paclente masculine y wno -
femenine, uno en ¢l lade derecho y otro en el lado izgulerdo. Unoc de los casos
se px-esén‘t-d en mwt recien nacide y el otro case en un prescolar. En el primero
ei :c:‘.?ién'. supernumerario era displdsico y el paciente cursaba con sindrome de
Apert y-a,nomaﬁa.s ‘genitales; en ol otro caso la tnica malformacién fué€ el ri--
i’ic.Sn' supej:ﬁumeiaxio qﬁe histolégicarente exa normal, en éste se hiso dlagnosti-
cd_ poi‘ ux-oéra.ﬂa excretora. W ambos casos la causa de la muerte se relaciond

a procesos infecciosos.

1 TESIS CON
ECTOPIA RENAL ' FALLA DE DRIGEN

Cua,qé.o el zifién miduro no alcanza a localizarse en 1a fosa renal se
le denomin.a“ectopia. renal, ésta pueds sex simple o cruzada. _

' .'Ectopia renal simple.~ Es cuando la malposicién de uno o ambos rifio~
nes estd normalmente lateralizada. El rifién ectépico puede ser pdlvico, lumbar
o abdominal. B rifidn ectéplco generalmente es pequefic, con lohulaciones feta-
les y frecuentemente displédsico, la ﬁélvis renal usualmente es anterior al pa-
rénguina xwnal por la falta de zotacién, el ureter generalmente es corto, tors
tuoso y entra 2 la vejiza en el lado ipsilateral (43 ).

Bz el resultado de alteraciénes en el desarrollo ureteral o de la ~-

persistencia de un patedn fetal de vasos sangulneos que impiden la migracién y
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x-étacién del rifién (32 ). T TR
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Se veporta con incidencia variable desde 1 en 500 autopsias ( 57) hag

ta 1 en 1200 autopsias ( 12). Afecta igual a ambos sexos, es mfs frecuente en -

el lado izquiexdo, s6lo el 10% se presenta en forma bilateral. Se asecia 2 ano-
malias genitales en el 20 a 60% de los casos y a anomalfas en otros sistemas en
el 20%. Generalmente cursa asintomatico pero predispone a infeccién y litiasis.

Resultado.- Se encontraron dos cases de ectopla renal simple, €sto co
rresponde a 1 caso por cada 1624 autopsias o sez el 0.06% de las autopsias estu
diadas. Ambos casos correspondieron a pacientes masculines, afectaron al 0.2%
de la poblacidu de reclen nacidos estudiada. Bn loa dos casos estuve ectdpico
el rifién derecho, localizdndose amboz en la cavidad pélvica y acompaflandose de
displasia renal,

Une de los casos cursé con extrofia vesical y de cloaca y con mal-
formacidnes genitales, musculoesqueléticas y nerviosas.

Ia causa de la mierte se relacioné en un caso a infeceidn en neningo—
cele roto ¥ en otro caso la muerte estuvo rela.ciona.dla. & un proceso enteral. «-
En ningldn caso se realizodiagndetico clinico.

Bctopia renal cruzada,- Se llama asi cuando el rifién ectépico se lo-
caliza en el lado opuesto a la insercilén wreteral em la vajige, ésta a su vez
se clasifica en: a) ectopia renal cruzada con fusién cuando el rifién ectdpleco
se une al rifién normal y adopta una de las 6 formas siguientes: fusién con ec~
topia inferior, rifién sigmeide, rifién en torta, zifién en "IM, rifibn en disco,
fusidn con ectopia superior, b) ectopia renal cruzada sin fusifn.- Es cuando
el rifin ectépico tiene una posicidn inferior y en planc -hoxizontal. ordia.gonal
con la pélvis @irigida hacia delante, los rifiones estdn separados y rodeados
por su propia fascia (%#3). Otras formas son la ectopla remal cruzads bilateral
y rifién solitario con ectopia cruzada.

Se cree que es el resultade de la migracién del cuerpo ureteral a --



travez de la lirea media hacia el tejido nefrogénico del lado opuesto, La fusi-
8n del riiidn con ectopia cruzada estd en relacidn con el momento en el cual se
aproxima al rifién normal, la forma final del rifién fusionado depende de la ex-
tensidn de la fusién y el grado de rotacién renal que haya ocurride, una vez -
que los zifiones se han unido ya no hay rotacién, "

Su ingidencia se ha repoxtado desde 1l caso por 300 autopsiac hasta -
wo en 7660, Es menos frecuente que la ectopia renal simple en proporcidn 3:1
El $0% de los casos de ectopia renal cruzada presentan fusién. Es mis frecuen~
te en el sexo masculino y en el lado lzquierdo.

Se asocia poco a otras anomalfas, las ndfs frecuentes son las genita-
les. Genexalmente cursa asintomdtice pero predispone a infeccidn y litiasis.

Resultado.- Se encontré un caso de ectopia renal cruzada con fusién

izquierda en un paciente femeninc recien nacide, se encontzd asociado & malfor-
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macifn anorrectal, commicacidn interventricular, pie boit y escoliosis. i cay

sa de la muerte fuexron complicaciones de gastroenteritis.

Bsta anomalfa afecté al 0.03% de la poblacién estudiada. No se efec--

tué diagndstico en vida del paciente.

RIFON EN HERRADURA

Es la forma mis frecuente de fusidn zenal, ambos rificnes se encuen;m_
tran caudalmenie desplazados con una area de fusidn que se desarxolla gensrale-
mente por delante de los grandes vasos abdominales y gque une ambos rifiones por
los polos inferiores en el 95% de los casosurﬂl itsmo que produce la fusién re-
nal consta de parenquima renal blen diferenciado y ocacionalmente consta de te-
Jido fibroso derivado de la cdpsula ¥y generalmente queda ubleado a nivel de L3
a I#. la pélvis remal se encuentxz situada anieriormente y drena al uretero que

tiene una insercién alta en la pelvecilla y que entza a la vejiga en forme nox-
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mal. El itsmo drena atravez de uno de los calices que drena a una de las pélvis

raramente drena a un uretero supernumerario.

s el resultado de un cambic en la posicifn de la arteria gmbilical -
que provoca el acercamiento de las masas renales y la unidn de los polos. Los -
riffones ya unidos detienmen su proceso tanto de ascenso como de rotacisn (66 ).

Su incidencia 8¢ ha informado desde 1 en 425 autopsias hasta 1 en 100C
(57 ), es dos veces mfs frecuente en hombres y se encuentra nds frecuentemente -
en xecien nacidos.

Bl 50% de los pacientes con rifidn en herradura fienen alguna anomalfa
asociada como d{xplicacion ureteral, displasia renal y malformecidnes en otros -
sistemas y Se o’bsexva. en 60% ds los pacientes con sindrome de Turner (13 ).

_ Ta mayor parte de los casos cursa asintomdtico, los sintomas se rela-
ciona;d a, _hidroneffcsis, .li'hiasﬁ.s 0 infeccidén de viaz urinarias, se manifiesta -
c;,omo ma.é;a, abdominal en la llnea media (41 ) conm ciexta frecuencia se asocia a -
tumoi;dél.'w.ilm-..-y.-z'a‘ carcinoma de células renales {59).

'Ré‘i_sui'_!:zxao.- Se presentaron 11 casos de rifién en herradura, un caso por
295 autopéié;_é. "a.:f'e_;:té al 0.33% de la poblacién estudiada, correspondieron al —-
sexo méé\iﬁnx) 903.303 {0.45% ge la poblacién masculina estudiada)y al sexo fe-
meni;;g_-‘z. casos (Gl%de 1z poblacion femenina estudia,da;}. Se presentaron 5 ca-
e;:os en xécﬁ.c-r:n---ﬁaéido,_ 4 en lactantes y 2 en escolares.

. De.los’ 11 g:asos.S cursaron con anomallfas congénitas concomitantes w--
(724}, tres de ellos com .malfoxrmaciones urinarias consistentes en duplicacibn -
ureteral, a,tre'si..a.ur-et‘(-:xal v displasia rena;l. Bn sels paclentes sme encontrazon
anomalias congénita,s' céxﬁjbvascula.res, gastrointestinales, musculoesqueléticas
nexviosas, auziculares vy faciales. '

En el caso de wno de ios escolares se presentd litiasis e hidronefro~
sls. Lo causa de la muexte estuvo relacionado a maiformaciones no urinarias en -

% casos, @In vn case 1z smerte fué secundaria a insuficiencia xenal por atresia -~
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ureteral concomitante al xifén en herxadura. En é€ste caso se detectd la anoma--

17a durante laparotomfa exploradora realizada por la malformacidn digestiva.

ANOMALLAS DE ROTACICN

Fl rifiSn duxante su ascenso desde la pélvis hasta la regién lumbar --
normalmente rota 90 grados sobre su eje longitudinal, quedando los cdlices y la
pélvis renal seffalando hacia la linea media, cuande éste no sucede la alieraci-
én se llama malrotacién renal.

De acuerdo a la posicién de la pélvis renal la malrotacién se denomi-
na: veniral, ventromedial, dorsal o lateral. Cada una de éstas representa dife~
rente grado de falta de rotacidn zenmal. E) zifién se encueniza deformado, con lg
bulaciones fetales invariablemente presentes, con tejido fibroso alrededor del
hilie que fija y obstruye la pelvis renal.(43 )

1a etiologia de &sta anomalia es desconocida. _

Su incidencia es de 1:390 autopsias en nifios (57, 32) Es mds comfin -
en forma bilateral, afecta mds 21 lado derecho y es més frecuente en hombres.

Esta anomalia frecuentemente acompafia a la ectopia y fusién zenal y
se presenta en el 50% de los paclentes con disgenesia gonadal,

Usualmente cursa asintomitico pero predispone a hidronefrosis, infece
eidén y litiasis. .

#esultado,~ Se encontraron 4 casos en que '.La.. malrotaslén renal exa ig
kalformacidn ‘vemal principal, os decir se presentd un caso por 812 autopsias
la malrotacién fué bilateral en un caso, se presentd en el lado lzquferdo en --
un caso y el lado derecho en dos. Se presentd on 3 pacientes del sexo masculine
¥ en 1 del femenino. En tres casos l2 malrotacién era ventral y en uno lateral.
Se presentd concomitante a hipoplasia renal en 1 caso y a megaloureter en otro.
En todos los casos el rifién se encontrd deformado.

En dos casos se encontraron meiformaciones en otros sistemas: nerdio-
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vioso, cardiovascular, faciales y auriculares.
En ningin caso la causa de la muerte se relacion§ a la malformacién —

renal. En todes los casos la malrotacidn fué hallazgo de autopsia,

DISPLASIA RENAL

Es 1a persistencia en e rifidn o en una regidn del mismo de estructu-
ras que no presentan nefrogénesis normal, &sto se manifiesta por tdbulos focal-
mente dilatados, limitados por tejido cuboide, rodeado por capas concéntricas -
de mesénquina capaz de producir cartflago y que contiene musculo liso.

la patogenia de ésta alteracién es desconocida por lo que se ha trata
do de explicar por dos mecanismos: 1) diferenciacidén desorganizada de tejido me
tandfrico como expresién de la deprivacién de la influencia organizadora del -—
cuerpo uretéral ya sea por falta de desarxollo de éste Gltimo o de alguna de --
sus xamas ° _pbr que la capacidad del dmpula ureteral para producir nefronas ha
ya sido .altexada de alguna manexa por una obstruccidn distal, 2) dilatacién ~--
quistica de nefiona.s inmaduras como consecuencia de ocbstruccibn.(d3)

‘Ia incidencia de ésta anomslfia es descomocida, Ia asociacién de dis--
plasia renal éoh otras anomalias del aparato urinario es del orden del 90%. 1Ia
seVer’ida.d"de 'ia ".Lés_'i.(in renal se correlaciona & su vez con la naturaleza y seve-
ridad de Ja obsiruccién uteteral o de vias urinarias bajas. Una obstruccién pro
duée displasia cuando obstruye el drenaje del xififn o de parte de €1 en un pe--
x-ied§ ‘crucial de. la nefrogénesis, es poxr ésto que las lesiocnes obstructivas ba~
Jas producen mds thcilmente cambios displdsicos ya que se instalan tempranamente
Ia displasia frecuentements coexiste con maliformaciénes en otros sistemas.

*-.Eh los casos de displasia renal wnilateral el curso clfnico pusde ser
asintomﬁ:iéo o bien manifestarse como masa a.'bdomiﬁa.lu En los casos en que la ~~

displasia es bilateral la sobrevida depende de la cantidad de tejido funcionan-
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te pero en general la muerte se presenta en edades tempranas o bien evoluciona

]

inicialmente con cuadros de deshidratacién y acidosis por incapacidad remal pa~

ra concentrar y acidificar adecuadamente la ovina y posteriormente deteriors —-
progresive de la funcidn renal (34 ). )

En el estudio se utilizard la clasificacién de displasia referida por
Kissane: 1) displasia renal total {zinén miltiquistico), 2) displasia renal fo~
cal, 3) displasia renal segmentaria, 4) displasia renal asociada a obstruccidn
congénita, ' |

1.~ Displasia renal total "rifién multiguistico®™., El rifién es una masa
de gquistes de tamafio variable, la masa no es reniforme sino gue semeja un raci~
mo de uvas en el que no hay parenguima renmal normal reconocible, no tiene nl ca
1iz ni pelvis ¥ ¢l uretero puede estar atrétice en su terclo super:ior,'_ también
se a.socia. a ectopia renal o formar parte del rifidn en herza.dura.

lag anomalias en otros ormos se. presentan prmcipa.lmente en los sig
temas digestivo, cardiovascular y nervicso central.

