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INTRODUCCIÓN

Hasta hoy en día las malformaciones congénitas del aparato urinario -

son mal conocidas desde el punto de vista epidemiológico, debido tal vez a que —

muchas de las malformaciones durante el periodo neonatal y aún en etapas posteri-

ores de la vida se diagnostican en pocas ocaciones. la frecuencia informada en la

literatura varía de una publicación a otra dependiendo del material estudiado i en

la población pediátrica se estima que es del 9-6% en material postmortem y de — -

0.76$ en el material clínico. Esta diferencia se explica ya que tan salo entre —

el 6,.tyfo y el 1$% de los pacientes con malformación urinaria presentan datos en —

la historia clínica, en el examen físico o en los estudios de orina que pudieran

orientar al diagnóstico ( l¿f, 60).

Aproximadamente el 10% de la población nace con alguna malformación -

en el aparato urinario, se calcula que éstas constituyen la cuarta parte de todas

las malformaciones congénitas. La severidad de éstas malformaciones congénitas —

varía desde anomalías que dan manifestaciones clínicas en casos excepcionales hai3

ta malformaciones mayores que son incompatibles con la vida extrauterina o "bien -

predisponen al riñon a enfermedades tales como hipertensión, pielonefritis o l i -

tiasis. Además la mitad de los pacientes con malformación urinaria tienen al mis-

mo tiempo anomalías en cualquier otra parte del aparato urinario o en otros apara

tos



EMBRIOLOGÍA

Los linones se desarrollan de una porción del mesodezmo intermedio

que se encuentra a nivel de la 7a somita, llamado mesoderrao nefrogénico; a --

partir del cual se inicia en la 3a semana del desarrollo embrionario una dife

renciación en dirección cráneo-caudal en la que se forman 3 estructuras suce-

sivamente, cada una de las cuales degenera dejando una estructura remanente -

para la siguióte: se inicia con la formación del pronefros, después se forina

el mesonefros y finalmente el metanefros o riñon permanente en la 5a semana -

del desarrollo emorionario.

En la cuarta semana se desarrolla el uréter' en la parte dorsal del

conducto de wolff, originado del mesonefros, posteriormente el extremo supe-

rior del cuerpo ureteral se elonga y produce varios cuerpos secundarios que -

forman la pelvis renal, los cálices y los títulos colectores. Cuando hacen --

contacto el cuerpo ureteral y el metanefros éste es estimulado para que se --

formen la cápsula de Bowman, los túbulos contorneados proximal y dlstal y el

asa de Henle,. La cápsula gloaerular ee invagina por1 un acumulo de capilares •-

que foiman el glomérulo, cada tiíbulo contorneado distal foiinado en el metane-

fros se une con un túmulo colector derivado de la yema ureteral.

Cuando se une el cuerpo ureteral al •blastema nefrogénieo, el futuro

riñon inicia su ascenso y rotación de 9O0 y en la 8a semana el polo caudal •—

del riñon ha alcanzado ya su posición final (Hamilton)

En contraste con los ziñones y el tíretelo que son de origen nesodér-

mico, las estructuras del aparato urinario inferior- son de origen endodézmico

Del intestino posterior se origina un conducto excretor común intes-

tinal y urinario, llamado cloaca, en etapa tenprana del desarrollo fetal éste

conducto comunica con la alantoides por1 medio del uraco. En la 5& semana del
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desarrollo aparece un tabique que divide a la cloaca en un segmento anterior

que incluye el seno urogenital y la vejiga y un segmento posterior que corres,

ponde al recto,. En la 6a semana los ureteros se conectan a la vejiga, la cual

posteriormente sufre una constricción en la paite distal que .forma la uretra -

en la mujer' y la uretra prostética superior en el hombre, en éste la uretra -

prostática inferior y la uretra membranosa se derivan de la porción pelviana

del seno urogenital y la uretra peniana se deriva de la porción fálica del se-

no urogenital (68),,

Se ha reconocido que muchas de las malformaciones congénitas son de

bidas a factores que actúan en forma perjudicial en el embrión durante los OB

tadíos de crecimiento y desarrollo en el iStero, éstos factores no actúan sola

mente en el blastema renal sino también en cualquier1 otra estructura que se -

encuentre en estadio crítico de su desarrollo (3),

El extremo posterior del tubo neural se cierra en la cuarta semana

del desarrollo que es el momento en el que aparece la yeaa ureteralj los pul-

mones comienzan a formarse en las terminaciones de las yemas bronquiales d u -

rante la 5a semana del desarrollo que es cuando el cuerpo ureteral alcanza al

blastema metanéfrico y lo estimula para su diferenciación y la cloaca se divi

de para dar inicio a la formación de la vejiga? el intestino rota a la posi-

ción final de adulto en la 6a semana y alcanza comunicación con el exterior -

por medio de la ruptura do la membrana anal en la 7* semana del desarrollo —

cuando el riñon se encuentra en ascenso y rotación para alacanaar su posición

final, sn éste momento el coraaÓn eierza el tabique intsrventricular y el se£

tura secundum el cual formará la mayor paite del tabique inteiauricular.

Por todo lo anterior no es sorprendente que se desarrollen niSlti—

pies anomalías en la serie de estructuras que se encuentran en desarrollo si-

multáneamente (Mostoíi),.



OBJETIVO

El objetivo de éste trabajo es determinar1 la frecuencia de presenta

ción y características de las malformaciones congénitas del aparato urinario

en material de autopsia en la población de un hospital pediátrico mexicano —

para: conocer si existen diferencias epidemiológicas con respecto a otros pa-

ises y obtener1 un marco de referencia con material nacional a partir1 del estu_

dio de una población homogénea, sometida a criterio diagnóstico uniforme,

MATERIAL Y MÉTODO

El material se obtuvo de los expedientes del archivo de el servicio

de Patología correspondientes a las autopsias efectuadas en 10 años en el Ins-

tituto Nacional de Pediatría D; I. F. que es un hospital pediátrico geneial —

con 350 camas, que atiende tanto a población de la ciudad de México como a po_

blación rural que se encuentra por1 debajo de los 18 años de edad. Cubr1© todas

las especialidades pediátricas, tiene un promedio de admisión anual de 7Ó00 —.

pacientes, atiende aproximadamente a 25 000 pacientes al año en la consulta -

externa, tiene 58O defunciones anuales en promedio. En todos los casos de de-

función incluyendo aquellos que a su ingreso ya hayan fallecido se solicita -

permiso para efectuar1 estudio de autopsia. Se elaboran 350 autopsias cada año

abarcando al 60?5 de la mortalidad.

La clasificación empleada para incluir un caso de malformción con

génita del aparato urinario es lasiguiente:
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MALFORMACIONES RENALES

I.,- Anomalías en la cantidad de tejido renal
A.,- Deficiencia de tejido z'enal

1.- Agenesia renal bialteral
2,.- Agenesia renal unialteial
3.- Hipoplasia renal

a.- Hipoplasia renal simple
b.,-- Hipoplasia renal oligomeganefrónica
c - Hipoplasia renal segmentaria (riñon de Ask-UpmarJ<)

B,- Exceso de tejido renal
1.- Nefromegalia
2.- Rifión supernumerario

II.- Anomalías en la posición, forma y orientación renal
A,- Ectopia renal

1,- Simple
2,.- Cruzada

B.- Fusión renal
C - (felxotación renal

III..- Anomalías de diferenciación
A.- Displasia renal

1.- Displasia renal total (riñon multiqulatico)
2«- Displasia renal focal
3»~ Displasia renal segmentaria
¿f-.- Displasia renal asociada a obstrucción congénita de

vías minarlas bajas.
B.- Enfermedad poüquística renal

lo- Tipo adulto
2.- Tipo infantil
3.- Asociada a fibrosis hepática congénita

C - Enfermedad quística medular1

1.- Riñon en esponja (enfermedad de Cacchi y Ricci)
2,- Enfermedad quística medulai con uremia / nefronoptisis Juvenil

D,.- Quistes renal simple
E.- Quiste renal nultiloculaz-
F,,- Riñon microquístico
G»- Quistes de origen renal misceláneo

1.- Quiste retroperitoneal de origen néfrico
2o- Quiste disontogénico de la fosa renal

a,>- Teratodermoide renal
b.- Quistes endoemtriales del riñon

H.- Quistes de la fosa renal de origen no néfrico
1.- Quistes pielocaliciales
2..- Linfangiectasia pericalicial
3<>- seudoquistes perinéfricos.



MAIKSiMACIONES DEL SISTEMA COÜ3CTOR

I.- Cáliz e infundíbulo
A.,- Divertículo calcial
B,- Hidrocalicosis
C - Megacalicosis
D.- Cálices extrarrenales
K - Celia anómalo (seudotumor renal)
F, - Disgencsia infundibulopelvica

II,- Pelvis
A. - £éivis extrairenal
B. - Pelvis bífida

III,- Anomalías de la unión ureteropélvlca
A.- Obstrucción de la unión ureteropélvica

IV.- Anomalías del uréter
A.- Anomalías de número

1.- Agenesia ureteral
Z«- Duplicación ureteral

a*- Duplicación con extremo ciego
b.- Duplicación en Y invertida

3.- Triplicación y ureteros1- supsrmiiszarios
B,- Anomalías de estructura

1.- Atresia e hipoplasia
2.- Megaureter

a.- Megaureter por reflujo
b-- Megauretei obstruido
c - Ifegaur'eter sin relación a obstrucción o reflujo
cL- Megaureter' en el síndrome de prune-belly
9.- Pfegaureter displásico

3.- Estenosis ureteral
4.- Valvas ureterales
5»- TorciÓn ureteral
6*- Diveitículo ureteral

C.~ Anomalías de terminación
1-- Inserción alta del irceteró
2.- Uretero ectópico
3«- Üreteíocele

HAIFORMACICHÍES DE IA VAJIGA URINARIA

Anomalías de raímelo
A.- Agenesia vesical
B,- Duplicación vesical

1,.- Duplicación bilateral de la vejiga
a,~ Total
b t- Parcial

Z..- Duplicación frontal de la vejiga
J,- TabicaciÓn frontal de la vejiga



II.-.Anomalías de estructura
A.- Anomalías de los remanentes del uraco
B.~ Divertículo vesical
C - Orificios ureterales ectópicos
D.- Obstrucción del cuello vesical
E.- Extrofia vesical
F.- Cloaca persistente

HALTORMACIONES DE LA URETRA

I-- Anomalías de número
A.- Duplicación uretral

II.- Anomalías de estructura
A.- Atresia de uretra
B.- Estenosis de uretra
C - Valvas uretrales

1,,- Valvas posteriores (tipo de I de Young)
2,- Valvas a nivel de veru montanum (tipo de II de Young)
3.- Diafragma uretral (tipo III de Young)

D.- Divertículo uretral
E.~ Hipospadias
P,- Epispadias

(6, 10, 12, 22, 26, 32, 35, ̂ 3)

MÉTODO

Se revisaron y¿M% expedientes de autopsias efectuadas entre enero -

de 1971 a diciembre de 1980, se seleccionaron los casos que presentaron algu-

na malformación congénita en el aparato urinario, dichas malformaciones se —

clasificaron de acuerdo a lo referido en la literatura, en cada caso se estu-

dió: edad, sexo, la asociación de malformaciones urinarias entre sí, la aso-

ciación con malformaciones congénitas en otros aparatos, la causa de la muer-

te, tratando de definit si la malformación urinaria contribuyó a ésta y si —

se realizó o no diagnóstico clínico de certeza o de sospecha de malformación

urinaria. •""• '



RESULTADOS GENERALES

En el periodo comprendido entre enero de I97I a diciembre de I98O -

se efectuaron 3248 autopsias en el servicio de Patología del Instituto Nacio-

nal de Pediatría D. I. P. entre ellas se encontraron 121 casos de pacientes -

con algún tipo de malformación en el aparato urinario, es decir que se presera

tó un caso por cada Z? autopsias. Este tipo de malformaciones afectaron al —

3*7% de la población estudiada.

la distribución por1 grupos de edad de los pacientes con malformaci-

ón urinaria se encuentra anotada en la tabla num, 1, en la que se observa que

la mayor parte de los pacientes se encontraban en edades dentro del primer --

año de edad, ésto se debe a que es el grupo de edad en el que se presentó la

mayor mortalidad y por lo tanto en el que se efectuó el mayor niSmero de autog

sias.

Se encoentraron afectados 67 pacientes del sexo masculino y j& del

sexo femenino. De acuerdo a la distribución por eexo de la población estudia

da estuvo afectado el 3.6$ del sexo masculino y el 3.8 del femenino. El pre-

dominio ea;el sexo masculino fuá de 1.2:1.

De los 121 pacientes con malformación urinaria 3? (3O«8#) tuvie-

ron una malformación urinaria aislada, 83 (69.156) tuvieron alguna malforma-

ción congánita concomitante ya sea en el aparato urinario mismo o en otros -

aparatos.

Las malformaciones se limitaron al aparato urinario en ^9 (ltf),Q&)

casos y presentaron malformaciones en otro3 órganos en 71 casos (59#).

En 102 casos (84-, 3%) las malformaciones se localizaron al aparato

urinario superior (rifíón,pelvis, uretero), en 9 (7**$) se loc&lisaron al apa



rato urinario inferior (vejiga y uretra) y en 10 casos (&.}%) se encoentraron

malformaciones tanto en el aparato urinario superior' como en el inferior (ta-

bla num. 2).

El porciento de asociación de aalfoBmaciones congénitas en otros —

sistemas con las de aparato urinario superior fue de 58$ y si de asociación -

con las malformaciones del aparato urinario inferior1 fuá de 23^.

El 66% de los pacientes presentí un sólo tipo de malformación uri—

naria, el 25,6% presentó dos tipos diferentes de malformaciones y el &.2% —

•fcre-s o mas" malfoxiEacionas por1 lo que el número total de malí urinaciones encon-

tradas fue de 175, distribuidas en 30 tipos diferentes de malformaciones, las

cuales se encuentran inferidas'en la tabla num.3.>

En la tabla num, k se señala la distribución de las 175 malformacio

nes de acuerdo al sexo, en ella se observa que las malformaciones renales y -

uretrales afectaron con más frecuencia al sexo masculino y las malformaciones

en el sistema colector y vejiga afectaron a ambos sexos con igual frecuencia,

. SI U&% de las malformaciones se localizaron en urétero( el 37»7$ ~

en el parenquima renal, el 10.2$ en uretra y el 4% en vejiga (tabla num. 5)»

Se presentaron 1̂ *9 malformaciones en el aparato urinario superior

las cuales se presentaron en proporciones similares en si lado derecho y el -

izquierdo, así c6"mo en forma bilateral ( rfca&la num. 6),

Las malformaciones urinarias sa asociaron a malformaciones digesti-

vas en el 26.6$ de los ca3os, a cardiovasculares en el 22.3& a musculossque

léticas en el 20.8^, a genitales en el 16.6% y a auditivas en el 1% (tabla -

num. 7)-
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Las malformaciones congenitas en el aparato digestivo más frecuente-

mente encontradas fueron las anorrectales que acompañaron al 12% de las mal*»

formaciones urinarias altas y al 5.% de las malformaciones urinarias ba.jas,, -

La atresia de esófago afectó al % de los casos y todos ellos loealizados al

aparato urinario superior* Además de las malformaciones ya mencionadas se en_

contraron casos de atresia intestinal, maliotacion intestinal, paladar hen-

dido, anomalías del conducto onfalomesentérico, duplicación intestinal, e n —

ferraedad de Hirshprung y divertículo esofágico,,

La asociación de anomalías del aparato urinalio y cardiovasculares

es bastante frecuente, NeKman encontró que el }.9$ de los pacientes estudia-

dos por cateterismo cardiaco tuvieron urografía excretora anormal. Etete tipo

de asociación es más frecuente cuando se trata de defectos septales, esteno—

sis pulmonar y persistencia del conducto arterioso, la frecuencia de ésta aso

ciaciÓn aumenta cuando se encuentra presente algún síndrome genético (¡iof 6Q)

La asociaciones de malformaciones urinarias y cardiovasculares se presentó -

en 27 casos (22.ffi), las malformaciones cardiovasculares encontradas fueron:-

peristencia del conducto arterioso (12«,S&), comunicación interauricular (in-

comunicación ínterventricular ( 7 - ^ ) , otras malformaciones encontradas fueron

tetralogía de Fallot, drenaje anómalo total de venas pulmonares, estenosis nd

tral, atresia pulmonar y coartación de aorta.

De los 27 casos que presentaron malfmración cardiovascular, 19 pre-

sentaron malformaciones renales (70$, 7 malformaciones ureterales (2<SjS) y 1

malformaciones vesicales.

En la literatura se refiere que se puede presentar ausencia congéni-

ta de cualquier músculo, sin embargo una asociación constante es la de ausen-

cia de músculos de pared abdominal con malformaciones urinarias a diversos ni-
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veles como en el síndrome de pzune-belly.. En el estudio la asociación de mal¿

formaciones urinarias con anomalías de la pared abdominal se presentó en el -

5% de los casos: tres correspondieron a síndrome de prune-belj.y, uno a síndro

me de Beckwith-Wiedeman y dos a onfalocele.

Los pacientes con malformaciones oseas tienen asociadas malf'oziaa—

ciones urinarias en el ̂ % de los casos (27, 62) • Este tipo de asociación se

presenta más frecuentemente en aquellos que tubieron afectada la columna ver_

tebial (,?>•%) y los que tuvieron malformaciones oseas en extremidades (pie -

bott, focomelia, ausencia de radio) se presentaron en el 6?S.

las anomalías congénitas de útero y vagina se acompañan hasta en un

$0% de malformaciones urinarias, más frecuentemente renales (76)' La asocia-

ción de malformaciones urinarias con malformaciones en genitales masculinos

es bien eocnocida pero los datos en cuanto a su frecuencia y al tipo de alte-

ración genital predominante es desconocida (25).

En el estudio las malformaciones genitales se encontraron más fre-

cuentemente en el sexo masculino y afectaron al 22?S de los 121 paciente con

malformación urinaria, éJ \% correspondieron a criptorquidia, es intere-

sante que el 80^ <*e ̂ s*as asociaciones se presentaron con malformaciones url_

narias altas y el 20JÍ con malformaciones urinarias bajas.

Las malformaciones congénitas en genitales femeninos Be encontraron

en el 10?5 de las pacientes con malformación urinaria. Las malformaciones aso-

ciadas fueron: duplicación de útero, vagina, clítoris, agenesia de la mitad

del útero, ésta ultima se presentó ipsilateral a agenesia renal.

Las malformaciones de sistema nervioso central, afectaron al 9# de

los pacientes con malformación urinaria, la anomlía más frecuente fue el —

mielomeningocele que se presentó" en el *$
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la asociación fue con malformaciones renales (agenesia, hipoplasia, displasia

y riñon en herradura), las otias malformaciones encontradas fueron: Ainold —

Chiari, raicxocefalia, micropoligiria, parálisis facial.

Las malformaciones del aparato respiratorio correspondieron casi t£

das a fístula traqueoesofágica como componente de atresia de esófago, enconé-

izándose en el 5% de los casos, también se presentaron dos casos de isomeris-

mo pulmonar1 (1.6$).

Las malformaciones que afectan los pabellones auriculares incluyen-

do implantación taja y deficiencia de cartílago auricular hacen pensar al cli

nico en la posibilidad de malformación renal, principalmente agenesia la cual

se presenta casi siempre ipsilateral a la anomalía auricular-(39). Se ha o b -

servado que cuando además se presenta hipoplasia facial, la posibilidad de -—

que exista anomalía renal concomitante, aumenta (70).

Se encontraron 18 casos de malformación auricular1, es decir que a*-»

fectaxon al \% de los pacientes con malformación urinaria. En 15 de los 63 -

pacientes con malformación renal se presentó asociada malformación auricular

de éstos sólo 2 presentaron además hipoplasia facial ipsilateral. En 6 casos

las malformaciones urinarias y auriculares fueron bilaterales, en 2 fueron —

unilaterales ippilaterales, en 6 casos la malformación auricular fue bilate—

ral pero la urinaria ful unialteral, en 2 casos la malformaciones urinaria —

fue bilateral y la auricular1 unilateral. Se presentaron malformaciones auri-

culares en 6 de 79 pacientes con malformación ureteral y en 3 de 21 pacientes

con malformación urinaria baja.

la asociación de malformación urinaria a síndromes genéticos se —

presenta con cierta frecuencia como en el complejo de la esclerosis tuberosa

Zelleweger, Meckel-Giuber y un pequeño porcentaje de irisomias C y D que se
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asocian principalmente a displasia renal, otios síndromes como el de Tumer

Johanson Blizzard, Potter, oro-facio-digital, siren orne lia., Rokitansky y tri-

somía 18 se asocian a diversos tipos de .malíurinaciones urinarias como rüScn -

en herradura, agenesia renal, hipoplasia renal, duplicación ureteral (í*3, 67)

El 9.1% de los pacientes con malformación urinaria tuvieron conco-

mitantemente algiín síndrome genético: dos casos con trisomía 21, un caso de
a

cada uno de los siguientes: Trisomía D, Klippel Feil, Leopard, Apert, Beck—

with-Wiedemann, Moebius y tres casos de riñon poliqulstico. En todos los ca—

sos se encoentrarnn malformaciones urinarias altas*

En el grupo misceláneo se incluyen 8 pacientes con alteraciones —

faciales (hiperteloiismo, epicanto, facies de pajazo, micrognatia), 2 paeien

tes con alteraciones en la morfología suprarrenal, un caso de lentiginosis -

múltiple y 7 casos de malformaciones en bazo.



Tabla 1

DISTRIBUCIÓN POR GRUPOS DE EDAD

DE LOS PACIENTES CON MALFOBMACION

DEL APARATO URINARIO

Grupo de edad

0 d - 28 d

29 d - 12 m

1 a - 2 a
2 a - 6 a

6 a - 12 a

12 a - 18 a

Total

Número

50

9
8
9
5

121

%

k.Z

3-9
3A
2.3

3.7
2.8

100

Los datos porcentuales están inferidos
al total de casos autopsiados para ca-
da grupo de edad,, Arch, Patol, INP DIF



Tabla 2

DISTRIBUCIÓN DE LAS MALFORMACIONES

CONGSNITAS DEL APARATO URINARIO DE

ACUERDO A SU LQCALI2ACT0N,,

Localización

Superior

Inferior

Superior e inferior

.Total

Numero

102

9
10

121

%

8.3

100
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Tab la 3

DISTRIBUCIÓN DE LAS DIFERENTES MALFORMACIONES

CONGENITAS DEL APARATO URINARIO EN 121 CASOS.

Localiaación

R
I

• '" . H
0
N

SISTEMA

COLECTOR

VEJIGA

U
" R

E
T
R
A

Tipo de malformación urinaria

Agenesia renal unilateral
Hipoplasia renal
Nefromegalia
Riñan supernumerario
Ectopia renal
Riñan en herradura
Halrotación renal
Displasxa renal
E. policLUÍstica infantil
Nefronop-tisis
Quiste renal simple

Estenosis uréter opiélica
Agenesia ureteral
Duplicación ureteral
Estenosis ureteral
Atresia ureteral
Megaureter
Ureterocele
Reflu j ovesicouieteral

Duplicación de vejiga
Extrofia vesical

Valvas uretrales
Duplicación de uretra
Attesia de uretra
Estenosis de uretra
Diver-tículo uretral
Hipospadias
Epispadias

Total

Número

8
5
1
2
3
11
t*
zh
3
3
3

6
8

mii
9
6
2
1

2
3

5
2
1
1
1
5
4

175

..-

DE ORIGEN
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Tabla ¡i

DISTRIBUCIÓN DE U S MALFORMACIONES

CONGENITAS DEL APARATO URINARIO

SEGÚN SEXO Y LOCALIZACION.