Se presenta con igual frecuencis en ambos sexos, e méa frecuente uni-

lateral izquierdo y ocacionalmente es bilateral. _ _

BEn los casos de disﬁlasia renal bilateral se pz-oduée la muerte poco -
despuss del nacimiento tanto por la escasa cantided de tejido renal Mc&cnanfe_'
como por la presencia de malformaciénes miliiples comconmitantes qué _.son‘ frecusn
tes en &stos paclentes )

2.~ Displasia renal focai ".displa,sia hipoplé.srica". El vifidn mues;;txa. -
una maxcada reduccidn de tamafio, cursa sin obstruccién congéﬁita, de vias urina-

rias y contiene focos de tojido renal normal gqie altexman con i’ocléar-d.'e ﬁé.jido -
displdsico, puede ser wni ¢ bilateral, el nfmero de cdlices es menor, 1a pelvis
¥ el uretero son noxmales (335) |

Los nifies con displasia renal focal casi siempre cursan con melforma—

cifnes miltiples y forma parte de wna variedad de sindromes teratogénices como
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el de Meckel-Gruber, Dandy Walker, Zelleweger, distrofia tordcica asfixiante y -
el complejo de la esclerosis tuberosa {11). Los pacientes fallecen poco despues
del nacimiento y los que sobreviven evolucicnan a la insuficiencia renal con in
fecciones y litlasis. -

3= Displasia renzl segmentaria., Una porcidn no encapsulada de uno o
ambos rifiones se encuentra displdsica, asociada a duplicacién del sistema colec
tor{ Bl uretero relaclionado al polo xenal displdsico frecuentemente se encuen--
tré estendtico o atrésico con orificio distal ectépico con o sin ureterocele. -
El poloe renal mas frecuentemente afectado es el superior y es mis frecuente en
- el lado derecho.(26, 35). | |

_ i, - Disp1a51a renal asociada a obstruccién congénita. Este tlpo de -~
displasia se asocia obstxuccién de vias urinarias bajas come valvas uretrales,
B fa¢resia de uretra. Presenta quiste subcapsulares que &e caractexizan Por Que a-
‘-demés de 1os datos de displas1a se pzesenta marcada dllatacién de los espaclos

de Bowman. _ _

Resultadc.- Se encontyayon en total 24 casos de dieplesia remal, o8 -
decir que B presenté . caso por cada 135 autopsias v afect$ al 0.73% de ia po
“blac16n estudiada Se presentaxon 16 casos enr hombres y 8 en mujeres. Se encon-
_ traxon en el 1ado derecho 8 casos, en el izquiexdo 11 y bilatexal en 5, la dis-
1.t11buc16n pox gzupos de edad fué 1a slguiente: recien nacidos 7, lactantes meng
“yes 10, 1actantes mayo:es % y escolaxes 3
7 En 4 casos 29 encontzaxon malfoxmaclones renales concomitantes: rifidn
en hex:aduxa, xiﬁén supernumerario, malrotacién renal ¥ ectopia renal. Fn 17 ca
508 se encontxazcn.malformgciones~uxetarales adends de la dlsplasia: atresiazem
6. -tasos, :estenosis uzeferal en 8 césds, duplicacién wreteral en k4 ¥y megauretexr
en 2.{Tres pacientes fresentaxon 2 malformaciones ureterales). Se presentaron -

con malformaciones vesicales 2 casos: extxofia wvesical 1 y fistula vectovesical

| TESIS CON
FALLA DE ORIGEN




_ 37
otro casoc. Cu:saxon con malfo‘r.mac].ones en uretya 6 pa.c:.entes- 3 con valvas uxe-
trales, 2 con hipospadias y 1 con estencsis de uretzae

Presentaron malformacicnes congénitas en oTros sisteras 18 paclentes:

en digestivo 6, cardiovascular 3, misculoesqueletico 5, auditivo 5, genital &,
nervieso central 2, se encontxd un caso de Klippel-Feil y un ¢aso con sindrome
de Apert. .

Correspondierxon al tipo de displasia renal total 10 casos, todos e-~
1les se presentaron en forma unilateral, predomind en el lado izquierdo, todos
con obstruccién de vias vrinarias asoclada, se presenté con igual frecuencia
en ambos BSexXos.

A1 tipo de displasia renal focal coxrespondieron 8 casos, uno de ==«
ellcs bilateral, los otros 7 wnilaterales de predominio izquierdo y fué nfs -
frecuente en el sexo masculino. En dos casoes 0o Se encontyaron evidencias de «
obstruccién y sélamente en un caso la malformacién se localizé al apaxato ui‘i--
nazie y los demds presentaron melformaciones miltiples en diversos apara.-bos. ‘

Al tipo de displasia rensl segmentaria correspondiexon 3 casos, to--
dos umla'tezales, de predomim.o derecho. e i‘xecuenﬁe en el Bexo femenino. en
log 3 casos se encontro obstruccidn concomitante, dos casos presentaron malfcx*-
macidnes miltiples ooncomitantes.

Se encontraron 4 casos de displasia remal asociada a obstruccién con-
génita, tres de los cuales se presentaron en forma pilateral ¥ uno '_en ¢l lado -
~derecho, los cuatro co::respbndiezon z pacientes del sexo maculino;_ con proceso
obstructivo a nivel de uretza {3 con valvas uretrales y'l cop estenosis de ure-
tra), en ires casos hubo malformaciones congénitas en o'txos sistemas. :

Ia causa de la muexte estuvo relacionada en 9 casos a mlfoﬁmcidnas
congénitas no urinarias, a procesos infecciosos en 11 casos y a diveraa.s causags
en 3 casos, sélamente en un caso la displasia renal contribufé a la mierte del

paciente.
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ENFERMEDAD RENAL POLIQUISTICA

Ia enfermedad poliquistica es una alteracién estructural que resulta
en la conversidn de una apreciable porcifn del parénguima renal en guistes de -

tamafio variable (43).

38

Ia enfermedad renal poliquistica ocurre en dos formas gque difieren en -

el patrdn de hexrencia, ma.n:.iestac:.énes clinicas y caracterfsticas moxfolégica.s

&) Enfermedad renal poliquistica tipo adulto.- Se presénta pradbmina_.r_\_
temente en adultos y ocacionalmente en la infancia. Se hereda con caracteristi-
ca autosérica dominante de gran penetrancia y expresividad vaxia.ble. .

Ios rifiones se encuentran crecidos, en forma simetrica, deformades, -

con inumerables quistes que se encuentran tanto en médula como en corteza. _'EI -

contenido de los quistes varla desde un color claxe hasta xojo obscuro,. 'Micr'pé-
copicamente los quistes contienen oville glomerular zecomcibla que evidencia -
su_origen en los tibulos proximales, o-bros qm.stess sugleren origen de tubulos -

distales o de txibulos colectores.

El meca.nismo por el cual se pmducen los quistes -es desconoeido. Se -

cree que ain los guistes que se manifiestan en etapes tardfas de la 'vida son —e

siempre el resultado de un desarrollo anormal en el periodo "#@tal A 10)'. el ini
civ aparentemente ‘Ea;rdio puede. ser de‘_bido a un defec'ﬁo .metaﬁdl_icb heradi‘t.ario |

~ Se presenta’l caso por cada 222 autopsias. E1 30% cursa con quistes -
hepéticos, el 10% con quistes en pancreas, el 15% con aneurismas de las axteri-
a8 cerebrales, En pocas ccaclones se j)msenta con ot:ras :pa.lf.oxré..cﬁ.onea‘.

Ias menifestaciénes clinicas se 'inicié.nr en promedio a 195 50 afios de

edad: masas bilaterales, hipertensidn, proteinuria, hematuria, puede eﬁsar e
asintomdtico ¥y ser un hallazgo de autopsia, -

De ésta anomalia no se encontraron casos en el estuiis,
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b) Enfermedad poliquistica infantil.~ s un: ¢ fermedad qué se hereda

con caracter autosémico recesivo, se manifiesta sélo en homocigotos,

Ios rifiones se encuentran crecidos en forma siméirica, conservan su
configuracién reniforme, con superficie lisa, manchas opalescentes que represen
tan la extensifn cortical de los quistes. Al corte el rififn se encuentra atra--
vesado por quistes cilfndricos y fusiformes, dispuestos redialmente, el 1imite
corticomedular estd mal definide, los tdbulos colectores dilatados y no hay te
Jido remal reconocible macroscopicamente. Los cdlices, pelvis y ureteros son -
normales. Microscépleamente los quistes estdn rodeados de epitelio cudoide o -
columar coﬁ hiperplasia. focal ¥ zZonas de parenguima renal noxmal,

Se cr;ee sea debido a que el tibulo colector haye inhibido su capaci-

dad pa:ca induciz la foxrmacidn de glomérulos y tdbulos,
s incidencia. es de 1 en 1&50 autopsias, se presenta igual en ambos ~
sexos. "I‘odos los paéient'es con enf'ermedaxi poliquistica infantil tienen ya sea
'qu:.stes ep:.telia.les milti;ples en higado o alteraciones de los conductos bilia-

g xes. Las ma.l.formaciones en otros s:.stema.s S0N DY Yaras.

' Ia ma.yozia. de los pacientes mueren al nacer o en los primeros dfas -

j'-f'-d.e vid:a por insuficiencia renal y respira'toria. por la limitacién de la expan--

Aa presencia. de .g;randes nasas renales. En los pa.cientes que

: so‘breviven al pe iodo perina.tal se presenta hipertensidn severa. En los casos

. q_ue J.legan a e&ades m!s ta.rdias se desarrolla hipertensién porta.

Bly-th ¥ Ockenden sugieren que hay cuatro formas de en:Ee:r.meda.d poli--
quistioa. infan'bil en basa a cz&.tezios clinicos y patolégicos ¥ que cada forma
representa uha’ entidad geneticaments determinada pero Lieberman y colaboxadc--'?
res considemn q_ue ta,les variantes representan dlfez'entes estad:.os de la histo
ria na.'tura.l de- 1a enfernedad pero si marcen diferencias entre enfermedad poli=-
q_uistl_ca en la que 1a insufici.e_nc:ta renal demina el cuadro y la fibrosis hepdti

ca congénita en la que e ha demostrado que la mitad de los pacientes tienen ri
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fones poligquisticos y los individuos afectadeos cursan con hipertension porta qui_a'

se manifiesta en la sepunda década de la vida debido a tejido fibzoeso pez-ipozta;l
a pesar de las lesiones renales la funcién zenal casi siempre es normal.

Resuliado.~ Se presentaron 3 casos de enfermedad poliquistica infantil
es decir un caso por 1082 autopsias. Se presentaron 2 casos er: mjeres ¥y L en »
hombre, los tres pacientes fueron recien nacideos, el mayor de 20 dlas, en . dos ca
sos se encontrd fivrosis hepdtica.

P dos casos se encontraron malformaciones cardiovasculares, en wno de
ellosademds con malformaciones nerviosas y musculoesqueléticas.

La causa de la muerte se relaciond en dos casos a alteraciones electro
1iticas secundarias a gastxoen’téritis que pudieron estar en relaclon a disf‘m.ei-»

6n renal, en otro caso la causa de la muerte se relaciond a cardiopatla compleja.

ENFERMEDAD QUISTICA MEDULAR

a) Rifidn esponjoso medular "enfermedad de Cacchi y Ricel.- Se caracte
riza por dila.taciéﬁes quisticas de los titulos colectores. Los rificnes. pueden -
estar creci.dqs, normales o pequelos, usualments con datos de pie_lone_friti.ﬁ, 1a
. corteza aparece cicatrizada. Al corte un nimero variable de tfbulos coléctores
estdn dilatados, en form_uniforme y difusa, las pa.piias renales contien’en -pe-
quefios quistes clrcunscritos por una cdpsula grisdcea y. frecuen'be;menier .co-ﬁt‘ie..
nen calculos eéfexicoé de fosfates y ca.léio. Micr-oscépicamehﬁe' los quistés ogw.
_tdn limitados ya sea por epitelio colummar, plano o cuboide, la mayorfa de ios
quistes commican con los tifbulos colectores pero la commnicacién entre quis--
tes e8 poco comm (43). Su embriogénesis es desconocida.

Ia incidencia de ¢szta anomalia es desconeocida . El 75% de los casos -
es bilateral. la asociacidén con malformaclones renales o de otros sistemas es

excepcional.