Localizacián

Riñen

S. Colector
Vejiga
Uretra

T o t a l

Femenino

2b

43
2

1

69

%

13-7
zb.5
1.1

0.5

39.8

Masculino

h\

3
18

106

%

24.5
23.4
1.7

10.2

59.8
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Tabla 5

DISTRIBUCIÓN DE LAS 175 MALFORMACIONES URINARIAS
DE ACUERDO A SU LOCALIZACION,,

Localización

Rif£<5n

Sistema colector

Vejiga

Uretra

T o t a l

NiSmero

66

84

7

18

175

f

37.

48.

4.

10.

100

7

0

0

2

Apaiato

Aparato

urinario

85.7#

urinario

14.396

superior

inferior



Tabla 6

FRECUENCIA CON QUE RESULTARON AFECTADOS AMBOS

LADOS POR IAS MALFORMACIONES URINARIAS SUPERIORES

Localizacion

Rifíón

Uxetero

Total

Poreiento

Derecho

19

30

k9

32.8

Izquierdo

20

34

3*

36.2

Bilateral

28

20

48

30
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Tabla 7

FRECUENCIA DE ASOCIACIÓN DE

MALFORMACIONES CONGENITAS URINARIAS

CON LAS DE OTROS SISTEMAS.

Sistema afectado

Digestivo

Cardiovascular

Músculo-Esquelético

Genital

Auditivo

S. N. C.

Síndrome genéticos

Respiratorio

Misceláneo.

Número

32

27

25
20

18

11

11

8

18

%

z6.k
22.3

20.6

16.5

1 .̂9

9.0

9.0

6.6

1 .̂9
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MAKFORMACIONES RENALES

Se encontraron 6l pacientes con malformaciones congenitas en paren^*»

quima renal, es decir que afectaron el 1.9# de los 32^8 casos autopsiados, és-

tas malformaciones constituyeron el 51.6^ de los casos con malformación congé"-

nita del aparato urinario. El total de las malformaciones renales encontradas

fue de 67 porque cinco pacientes presentaron dos tipos diferentes de malforma-

ción renal al mfmso tiempo.

De los 61 pacientes con malformación renal 29 la tuvieron solamente

en riñon, 22 en riñon y uxetero, 4- en riñon y uretra, 3 en riñon, uretero y -

uretra, 1 en riñon uretero y vejiga, 1 en riñon,, vejiga y uretra, 1 en riñon

uretero, vejiga y uretra.

En 44- casos (72$ se encoentraron simultáneamente malformaciones en

otros sistemas, en 17 casos (27.8^) las malformaciones se limitaron al apa-

rato urinario'y solamente en 8 casos (13.1/6) la malformación renal se presen-

tó en forma aislada.

Las 3 malformaciones renales más frecuentes en orden de frecuencia

fueron: Displasia renal, riñon en herradura, agenesia renal (tabla 8)

Los grupos de edad más afectados por' las malformaciones renales —

fueron el de recien nacidos y lactantes menores.

Se encuentro" asociada la causa de la muerte a la malformación renal

en 5 casoss 3 de nefronoptisis, 2 con enfermedad poliquistica infantil, y con

displasia renal.

En el cuadro num. 1 se anotan algunos aspectos escenciales de las —

principales malformaciones renales.

SIS
FALLA DE ORIGEN
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Tabla 8

DISTRIBUCIÓN DE IAS MALFORMACIONES RENAIES

Malformación renal

Agenesia renal

Hipoplasia renal

RiKón supernumerario

Nefromegalia

Ectopia renal simple

Ectopia renal cruzada

Malrotación renal

Riñon en heizaduia

Displasia renal

E« poliquística infantil

Nefronoptisis

Quiste renal simple

T o t a l

Porcentaje

Náraero

8

5
2

1

2

1

k
11

Zk

3
3
3

6?

100

« !

12.0

7*5
3.0

1.5
3.0

1.5
6.0

16A
35-8
k.5
>.,5
*.5

100

Del'

5
1

1

-

1

-

2
-,

8

_

...

1

19

28

izq

3
2

1

-

i
1

1

-

11

-

r

.,

20

30

Bilat.

-

2

-

1

-

-

1

11

5
3
3
2

28

Fem

it-

1

1

-

-

1

1 •

2

8

2

2

2

2*i

líase

:4
if

1

1

2

-

3
9
16

i

i

1

hd
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AGENESIA RENAL UNILATERAL

La agsnesia renal unilateral es la auscencia de tejido renal en un

lado y el riñon contralatexal puede ser normal o hipoplásico (Campbell).

Es el resultado de la falla en el contacto entre el cuerpo ur'etezal

y el blastema metanéfrico en la 4a semana del desarrollo embrionario (32).

Se presenta con una frecuencia de uno en 552 autopsias, es más fre-

cuente en hombres (1,8:1) y es más frecuente en el lado izquierdo. Se acompaña

de agénesia ureterali anomalías genitales frecuentemente ipsilaterales sobre --

todo en mujeres (6o^)(7l), cardiovasculares en el 30& gastrointestinales en el

2%. Algunos síndromes se asocian a agenesia renal como el de Turner, Poland y

la dismorfogenesis iinperfecta (35, 8, 67 )•

El curso clínico genralmente es asintorna"tico, ocacionalmente cursa

con hipertensión.

Resultados,- Se encontraron 8 casos de agenesia renal unilateial —

entre las 3248 autopsias realizadas osea un caso por cada ¿JO6. Correspondieron

4- casos a hombre y 4 a mujeres. El riñon derecho estuvo ausente en 5 caeos y

el izquierdo en 3. El grupo de edad más afectado fue el de los lactantes.

En todos los casos el uretero ipsilateral estuvo ausente y el riñon

contralateral fue normal. En todos los casos se encoentraron malformaciones en

otros sistemas} gastrointestinal y cardiovascular principalmente, en un caso

se encontró* malformación auricular ipsilatezal a la agsnesia renal.

La causa de la muerte se relacionó a complicaciones de malformacio-

nes no urinarias en k casos y en relación a procesos infecciosos en los otros

^ casos. En todos los casos la agenesia renal fue hallazgo de autopsia.



AGENESIA RENAL BILATERAL

E3 la ausencia total de tejido renal, su embrioglnesis es similar a

la agenesia renal unilateral. Su incidencia es baja 1:3570 autopsias ($?)» Se

asocia a presiafcures, peso bajo al nacer1, oligohidramnios y clínicamente se en-

cuentra faciea de Pottei (hipertelorismo, epicanto, nariz en pico de loro, men

tÓn deprimido, inserción baja y ablandamiento de pabellones auriculares por de

ficienéia de cartílago), sirenoraelia. Es una malformación grave incompatible -

con la vida.

No se encontraron casos de ésta anomalía en el estudio.

HIPOPLASIA RENAL SIMPLE

Un riñen se considera hipoplásico cuando en ausencia de enfermedad

adquiidda el tejido renal se encuentra reducido de 50 a- 73$ de lo normal, con

5 o menos lfibulos renales, valorado a travez del numero de cálices mayores. -

Al corte se observa la unión corticomedular bien diferenciada y el tejido re-

nal y es histológicamente normal (13).

la cantidad de tejido renal es menor1 a los normal probablemente —

por una respuesta insuficiente del metanefros a la estimulación del cuerpo u-

reteral.

Su incidencia es de 1 por cada 577 autopsias (57), algunos autores

la consideran más rara, afecta igual a ambos sexos, es más frecuente unilate-

ral con igual frecuencia en ambos lados y es bilateral en el Z,% de los casos.

El 80$ de los casos se acompaña de malformaciones en otros sistemas:

cardiovascular1, gastrointestinal y sistema nervioso principalmente (12) común

mente se acontpafía de hipoplasia uretsial, otras malformaciones en el riñon —

contra lateral,,

ISIS CON
FALLA DE ORIGEN I



Si la hipoplasia renal es bilateral la función renal puede estar tan

reducida que sea incompatible con la vida o bien después de un periodo varia—

ble de tiempo (promedio de 2 años) evolucionar a la insuficiencia renal. En el

caso de que la hipoplasia sea unilateral puede cursar asintomático o maniíes-^

tarse tardíamente con hipertensión y se considera un factor1 predisponente a —

pielonefritis crónica ( 26, 35).

Resultados.- Se encontraron k casos de hipoplasia renal simple (un -

caso por 812 autopsias). Tres cados en el sexo masculino y uno en el femenino.

El linón derecho estuvo hipoplásico en un caso, el izquierdo en 2 y ambos ríño-

nes en un caso. Fueron afectados tres lactantes y un escolar.

En todos los casos la hipoplasia renal simple fue* 2a única «alforaa

ción urinaria pero en tres casos se asoció a malformaciones en otros sistemas t

nervioso, auricular y cardiovascular. En ningún caso la muerte se asoció a las

malformaciones. En todos los casos el diagnóstico se realizó* en la autopsia.

KP0PLASIA OKCGOMEGANEFBOHICA

En ésta, anomalía el riñon es peq&e&o, el número de nefronas es me-

nor paro con aumento de tamaño de todos los elementos de las nefronas. Clínica

mente se manifiesta como nefropatía perdedora d© sal, proteinuxia moderada, a~

nemia, osteodistrofia y evoluciona a insuficiencia renal.

No se encontraron casos de ésta anomalía en éste estudio.
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HIPGPLÁSIA RFNAL SEGMENTARIA
(riñon de Ask-Upmark)

En ésta anomalía el riñon es de tamaño menor al normal, con una o más

muescas en la superficie capsular. M corte muestra áreas de hipoplasia que a—

fectan corteza y médula que alternan con áreas de tejido renal normal. Micros-

cópicamente los segmentos anormales están" claramente delimitados del parenquima

normal por bandas de tejido esclerótico que contiene tejido fibroso maduro, en

el área afectada la médula es una banda delgada con tábulos pequeños, el área

cortical es delgada, sin gloraérulos, los vasos sanguíneos tortuosos, escleróti-

cos y dilatados "aspecto seudotiroideo" (¿t-3). En ocaciones éstas áreas muestran

un componente displásico con tiSbulos primitivos. (Hablo)

Esta malformación tal vea se deba a nefrogenesis insuficiente.

La incidencia de la hipoplasia renal segmentaria se refiere en forma

muy variable. Es más frecuente en mujeres en proporción 6:1. Puede ser unilate-

ral, afecta por igual a ambos lados pero es más frecuente bilateral.

La caracteiística clínica principal es la hipertensión que se mani-

fiesta en promedio a los 10 años de edad cursa con proteinuria, disminución en

la capacidad de concentración y en los casos bilaterales evolución a insufici-

encia renal ( Habib )» Frecuentemente se asocia a reflujo vesicoureteíal.

Resultado,,- Se encontró un caso de hipoplasia r'enal segmentaria en

un recien nacido, q>ue la tenía en forma bilateral, formando parte de un comple

jo de malformaciones múltiples: extrofia vesical, ano impeiforado, hipoplasia

de pene, atresia intestinal, comunicación interventricular, persistencia de —

conducto arterioso, cerebro hipoplásico. La causa de la muerte fue septisemia

como complicación de las malformaciones intestinales.



- HEFR0M2GALIA.

Es el crecimiento del tejido renal, éste puede ser como hipertrofia

compensadora cuando existe ausencia anatómica o funcional del riñon contrala-

teral por lo que no puede considerarse propiamente una malformación congénita

Esta alteración se encuentra formando parte del síndrome de Beckwith-Wiedsmon

y de la hemihipertrofia (̂ 3).,

Su incidencia es desconocida, Acompaña generalmente a la agenesia,

displasia e hipoplasia renal- Sn el caso del síndrome de Beckwith la neí'rome

galia es un componente de la viceromegalia generalizada que caracteriza al -

síndrome (3.5 )•

Clinicamente se manifiesta palpando el riñon grande, las pruebas

de función renal son normales (Filippi and Mckusik),,

Resultados.,- En el estudio se encontró un caso con síndrome de —

Beckwith en un paciente masculino de 10 días de edad en el que se encontró -

además de la nefromegalia, onfalocele, macroglosia, hiperplasia de páncreas,

la causa de la muerte fue un proceso septisemico con vía de entrada el onfa-

locele además de hipoglicemia.

RlfiON SUPERNUMERARIO

Es la forma más extrema de la duplicación del .aparato urinario sii

perior y también la más raía. En ésta anomalía existen dos masas renales, -

usualmente de diferente tamaño, sín eonección parenquimatosa entre ellos, -•

con cápsula y pelvis independiente. En ocaciones hay tejido conectivo entre

los dos órganos. El riñon supernumerario generalmente es más pequeño y se -

encuentra situado por debajo del riñon normal, a menudo es hipoplásico e —

histológicamente menos organizado que el tejido renal normal (^3).

Es el resultado de la duplicación del primordio ureteral al comi-



enzo del desenrollo, los extremos de arabos uréteres divergen y los dos son ca-

paces de estimular al tejido raetanéfrico para su diferenciación, lo suficiente,

mente separadas para producir el riñon supernumerario (32).

Su incidencia es desconocida, comunmente se presenta sin malformaci-

ones ya sea urinarias o de otros sistemas,

Usualmente cursa asintomático, puede obstruir al riñon normal.

Hesultado,- Se encontraron dos casos de riñon supernumerario; un ca-

so por cada 162^ autopsias. Se encontró" afectado un paciente masculino y uno -

femenino, uno en el lado derecho y otro en el lado izquierdo. Uno de los caaos

se presentó en un recien nacido y el otro caso en un prescolar. En el primero

el riñon supernumerario era displásico y el paciente cursaba con síndrome de

Apert y anomalías genitales; en el otro caso la única malformación fue el r i —

ñon supernumerario que histológicamente era normal, en éste se hiso diagnosti-

co por1 urografía excretora,, ai ambos casos la causa de 3a muerte se relacionó

a procesos infecciosos.

ECTOPIA HENAL

Cuando el riñon maduro no alcanza a localizarse en la fosa renal se

le denomina ectopia renal, ésta puede ser simple o cruzada.

'Ectopia renal simple.- Ss cuando la malposición de uno o amóos riño-

nes está normalmente lateralizada. El riñon ectÓpico puede ser1 pélvico, lumbar

o abdominal. El riñon ectÓpico generalmente es pequeño, con lobulaciones feta-

les y frecuentemente displásico, la pelvis renal usualmente ..es anterior al pa-

r'énquiina rvnal por la falta de rotación, el uréter1 generalmente es corto, tor^

tuoso y entra a la vejiga en el lado ipsilateral (43 )„

Es el resultado de alteraciones en el desarrollo ureteral o de la -

persistencia de un. patrón fetal de vasos sanguíneos que impiden la migración y



rotación del riñon (32 ).

Se reporta con incidencia variable desde 1 en 500 autopsias ( $?) has

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

el lado izquierdo, sólo el 10$ se presenta en forma bilateral., Se asocia a ano-

malías genitales en el 20 a 60$ de los casos y a anomalías en otros sistemas en

el 20$. Generalmente cursa ^sintomático pero predispone a infección y litiasis,.

Resultado.- Se encontraron dos casos de ectopia renal simple, ésto co

rrespon&e a 1 caso por cada 162^ autopsias o sea el 0,06$ de las autopsias estu

diadas* Ambos casos correspondieron a pacientes masculinos, afectaron al 0.2$

de la población de recien nacidos estudiada. Sn los dos casos estuvo ectópico

el riñon derecho, localizándose ambos en la cavidad pélvica y acompañándose de

displasia renal.

Uno de los casos cursó con extrofia vesical y de cloaca y con mal-

formaciones genitales, musculoesquelé'ticas y nerviosas.

La causa de la muerte se relacionó en un caso a infección en neningo-

cele roto y en otro caso la muerte estuvo relacionada a un proceso enteral. —

En ningún caso se realizo'diagnóstico clínico.

Ectopia renal cruzada.- Se llama así cuando el rifíón ectópico se lo-

caliza en el lado opuesto a la inserción ureteral en la va,jiga, ésta a su vez

se clasifica en: a) ectopia renal cruzada con fusión cuando el riñon ectópico

se une al riñon normal y adopta una de las 6 formas siguientes: fusión con ec-

topia inferior1, riñon sigmoide, riñon en torta, rifiÓn en "LM, riñon en disco,

fusión con ectopia superior, b) ectopia renal cruzada ein fusión.- Es cuando

el riñon ectópico tiene una posición inferior y en plano horizontal o diagonal

con la pelvis dirigida hacia delante, los ríñones están separados y rodeados

por1 su propia fascia (43). Otras formas son la ectopia renal cruzada bilateral

y riñon solitario con ectopia cruzada»

Se cree que es el resultado de la migración del cuerpo ureteral a —
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travez de la linea media hacia el tejido nefrogénico del lado opuesto. La fusi-

ón del riñon con ectopia cruzada está en relación con el momento en el cual se

aproxima al riñon normal, la forma final del riñon fusionado depende de la ex-

tensión de la fusión y el grado de rotación renal que haya ocurrido, una vez -

que los linones se han unido ya no hay rotación*

Su incidencia se ha reportado desde 1 caso por 30° autopsias hasta -

uno en ?660,. Es menos frecuente que la ectopia renal simple en proporción 3¡1

El 90% de los casos de ectopia renal cruzada presentan fusión. Es más frecuen-

te en el sexo masculino y en el lado izquierdo.

Se asocia poco a otras anomalías, las más frecuentes son las genita-

les. Generalmente cursa asintomático pero predispone a infección y litiasis.

Resultado.- Se encontró un caso de ectopia renal cruzada con fusión

izquierda en un paciente femenino recien nacido, se encontró asociado a malfor-

mación anorrectal, comunicación interventricular, pie bott y escoliosis,, La cat:

sa de la muerte fueron complicaciones de gastroenteritis.

Ssta anomalía afectó al o.03$ de la población estudiada. No se efec—

tuó diagnóstico en vida del paciente.

HlfíON EN HERRADURA

Es la forma ,más frecuente de fusión renal, ambos ríñones se encuen——

tran caudalraente desplazados con una área de fusión que se desarrolla general--

mente por1 delante de los grandes vasos abdominales y que une ambos ríñones por

los polos inferiores en el $>$% de los casos. El itsmo que produce la fusión re-

nal consta de parenquima renal bien diferenciado y ocacionalmente consta de te-

jido fibroso derivado de la cápsula y generalmente queda ubicado a nivel de L}

a iA,, la pelvis renal se encuentra situada anteriormente y drena al uréter o que

tiene una inserción alta en la pelvecilla y que entra a la vejiga en forma ñor-
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mal. El itsmo drena atravez de uno de los cálices que drena a una de las pelvis

raramente drena a un uretero supernumerario.

ES el resultado de un cambio en la posición de la arteria umbilical -

que provoca el acercamiento de las masas renales y la unión de los polos. los -

rifiones ya unidos detienen su proceso tanto de ascenso como de rotación (66)«

Su incidencia se ha informado desde 1 en ¿*25 autopsias hasta 1 en 1000

(,57 ), es dos veces más frecuente en hombres y se encuentra más frecuentemente ••

en recien nacidos.

El 50$ de los pacientes con riñon en herradura tienen alguna anomalía

asociada como duplicación ureteral, displasia renal y malformaciones en otros -

sistemas y se observa en 60# de los pacientes con síndrome de Tuzner (13 )•

La mayor parte de los casos cursa asintomático, los síntomas se rela-

cionan a hictronef!rosÍ3, litiasis o infección de vías urinarias, se manifiesta -

como masa abdominal en la linea media (¿H ) con cierta frecuencia se asocia a -

tumor.de Wilns y a carcinoma de células renales (59)-

• Hesultado.- Se presentaron 11 casos de riñon en herradura, un caso por

29,5 autopsias, afectó al 0,,}J% de la población estudiada, correspondieron al —

sexo masculino 9 casos (O.tyjjg de la población masculina estudiada)y al sexo fe-

menino 2 casos.(O.,i*$ de la población femenina estudiada). Se presentaron 5 ca-

sos en recien nacido, *f en lactantes y 2 en escolares»

De -los 11 casos 8 cursaron con anomalías congénitas concomitantes —

(72^i, tres de ellos con .malfoxiuaciones urinarias consistentes en duplicación -

urétera}., atresia ureteral y displasia renal. En seis pacientes se encontraron

anomalías congénltas cardiovasculares, gastrointestinales, musculoesqueléticas

nerviosas, auriculares y faciales.

Hii el caso de uno de los escolares se presentó litiasis e hidronefro™

sis,, La causa de la. muerte estuvo relacionado a nsalfosmciones no urinarias en -

'4 casos,, En un caso la niuexte fue* secundaria a insuficiencia renal por atresia -
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ureteral concomitante al riñon en heiradura. En éste caso se detectó la anona—

lía durante laparotomía exploradora realizada por 3.a malformación digestiva,

ANOMAXIAS DE ROTACIÓN

El riñon durante su ascenso desde la pelvis hasta la región lumbar —

normalmente iota 90 grados sobre su eje longitudinal, quedando los cálices y la

pelvis renal señalando hacia la linea media, cuando ésto no sucede la alteraci-

ón se llama malrotación renal.

De acuerdo a la posición de la pelvis renal la malrotación se denomi-

na: ventral, ventromedial, dorsal o lateral. Cada una de éstas representa dife-

rente grado de falta de rotación renal-, El riñon se encuentra deformado, con 3o

bulaciones fetales invariablemente presentes, con tejido fibroso alrededor del

hilio que fija y obstruye la pelvis renal.(^3 )

la etiología de ésta anomalía es desconocida-

Su incidencia es de 1:390 autopsias en niños (57» 32). Es más común —

en forma "bilateral, afecta más al lado derecho y es más frecuente en hombres»

Esta anomalía frecuentemente acompaña a la ectopia y fusión renal y

se presenta en el 50$ de los pacientes con disgenesia. gonadal.

Usualmente cursa asintomático pero predispone a hidronefrosis, infece

ción y litiasis-,

Resultado,,- Se encontraron ^ casos en que la mal rotación renal era la

malformación renal principal; es decir se presentó un caso por 812 autopsias

La malrotación fue bilateral en un caso, se presentó en el lado izquierdo en —

un caso y el lado derecho en dos. Se presentó en 3 pacientes del sexo masculino

y en 1 del femenino. En tres casos la malrotación era ventral y en uno lateral.

Se presentó concomitante a hipoplasia renal en 1 caso y a megaloureter en otro.

En todos los casos el riñon se encontró deformado,.

En dos casos se encontraron malformaciones en otros sistemas! nervio-



vioso, cardiovascular, faciales y auriculares.

En ningún caso la causa de la muerte se relacionó a la malformación —

renal. En todos los casos la malxotaci<5n fue hallazgo de autopsia.

DISPIASIA RENAL

Es la persistencia en el riñon o en una región del mismo de estructu-

ras que no presentan nefrogénesis normal, ésto se manifiesta por tubulos focal-

mente dilatados, limitados por tejido cuboide, rodeado por capas concéntricas -

de mesénquima capaz de producir cartílago y que contiene músculo liso.

La patogenia de ésta alteración es desconocida por1 lo que se ha trata

do de explicar1 por dos mecanismos: l) diferenciación desorganizada de tejido me

tanéfrico como expresión de la deprivación de la influencia organizadora del —

cuerpo ureteral ya sea por1 falta de desarrollo de éste líTtimo o de alguna de —

sus. ramas o por1 que la capacidad del ámpula ureteral para producir nefronas ha_

ya sido alterada de alguna manera por una obstrucción distal, 2) dilatación ——

quística de nefronas inmaduras como consecuencia de obstrucción.(^3)

la incidencia de ésta anomalía es desconocida. La asociación da dis—•

plasia renal con otras anomalías del aparato urinario es del orden del 90^. La

severidad de la lesión renal se correlaciona a su vea con la naturaleza, y seve-

ridad de la obstrucción ureteral o de vías urinarias bajas. Una obstrucción pro

duce displasia cuando obstruye el drenaje del íifíÓn o de parte de él en un p e -

riodo crucial de la nefrogénesis, es por ésto que las lesiones obstructivas ba-

jas producen más fácilmente cambios displásicos ya que se instalan tempranamente

La displasia frecuentemente coexiste con malformaciones en otros sistema.