Las ma.ﬁifestaéiénes clinicas. se ini;cian en la Ha o 6a década de la

U .vida, rara vez se. ﬁrese’n‘ca en 1act‘a.nte.>.s, cursa con dolor colico en flancos, &1

éur-ié. hema'tu:c-ia."y sedime;ntd arenoso, la funcién renal es normal eiceéto pc.n:.- -

dismmuclén de la, ca.pa.cid.a.d de concentrar y acidificar la orina (1 )

L  En el estudio ne encontxamos casos de enfermedad qulstlca. medular.
B b) Enfexmedad quIstica medular uzém:.ca "nefronop‘bis:.s 3uven11“ e

-1 'sugez-idp que .ésta €5 una enfermedad con ca,r-a.ctez ‘hereditario aut_os6mc_:o_ re

B

. . cesivo pero Habib y Colabozéﬂoré_s-esta.‘b_lécen 'q'ue aproxima.da,ré:ente el'.éo% de iosj

.o casos de nefronopt.isis apaxeceri esporddicamente, Ia xelacién que existe entre

._1a neironoptlsxs ¥ la ceg’uera. 0 degene::acldn xe'binia.na. ha sido contxovert.ida -

"'j.‘conside:ra.da DO a.lgunos como una entidad sepaxada’ ero dadas las les:l.ones rena

ey compati'bles con nefxonoptlsis se conside:ta pox muehos a.u'tores como una va= .

- '"-':ria.n‘te de - 1a mism enfemedad £ 5 )

Generalmente ambos rii’iones son més pequefios de lo- normal .con superfi s

: cie fmamen‘he g:ra.nula.: AI corte 1os zii’iones muestra.n la. uni.dn corticomedular < -

-poco difezencia.da con a.trofia. marcada. de la corteza ¥ qulSteS en el 85? de los -

' -__casos. La médula contiene numerosos qu:.stes los cua.les son de ta.maﬁo variable

: jusua.lmen‘be 1ocaliza.dos cerca de 1a unién cort:.comedular (43)

. .merula,r fibxét:r.ca con ma.rcada. a.’crofia. tu'bula.:c con :Eormacién de gquistes én forw

g focal Yy fibrosis intezsticial. Los estudms de mic:codlaecc:.é’n ruestran dila

}hcroscépica.mente los glomérulos estén esclerétlcos, la cépsula. glo--

- 'taciOnes qu{s’cicas del tubulo contorneado distal y del tuhulo colecto:. Hay 11' i

bxe comnicacién entre los quistes. ¥ ‘o “ibulos no dila.ta.dos.
Ia; embnogénesm de ésta a.nomlia es desconocida pero se ha sugexido
que ex:.ste una a.noma.lia. nsfro‘téx:tca. hexed1ta.ria.. ' .

Su mc:.denc:f.a es desconocid.a. Apa.x’ce de la a.socia,cién con degenexa

_ ¢ién retiniana hay otra vanante posible que es la Torma 'ma.cro'bulosa._en_ 1a que 2
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Cup
_la enfezmedad qulstxca. nedular urémica se asocia a quistes pulmenares (26)

Las ma.mfes‘caclones clinicas se J.nicmn en la adolescenc:.a. con pohu_
ria, polidipsia, detencién de crecimiento, anémica crénica, mcapac:.dad para -—_.
concentxar y acidificar la orina o se comporta como nefropa-h{a. perdedoxa de --
' sal, evoluciona lenta.mente a msuf:.c:.encla. renal. S6lo se desarrolla hlpex"ten-
s:n.én en estadlos tazdios de 1a enfex'nedad. £l diagnéstico se hace por biopsia.”

Resul‘taﬁo.- Se encon’cra:on en total 3 casos de nefronophsm o sea —

L 1082 autopsias. Se :pree_.ent_é ‘en dos paclentes del sexo femenn_m ¥ tmo del mas~

cuiiﬁb, doé pa.cientes'. éﬁ-edﬁd escolar- ¥ uno‘ de dos‘ a.i‘ios de é&ad qixe'cux:'.sa.'Ba. a—

demﬁs con fibxosis hepat:.ca. ésta. asocia.c:.6n se refiere poxr. a.lgunos autores co—

: mo’ rara Pero va.na.nte de la nfana enfermedad (20 Je m nmg&n caso sé encont: - _
xon otxas malfoma.cmnes a.socia.das.r ; _ . _ 7'
| ' I.a causa. de la mue:cte en- los dos pac:.entes e$cola:res fué insuﬁcien_
f._‘ cia. rena.l .en el o-h:o pacientes por hemo:czag:.a pulmona.r con hldroperica;r_ﬂlo y

' ent ex! ocoli.t:.s.

QUISTE RENAL SIMPLE

Afin cuando ésta lesién ge xefiem ‘como quiste solita.rio o corhca.l —

.puede ser mﬁltiple R4 encontrarse ta.nto en corteza. como en méd.ula. Esta anona—-"-
iz usua.lmente unilateral, nds fzecuente en. el la.do derecho Ios guistesmia-'
an ‘en. tamaﬁo desde pocos m:.limemms hasta vam.os cent!metros, la pa.red es ca- :
ra.cterist:.ca.mente a.ma.nlla cla,ro y semtranspaa:ente, contienen 1iquido con da
. racteristicas de trasudado del plasna, _

' Micxoscépicamnte los qulstes es‘cén limitados por ep:.teho, éste pue
'de p:r.oyectame en form de tyabéeulas, la eabsula consiste en wna p]aea. de te~
gldo colégeno con mf 11txa.do mononucleax. Bl pa:cénqu:.m a.dyacente es noxma.l.

Su embnogénes:.s eg desconoc1da.._ :
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Se presenta er el 50% de los pacientes de 50 afios de edad, es muy ra
ro en la infahcia, es dos veces mds frecuente en mjeres. No se asocia 8 otxo
tipo de mg.lf‘ormaciones.

Resultado,- Se encontraron 3 casos con quiste renal simple es deciy -
1 por 1082 antopsias. Se presentd en dos mujeres y en un horbre, todos los pa—
cientes eran lactantes, el maybr de 3 meses. En los 3 casos el quiste renal «-=
fué la inica malforﬁa.cién urinaria, En uno se presentaron varios quistes corti
cales. En dos pacientes se encontraron malformacidnes en otros sistemas, uno -
de ellos con sindrome de Down, malformaciones nerviosas y musculoesqueléticas,

en otro caso sélo se encontrd bazo accesorioc.

_* De las sigulientes entidades no se presentaron casos.

"QUISTE RENAL MULTILOCULAR

los quistes multiloculares son raxos pero el 50% de los casos se pre
sentan ‘en niﬁés, se caracterizan poﬁ: ser unilaterales, solltarios, multilocula
res; ,:si:n 6‘ommicacién con-la pélvis nl los colfculos, estdn rodeados de epite-

' 119 ¥y cbntiénen elementos renales no diferenciados dentro del quiste.

* @ISTE RETROPERITONFAIES DE ORIGER NEFRICO

BEn égsta anoralfs no se encuentra un rifién reconocidle, en la fosa w-
renal se encuentran quistes que contienen elementos metanéfricos rsconceibles

- mieroscopicamente, £sto8 e han interpretado como ejemplos de displasia.

QUISTES DISONTOGENICOS EN 1A FOSA RENAL -
Son {tumores cm-cazacter benigno, extraordinariamenie raros, se encu

entran en la fosa renal formando masas encapsuladas.
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QUSTES PIBICCALICIALES
108 quistes pielocaliciales son causa de plelonefritis recurrente y
cdlculos, Al corte el xifidn muestra un quiste esférico, de pared lisa; usyal~
mente de 1 cm, de didmetro, la cavidad contiene cdloulo y ligquido claxo o pus,
microscopicanente la lesidn se encuentra limitada por tejido epitelial con in-

filtrado ixiflamatorio, revestido por una tinica de misculo lisoc.

LINFANGIECTASYA PERICALICTAL
" Bsta es una lesién poco comin que usualmente se encuenira duxante la

pg,ro’domia. efectuada por obstruceidn ureteropélvica y pielonefri’cis recurrente.

. Ia pelvis renal contiene un quiste miltilocular bien circunscrito que contiene

,J.Iquido élaré ‘nicrosclpicamente los espacios quisticos contlenen coagulos de

. proteina,s ¥ estdn limi'ta.dos poxr células aplanadas que semeja.n células endote~—
_ hales (43} '

R:Lﬁou mcaocms'rzco

EBta, enfermedad ocurrs en pacmntes de ongen finlendés, es trasmiti

“da genética.mente con ca.ractez a.utcsémico recesivo. Cursa con historia de plam
-‘:centa ga:ande. parto prem.tum, czecimiento ¥ desarrollo lentos, marcada sucep-
_'tibilida.d a iniecciones, a.ntecedentes en 1a familis de la misma enfexmeda.d ng

: .’“nifestaoiones clInice.s de sindxome nefrético desde ‘el nacimiento y nmuerte en -

- el pnmer afic de la vida.- .

"EL e,spec‘to de los r:.?iones es. normal, nicroscopicamente se observa -
aéxa,nda.miento de los 'espa.cips- de. Bowmn, hipercelularidad glomarula,r, con dila
t‘;a._cién quistica e inmadures, En mici-oséoi)ia electrénica se observa dilatecién -
gquistica,de 163 t.ﬁbulos proximales, adelgazamiento de la membrana basal, densi~

dad electrodensa lineal de la membrana basal, Inmmofluorescencia negativa (26).
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ANOMALIAS DEL SISTEMA COIECTOR
(cdliz, pélvis y uvetero)

Pe ics 121 pacientes con malformacién urinaria 78 presentaxon malfor

) ma.cionesr__eni'e_'lfe_z_is‘teﬁia; éélectoi (65%), afectd al 2.4% d¢ la poblacién estudia-
da.,' ot ciec‘:_.i.r:q_tie se presenta un caso de m§m1135' en el sistema colector por -
cada 41 autopsias.

. -_ El 65% de Sstos pacientes presenté,ron malformaciones s6lo en uretero
29% presentd malformaciones también en rifién y el 6.3% presentd ademds malfor-

.ma.ci&;efs. en .vias' ti:r._‘in'ar__‘_ias bajas, El némero de malfoxmaciones encontradas a és

te nivel _fj_:.é de 84 porque & pa.ci.eﬁtes presentaron 2 tipos diferentes de malfor

':mé.ciOnes ‘en uretero., | EL 50% de los casos preszenté concomitantemente malfoxma--

-'c_ic-mes-r e_;i‘rq-t-ros sistemas, de éstos los mds frecuentemente afectados fueron: 4i

 gestivo, Kpa;rc_ii'oya'sculax-, genital y auditiva.

Ios g;rxipos_ de edad en que se encontrarcon mis casos fué en el de lac~
taintes ﬁ'genores en’ px-;iaer- lu@ﬁc-, recien nacidos en segundo, lactantes mayores -
e_h -beré.e:co, fcambién se encontzaroxi casos en prescolares, escolares,

_ Ias malfoxmaciones del sistems colector que se encontra::on con iy —
fre"uencm fueron- duplicacién ureteral, estenosis ureteral ¥ atresia ureterals
Ias. malforma.clones dol sistema colector afectaron con igual frecuen~
_ci:a.ta:a';niba's -sexos. e’ p_x_-e"sentar-on igual en el lade derecho que en el izquierdo
|y el 2% se presentd en forma ‘bilateral. (té.bla_ 9)

Iz causa Qe la muerte se relacioné a la malformacion ureteral en 6 -
casos, ,'5:de los cuales en x_elaéidﬁ_é_ infeccién de vias urinarias, en 17 pacie
entes la muerte se relacion$ a rma.lfor'mciones no urinaxias y en 55 a causas di
versas principalmente infecclosas, .

En el cuadro 2 se anotan algunes aspectos escenciales de las princi

pales malformaciones ureterales,



Tabla

DISTRIBUCION DE IAS.MALFORMACIONES
EN EL SISTEMA COLECTOR DE ACUERDO
SEX0; TATERALIDAD Y FRECUENCIA.

Malformacién Nimero | * % Dex,| Izq. Bilg.t. Fem | Mase.]: '
Es’cenos:is ureteropielica 6 7.1 2). - b 1 5
Agé_nesia. ureteral 8 Jo.s |- st 3 - 4 )
Duplicacidn ureteral 41 48.8 | 18| 17 6 281 13
Estenosis uzeteral T fie 1 4 sl 7
Atresia uretéral 10 119 1 1 31 6
Megaureter 6 | 7.1 3l -] 31 1 5
Ureterocele 2 2.4 - 1 1. 1 1.
Reflujo vesicoureteral 1 1.2 - o 1] -
Total 84 100 { 30} 3] 20 | B w
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ANOMALIAS DE CALIZ

DIVERTICULO CALICEAL

Bs wna cavidad quistica limitada por epitelio transicional, situado
periferice al caliz menor al cual se conecta por un canal estrecho. Esta anoma
1ia puede sex miltiple y los calices superiores son los mis frecuentemente a~—
fectados. FL curso clinico habitualmente es asintondtice pere se complica con -
edleulos e infecciones debide a la estasis urinaria.