En los casos de displasia renal unilateral el curso clínico puede ser

asintomático o bien manifestarse como masa abdominal. 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 oon cuadros de deshidratad ón y acidosis por1 incapacidad renal pa-

ra concentrar y acidificar adecuadamente la orina y posteriormente deterioro —

progresivo de la función renal (3^ ).

En el estudio se utilizará la clasificación de displasia referida por1

Kissane: l) displasia renal total (riñon multiquístico), 2) displasia renal fo-

cal, 3) displasia renal segmentaria, 4) displasia renal asociada a o'bstiucció'n

congémta.

1.- Displasia renal total "riñon multiquístico". El riñon es una masa

de quistes de tamaño variable, la masa no es reniforme sino que semeja un raci-

mo de uvas en el que no hay parenquima renal normal reconocible, no tiene ni ca

liz ni pelvis y el. uretero puede estar1 atré*tico en su tercio superior1, también

se asocia a ectopia renal o fornar parte del riñon en herradura.

Las anomalías en otros órganos se presentan principalmente en los si£

tenas digestivo, cardiovascular y nervioso central.

Se presenta con igual frecuencia en ambos sexos, es más frecuente uni-

lateral izquierdo y ocacionalmente es "bilateral.

ESi los casos de displasia renal "bilateral se produce la muerte poco -

después del nacimiento tanto por' la escasa cantidad de tejido renal funcionante

como por la presencia de malformaciones imSltlplea concomitantes que son frecuen.

tes en éstos pacientes

2,,- Displasia renal focal "displasia hipoplasica". El rifíón muestra -

una marcada reducción de tamaño, cursa sin obstrucción co»sé*nita de vías urina-

rias y contiene focos de tejido renal normal que alternan con focos de tejido -

displásico, puede ser uni o bilateral, el niSmer© de cálices es menor» la pelvis

y el uretero son normales (35)

Los niños con displasia renal focal casi siempre cursan con malforma-

ciones mdltipl.es y form parte de una variedad de síndromes teratogénicos como
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el de Meekel-Gruber, Dandy Walker, Zelleweger, distrofia torácica asfixiante y -

el complejo de la esclerosis tuberosa (ll)- Los pacientes fallecen poco después

del nacimiento y los que sobreviven evolucionan a la insuficiencia renal con in

fecciones y litiasis.

3.- Displasia renal segmentaria. Una porción no encapsulada de uno o

ambos riSones se encuentra displásica, asociada a duplicación del sistema cole£

tor. El. uretero relacionado al polo renal displásico frecuentemente se encuen—

tía estenótico o atrésico con orificio distal ectópico con o sin ureterocele. -

El polo renal mas frecuentemente afectado es el superior1 y es más frecuente en

el lado derecha,(26, 35).

4.- Displasia renal asociada a obstrucción congánita. Este tipo de —

displasia se aeocia obstrucción de vías urinarias bajas como valvas uretrales,

artresia de metra. Presenta quiste subcapsulares que se caracterizan por que a-

demás de los datos de displasia se presenta marcada dilatación de los espacios

de Bownsn.

Resultado.- Se encontraron en total 2¿t- casos de displasia renal, es -

decir que se presentó un caso por cada 135 autopsias y afectó al O,73?£ de la po

blación estudiada. Se presentaron 16 casos en hombres y 8 en mujeres. Se encon-

traron en el lado derecho 8 casos, en el izquierdo 11 y bilateral en 5,, La dis-

tribución por1 grupos de edad fue la siguientes recien nacidos ?t lactantes meno_

res 10, lactantes mayores 4 y escolares 3-

En 4 casos s© encontraron 51alforraacion.es renales concomitantes: riñon

.en heiiadura, riñon supernumerario, malrotaciÓn renal y ectopia renal,- En 1? ca

sos se encontraron malformaciones ureterales además de la displasia: atresia.es

6 casos;-estenosis ureteral en 8 casos, duplicación ureteraí en k y megaureter

en 2.(Tres pacientes presentaron 2 Hialforisaciones ureterales). Se presentaron -

con malformaciones vesicales Z casos! extxofia vesical 1 y fístula rectovesical
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otro caso. Cursaron con malformaciones en uretra 6 pacientes:. 3 con valvas ure-

trales, 2 con hipospadias y 1 con estenosis de uretra.

ausentaron malformaciones congénitas en otros sistemas 18 pacientes:

en digestivo 6, cardiovascular % mósculoesqueletico % auditivo 5, genital *,

nervioso central 2, s e encontró un caso de KHppel-Feil y un ¿aso con síndrome

de Apert.

Correspondieron al tipo de displasia renal total 10 casos, todos eo-

lios se presentaron en forma unilateral, predominó en el lado izquierdo, todos

con obstrucción de vías urinarias asociada, se presentó con igual frecuencia

en ambos sexos.

Al tipo de displasia renal íocal correspondieron 8 casos, uno de

ellos bilateral, los otros 7 unilaterales de predominio izquierdo y füé más -

frecuente en el sexo msculino. En dos casos no se encontraron evidencias de -

obstrucción y solamente en un caso la malf ormación se localizó al aparato uri-

nario y los dercis presentaron malformaciones mfilttples en diversos aparatos.

Al tipo de displasia renal segmentaria correspondieron 3 casos, t o -

dos unilaterales, de predominio derecho, áás frecuente en el sexo femenino, en

los 3 casos se encontró obstrucción concomitante, dos casos presentaron malfor-

maciones múltiples concomitantes.

Se encontraron 4 casos de displasia renal asociada a obstrucción con-

génita, tres de los cuales se presentaron en f orna bilateral y uno en él lado -

derecho, los cuatro correspondieron a pacientes del sexo masculino, con proceso

obstructivo a nivel de uretra (3 con valvas uretrales y 1 con estenosis de ure-

tra), en tres casos hubo malformaciones congénitas en otros sistemas.

La causa de la muerte estuvo relacionada en 9 casos a malformaciones

congénitas no urinarias, a procesos infecciosos en 11 casos y a diversas causas

en 3 casos, solamente en un caso la displasia renal contribuyó a la muerte del

paciente,. .

~~ TESIS CON



ENFERMEDAD RENAL POLIQUISTICA

la enfermedad poliquística es una alteración estructural que resulta

en la conversión de una apreciadle porción del paxénquiaa renal en quistes de -

tamaño variable (43).

La enfermedad renal poliquistica ocurre en dos formas que difieren en

el patrón de herencia, manifestaciones clínicas y características morfológicas.

a) Enfermedad renal poliqulstica tipo adulto.- Se presenta predominan

temente en adultos y ocacionalraente en la infancia. Se hereda con característi-

ca autosómica dominante de gran penetrancia y expresividad variable.

Los riñones se encuentran crecidos, en forma simétrica, deformados, -

con enumerables quistes que se encuentran tanto en médula como en corteza. El —

contenido de los quistes varía desde un color claro hasta rojo obscuro, Micros-

cópicamente los quistes contienen ovillo gloraeiular reconocible que evidencia -

su origen en los tribuios proximales, otros quistes sugieren origen de tubuloa •-

distales o de tiíbulos colectores.

El mecanismo por el cual se pr'oducen los quistes es desconocido. Se —

cree que aú"n los quistes que se manifiestan en etaprs tardías de la vida son —

siempre el resultado de un desarrollo anoimal en el periodo fetal ( 10), el ini

ció aparentemente tardío puede ser debido a un defecto metabólico hereditario

Se presenta 1 caso por cada 222 autopsias. El J0% cursa con quistes -

hepáticos, el 10# con quistes en páncreas, el 1% con aneurismas de las arteri-

as cerebrales. En pocas ocaciones se presenta con otras malformaciones.

Las manifestaciones clínicas se inician en promedio a los 50 años de

edad: masas bilaterales, hipertensión, proteinuria, hematuria, puede cursar —

^sintomático y ser un hallazgo de autopsia,,

De ésta anomalía no se encontraron casos en el estuiUo.

IS CON I
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b) Enfermedad poliquística infantil.- Es m?, e-íermedad ̂ quVse hereda

con carácter autosóraico recesivo, se manifiesta sólo en homocigotoa.

Los ríñones se encuentran crecidos en forma simétrica, conservan su

configuración reniforme, con superficie lisa, manchas opalescentes que represen

tan la extensión cortical de los quistes,, Al corte el riñon se encuentra atra-

vesado por quistes cilindricos y fusiformes, dispuestos radialmente, el límite

corticomedular está mal definido, los tribuios colectores dilatados y no hay te

¿ido renal reconocible macroscópicamente. Los cálices, pelvis y ureteros son -

normales. Microscópicamente los quistes están rodeados de epitelio cuboide o -

columnar con hiperplasia focal y zonas de parenquima renal normal.

Se cree sea debido a que ©1 tribulo colector1 haya inhibido su capaci-

dad para inducir1 la formación de glomérulos y tribuios.

Su incidencia es de 1 en ^50 autopsias, se presenta igual en ambos -

sexos. Todos los pacientes con enfermedad poliquística infantil tienen ya sea

quistes epiteliales múltiples en higado o alteraciones de los conductos bilia-

res* Las malformaciones en otros sistemas son muy raras.

la. mayoría de los pacientes mueren al nacer- o en los primeros días -

: :de' vida por insuficiencia renal y respiratoria por1 la limitación de la expan—

slón. pulmpñár'v.pór la presencia de. grandes laasas renales. En los pacientes que

sbláevlyen al'peir-iodo perlóátai se presenta hipertensión severa. En los casos

que llegan a edades más tardías se desarrolla hipertensión porta.

Blyth y Oc&enden sugieren que hay cuatro formas de enfermedad poli—

quística infantil en feise a criterios clínicos y patológicos y que cada forma

representa una entidad genéticamente determinada pero Iiebezman y colaborado—?

res consideran que tales variantes representan diferentes estadios de la histo

ria natural de la enfermedad pero si marcan diferencias entre enfermedad poli-

quística en la que la insuficiencia renal domina el cuadro y la fibrosis hepátd

ca congérdta en la que se ha demostrado que la mitad de los pacientes tienen ri



ñones poliquísticos y los individuos afectados cursan con hipertensTc'h poita que

se manifiesta en la segunda década de la vida debido a tejido fibroso periportal

a pesa* de las lesiones renales la función renal casi siempre es normal,.

Resultado.- Se presentaron 3 casos de enfermedad poliplástica infantil

es decir un caso por 1082 autopsias,, Se presentaron 2 casos en mujeres y 1 en -

hombre, los tres pacientes fueron recien nacidos, el mayor de 20 días, en dos ca

sos se encontró fibrosis hepática.

En dos casos se encontraron malformaciones cardiovasculares, en uno de

ellosademás con malformaciones nerviosas y musculoesqueléticas.

La causa de la muerte se relacionó" en dos casos a alteraciones electro

líticas secundarias a gastroenteritis que pudieron estar en relación a dÍsfunei->

ón renal, en otro caso la causa de la muerte se relaciona a cardiopatía compleja.

ENFERMEDAD QUISTICA MEDULAR

a) Riñon esponjoso medular "enfermedad de Cacchi y Ricci.- Se caracte

riza por dilataciones quísticas de los túbulos colectores. Los lifíones pueden -

estar crecidos, normales o pequeños, usualmente con datos de pielonefritis, la

corteza aparece cicatrizada. Al corte un n&nero variable de tSbulos colectores

están dilatados, en forma uniforme y difusa, las papilas renales contienen pe-

queños quistes circunscritos por una cápsula grisácea y frecuentemente contie-

nen cálculos esféricos de fosfatos y calcio. Microscópicamente los quistes es-

tán limitados ya sea por epitelio columnar, plano o cuboide, la mayoría de los

quistes comunican con los tiíbulos colectores pero la comunicación entre quis-

tes es poco común (43). Su embriogénesis es desconocida.