Se cree que Sea debide a la persistencia de ramas ureterales de 3o j
Lo orden que normalmente deben desapareceX. Otras causas considerddas son la -
acalasia o espasmo o disfuncidn de uno de los esfinteres alrededor del cdliz -
mnenoxr,

HIDROCALICOSIS

Bs wna dilatacién quistica del c4liz mayor con coneccidn demostrable

con la pélvis renal, rodeada por epitelio transisional, puede ser ceusada por -~

una obstruccidn intrinseca congénita o adquirida.

MEGACALICOSIS
Se define como el crecimiento de los cdlices en ausencia de obstruc—
cibn, debida a malformacidn de la papila zenal. Ia Délvis no estd éilatada ni -
su pared estd adelgazada y la mnidn ureteropdlvica es normal. El tejido papilar
de la médula renal estd adelgazado alrededor de los callces anp¥males, Se cree
secundarico a desaxrollo anormsl musculay de pé€lvis ¥ calices, Habituslmente -

cursa asintomdtico.
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= CAI.IC% EX RARR CALES
Usua.lmente el rifidn es dlscon.de con la pélvia y los cdlices mayores \
y ménoxes fuera del parenquima “enal_ Es el resultado de asimetrfa del desa--
: _:J:_xollo més rapido d.e_'.!. cuerpo ureteral con respecto é.l .‘tejido nefrogénic-:o..

© Usualmente cursa asintomditico pero predispone a infeccién y litiasis,

| CALIZ AﬁORMAL (seudotumor del rifién)
" Es el crecmiento anoxmal de las columas de Bertin en la Zona enire
dos grupos de ca.l:.ces, compnme ¥ defoma la pelvis ¥ los calices adyacentes -
.sug:.r-iendo la presencia de uny masa, la importancia de ésta entidad es que de=

. de diferenciarse de los tumores verdaderos.

DISGENESTA INFUNDIBUIDPELVECA
Bs una. estenosis infundibulopelvica o infundibular de. grade variabie
que puede estar asociado a displasia renal, usualmente es bilateral y comwmmen

te 8¢ asccia & anomllas del_:'apamto wrinario inferior,

mom,ms- DR m PEINIS RENAL ~
_ ?ELVIS EKTRARRENAL
Na. pélv:.s se encuen‘cra fuexa del parénquima xenal s6' asocia a vam-‘ kS
. nos tipos de a.noma.lia.s renales que :.mpl:.cs.n anoms.lias de rotacidn, PIedlspone o

a estasis urina.na, infecc:.én y htmsis.

' PELVIS BIFIDA
Debe con-ude::a.rse una va.na.nte noxmal .mo *t:Lene 1mpoz'ta.nc1a clInlca.

aproxlma.damente el 10% de 1as pel\rls mnales son bif:.cla.s 1a pelv:.s se dlv:l.de
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*De las anomalfas anteriores no se encontraron cascs en el estudio.

) OBSTRUCCiON T8 IA UNIOH'.URETEROPEL.V Ica
‘Ia o'bst:r.ﬁcc:iéﬁ de l_a.- uni-d_Sn ureteropelvica es una de las anomalias mds
c'_omt_me's'éﬁ la infancia y se define cémé el infpedimento para el flujo de ‘otipa -
:le‘ J..éL._'.I-»'elvi..s hacia el_ure_tero.' La causa de la obstruccidn pué;ie ser una lesidén
intxinséca.' Mui-gnaha.n'demostrd una intexrupcidén en el desarrollo de la muscula
.'tuxa cireular de la unidn ureteropélvica. los estudios de microscopia electréni
ca de Nothy ¥ Ha.nna demostraron un exceso en la cantidad de fibras coligenas --
rodeando. las fibras muscula.res, algunas de és’ca.s aparecen a.t:céxica.s. Se plensa.
que &sta sea la causa de la disfuncion de la contraccion de la. musculatura. de
“la unién ureteropéivica .(6). _ .
. Qtra.s_c_a.usa.s nenos comunes ‘de obstruccién de la unién ureteropelvica =
._son las valvas y'los polipos uretrales supexiores y 'la,.pexsistencia de la confi~
.gura.c'i6n fotal torlfuosa.‘ que pliega la unidn ureteropielica,
s em‘bri;ibgia. de ésta anomalfa es desconocida. Su incidencia en mate
rial de aut-o.psia, es_-desccnocida.x, gs responsable ael 60% de las hidronefrosis de .
a infa;nq'ia._. Es més fxe;;uepté en hotibres y en el lado izquiexdo, en el 40% de -
los casos.e-s .bilaéeral,. B 50?* -hiohe otras anomaiias uxolégicas, s6. ésocia fre-
'_cuen‘hemen‘te a d:l.spla.sia. renal riﬁ&n en hexradura., agenes:\.a. renal umlate:a.l, '
__duphca.ci&n y ectopia rena.l. les a.nomalia,s en otzos sistemas se observan ¢on -.- .
: .'poca :Erecueneia.o ' ' ' - L '
El 50‘7 de los cusos se pxe‘sen‘ta coms masa a.bdominal asintomitica. En
"_el reséo de los cases se puede pxesenta.x‘ detenc:r.én de c:r.ecmlento, infeccidn de
vias urirarias, dolor abdowma.l o en fla,ncos, dulox durante. la. m.cc.nén, heratu-

ria e hlpm:‘tenszén. Ia. obstzuccién severa y cxénica conduce 2, pétdlda. cie lo fup

. _c:.cSn zena,l ¥ la es’ca.siu a mfecc Gn ¥ 1i’c1351.,. ’
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Resultado.- Se encontraron & casos de obstruceifn uretercpielica, es
decix 1 por 41 avtopsias. Afectd al 0.18% de la poblacidn estudiada. En & cam
sos la anomalfa fué bilateral, en 2 del lado derecho. Se p’x‘esent.é en 5 pacienw
tes masculinos y en un femenino, 4 pacientes exan recien nacidos, 1 lactante y
1 adolescente. -

En tres pa.cien"hes la estenosis ureteroplelica fué la Ynica malforma-
cidn urinaria, los otros tres cursaron con displasia remal. En 4 se encontya-—
ron datos de hidronefrosis. Se‘pr-esen‘ta.xon con aromalias en sistema digéstivo
un caso y en cardiovascular 2 casos.

la causa de la muerte se relacioné a infecciones no relacionadas a -
malformacién uxinaria én: 5 ca.sos ¥y en otro la causa de la muerte fué complicg_

¢idn de malformaciones digestivas,

ANOMALIAS URETERALES

AGENESIA URETERAL

Representa la falta completa del desarzollo del cuerpe uxeteral, pue

de ser unilateral o bilateral y se acompa,ﬁa. de agenesia rené.l ipsilatexal,.
Ios cascos encontradeos en el estudio se anzlizaron en el capItulo de

agenesia renal, t-bdos fueron unilaterales, afectd con igual frecuencia a ambos

sexos, hubo un ligero predominic en el lado dexecho y el grupo de pﬁcient.es_ —

nfs afectado fué el de recien mnacidos.

DUFLICACION URETERAL
Usualmente un uretero duplicado dréna una pelvis duplicada, el urete
ro puede estar duplicado en forma parcial c;on ua bifurcacifn que puede estar
2 cualguier nivel o ser completa en dsta el uretero duplice.&o desembocz en un

segundo orificio en la vejiga, la uxeira o en otra estructura, {32 ),
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en desarrollo o de 1z formacidn de un uretéro accesorio a partir del conducto

Se desarrolla de una bifurcacién’ eteral
de Wolff, Si la divisién del cuerpo ureteral ocurre al comlenzo del desaxrollo.
en la Yo semana se formardn dos pélvis y ureteros completos; si la bifurcacién
ocurre al final de la 4a semana se producen duplicacidnes incohpletas ¥y si la
divisidn ocurre en la 5a semana Se desarrollard sélamente pélvis bIfida.

Cuando el uretero bifurcado nc hace contacto con el tejido metanéfri
co se foxma la duplicacién en extremo ciege., Cuando ambos uretexos se unen an-
tes de llegar al tejido metanéfrice se forma duplicacidn en "Y" invertida.

Nation encontrd un caso por 146 autopsias. Es dos veces mds frecuen-
te en mujeres y la duplicacién unilaterxal es 6 veces mds frecuente gue la bile
tezal, afecta a ambos lados cop igual frecuencia (56 )

Fl 40% de los casos de duplicacisn ureteral se asocia a alguna otra
malforracidén urolégica, principalmente a refluje vesicoureteral, ectopia renmal
rifién en herradura, hipoplasia y displasia renal, puede haber estenosis urete-
ropielica de la eplvis bifurcada. El 20% de los casos cursa con malformaciones
en otros sistemas, principalmente digestivo y cardiowascular.

In la mayor parte de los cascs de duplicacién ureteral las manifeste-
ciénes clinicas dependen de infeccién o litiasis. Cuande el uretero duplicado
tiene desembocadura ectlpica se presenta incontinencia uwrinaria. El diagnésti
¢o se establece con urografla excretora o cuando la funcién renal no es adecua
da con pielografis ascendente.

Resultado.- Entre las 3248 autopsias estudiadas se encontraron 41 ca
sos de duplicaclén ureteral, =se presentd un caso por 79 autopsias, afectd al
1.2% de la poblacidn estudiada. Se presentaron 28 casos en el sexo femenino ——
(1.96% de la poblacion femeninaz estudiada) en el masculino 13 casos (0.7% de 3
la poblacién masculina esiudizda). En 35 casos la alteracidn fué unilateral y

en § bilateral. EI total de ureteros afectados fué de 47: en forma parcial 36
en forma total 11, 24 en el lado derecho y 23 en el izquierdo.
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Ios grupos de edad en que se encontraron mis casos de duplicacidn ~

ureteral fueron el de lactante menor y recien nacides aunque en los demds gru-
pos de edad tambien se encontraron casos.

En dos casos la Quplicacién ureteral se asocid a rifidn supernumexard
o, en tres a displasia remal y uno a rifién en hervadura, las alteraciénes ure-
terales asociadas fueron: atresia, estenosis ureteral, megaureter. En un caso
se encontré ademds ve.jigé tabicada, E1 14. 6% presentd otxa malformacidén urina-
ria. En 13 casos (31.7%) se encontreron malformaciones congenitas en otros sis
temas que en orxden de Frecuencia fueron: cardiovascular, digestive, genital y
mesculo-esquelético,

la causa de la muerte se asocid a proceses infecciosos en 28 casos -
68% a complicacibnes de malformaciones no urinarias 3 casos 7%, a diversas cau
sas en 10. VEa un casos la muerie Se rleaciond a proceso £Imlco renal dste caso

fud el tnico en el que se realizd dlagnéstice medlante urograifa excretora.

ATRESTA E HIFCPIASIA UREYERAL
El uretero estd representado por un corddn fibrosc o puede tener un
segmento normal o hipopié,sico, de longitud variable que texmina en un extyemo -«
ciego., El trfgono del mismo lado puede aparecer normal o hipopldsico y tener -
s6lo un peguefio orificio (atresia total)(6),
Tanto la atresia como 1la hipoplasia ureteral son ocacionadas por . gra-
dos vg__::iables de fallas en el desarrolle del cuerpo urxeteral.

- Cuando la atresia ¢ la hipoplasia uretera) son wnilaterales pueden -
cuxsar asintomiticos ¢ no requerir tratamiento, en los easos de afeccién bilaw
teral el tratamiento dependerd de la cantidad de tejido renal funcionante y de
la presencia de infeccidnes o hidronefrosis. .

Resultado.~ Be encontraron 9 casos de atresia ureteral v uno de hipe

Plasia o sea un cago pox cada 32% autopsias, afectd al 0.3% 4o 1a poblacidn s
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tudiada, Se preseniS en 7 pacientes del sexo masculino y en 3 del femenino, a-

fecté a 5 recien nacidos, 3 lactantes y 2 escolares. En 8 casos estuvo afecta-
do el lado izquierdo en 1 el derecho y'en. 1 fué bilateral. 1a atresia fué e
totalen 3 casos y parcial en 6.

Presentaron malformaciones urinarias concomitantes 9“pa.cientes {90%)
en 8 carcs ipsilateral a la atresia y en uno contxaleterxal. Ias malf'ormaciﬁnes _
encontradas fueron: duplicacién ureteral, ectopia renal, rifién en herradura, -~
extrofia vesical y atresia de uretza. Dos casos se encontraron complicados con
hidzonefrosis. En 5 casos (50%) habfa malformaciones en otros sistemas: diges—
tivo, cardiovascular ¥y genital, Es importante resaliar que 7 césos (7?%) cursa
ron con displasia renal. .

Ta causa de la muerte se relacioné a malformaciones renales en 2 ca--
.éos, -en dos casos a mlformaciones no uriné.ria.s, en ba inf'eccic;nes yenld a"..

diversas causas,

MEGAURKETER

El megmme'be;‘ ze caracteriza por es_‘tar dila:tax_lé, sin toitupéidaﬁ_éé o l
éstas son minimas y sin obstxuceiln anatomicamente demostrable a,uﬁque paresca
obstruido en la parte inferior. Hay 5 tipos difexrentes de megaureter, (57%" |

Megaureter por reflujo.~ Puede ser una maﬁifes;taci’én primeria de re-
fl'ujo o se_i éeéﬁndaria: ‘a presifn intxa_.vesical elevada y no tiéné, sitio de o’bs
. trueeidn. | : o o | e

Megaureter pox obstruccién.— Se- a.soc:.a. a un segmento &ista.] a.dimimi- :
co (negaureter obstruido ﬁmc:.onalmente) En ésta a.nomalia, la muscula.tura. del
segmento no dilatado estf desorganizada, _a_morma.l o ausente,” con_incremento de
V't.e,jido coldgeno y hay una falta cie trasmnisién de la periﬁtalsis a travez del -
segmentd ureterzl distal.

Megaureter idiopdtico.- Parece ser una variante del desarrollo en la

que el cuerpo urecteral se amplia excesivamente durante su diferencizcidn dando



*

por resultado un uretero de gran calibre, en &ste hay evidencia de obstruccidn
anatémica o funcional.

Megauretera displdsico.~ PBn ésta variante hay una disminucién de of
lulas musculares con aumento de c¢élulas inflamatorias y de coldgena, con cambl
os degenerativos musculares, No se ha determinado hasta que punto éstos cambi~
os son por alteracién del desarrolle ¢ por destruccidn. por infececiones repeti
das.

la ipcidencia de éstas anomallas es desconocida por su baja frecuen-
cla. Puede prosentarse séle o asoclado a displasia,

- Megaureter en el sindroeme de prune-belly.- En el sindrome de prune-
belly existe una triada de anomalfas congenitas con alteraciones urinarias, -
deficiencia muscular abdominal y criptorquidea, es de severidad variable, deg
de manifestacidnes tan sevexas gue llevan al recien nacido ¢ al lactante a la
muéx"ce o tan moderadas que el prondstico de éstos pacientes es excelente.

Hay nifios con caracteristicas urinarias de sindrome de prune-belly

pero tienen o los testYeulos descendidos o no tienen deficlencia de la muscu~

latara a‘r_z&ominal. dstos pacientes se designan com sewde-prune, ademds hay ca-

Bos informados en niffas con deficiencia muscwlar:y anomalfas urinarias

B 'La.s dismorfias de la estructura renal incluye cflices quisticos, es-
treches deil infundfbulo, malrotacién renal y displasia renal.

T Los ure'te:'os:es.ta'.ri elongados, tortucsos, ¢on la porcidn distal mds -
dilatada y enrollada, usualmente hay reflujo., Hay anomalias difusas en la muco

sa ureteral consistentes en marcads disminucién de los haces musculares ¥ hay

areas en las que el tejide fibroso ha remplazado al misculo, 105 haces muscula

res individwales- estén rodeadoé'por una, mayor cantidad de coldgena. la vejiga -
es de gran capacidad, de paredes gruesas, sin hipertrofia muscular.
ia uretza anterior se encuentra dilatada (megauretra), usualmente se

asocia a estenosis de la uretra mewbranosa. Ia uwretra posterior se encunira di~
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latada y alargada.

5t

la deficiencia muscular ze manifiesta en la pared abdominal asi cémo .

en el miscule liso de la pelvis remal, uretero, vejiiga y uret-za.pros;tética.u
1a &xtensiéh de la dei'icieﬁcia miscular abdominal es;, vayiable ¥ su-—'
confoxma.czén fxecuen‘temente asimétrica, conforxme avanza. la edad del pac:.ente, -
mejora el tono musculax . Se asocla a a.nomallas musculo-esquelé’czc'zq, dlgestl—-
vas y.cardiovasculares, ' '
El sindrome es debido a una detencidn en el desa.xxollo del mesénqui-

ma en la fa a 10a semana del desarrollo.

r-"l d:v.a.gnés‘tlco se hace en base a caxacterfsticas clfnicas. El 5(7” de','_

los pacientes fallr_acen antes de los 2 aflos de edad por comphcac:.ones pulmena~

res por la debilidad de los misculos abdominales (22),

Resultado.~ Se encontrarcen 3 casos de megaureter de tipo obstruide —

funciornalmente, afecté a 2 pacientes masculinos y a un femenino. Todos los pa-

clente fueron lactantes y los tres unilaterales derechos. Enun caso el megau-

‘reter fué la Unica malformacidén urinaria, los otros casos se asociaron a dupli

cacifn ureteral, vejiga tabicada y malrotacién renal. Dos casos tuvieron aso~ -

cladas malformaciones extrauxinarias.

Tres casos correspondieron a sindrome de prune-belly, los tres paci- '

entes éxan lactantes, los tres tuvieron malformaciones urinarias concomitantes:

en un caso divertfeulo ureteral, en otzo estenosis ureteral: *y_en otro displa~—

sia venal bilateral. Dos pacientes presentaron :Vaalf‘mxmciones" en. otxos sis*te-;-
mas: implantacidn baja de pabelloﬁes avriculares, ‘bazo é.ccesorj.o, pi.e'equind--
varo. En los tres casos la causa de la muerte estuvo refla.ciénada. al.sfndrq_np é
er un caso se presentd infeceidn de vias wrinarias que _fué punt-6 de partida a
pr'oceso.'éeptisemico ¥ los otros dos i:»resenta.x‘on procesos bronconeumdnicos.

La causa de la muerte en los casos de megaureter por obstxuccisn -

funcional se relaciond en un caso a infeccidn de vfas urinarias.
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ESIENOSIS UREIERAL

s la disminucién cor:ge’nit-a de la luz ureteral, la zona estendtica --.

muest:a. ep:l.teho trans:Ls:.onal normal pero con disminucidn de las células del -
misculo 1liso, La. causa de la estenosis uretezal es una falla en el desarrollo
,dél mesénquima que contribuye a la f'ornacitSn de la muscula.tuxa ureteral,

El sitio de estenosis puede estar en la unidn ureterovesical, en la -
unién ﬁreteropélvica. ¥ rara vez en la pa.r;te media (Davis).

Resulta.do.- Se encontxazon 10 casos de estenosis u:cete::al es decir -
que se presentd un case por cada 324 autops:l.a.s 1& pacientes eran del sexo feme
nino ¥ 6 del masculino. Afecté al lado izquiexdo en 5 casos, al dereoho enly
'iué bilateral en o, Correspondzeron & recien nacide 4 pacientes, a lactantes 3
a pxe-escola.r 1y escolar 1. En 6 pa.clentes (60%) se encontra.r-on otras malfox'n
ma.cwnes urina.nas displasia xenal duplicacidn uretexal, meg,aure’cex y valvas
uz':&:'tralgzsv El 50% de los casos present‘d malforraciones en sistemas digestivo,

. ca.rdiovéscula_.r, _genita.']_..,__ musculoeSqﬁelético y alteracibnes geneticas,

Ia causa de la muerte no se relacion$ a estenosis ureteral en caso -

- alguno.

o VALVAS URETERALES
En ésta. anomalia existe mucosa redundante en situacidn t:cansversa., .

cont:.ene musculo liso, el ure‘cexo se encuentra dilatado por a.xxiba. de la obs-

truecién ¥ no:ma.l pox deba._jo de ella., Es una alteracién que se ha encon'hrado -

ha.sta. en el 10% de las au‘l:opsia.s, pero tales valvas no producen o'bstruc<n6n ¥

‘tlenden a desa.pa.recex con la edad y ‘en pocos casos persiste ¥ causa. obstruccl- :

én, a.fec’ca a am’bos_ sexos y a ambos lades con igual frecuencia y puede locali--
zarse a cualquier parte del uxetero.
Da manifestacidnes clinicas de obstruccidn, dolox, incontinencia, —-

puede producir hidronefrosis moderada, *No se encontraron casos*
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TORSION URETERAL
Es una anomalia my rara que consiste en la incapacidad del ureterc

para rotar con el xifidén, causa obstruccién con hidronefrosis. no hubo casos*

. ' DIVERTICULO URETERAL

.. :Los .diverﬁculos ureterales han sido c¢lasificados por Gray ¥y Skanda-
1aki§ en duplicacidn ureteral abortiva {uretero bIfido con extremo ciego), di
vez:-biculo congéﬁitb verdaderc que contiene todas 1a.s capas del.uretero normal,
dive;ticuio‘A'a.dquirido';'epzesen"ba. herniacién de la mucosa. los diverticulos con-
) 'gén'ifbé son ﬁuy-rams ¥ géneralraen*e se encuentra en el extremo distal pox ===
amba de la un16n uretercvesical, puede alcanzax grandes dimensiones y produ-

.jc:.x hidronefrosia« * no se encontraron casos en el estudio*

REFIUJO VESICCURETERAL

E's.'una. a,nomalfa congénita en que la :.mpla.ntaclén ureteral en la ve-

jiga tien trayecto su'bnmcoso cox’co. Ebta anomzlia se foxma, cuando el cuerpo u
z-e__’g-gxal sqq;:.gma.,_més,gaud.almente de lo normal, quedando muy cerca de la futy

'Jia. ve jie,‘a,'j'aé-f";é"s-epa.xé. --preina.tuxa.mént-e del conducto mesonéfrico y un segmento

'corto es a.‘bsorvzdo den’oro de la veglga en desaxxrollo, de tal foxrma que tiene =

mas'hempo paza mg:ca,x y el oriflclo fina.lmen‘te queda en una posicidn mAs alta
¥ lateral de Io noxmal en un txigono laxgo y pobremente desazrollade, la muscuy
Jlatuza _del 'I:‘r-lgcgo 'c6m<_>. .d_el -_ux'etex-ortambien es def:.cllente, acompafia frecuentew
ménte a la duﬁiicaé:i@n uretexal'. V '

.88lo s<; 'encé_htréi un ‘éa‘so_ ‘on una. paciente __de_5' é.ﬁo;, de edad que falle
cié por proceso sept.iif.emico que. tuve punto de partida infeccidn de vias urina-
rias. Aungue és‘;a' anomalia se pxes;enta con mds frecuencia en matexial clfnico -

pero en estudios postmortem es una, anomalia dificil de detectax,
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URETERO ECIOPICO

Se 1lama asy cuando el uretero n¢ desemboca en el dngulo 'dei txigona -

el oxificio del uretero ectépico pusde localizarse ya sea en vIas urinarias o

en genitales. Cuando el orificio ureteral se enduentra en cualguier lugér' del -

txigono a nivel del cuello vesical practicamente no habrd sintomas, las localis -

zacibnes mds distales al cuello vesical pueden causar obstruccidn o refiujs e~
incontinencia en las mijeres.

En la mujer cuando el orificio ureteral se encuentra en la uretra se

pxoduce obstruccidn si estd localizade pox arriba del esfinter y se produce m--'

continencia si la: loca.hzac:_én es’ poa: debajo del esfinter, la loca.lizaclén més :

frecuente en genitales femeninos es en ves‘tihulo ¥y vagina, se manifiesta pox
incontinencia e infecelones mc\n:xen‘tes. :

En el hombre el orificio ureteral se puede localizar en cua.lquier -

parte de la uretra pero no se manifiesta por incontinencia, el uretero puede -

drenax al sistema genital a traves de las vesiculas semmales, eonducto defe--w
rente o eyaculador.

las desenmbocaduras ureterales en recto son extremadamente ra.;:-as, oca
clonalmente el uret-éx‘o ectépico termina en extremo ciege y se px'e.senta élinicg_
_mente como masa a.bd_omina,l quistica que drena un xiffén aisﬁlésico ( 56,'_32)..

Ta verdadera incidencia de la ectopla ureteral es inclerta ya. que ‘M
chos cesos no den sintbmas ¥ en autopsia puede pasar fles_a.pefci‘bido.._ Sé'ha o‘b---;-

servado  mis irecuenj‘c‘emente en mjeres, el 17% se pxesén‘oé'_ en forma bila.te:ral,

‘puede acompafiar a la duplicacién ureteral y en casos severos de displasia remal

*no se encontraron casos de ectopia ureteral en el estudio® o

ek X
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URETEROCELE

" Es una'&iiatacién quisf-ica de .la. submicosa ureteral intravesical, pu
-ede sér de 10 2 cms o llenar la vejiga, su-sﬁperfici_e externa es de epitelio
vésiéél ¥ la suﬁe;:f'icie interna es de epi_teiio uxetexa.'i, _enf-re ellas hé.y una -
.’ca.pa. de misculo y t-e‘j_ido éonectivo. puede encontrarse en uretere ﬁ.nico o dupli
ca.do: _, Bl uretexocele siﬁple se encuentra totalmente contenido en la vejiga ~-
urinaria, él urete::ocele ectdi:ico sé encuentra en el cuello vesical o uretxa,

EL uretero ect6pz.co a.soc;\.ado a uxetexocele suele ser anormal, pobre

&0

mente desan:olla.do por 1o que fxecuen’cemente se a.socia. a displasm e hidrone--

frosis y facilmente se complica con infecciones. (72}

Bu inca.dencia. aproximeda es de 1 por 500 autops:uas, en ocaciones no

se detecta porgue se colapsa y se dificulta su otservacién, El u:ete:cocele ec—

tépico es nds comun gue el simple.

ge cree que la causa del ureterccele éea la obstruccisn del cuerps -
uretersl en la vida embrionaxia, con desarrclle ancxmal de la musculatura tex—
ninal del uretero que condiciona la dila.‘cacidn.