La incidencia de é*sta anomalía es desconocida . SI 7% de los casos -

es bilateral,. la asociación con malformaciones renales o de otros sistemas es '

excepcional..



las manifestaciones clínicas se inician en la ¿la o 6a década de la

vida, rara vez se presenta en lactantes, cursa con dolor cólico en flancos, dî

suria, hematuria y sedimento arenoso, la función renal es normal excepto por1 -

disminución de la capacidad de concentrar y acidificar la orina ( 1 )„

•» En el estudio no encontramos casos de enfermedad quistica medular.

. . b) Enfermedad quística medular1 uránica "nefronoptisis juvenil".- Se

ha sugerido que ésta es una enfermedad con carácter hereditario autosómico re

cesivo pero Hablo y Colaboradores establecen que aproximadamente el 20^ de los

casos de nefronoptisis aparecen esporádicamente. La relación que existe entre

la.nefronoptisis y la'• ceguera o degeneración retiniana ha sido controvertida, -

considerada por algunos como una entidad separada pero dadas las lesiones rena.

les compatibles con nefronoptisis se considera por muchos autores como una va-

riante de .la misma enfermedad ( .5 ) • •-'.'''-'

Generalmente ambos linones son más pequeños de lo normal con superfi •

cié finamente granular. Al corte los ríñones muestran la unión .corticomedular

poco diferenciada con atrofia marcada de la corteza y quistes en el %>% de los

casos. La médula contiene numerosos quistes los cuales son de tamaño variable

usualmente localizados cerca de la Unión corticomedular (ty ).

. Microscópicamente los glomérulos están escleróticos, la cápsula glo-

raerular fibrótica con marcada atrofia tubular' con formación de quistes en for-

ma focal y fibrosis intersticial. Los estudios de microdisección muestran dila

taclónes quísticas del tubulo contorneado distal y del tubulo colector. Hay li.

bxe comunicación entre los quistes y lo túbulos no dilatados.

. la embriogénesis de ésta anomalía- es desconocida pero se ha sugerido

que existe una anomalía, nefrotóxica hereditaria.

Su incidencia es desconocida. Aparte de la asociación con degenera-

ción retiniana hay otra variante posible que es la forma macrobulosa en la que



la enfermedad quística medular uiémica se asocia a quistes pulmonares (26)"

Las manifestaciones clínicas se inician en la adolescencia con poliu

ría, polidipsia, detención de crecimiento, anémica crónica, incapacidad para -

concentrar1 y acidificar1 la orina o se comporta corno nefropatía perdedora de —

sal, evoluciona lentamente a insuficiencia renal. Sólo se desarrolla hiperten-

sión en estadios tardíos de la enfermedad. El diagnóstico se hace por biopsia..

Resultado.- Se encontraron en total 3 casos de nefronoptisis o sea —

1:1082 autopsias. Se presentó en dos pacientes del sexo femenino y uno del mas-

culino, dos pacientes en edad escolar y uno de dos años de edad que cursaba a—

demás con fibrosis hepática ésta asociación se refiere por algunos autores c o -

mo rara pero variante de la misma enfermedad ( 20 ).. En ningún caso sé encontra-

ron otras malformaciones asociadas. . • ' .

La causa de la muerte en los dos pacientes escolares fue insuficien-

cia renal, en el otro pacientes por1 hemorragia pulmonar con hidropericardio y

enterocolitis.

QUISTE RENAL SIMPLE

Aún cuando ésta lesión se refiere como quiste solitario o cortical,—

puede ser múltiple y encontrarse tanto en corteza como en médula. Esta anoma-

lía usitalmente unilateral, más frecuente en el lado derecho. Los quistes varí-

an en tamaño desde pocos milímetros hasta varios centímetros, la pared es c a -

racterísticamente amarilla claro y semitransparente, contienen líquido con da-

racterísticas de trasudado del plasma, . . .

Microscópicamente los quistes están limitados por1 epitelio, éste pue

de proyectarse en forma de tiabéculas, la capsula consiste en una placa de te-

jido colágeno con infiltrado mononuclear. El paz^nquim. adyacente es normal.

Su embriogénesis es desconocida.
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Se presenta en el $0% de los pacientes de 50 años de edad, es muy ra

ro en la infancia, es dos veces más frecuente en mujeres. No se asocia a otro

tipo de malformaciones.

Resultado,- Se encontraron 3 casos con quiste renal simple es decir -

1 por 1082 autopsias. Se presenta en dos mujeres y en un hombre, todos los pa-

cientes eran lactantes, el mayor de 3 meses. En los 3 casos el quiste renal --

faé la tínica malformación urinaria. En uno se presentaron varios quist.es corta

cales. En dos pacientes se encontraron malformaciones en otros sistemas, uno -

de ellos con síndrome de Down, malformaciones nerviosas y musculoesqueléticas,

en otro caso sólo se encontró bazo accesorio.

* De las siguientes entidades no se presentaron casos.

QUISTE HENAL MULTILOCULAH

Los quistes multiloculares son raros pero el 50% de los casos se pre

sentan en niños, se caracterizan por ser unilaterales, solitarios, multilocula

res, sin comunicación con la pelvis ni los colículos, están rodeados de epite-

lio y contienen elementos renales no diferenciados dentro del quiste.

. . QUISTES RETROPERITONEALES DE ORIGEN NEFRICO

Sn ésta anomalía no se encuentra un ilñón reconocible, en la fosa —

renal se encuentran quistes que contienen elementos met-ané'í'ricos inconocibles

microscópicamente, éstos se han interpretado como ejemplos de displasia,

QUISTES DISONTOGENICOS EN LA FOSA RENAL

Son tumores con carácter benigno, extraordinariamente raros, se encu

entran en la fosa renal formando masas encapsuladas.



QUSTES PIELOCALICIALES

Loa quistes pielocaliciales son causa de pielonefritas recurrente y

cálculos. Al corte el riñon muestra un quiste esférico, de pared lisa, usual-

mente de 1 en. de diámetro, la cavidad contiene cálculo y líquido claro o pus,

1 microscópicamente la lesión se encuentra limitada por1 tejido epitelial con In-

filtrado inflamatorio, revestido por1 una túnica de músculo liso.

UNFANGIECTASIA PERICALIGIAL

Esta es una lesión poco coman que usualmente se encuentra durante la

parotomía efectuada por obstrucción uréteropélvica y pielonefritis recurrente.

la pelvis renal contiene un quiste multilocular bien circunscrito que contiene

líquido claro, microscópicamente los espacios quísticos contienen coágulos de

proteínas y están limitados por células aplanadas que semejan células endote—

liales;(43).

MICROQUISTIGO

Esta enfermedad ocurre en pacientes de origen finlandés, es trasmití

da genéticamente con carácter autosómico recesivo. Cursa con historia de pía—.

cenia grande, parto pxo&aturo, crecimiento y desarrollo lentos, marcada sucep-

tlbilidad a infecciones, antecedentes en la familia de la misma enfermedad, ma

nifestacioñes clínicas de síndrome nefrítico desde el nacimiento y muerte en -

el primer año de la vida.

El aspecto de los rizones es. normal^ jaicroscopicamente se observa —

agrandamiento de los espacios d&- Botonan, hipercelularidad glomerular, con dila

tación quística e inmadurez,, En microscopía electrónica se observa dilatación -

quística.,de los tiíbulos proximales, adelgazamiento de la membrana basal, densi-

dad electrodensa lineal de la membrana basal. Inmunofluorescencia negativa (26),

TESIS CON



. . ANOMALÍAS DEL SISTEMA COLECTOR

(cália, pelvis y uretero)

Be los 121 pacientes con malformación urinaria 78 presentaron malfor

, naciones en el sistema colector (6,3?S), afectó al Z.^% de la población estudia-

da, es decir.que se presenta un caso de anomalías en el sistema colector por -

cada *fl autopsias.

El 6% de éstos pacientes presentaron malformaciones salo en urétera

Zyfo presenta malformaciones también en riñon y el 6.3$ presentó además malfor-

. naciones en v£as urinarias bajas. El ntSmero de malformaciones encontradas a és_

te nivel fue de 8^ porque 6 pacientes presentaron 2 tipos diferentes de malfor

naciones en uretero,, El 50?S de los casos presentó concomitantamente malforma-

ciones en otros sistemas, de éstos los raás frecuentemente afectados fueron: d¿

gesíivo, cardiovascular, genital y auditivo.

Los grupos de edad en que se encontraron más casos fue en el de lac-

tantes menores en primer lugar1, recien nacidos en segundo, lactantes mayores •-

en tercero, también se encontraron casos en prescolares, escolares.

Las malformaciones del sistema colector1 que se encontraron con mas —

frecuencia fueron: duplicación ureteral, estenosis ureteral y atresia urétera^

Las malformaciones del sistema colector1 afectaron con igual frecuen-

cia a ambos sexos, se presentaron igual en el lado derecho, que en el izquierdo

y el 2 ^ se presentó" en forma bilateral, (tabla 9)

La causa de la muerte se relacionó" a la malformación ureteral en 6 -

casos, 5 de los cuales en relación a infección de vías urinarias, en 17 paci-»

entes la muerte se relacionó a malformaciones no urinarias y en 55 a causas di

versas principalmente infecciosas.

En el cuadro Z se anotan algunos aspectos escenciales de las princi,

pales malformaciones ureterales.



Tabla 9

DISTRIBUCIÓN DE U S MALFORMACIONES

EN EL SISTEMA COLECTOR DE ACUERDO

SEXO; LATERALIDAD y FRECUENCIA.

Malformación

Estenosis ureteropielica

Agenesia uretezal

Duplicación ureteral

Estenosis ureteral

Atresia ureteral

Megaureter

Ur'eterocele

Reflujo vesicoureteral

Total

Húmero

6
8

41
10

10

6
2

1

84

%

7.1

9.5
48.8

11.9

11.9

7.1
2.4

1.2

100

Der.

2

• 5

18.
1

1

3
-
-

30

laq.

..

3
17
6

7
-
1

-

34

Bilat.

4
-
6
4
1

3
1

l

20

Fem

1

4
28
4

3
l

1

1

43

Mase,

5
4
13

7
6

5
1

_"

41
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ANOMALÍAS DS CÁLIZ

DIVBRTICULO CAIICEAL

Es una cavidad quística limitada por epitelio transicional, situado

periférico al cali, menor al cual se conecta por un canal estrecho. Esta anoaa

lía puede ser múltiple y los cálices superiores son los más frecuentemente a -

fectados. El cuiso clínico habitualmente es asintomático pero se coaplica con -

cálculos e infecciones debido a la estasis uzinaria.

Se oree que sea debido a la persistencia de ramas ureterales de 3o y

ik> orden que normalmente deben desaparecer. Otras causas consideradas son la -

acalasia o espasmo o defunción de uno de los esfínteres alrededor del cáliz -

menor.

KIDBOCALICOSIS

Es una dilatación quística del cáliz mayor con conección demostrable

con la pelvis renal, rodeada por epitelio transisional, puede ser causada por-

uña obstrucción intrínseca congénita o adquirida.

MEGACALICOSIS

Se define como el crecimiento de los cálices en ausencia de obstruc-

ción, debida a malformación de la papila «nal. la''pelvis no está dilatada ni -

su pared está adelgazada y la unión uréteropélvica es normal. El tejido papilar

de la me'dula renal está adelgazado alrededor de los cálices anortóles. Se cree

secundario a desarrollo anormal muscular de pelvis y cálices. Habitualaente —

cursa asintomático.

TESIS CONj



• •. . " CÁLICES EXTRARRENALSS

Usualmente el riñon es discoide con la pelvis y los cálices mayores

y menores, fuera del parenquima renal. Es el resultado de asimetría del desa-

rrollo más rápido del cuerpo ureteial con respecto al tejido nefrogénieo,,

usualmente cursa asintorático pero predispone a infección y litiasis.,

GALIZ ANORMAL (seudotumoz del riñon)

Es el crecimiento anormal de las columnas de Bertin en la zona entre

dos grupos de cálices, comprime y deforma la pelvis y los cálices adyacentes -

sugiriendo la presencia de una masa, La importancia de ésta entidad es que de-

de diferenciarse de los tumores verdaderos»

DISGENESIA INFUNDIBULOPELVICA

Es una estenosis infundibulopelvica o infundibular de grado variable

que puede estar asociado a displasia renal, usualmente es bilateral y comunmeri

te se asocia a anomalías del aparato urinario inferior.