Resultado.~ En la sexrie se encoentraron dos casos de pacientes con

ureterocels en uno se encontrd en el lado izquierdo un uretero con desembocadu-

ra muy la.tezél en la wve Siga no se encontraron otra.s malformaciones urinarias .--
pem ten{a maliozmac:.ones mittiples. en otros on:ganos. q_u:l.S‘te onfa.lomesentenco
ano imper’forado, fistula ::ectova,gma.l clitoris bifxdo.

. El otzo 380 se presenid con diverticulos pazautemles bilaterales

. en un pa.clen'te con sindrone de prune-belly.

KRN
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ANOMALIAS DE L& VEJIGA URINARIA

Se presentaron 5 pacientes con malformaciones congénitas em vejign -
urinaris, es decir que afectd al 0,155 de los 3248 casos autopsiadps, éstas —-
malformaciones constituyeron el 4.1% de los casos con malformacién urinaria.

Pe los cicno casos sélamente uno presentd la malformacidén localizada
2 la vejiga urinario, los otzos casos presentaron concomitantemsnte ya sea mal~-
formaciones en uretero, rifion, ureterc y riffon y uretra. En todos los casos se
encontraron malformé.ciqnes ‘en otros sistemas, Ia malformacion vesical mis fre-
cuente fud extrofia vesical.

Fl grupo de edad mas afectado fué el de recien nacides. Ia causa de
la merte se asocié a la malformacion vesical en un caso.

En la tabla 10 (v.er' nis adelante) se anotan los casos de malformaci
én vesical. En el cuadro 3 se anotan los aspectos esenciales de alguna;s Rl

formaciones vesicales.

ACENESTA VESICAL

Esta es una anomalfa que se presenta en los monstruos no via.bles,"el
defecto radica en la porcidn cranial de la cloaca ventral de J.a cua.l de:ivan -

la vejiga ¥y el uzaco d.uxan‘te la 3a semana del desa.rrollo (33)

EL URACO 'Y SUS REMANENTES
El wraco es el remanente Fibroso que va dé la vejige 2 la pa.red ahwe
| _ dominal anterior ¥ que ha quedétio despues de que se han obliterado las conexig
nes que van del saco vitelino al ht-esﬁ.inb medio y de la é.la.ntdidesl a 1s cloa; |
-cé., la falta de oblitexacidn completa resulta en anomalfas que se claéif'ican ~
como sigue: Ia vejiga se localiza pox debajo del nivel del ombligo ¥ el uraco

Tuede estar permeable en todo su trayecto s61o en su poreidén proximal (diverti



Tabla 10

62

DISTRIBUCION DE LAS MALFORMACIONES

DE VIAS URINARIAS BAJAS

Malformacién Ndmexo - " sexo

' : v fem msc
Duplicacidn vesical | - 2 -2 -
. Bxtrofia vesical . 3 - - -3
Duplicacién de uretxa| .2 1 y 1
‘Atresiz de uretza 1 - 1
-Estenosis de uretra 1 - 1 ’
Valvas uretrales 5 - 5
Diverticulo uretral 1 - 1
Hipospadias - 5. - 5.
Eplspadias L - - ne
Total 24 3 21
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ticulo uzacal) o en su porcién distal (seno uracal) o en la parte media (quiste -
del uraco). Ia vejiga .se localiza anivel del ombligo y existe una amplia fistu-
la entre vejiga y omblige, éste {ltimo se manifiesta pox la apar-ici.tSn de oriné.
ya sea en chor:r's o en gotas en el om'b'ligo por el que pro‘bm;*,re -rem_nente del co_i;_. ’
don umbilical o prolapsarse micosa vesical, 1os primexbs son asintonfticos, usy

almente se detectan en autopsia. *Ko se encontraron casos de ésta anomalla

DUPLICACION DE VEJIGA URINARIA

l1a duplicacién de la vejiga urinaria y de la uretra es parte de una
raxa anomalia que afecta todo el extremo caudal del cuerpo, en su forma exirema
hay duplicacién de la columma lumbosacra, colon, recto, ano, utexo y vagina en
las ﬁu;je:c-es vy duplicacidn de éenitales externos en el hombre.

Ia vejiga se encuentra separada por gos mitades latexales por un ta- -
bique sagital compuesto por dos hojas de mucoss con una capa muscular intarme- .
dia.‘_ Cada mitad de la vejiga tiene un axeterc normal y et drenada por una ure—
ira separada que se abre independientemente hacia el exterior.

Bsta alteracifn se inicia con una division de la notocorda, debajo de
ésa notocoxda dividida_ el endodermo forma dos intestines postex-iores. ' o

Tanbien existen duplicaciones parclales de la vejilga en 1_6.5 cuales no
estd dividido ni el cuello vesical ni la uretra. ‘ . -

Tanto la duplicacidn de la ve‘jigzi completa como incompleta son raras.
Los sintomas se relacionan a la presencia de alteraciones intestinales o .por- la
presencia de fistélas rectalesi Duzante la exploracion se puede &escubriri (33).

Resultade.- Se enconiraron dos casos de dupiica.ci&n de vejiga, uno ~
correspondid a dupiicacién caudal por lo que se encontrd con duplicacién bilg~
texal de la vejiga, duplicacion de uretra, ano ectdpico estenosado, doble apen-
dice, clego, recto, utero, vagina, vulva, espina bffida y heterotaxia viceral -

cardiopatfa congenita (sfndrome de Ivexrmak), El otro caso correspsndid a dupli-
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o cacién incompleta de vejiga que se acompafié de duplicacién uretexal, negaure-

.. Drana en el primer caso a los dos dias por complicaciones de las malformacio~-

nés mﬁltiples tanto intes-tina.'les como ca.rdioira.sculares y en el segundo Casoc a
, los 2-meses: pox 1nfec016n de vJ'.a.s urinazias, No se fi:l.agnoshca.:con en vida las

mzlf o:mclones urinarias..

DUPLICACIbN FRONTAL DE LA VESIGA

. 'ber ¥ pabéll'ones aurieulares deformados. En anbos vacientes la ruexte fué tem-

Em ésta a.nomlia hay dos vealga.s, 13. anter:l.ox drena & una ux:e'tra nor~. .

' mal v la postezloz se abre a la vagina (33).

S 'I‘ABIGAGION FRONTAL DE L VEIIGA
Ia vejlga. se encuentza diVJ.dJ.da pox w tab:l.que meoso anormal que -

puede" obstruir el drena.je a la uretra. Se czee.q_ue sea debida a que las hoaas

no distendidas de la muecosa vesical pueden hacer contacto unas con otzas y for

ma.r un tabique . Sélamente produce sintomas 31 el septun obstruye el cuello ve ‘

sica.l ¥ se. desarrolla distens:Lon de 1a vejiga e hldronef:ms:l.s, igual sucede si .

' el ta.biq_ue es completo ¥ una. porclén de la vejiga queda sin drena je (33)

DIVER’I‘IGULO VESICAL
© Bl de- tipo congénito se desa.xrolla en la pared pcsterioz de la. veJJ.
ga cerca del ozii‘iclo uretexal ‘son sacos he:rni.ar:.os sin cober“‘cura. uscular '

q_u_e-se jPIOducBl’! Por deflcmncla congén:.ta de 1a.- rmsculatuxa _ves1ca1.,:(33)..

ORIFICIO UREI‘ERAL ‘ECTOPICO

Guando el u:cetero se “habre en cualquiex lugar fueza del txigono vesi

’ ca.l (vez uretero ec’t6pico) (33)

AR
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" GESTRUCCIOR DEL CUELLO VESICAL

1a obstruceidn del cuello vesical puede ser el resultado de c\ia.lquiexa

.de los siguientes defectos congénitos: 1) mucosa vesical redundante en'la gue

el sept;u;ﬁ anterior esrgr'a'.ﬁd'e y hace prolapso a travez de la uretra. 2) valvas
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uretrales pOSt'er'ioi'és que se estudian mis adelante. 3) .hipert.rof'ia de'veru'mon;- :

tanun que obstxuye el cuello ves:Lca.l en forma transitoria. %) a.g&.xghOSls vesi- "'

cal en la que la veJlga. es 1n3en31ble a la. presion :Lntxa.\'esmal ¥y la. cortracc:.

n del detxuso: ‘es deficiente, por 1o 'que el signo usual de ésta apomlia. es

el globo vesical, el ll% de los pacientes con megacolon éongénito 'presentaxj'- ame

f‘ec;tad.a._ la. vejiga, 5) enfermedad de Marion gque simula una éstenpsis #étmi_"'f

por alteracifn del esf'In‘te_r interno que hace que no se dilate noimlmenf.é,'dﬁ?w .

- rante la miccidn, la causa de £sta alteracion es desconocida, se caracteriza -
pt_)f distensibn de la ve jiga e hidronefrosis.
EXTROFIA VESICAL

BEsta malfo:macién cursa con ausencia de la pared anterior del a.bdo -

men v de 1a pared anterior de la ve nga, la pared post.eno:: de la. ve;]iga queda

descuble_xt.a., se presenta concomitantemente a eplspadlas ¥ sepa::acidn de 108 =

huesos del ;mbis.'

Su f‘recuencia. en autopsia 1o est4d reportada, predomna en el varon - -

en p:opomzén de 3 1,

Esta. anoma.li.a es el :esulta.do de la persistencia de la. membrana. clo
a,ca.l gue mzmt:\.ene a 1os misculos Qe 1a pared abdominal Sepa.rados &esvia la -
formacidn del clitoris 0 del pene y separa al conducto Milleriano que msulta

en’ ntero bicorne, se a.compafia. frecuentemente de anoma]._Ias,dzgestwas_.;US).

Reésultades.- Se encontraron 3 cagos de exti'ofia vesical en .pa.cientes

masculinos gque fallecleron a edad temprana, el mayor de ellos a los 1l gias.

"En dos casos huvo malformaciones renales: displasia e hipoplasia, en dos casos
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“extrofia. de cloaca. Los tres casos presentzron malformaciones en otros siste~
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mas: genital, cardiovascular, nervioso, ®n los tres casos la causa de la muer
te se relaciond a infeccidn de vias urinarias, i los tres casos hubo diagnos- -
" tico clinico de las malformaciones.

; )

' 'I{ALFORMACIONES'CONGENITAS DE URETRA

o Ias mal:formac:.ones congém.ta.s de uretra se pxesenta.mn 18 paclientes
E es decz.x en el 0. 55% de los 32148 ca.sos autops:ados, éstas ma.lfoxmacmnes cong-
' ] tit}:lyeron el 11% de la.s ma.lfoxmaciones unnanas.