ANOMALÍAS DE IA PELVIS RENAL •

. ' PELVIS EXTRAKRENAL ' . .

fía pelvis se encuentra fuera del parénquima renal, se asocia a v a -

rios tipos de anomalías renales que implican anomalías de rotación. Predispone

a estasis urinaria, infección y litiasis, .

' PELVIS BIFIDA :

Debe considerarse una variante normal, no tiene importancia clínica

aproximadamente el 10% de las pelvis renales son bíf idas,, La pelvis se divide.

a la entrada del riñon y forma dos cálices mayores.
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*De las anomalías anteriores no se encontraron casos en el estudio,-

OBSTRUCCIÓN DS LA UNION UHEIE30EELVICA

La obstrucción de 3.a unión ureteropelvica es una de las anomalías más

comunes en la infancia y se define como el impedimento para el flujo de orina -
* • -

de la pelvis hacia el uretero. la causa de la obstrucción puede ser una lesión

intrínseca. Murgnahan demostró lina interrupción en el desarrollo de la muscula

tuza circular ele la unión ureteropelvica. Los estudios de microscopía electróni

ca de Nothy y Hanna demostraron un exceso en la cantidad de fibras colágenas —

rodeando las fibras musculares, algunas de astas aparecen atróficas. Se piensa

que ésta sea la causa de la disfuncion de la contracción de la musculatura de

la unión ureteropé*lvica (6),.

Otras causas menos comunes de obstrucción de la unión ureteropelvica -

son las valvas y los pólipos uretrales superiores y la persistencia de la confi-

guración fetal tortuosa que pliega la unión uréteropielica.

La embriología de ésta anomalía es desconocida. Su incidencia en mate-

rial de autopsia es desconocida, es responsable del 6C$ de las hidronefrosis de

la infancia. Es más frecuente en hombres y en el lado izquierdo, en el l\O% de •»

los casos es bilateral. El 5®% tiene otras anomalías urolÓgicas9 se asocia fre-

cuentemente a displasia renal, riñon en herradura, agenesia renal unilateral,-

duplicación y ectopia renal. Las anomalías en otros sistemas se observan con —

poca frecuenc3.a.

El 5®$ de los casos se presenta como masa abdominal asintomática» En

el resto de los casos se puede presentar detención de crecimiento, infección de

vías urinarias, dolor abdominal o en flancos, dolor durante la nicciÓn, heiaatu™

ria e hipertensión. La obstrucción severa y crónica conduce a pérdida de la fuá

ción renal y la estasis a infección y litiasis.
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Resultado.- Se encontraron 6 casos de obstrucción ureteropielica, es

decir 1 por 5*H autopsias,, Afectó al O.l8# de la población estudiada. En k ca-

sos la anomalía fue bilateral, en 2 del 3ado derecho., Se presentó en 5 pacien-

tes masculinos y en un femenino, k pacientes eran recien nacidos, 1 lactante y

1 adolescente.

En tres pacientes la estenosis ureteropielica fue la línica malforma-

ción urinaria, los otros tres cursaron con displasia renal. En 4 se encontra-

ron datos de hidronefrosis,, Se presentaron con anomalías en sistema digestivo

un caso y en cardiovascular 2 casos..

La causa de la muerte se relacionó a infecciones no relacionadas a -

malformación urinaria én 5 casos y en otro la causa de la muerte fue complica^

ciÓn de malformaciones digestivas,,

ANOMALÍAS URBTERALES

AGENSSIA ÜRETERAL

Representa la falta completa del desarrollo del cuerpo urétera!, pue

de ser unilateral o bilateral y se acompaña de agenesia renal ipsxlateral.

Los casos encontrados en el estudio se analizaron en el capitulo de

agenesia renal, todos fueron unilaterales, afectó con igual frecuencia a ambos

sexos, hubo un ligero predominio en el lado derecho y el grupo de pacientes ••-

más afectado fue" el de recién nacidos.

DUPLICACIÓN ÜRETERAL

Usualmente un uretero duplicado drena una pelvis duplicada, el urete

ro puede estar1 duplicado en form parcial con una bifurcación que puede estar

a cualquier nivel o ser completa en ésta el uretero duplicado desemboca en un

segundo orificio en la vejiga, la uretra o en otra estructura, (32 ).
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Se desarrolla de una "bifurcación éTf"él1 '&'x"t.rV?i!!O"ffe"l "tiíítíVpS uTeteral

en desabollo o de \s formación de un uretéro accesorio a partir del conducto

de Wolff. Si la división del cuerpo urétera! ocurre al comienzo del desarrollo

en la %• semana se formarán dos pelvis y ureteros completos; si la bifurcación

ocurre al final de la 4a semana se producen duplicaciones incompletas y si la

división ocurre en la 5a semana se desarrollará solamente pelvis blfida.

Cuando el uretero bifurcado nc hace contacto con el tejido metané'fri

co se forma la duplicación en extremo ciego. Cuando ambos ureteros se unen an-

tes de llegar1 al tejido metanéfrico se forma duplicación en "Y" invertida.

Nation encontró un caso por 146 autopsias,, Ss dos veces más frecuen-

te en mujeres y la duplicación unilateral es 6 veces más frecuente que la bila.

teral, afecta a ambos lados con igual frecuencia ( $6)

El tyrfo de los casos de duplicaci6n urétera! se asocia a alguna otra

rualformación urológica, principalmente a reflujo vesicoureteral, ectopia renal

riñon 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 sisteman, principalmente digestivo y cardiovascular,,

En la mayor parte de los casos de duplicación ureteral las manifesta-

ciones clínicas dependen de infección o litiasis. Cuando el uretero duplicado

tiene desembocadura ectópica se presenta incontinencia urinaria. El diagnÓsti

co se establece con urografía excretora o cuando la función renal no es adecúa

da con pielografla ascendente.

Resultado.- Entre las 3248 autopsias estudiadas se encontraron 4l ca

sos de duplicación ureteral, se presentó un caso por 79 autopsias, afectó al

1.2$ de la población estudiada., Se presentaron 28 casos en el sexo femenino —

(1,965a de la población femenina estudiada) en el masculino 13 casos {0,7% de i

la población masculina estudiaba).. En 35 casos la alteración fuá unilateral y

en 6 bilateral,, El total de ureteros afectados fue de V?: en forma parcial 36

en forma total 11, 24 en el lado derecho y 23 en el izquierdo.
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Los grupos de edad en que se encontraron más casos de duplicación —

ureteral fueron el de lactante menor y recien nacidos aunque en los demás gru-

pos de edad tanbien se encontraron casos.

En dos casos la duplicación ureteral se asocia a riñon supernumerari

o, en tres a displasia renal y uno a riñen en herradura, las alteraciones ure-

terales asociadas fueron: atresia, estenosis ureteral, megauretez* En un caso

se encontró además vejiga tabicada. El \k.6% presentó otra malformación urina-

ria., En 13 casos (31*758) se encontraron malformaciones congenitas en otros si£

temas que en orden de frecuencia fueron: cardiovascular1, digestivo, genital y

músculo-esquelético.

La causa de la muerte se asoció a procesos infecciosos en 28 casos -

68% a complicaciones de malformaciones no urinarias 3 casos 7%, a diversas ca¿

sas en 10. En un casos la muerte se rleacionó a proceso fínico renal éste caso

fue" el único en el que se realizó" diagnóstico mediante urografía excretora.

ATRESIA E HXK3PIASIA URECEKAL

El uretsro está representado por un cordón fibroso o puede tener un

segmento normal o hipoplásico, de longitud variable que termina en un extremo -

ciego. El trígono del mismo lado puede aparecer1 normal, o hipoplásico y tener -

sólo un pequeño orificio (atresia total)(6).

Tanto la atresia como la hipoplasia ureteral son ocacionadas por gr^

dos variables de fallas en el desarrollo del cuerpo ureteial.

Cuando la atresia o la hipoplasia urétera!) son unilaterales pueden -

cursar asintomáticos o no requerir tratamiento, en los casos de afección bila-

teral el tratamiento dependerá de la cantidad de tejido renal funcionante y de

la presenoia de infecciones o hidronefrosis..

Resultado..- Se encontraron 9 casos de atresia ureteral y uno de hipo

plasia o sea un caso por cada ¿zb autopsias, afectó al O.yf0 dr la potriación is
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tudiada, Se presentó en 7 pacientes del sexo masculino y en 3 clel femenino, a-

fectó" 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 fue bilateral. La atresia fue -••••

totalen 3 casos y parcial en 6..

Presentaron malformaciones urinarias concomitantes 9 pacientes (90^)

en 8 cares ipsilateral a la atresia y en uno contral?teral., Las malformaciones

encontradas fueron: duplicación ureteral, ectopia renal, riñon en herradura, —

extrofia vesical y atresia de uretra,, Dos casos se encontraron complicados con

hidroneírosis» En 5 casos (.50̂ ) había malformaciones en otros sistemas': diges-

tivo, cardiovascular1 y genital, Es importante resaltar que 7 casos (77&) cursa

ron con displasia renal.

La causa de la muerte se relacionó a malformaciones renales en 2 ca-

sos, en dos casos a malformaciones no urinarias, en 4 a infecciones y en 3 a -

diversas causas* ' .

MEGAÜRSTEñ

SI megaureter se caracteriza por estar dilatado, sin tortuosidades o

éstas son mínimas y sin obstrucción anatómicamente demostrable aunque paresca

obstruido en la parte inferior., Hay 5 tipos diferentes de megaureter', (57).

Megaureter por reflujo.- Puede ser una manifestación primria de re-

flujo o ser1 secundaria a presión intravesical elevada y no tiene sitio de obs-

trucción.

Megaureter por obstrucción.- Se asocia a un segmento distal adinámi-

co (msgaureter obstruido funcionalmente). En ésta anomalía la musculatura del

segmento no dilatado está desorganizada, anormal o ausente, con incremento de

tejido colágeno y hay una falta de trasmisión de la peristalsis a travez del -

segmento uréter©1 distal.,

Megaureter idiopático.- Parece ser1 una variante del desarrollo en la

que el cuerpo ureteral se amplía excesivamente durante su diferenciación dando
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por resultado un uretero de gran calibre, en éste hay evidencia de obstrucción

anatómica o funcional.,

Megauretera displásico..- En ésta variante hay una disminución de c£

lulas musculares con aumento de células inflamatorias y de colágena, con cambi

os degenerativos musculares. No se ha determinado hasta que punto éstos cambi-

os son por alteración del desarrollo o por1 destrucción por infecciones repetí

das..

La incidencia de éstas anomalías es desconocida por su baja frecuen-

cia,, Puede presentarse sólo o asociado a displasia.

Megaureter en el síndrome de prune-belly.- En el síndrome de prune-

belly existe una triada de anomalías congenitas con alteraciones urinarias, -

deficiencia muscular' abdominal y criptorquidea, es de severidad variable, des

de manifestaciones tan severas que llevan al recien nacido o al lactante a la

muerte o tan moderadas que el pronóstico de éstos pacientes es excelente.

Hay niños con características urinarias de síndrome de prune-belly

pero tienen p los testículos descendidos o no tienen deficiencia de la muscu-

latura abdominal, éstos pacientes se designan com seudo-prune, además hay ca-

"sos informados en niñas con deficiencia muscular y anomalías urinarias

las dismorfias de la estructura renal incluye cálices quísticos, es-

trechez del infundíbulo, malrotación renal y displasia renal.