De los ‘18 pacientes con ma.lfo:mcn.ones uretral, séla.men‘be 5 'tuv:Leron '

L malfo:maciones $81o en uretra, 5 en vej:.ga ¥ uret::a, 4 en uretza y rifién ¥ 4 :

“len ure‘tra., uxetero y rifién._lm 13 casos se se encontm::on simltaneamente ma.l'» :
foma.ciones en otros sistemas yen 5 se 1im:.1;axon al a.pa.rato uxmaxio. Las mal
:Eormacmnes w:etxales m:«.is i‘recuent-es fueron: eplspadlas, hlpospad:.as, valvas -

: ure‘l:ra.les. Todos 1os paclen’ces fallecieron antes de Tos 2 afios de eda.d. ¥ Ia ma -

":yo::fa e:ca.n del sexo ma.scullno (1? 1) ‘ _
_ La. causa. de la muerte se a.sac:.d a la malformaczon ure-tzal en’9 ca.sos_
R ‘m el cua.dro Tumero. 4 se seﬁala.n a.spectos esenciales de algwnas malfo::ma.clo-«' I

'_ nes’ uxetrales y en la- ta,bla 10 se anota. la dist:c:.bucion de la.s malforrnacmnes

iy ,uret:a.les. :

) _ DUPLICACION DE, URE.TRA
Iz uze’cra. puede es‘har duplicada como paxte ‘e 1a duphcaclon Bilate-
xal d.e 1a veaiga ya desc:ita puede ta.m‘b:u.én estax duplica.da en 1a pers1sten01a
del conducto de Wolff ‘en és‘ta a.noma.lia exlsten dos canales 1a.’cexa.les que van
de la vajiga a cada 1ado de la uzetz_a normal, se pueden unir a ella a nivel de
la .Iﬁx-osta.ta. ) tex.minar‘ en un extremo ciego.'. Estos canales son fﬁmciona.lmen*c_‘e -

uretras accesorias prero embrioldgicamente son conductos de wolff persistentes.
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. En la duplicacién de la linea media de i&luie?za pioximél en el hom-"""
.bxe hay dos canaies sitvados en la Iinea media, uno antezipr-a.otro, éste bipo
de duplicécién Puede abrirse a piel, uni:se.a ila uretra normal.o bifurcarse en
 1a'uretra distal Normaimente una pofcién del senc genital 1imita'1a.éxtensi5n
ventzal de la membrana cloacal ‘cuando ésta 11m1tac16n falta, 1a membxana 5@ =
} ext;ende ventzalmente cuando lo hace e forma extxema se p*oduce la extxoi:a -
_ vesical, cuano 1o hace en forma nenos extrema ge forma Ia uxetra eplspédlca y
‘-.en la forma mas modezada da origen a 1a dupllca016n uxetza] con abertuzas sepa
xadas en-la vealga. : _ - _
| Resultado;- En el estudio se enocntraron ‘dos casos de dupl;cacién um -
F.ret:al uno a3001ado a dupllcac16n lateral de la vejiga y el otxo asociado a d1
ve:ticulo uzetxal el px;mero era femenlno yel segundo masculino.
_ Ia cause de la muerte se Ielacioné en un case a las malformaciones
' multlples que presentava a nivel cardiovascular y en el otro caso ‘a proceso T
septisémico con punto de partida 1nfecc16n de vias uzinarlas. En un caso se hi
g0 dlagnéstico de dlvérticulo uretral pero no de dupllcaclén. .
o URETRA CORTA o
1a porcifn funcional de la uretra es éomta' los pacieﬁtes'éoﬁ ésia'.
anomalia presentan grados dlvexsos de 1ncont1nencla urinaria (51) .
|  MEGALOURETRA CONGENLTA E
Es la dzlataclén difusa de la uretra anterior con un defecto genexa- -
. 1lizads del cuexpo esponJoso ‘Durante 1a miceién hay ura expancién de 1a uxetra. 
._antezior. el pene es g:ande. laxe, blande, hay goteo al’ final de la m1cc16n. -
- B¢ debe a falla en el desamzo’lo del mesénqulma que rodea al pene ¥y que 5° 8;-
ferencza en tejido erectil (61)
ATRESIA DE -URETR!
Ta ausencia congénita de uretra es una anomalfa nuy xaiﬁ, ia éuéenc;

a d¢ un segmento de la uretra o atresia es nd= comin, usualmente el segmento -
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aféctédo es a ﬁivel deilé.uret¥a membrancsa. Se acompafia de dilatacidn de 1la =
uretra posterior, displasia :ehdl ¥ fiécuentemente de ancmalfas genitalesu

._Resultado.— Se presenfé ﬁn céso de atresia dé uretra en un pacien -
te masculino de 5-&fas de edad qﬁe presents ademfs atresia de ureterog ¥ xiéén

sen herradura, el ﬁacieﬁté'fallecié a consecuencia de &atas malformaciones (78).
ESTENOSIS DE URETRA '

Es una anomalia rara que'se observa en pécientes con hipospadias o e«
pispadias y rara vez se observa en niffos que tienen un meato uretral en posici

ﬂdn normal, rara vez pzoduce hldrcnefros1s.

_ Resultado.- Se encontrd un caso en un paciente de 1 mes de edad gue
cuzsé ademés con dlsplas1a renal y megaureter con s;ndxome de pzune-belly, evo
luciond ton 1nfecc1on de vias urinarias, sepsls ¥ muerte.

| :  VALWAS URETRALES
Hay {res'tipos de estructuras valvulares en la uretra masculina élg'
-sifiéadas_pox:Young: Tipo I son §1iegues_muco$os o fidbrosos de forma aiar-que
" sé encuentran en Ia parte distal de le uretza prostdtica y van desde el veru~
.. montanum hasta la parte distal de Ia uretza prostdtica, &ste tipo -es el mis -
éomﬁn. Tipo II'Son_siﬁilares a las anteriores perq'se'gncuentran.en la parte -
'  proxima1 al ve;umontahum.}Tipo JII Presentan forma de constridcién'gomo_diaé--
fragma y puéden eﬂ;bntrazse por arriba o por debajo del verumontanum (42).
' Se coﬁside;é que 1as_valvas.uxétrales'son el resultade de desarrollo
extremo de pliegués que se fd:man-normalménte en 1a=pared uretral o que son el

remanente de la membrana urogenltal o que es el producto de 1z un16n anormal -

']'del conducto. eyaculador y el txiculo prostét1c0¢(5o)
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los sintomas ze desarzollan por. la obstrucclén urinaria con infeocidn -

‘hidronefrosis ¥ en ocaciones uzemla y muexte. El diagnéstico se'confixma con =

cistoscopla en la que se observa dilatacién de la uretra ¥ las valvas.
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?esultadoL- 3¢ encontrazon 5 casos. de valvas uretfales;-j lzctantes :i“

.menoxes y2 ‘la.ct.antes myo:c-s. B todos 1os casos 1as valva,s iueron del tipe L
En tres. casos se encontré displasia renal ‘ol'Latexal ¥ en dos anomalfas en pabe
llones auriculares. ' ) .

1a causa de la mmerie en todos los ca.sos estuvo en relacldn a proce=
. gos infecciosos a nivel de vias urinarias. Eh It casos el dmgnb’stmo se elabo

8 por clfnica. y todos los casos sstubiexon complicados con h_ldxonei‘ros:.s.

DIVERTICULO URETRAL

Se localiza en la uxetra. anteriox, unicamente se presenta. en hom'oxes o

-gl divertfeculo puede ser de cuello amplic © eS'tIt'ChO, @l p:c:.mexo es rrés comﬁn -

la etiologfa es desconocida, Los signos .usualmente aparecen a.nt‘es de los dos - '_ o

afios y se relacionan a obstruccién urinaria, incontirencia por revosamiento,. ™

disainicién del chorro de la orina, goteo micclonal, en ocaciones se observa «—-.0 .. .

abombamiento en la base del ‘pene. EL diagnéstico se confirma con cistograma -

miccional y c:.s‘toscopia (33, 78), .

Resultado.— En la revisién se encontrd sSlamente un caso en un pa.-w -

ciente de 3 meses de edad que presenté adends dupl:.ca.chn de ure‘t-r_a ¥ 1&'11':11--*-""

erte se zelacionS a infeceibn uripaxia y sepsis secundaria.. Se hiso dia.'e;xaé_st'.i.?..'

co ¢linico,

EPISPADIAS

El ext:emo del meato uretral se encuentra en la cara dorsal del Penes "

Resulta. ‘de desa.z:collo insuficiente de 1a pared antermr de la. uratm con defec .

to concomitante de la fusién doxsal de sl cuerpo cavernoso del pene. la extx‘o-.

fia veszical completa siempre se a.compaﬁa. de epispa.dla.s. Se advier'te mis a menu .

do el eplspa.dlas aislado con algo de continencia ur.ma.na, su J.ncldencia a.pzo-— :

' xma.da. 28 de 1 en 30 000 varones nacides vives, El oxificio uretral puede eg--
tar en cualquier sxtlo desde el cuello vesical hasta el glande, pero £l es dis

tal a la uretra prostdtica la continencis ¥ el contyol de 1a orina Puede ser -
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sa‘cisiactc')r.‘iés. Teta a.norralia.. constituye un problera impoxtante._(.ie estedtica _/
é.e dificuliad para con’t:olé.r el chorro de .la.' orina, por lo gue deb: cfecinarse
correceidn quirurgica (55).

Resultade.- Se encontraron 4 casos de epispadias, las cx;at-o corres-—
pondieron a reclen nacidos, el mayor de ellos de 17 dias, tb_dos con malforma——
..-cibnes congénitas multiples ascciadas.

En un caso la malformacion epispddica fué la dnica malformacidén uri-
naria.. lqs' o;t-r‘os t‘x’es.casos se accmpafiaron de extrofia vesical, las malformaci
ones en ot1os sistemas se présan‘taron en sistemas digestivo, cardiovascular -

nervioso central, un caso presenc§ ademfs sIndrome de Down.

HTPOSPADIAS

Ia porcién distal de la uretra se desarrolla en forma incompleta y —

puede terminar inmediatamente proximal al glande, a cualquier nivel del cuezpo
del pene, en el borde antexior del escroto o en el 'per'iné con el escroto bIfi-
do, Este defecto se acompafia de encorvamiento ventrl intenso del pene, que re-
sulta dé una brida fibrosa que exiéte en el trayecto que debiera haber segui~

do la uretra.

El defecto se oxigina en la falta del cierre del surco uretral, En -

casos extiemcs sobre todo si se acompatia de falta de descenso testicular bila-
teral la configuxacién de los genitales resulta anbigaa (55).

_ Resultado.~ Se encontraron 5 casos (.l‘pox‘ cada 640 aut:opsias). Se -
presentd en un recien nacido, 3 lactantes menores y w lactante mayor. En 3 ca

sos el peispadias fué la vinica malformacién urinaria, en 2 se encontrd. displa~

sla renal, Pn 2 casos se presentaron malformaciones digestivas y cardiovascula

res en tres,
Fr ningdn caso la causa de 1a muerte fué la malformacién uwrinaria, -

en dos casos se relaciond a malformacifn anorrectal.
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COMENTARIOS GENERALES -

Ea 14 poblacifn estudiada ée encontrd el 3.7% de casos con malforma-
¢ién urinaxia,.porcentaje menox al 0.6% referido en 1z litexatura en material
ﬁe autopsia. Esfo puede ser debido en parte a gue otras casuisticas incluyen -
alteraciones vasculares, pél vzs vIfida, fistulas como la exﬁxofla de cloaca ==
que no se considexarén_en éste estudio. Por otro 1ado la mayorfa de los estudi
os se han reallzado em un nﬁmgro mayor de casos, abarcando material de todas -
las edadeé, ésto c_la.'ma.yoxes posibilidades dé encbnfxa; malf‘ormac’iones. urinaxi-

'_as tanto las qué no permiten la sobrevida del paciente a edades tardifas como
aguellas qué inician su sintomatologla en edad adulta y do las que s6lo consti-
‘tuyen hallazge de autopsia. _ '

EL 74% de los casos cox;espondiefén a paclentes menores dé wn affo dé

edad bsto se debe en parte a que las malformacicnes urinarias pueden ilmpedir -
Cla sobrévida &el'péciente ¥ya sea por-s{ mismas como por la presencia de otras -
malformagioﬁes cbngénitas'que prediéponen.al paciente a procesos infecciosos 0
de.otro tipo que contfibuyen.a la muerte del paciente. Por otro lado éstos pa-
clentes se encueﬁtxan expuestos a las'mismas causa dé mox#alidad ¥ moibilidad -
a que.séiencuentzén expuestos todos los nifios de ésos grupos de edad que es ==
" en los éﬁe de hech§ Se pre$enta la mortalidad y morbilidad més importante,

En el estudio se encontraron malformaciones wrinarias con igual ire-
cuencia en amhos sexosm, lo cual calncxde con los daios seﬁalados por otxros ®
tores adn cuando aigunos reportan mayox incidencia en el sexo masculino,

: Algunas malfoxmac1ones renalea se pxesenta:on con menor frecuenc1a
que la xeferlaa en la literatuxa como la hipoplasia xenal simple y la segmentay
ria pero la verdadera incidercia de éstas malformaciones es dlflc;l de éstable
-cex poxque ¢l criterio paza considerar hipopldsico a un riféh no siempre se si

gue on sentido estricte ¥ alpunas casuisticas incluyen casos de displasia o ~-
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sccundarios a a izguemia, pielonefyitis o hidronefroszis,

= el caso de la malrotacidn zenal algumos antores la consideran en |
la estadfstica adn cuando forme parte de otvas alteraciones, ésto da grandes: 2
diferencias ya que c.cnsidexada 281 en el estudio da una f'z-ecuéncia; de 1:180 au '
topsias, pere considerandola sélo cuando se presenta como malformacidn p_xinci-- -
pal la frecuencia es de 1:812 autopsias.

L;a frecuencia con que 8¢ presentd la enfermedad poliqﬁistica. infan-- K

'ti'] en los estudios del Dr. Salas del Hospital Infnatil de México iué' de 1-1}14

. a.utops:.as ¥ en el del Dr. Armendares del Instituto Mexicano del Seguro Soc;a.l .

fué de 1: 200 autopsias, ambas frecuencias muy superlores a las del estudio —-_"
" que fué de 1:1082 autopsias. ‘ |
n contraste con lo anterior otro tipe de malformaciones se encdn_tx_'a,_

-:6n ‘con. mayoxr frecuencia que la referida en la literatura, tal es el caso de -
el rifi6n supernumeraxio que se ba considerado una anomalfa Ly réza por 'ip que
né se¢ . ha podide establecer su frecuencia sin em‘oax‘gc; x pesar de Ique éi estudio
se elabord en un ndmero de autopsias relativamente ba:jo se éncon{xaron 2 cae=
sos lo q_qe. da. una frecuencia de 1:1624 autopsias. Ia displasia renal _f_ocal 'cag
bién considerada como xaxa se encontraron 8 casos en el estudio.

| Un hallazgo irﬁexesante fuf el de 1m paciente en .el que se encontré
ect.aéia medular focal que semeja la dilatacién de los tidbulos 'colec_:'t-.ores de la-
enf ezmedad de Cachi 'y Ricel y que recuerda wn ca,so. referido en lé. litezétum -
- por Llnd.ga.n ¥ que yefiere que éstas altexac:.ones xepzesenta.n una- etapa pxecuz .
soza en el desaxrollo de la enfermedad quist:.ca. medula.z.

" las malformaciones ureterales y de vias urinarias baja.s Vse encontzaz-onf'.'
eon las caracteristicas similares seffaladas por otros s.utores, de las ioma.s -

- mds raras no se encontraron tampoco casos en el estudio.
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CONCIISIQNES

En la poblacifn estudiaca se encintraron alpmas diferencias on cuan
to a frecuencia y caxactex-isf-icas de presentacidn de algunas malformaciones ==
congénitas del aparato urinario en relacidén a lo referido por otros-autores,
en otros casos los datos pxoproclonado po* otros estudios S()n poco precisos y
en e'l estudm se proporcionan 1os dates que concentran en la tabla 11,

.En el estudlio se hace resaltar la impsrtancia que tienen las malfor-
ma,ciones‘ﬁz'ina;:ia,s tanto por el riezgo que implican por sI mismes como por la.
alia frecuencia con que se asoclan a otras malformaciones ya sea del mismo —
aparato urinario como de otros sistemas y que fué de 70%, afectando prircipal-
mente a 1o sistemas digestivo, cardiovascular y musculo-esquelético. Estas -
consideraciones son mfs importantes cuando la malfoxmacion afecta al rifién ya
. que en dutos céSos la. frecuencia de asociacion a otras malformaciones aumeﬁta.
-1as malformaciones congenitas que afectan al aparatc urinarie supe-

rior son nds frecuentes que las que afectan al aparato urinario. inferiox.

Ias malformaciones que se encontraxon con mds Irecuencia fueron: du-

plic_aci.ﬁn vreteral, displasia renal, zifién en herradura, estencsis ureteral v
agenssia zenal (tabla 11). . | |

14 duplicacidn uré’c-exa.l £ué la mlformaciones élue se encontrd con
mis frecuencia.. comne tinica. en tode el crgenismo,

En- general las malformaciones del .aparato urinario afectan por igual
a a.m'bo_s sexos, las malfoxmsciones del aparato. urirarioc superior se presentaron
- con igual If.recueneia en el lado derecho y el izquierdo as? como en forma bila-
.*texal.. Ibs grupoé. de eda.d.en l.os. que se 'pxesexrté' el mayo.r.mimero dé casos fué
el de recien nacidos y lactantes.

De los 121 pacientes ¢on malformacién urinaria 23 {20%) fallecieron

" por comp‘l.1cac:.6nes de éstas al-teza.cwnes, 19 de estos 23 casos tuvieron infec-
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Tabla 11

FRECUENCIA DE PRESENIACION DE DIVERSAS °

MALFORMACIONES CONGEFITAS EN EL .~

© APARATO URINARTO ~'EN 3248 AUTOPSIAS

Malformacidn

Frecuencia

Agenesia renal unilateral
Hipoplasia renal simple

Hipoplasia renal segmentaria

Nefromegalia .
Rifién supernumerario

~Ectopia renal
_Rifién en herradura

Malrotacién renal

Displasia renal
‘Rifibn poliquistico .

Nefronoptisis

"Quiste renal simple

Estenosis ureteropidiica .
Agenesia ureteral '
Duplicacifn ureteral
Atresia wieteral
Estenosis uretexal
Megaureter

Urefexocelé_-

Refiujo vesicoureteral
Duplicacién vesical
Extrofia vesical

! jDuplicacion uretral

Atresia de uretra
Estenosis de uretra
Valvas uretrales
Diverticule uretral

‘Hipospadlas

Epispadiaa

11406
1:812
123248
1‘:3248
o 1:1624
- 1:1082
1:295
1:812
) 1:135
1:1082 -
2:1082
1:1082
1:541
1:406
179
13324
1324
541
1:1624
" 1:3248
1:1624
1:1082
 1:3248
C1:3248
'1:32‘&8
1:650
1:3248
12650
1:812
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c:.én de vIaS urinarias, El 21% alleeié por complicaciones de naliormacionse en
: otxos s:.stema.s. dlges’clvo, ca.VdJ.omscular ¥ nervmc:o central nx‘uc:mal mente, —=
71 L5 fallec:né pox problema._s Infecciosos no rolacionclos a las maliormaciones.
Tabla 12. L o

PR

RESUMEN

De los 121 pacientes con malformacidn urinazia 61 presenfa.ron mzlfoxr
:ma.c:.ones q_ue afecta.ron al ua.rénquma; renal (51 6%;. Afectd al 1. o% de la pobla-
c:.cSn estudia.da és decir se preSentd un ca.so por 0 au‘cops:.as. '
‘Bl tot-al de ma.lfoxmac:.ones encowtradas fué de 6? ¥a que en SelS ca;-
. 808 S8 encon’traron dos tipos da. malioxma.c:.on rena,l al mfamo tiempo, ' .
_ De los 61 pacientes con malformacion renal 29 (LI-? 5%) tuvieron s P
mlfoma.c:.ones l:r.mitada.s al xifién, 22 las presentaron en xifién y uxe'tezo, 5-en
.riﬁﬁn, ‘uretero y vias urinazias bajas ¥ 5en rifién y vias urinarias baJa.s. 86-
_ la.men‘be en.8 casos (13%) la ralformacion venal no se acompa.ﬁé de otras. malfoma -
 ciones, E1 69% presents nalformaciones en otros sistemas,
Los gux:éo’s de edad en ios ciue se .encontza.ron mis casos fuero:i el de
.Iec:Len nacidos ¥ lactantes menores (25 ¥ 26% mspec‘tlva.mente) Bl 287' de las
malformciones - se presenté en el lade derecho, el 30% en ol 1zqu:.erdo ¥ el
) 42% blla“l'ezal. Estas mlfoxmaciones se encontraron nas ﬁ‘recuen‘temente en hom=—
bxes quie en-mumjeres en pxopomi(Sn 1.8:1.° :
Las 3 mlfomaciones renales mAs frecuentes son en orden de frecuen«-
cias displas:.a. renal, rifién en herrad.uxa, a.genes:.a zwenal ver t.a.ble 1.
La. causa de la muerhe en estos pa.c:.en‘tes sélamente se pudo asocia,r.
a malf‘ormaeién_xenal én 7 casos:l d:.spla.sxaj. r-enal, 3 zifidn poliquistico y 3 ne =~
f‘x‘onopt-isis. | |

Se encontzaron 78 casos con malformaciones en el sistema colector, --
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Tabla 12

MOTIVO DE DEFUNCION EN 121 PACIENIES
CON MALFORMACION URINARIA

Motivo de defuncién Ninero % .
Malformacién urinaria
Rifién 7 é
Uretero 6 5
Vejiga 1 1
Uzretra 9 7
*
Total 23 19
Malformacién otros sistemas
Digestivo 16 13
Cardiovasculax L 3
Nezvioso central 3 2.
Misculo-esquelético 2 2
Total . 25 20
Infecciones
Respiia.tor-io 25 Al
Digestivo 17 1
Nexviosorcentral 4 3
Sepsis 6 5
Total 52 43 |”
Miscelaneo
Broncoaspiracién ' 4 3
Membrana hialina L 3
Diversos L2311
Total : 2l 17

* 19 de los 23 cas0s cursaron con infeccidn urinaria

*#* Las infecciones no se relacionaron a malformaciones
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(657%). Afecté al 2.5%4 de la poblacifén estudiada, es decir que se presentd un ca-
. so por cada 41 autopsiss.
. Bl nimero total de maliormacionss encontradas cn el sistema colector
fué de 84 ya que 7 pac1entes presentaron 2 tipos dlfexentes de malformaciones u-
. zeterales. De los 78 casos 51 (65%) Presentxaon malformac1ones sélo en uxetezo,fﬂr:“
29%_en rifin y ureterc, 5.4% en urgtero, rifién y vias urinarias bajas., F1 56% -
" presents ademfs’ mifoxmaciones en otros 'sist:emas. m; 2_8 casos(36%) la malforna-
ﬂéidn uréteral fué Tz Unica encorntxada en todo el organismo. los sistemas mds ~-
Iecueﬁtemente afectados fuexon-gn orden de fEécuenéia:.digéstiyo (20%}, cardié
Vasculér'(lg%), genital 115"4%),'auditivo.(13%), misculo-esquelético (Qhﬁ%); ~-
'_sindxomes geneticos (6%), nexrvicso central (2.5%). 7 .
El grupo @ edad en el que se encontraxon nts. casos do’ malfoxtrac:.én -
- ureteral fué el de recien nacldos ¥ lactantes menoxes que ocupaxon el 3”% ¥ 39¢:'”
:espec:t:r.va.mmea _ ' _ _ _
| : Las malfoxmaciones del smstema colectox afectaxon al 1ado dexecho en - g
] el 35 5% de los casos, al izquzerdo en el 40 5% ¥ fueron bilaterales en el 2“%.
. Se encontraxon h3 casos en el sexo femenlno ¥ 41 en el ﬁasculxno. o
Ias tres malfozmaciones del slstema colectﬁr més fiecuentes fuexon: mm
:1duplicac16n uzeteral estenosis y atze31a u:eteral table 1L, _
La cauga de Ia muerte se I@m&Cloné &’ malformacion uxeteral en 6 casos
:!5 de los cuales se asocxaxon a infecczén de vias uxinazias ¥ fuezon punto de par

':tlda a pxocesos sept1sém;cos. En otro caso.la estenosis u:etezal se acompaﬁd de

“':_: otras malfoxmacxones que condicionaxon 1nsuficiene1a renal y muexte del pacient& '

Ias maliormaq;ones urgterales que con-més.f:epuencla SB“&SOCl&;Oﬁ a
malformaciones renales fuéxoh_équéilaS'qué implican obstruceidn ¥ %e asociaron -7.
* principalmente a displésia rénéiﬂ. '

L diagnéstiCQISe efectud en 7 pacientes (11.4%) con malformacion re-

nal, tres de ellos durante estudics realizados por insuficlomeiz renzi.
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dos casos se detectaron en Iorma ineidental.

Se efectud diagndstice de maliormacion vieteral en 5 casou pér mzdio
de urografla excretora en tres como parte de estudio de sindrome de pruns-bee-
1ly ¥ en 3 casos por investigacion de infeccidn de vias urinasrias.

* a5 casos se encontraxron malformaciones vesicales (&%), afegtaron -
al 005% de la poblacién estudiada, es decir se present$ 1 por 640 autopsias.

En ningin caso las malformaciones se limitaxon a la vejiga, en 3 ca~
s0s se acompafiaron de maiformacigngs en riflon, 2 en urxeterc y.b enru?etzaa En
todos los cases hubo malféx»maoiones' concomitantes en otros sistemas, sobre tos-
do musculoesqueléticas, genitales y digestivas.

El grupo de edad mds afectado por éste tipo de malformacicnes fud el
de zec;en nzcidos.

la causa de la muerte se asocid a malformacidn vegical en un <asec.

Bl diagnlstico clinico se efectud en & casos {80%): en 3 @e éxtrofia
Qesical ¥y uno de duplicacién bilateral de la vejiga.

Cuxsaron ¢on malfozmaclones uretrales 18 pacientes (15%) afectaron
s al 0. 5% de la poblacidn estudiada se presenté un caso por 180 autopsias.

En 7 casos la nalformacién uretral fué la dnica mlformacién uring--
ria, se asocib a malfOrmaciones en xifién en 9 casbs, en uretero en 4% y en veji
ga 4. Bn 16 casos 89% se encontraron malformaciones en otros sistemas y s61a;.-
mente en 2 casos la malformacion uretral fué la Gnica en el organismo. las ma.l_'
formaciones en otros sistemas que se asociaron con mas frecuencia fueroﬁ las ~
digesti&as, genitales y muséuloesqueieticas. la malformacion renal mis freéqu
femente asociada fuf Ia displasia renal. {7 casss).

El éuxpo de edad en.qﬁe se encontraron la mayoria de los casos fué e
el de recien nacidos (8 casos) y lactantes menores (7 casos).

Ta causa de la muexte se relaciond a malformacion uzeral en 9 casos

todos ellos implicaron infeccidn de vias urinarias.
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