Los ureteros están elongados, tortuosos, con la porción distal más -

dilatada y enrollada, usualmente hay reflujo. Hay anomalías difusas en la muoo

sa ureteral consistentes en marcada disminución de los haces musculares y hay

áreas en las que el tejido fibroso ha remplazado al músculo, los haces muscula-

res individuales están rodeados por una mayor cantidad de colágena. La vejiga -

es de gran capacidad, de paredes gruesas, sin hipertrofia muscular,.

Xa uretra anterior se encuentra dilatada (megauretra), usualmente se

asocia a estenosis de la uretra membranosa. La uretra posterior se encuntxa di-



latada y alargada^

La deficiencia muscular se manifiesta en la paied abdominal así cómo

en el músculo liso de la pelvis renal, uretero, vejiga y uretra prostética..

La extensión de la deficiencia muscular abdominal es, variable y su -

conformación frecuentemente asimétrica, conforme avanza la edad del paciente, -

mejora el tono muscular,, Se asocia a anomalías músculo-esqueléticas, digestí—

vas y cardiovasculares.

El síndrome es debido a una detención en el desarrollo del mesé*nqui-

ma en la 6a a 10a semana del desarrollo.

El diagnóstico se hace en base a características clínicas. El 5 ^ de

los pacientes fallecen antes de los 2 afSos de edad por complicaciones pulmona-

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

Resultado..- Se encontraron 3 casos de megaureter de tipo obstruido —

funcionalmente, afectó a 2 pacientes masculinos y a un femenino. Todos los pa-

ciente fueron lactantes y los tres unilaterales derechos„ En. un caso el raegau-

reter fue la única malformación urinaria, los otros casos se asociaron a dupli

cación uzeteral, vejiga tabicada y malrotacion renal. Dos casos tuvieron aso-

ciadas malformaciones extxaurinarias.

Tres casos correspondieron a síndrome de pzune-belly, los tres paci-

entes eran lactantes, los tres tuvieron malformaciones urinarias concomitantes

en un caso divertículo uretexal, en otro estenosis ureteral y en otro displa—

sia renal bilateral. Dos pacientes presentaron malformaciones en otros siste—

mas: implantación baja de pabellones auriculares, bazo accesorio, pie equino—

varo,. En los tres casos la causa de la muerte estuvo relacionada al síndrome e

en un caso se presentó infección de vías urinarias que fue" punto de partida a

proceso septisemico y los otros dos presentaron procesos bronconeumónicos,.

La causa de la muerte en los casos de megaureter por1 obstrucción —

funcional se relacionó en un caso a infección de vías urinarias.
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ESTENOSIS UHSrESAL

Es la disminución congénita de la luz ureteral, la zona estenótica —

muestra epitelio transisional normal pero con disminución de las células del -

músculo liso,, La causa de la estenosis ureteral es una falla en el desarrollo

del mesénquima que contribuye a la formación de la musculatura ureteral,,

El sitio de estenosis puede estar en la unión uréterovesical, en la -

unión uréter opé*lvica y rara vez en la parte media (Davis).

Resultado.- Se encontraron 10 casos de estenosis ureteral es decir1 -

que se presentó un caso por1 cada y¿h autopsias, k pacientes eran del sexo fen©

niao y 6 del masculino. Afectó al lado izquierdo en 5 casos, al derecho en 1 y

fue* bilateral en b. Correspondieron a recien nacido h pacientes, a lactantes 3

a pre-escolar 1 y escolar 1. En 6 pacientes (60%) se encontraron otras malfor-

maciones urinarias: displasia renal, duplicación ureteral, megaureter y valvas

uretrales» El 5 ^ de los casos presentó malformaciones en sistemas digestivo,

cardiovascular, genital, musculoesquelético y alteraciones genéticas*

La causa de la muerte no se relacionó a estenosis ureteral en caso -

alguno.

VALVAS USETSHALES

En ésta anomalía existe mucosa redundante en situación transversa,

contiene ratísculo liso, el uretero se encuentra dilatado por arriba de la obs-

trucción y normal por debajo de ella. Es una alteración que se ha encontrado -

hasta en el 10JS de las autopsias, pero tales valvas no producen obstrucción y

tienden a desaparecer con la edad y en pocos casos persiste y causa obstrucci-

ón, afecta a ambos sexos y a ambos lados con igual frecuencia y puede looali—

zarse a cualquier1 parte del uretero..

Da manifestaciones clínicas de obstrucción, dolor, incontinencia, —

puede producir1 hidronefrosis moderada. *No se encontraron casos*



TORSIÓN URSIW-L

Es una anomalía muy raía que consiste en la incapacidad del uretero

para rotar con el riñan, causa obstrucción con hidronefrosis. no hubo casos*

* • • . . DIVERTICULO URSTERAL

Los dxvertículos ureterales han sido clasificados por1 Gray y Skanda-

lalds en: duplicación ureteral abortiva (uretero bífido con extremo ciego), di,

vertículo congénito verdadero que contiene todas las capas del uretero normal,

divertículo adquirido representa herniación de la mucosa. Los divertículos con-

génítos son muy raros y generalmente se encuentra en el extremo distal por r—.•

arriba de la unión ureterovesical, puede alcanzar1 grandes dimensiones y produ-

cir hidronefrosis,, * no se encontraron casos en el estudio*

• '•.-.'.. . HSFLÜJO VESIGOUKKTERAL

. Ss vuna anomalía congénita en que la implantación ureteral en la ve^

jlĝ t tiene '.trayecto' submucoso corto. Esta anomalía se forma cuando el cuerpo u

reteral se origina, más.caudalmente de lo normal, quedando muy cerca de la futu

ra vejiga, así se se^ra --prematuramente del conducto mesonáf'rico y un segmento

corto es absprvido dentro de la.vejiga. en desarrollo, de tal forma que tiene -

más tiempo-para snigrar'y el orificio finalmente queda en una posición más alta

y lateral de 2o normal en un trígono largo y pobremente desarrollado, la muscu

latura del trígono cómo del 'uretero también es deficiente, acompaña frecuente-

mente a la duplicación ureteral.

.Sólo se encontró, un caso en una paciente de 5 años de edad que falle

ció por proceso septisemico que tuvo punto de partida infección de vías urina-

rias. Aunque ésta-anomalía se presenta con más frecuencia en material clínico-

pero en estudios postmortem es una anomalía difícil de detectar.
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Se llama así cuando el uréter o no desemboca en el ángulo del trígono*

el orificio del uretero ectópico puede localizarse ya sea en vías urinarias o

en genitales. Cuando el orificio ureteral se. encuentra en cualquier lugar del -

trígono a nivel del cuello vesical prácticamente no habrá síntomas, las locali-

zaciónes más distales al cuello vesical pueden causar obstrucción o reflu.jó e -

incontinencia en las mujeres.

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

produce obstrucción si está localizado por arriba del esfínter y se produce in-

continencia si la localización es por debajo del esfínter, la localización más

frecuente en genitales femeninos es en vestíbulo y vagina, se manifiesta por

incontinencia e infecciones recurrentes.

En el hombre el orificio ureteral se puede localizar en cualquier —

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

drenar1 al sistema genital a través de las vesículas seminales, conducto defe-

rente o eyaculador.

Las desembocaduras ureterales en recto son extremadamente raras, oca

cionalmente el uretero ect<5pico termina en extremo ciego y se presenta clínica

mente como masa abdominal quística que drena un riííón displásico ($&, 32).

La verdadera incidencia de la ectopia ureteral es incierta ya que me~

chos c£.sos no dan síntomas y en autopsia puede pasar desapercibido,. Se ha o b —

servado más frecuentemente en mujeres, el 17% se presenta en forma bilateral,

puede acompañar a la duplicación ureteral y en casos severos de displasía renal

*no se encontraron casos de ectopia ureteral en el estudio* . -
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UHETEHOCSIS

Ss una dilatación quística de la submucosa ureteral intravesical, pu_

ede ser de 1 o 2 cms o llenar la vejiga, su superficie externa es de epitelio

vesical y la superficie interna es de epitelio ureteial, entre ellas hay una -

'capa de músculo y tejido conectivo, puede encontrarse en uretero único o dupli

cado* El ureterocele simple se encuentra totalmente contenido en la vejiga —

urinaria, el ureterocele ectópico se encuentra en el cuello vesical o uretra,

EL uretero ectópico asociado a ureterocele suele ser anormal, pobre

mente desarrollado por lo que frecuentemente se asocia a displasia e hidrone—

frosis y fácilmente se complica con infecciones.(72)

Su incidencia aproximada es de 1 por y>0 autopsias, en ocaciones no

se detecta porque se colapsa y se dificulta su observación., El ureterocele ec-

tópico es más común que el simple.

Se cree que la causa del ureterocele sea la obstrucción del cuerpo -

ureteral en la vida embrionaria, con desarrollo anormal de la musculatura ter-

minal del uretero que condiciona la dilatación.

Resultado.- En la serie se encoentraron dos casos de pacientes con

ureterocele en uno se encontró en el lado izquierdo un uretero con desembocadu-

ra muy latezal en la vejiga no se encontraron otras malformaciones urinarias -

pero tenía malformaciones múltiples en otros órganos: quiste onfalomesenterico

ano imperforado, fístula rectovaginal, clítoiis bífido.

El otro caso se presenta con diver+Iculos parauterales bilaterales

. en un paciente con síndrome ele prune-belly.
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ANOMALÍAS DE IA VEJIGA URINARIA

Se presentaron 5 pacientes con malformaciones congénitas en vejiga -

urinaria, es decii que afectó al O.igjS de los 3248 casos autopsiad,os, éstas —

malformaciones constituyeron el 4,, 1% de los casos con malformación urinaria.

De los cieno casos solamente uno presentó la malíurinación localizada

a la vejiga urinario, los otros casos presentaron concomitantemente ya sea mal-

formaciones en uretero, riñon, uretero y riñon y uretra. En todos los casos se

encontraron malformaciones en otros sistemas, La malformación vesical más fre-

cuente fue extrofia vesical.

El grupo de edad oas afectado fue el de recién nacidos. La causa de

la muerte se asoció a la malformación vesical en un caso.

En la tabla 10 (ver más adelante) se anotan los casos de malformaci-

ón vesical. En el cuadro 3 se anotan los aspectos esenciales de algunas nal-

formaciones vesicales,.

AGENESIA VESICAL

Esta es una anomalía que se presenta en los monstruos no viables, el

defecto radica en la porción cranial de la cloaca ventral de la cual derivan -

la vejiga y el uraco durante la 3a semana del desarrollo (33)«

EL URACO Y SUS REMANENTES

El uraco es el remanente fibroso que va de la vejiga a la pared a b -

dominal anterior y que ha quedado después de que se han obliterado las conexio

nes que van del saco vitelino al intestino medio y ele la alantoides a la cloa-

ca, la falta de obliteración completa resulta en anomalías que se clasifican -

como sigue: La vejiga se localiza por debajo del nivel del ombligo y el uraco

puede estar1 permeable en todo su trayecto sólo en su porción proxi m i (divertí
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Tabla 10

DISTRIBUCIÓN DE LAS MALFORMACIONES

DE VÍAS URINARIAS BAJAS

Malformación

Duplicación vesical
Extrofla vesical

Duplicación de uretra
Atresia ele uretra

Estenosis de uretra
Valvas metíales

Divertículo uretral

Hipospadias

Epispadias

Total

Número

2

3

2
1

1

5
1

5
k

fera

2

- •

1

- •
-

-

-

-•

-

3

sexo
mase

-

3

1
i

i

5
l

5
h,

21
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ticulo uracal) o en su porción distal (seno uracal) o en la parte media (quiste

del uraco),, La vejiga se localiza anivel del ombligo y existe una amplia fístu-

la entre vejiga y ombligo, éste último se manifiesta por la aparición de orina

ya sea en chorro o en gotas en el ombligo por el que protruye remanente del cor

don umbilical o prolapsarse mucosa vesical, los primeros son asintoraáticos, usu

alnente se detectan en autopsia. *Ko se encontraron casos de ésta anomalía*

DUPLICACIÓN DE VEJIGA URINARIA

la duplicación de la vejiga urinaria y de la uretra es paite de una

rara anomalía que afecta todo el extremo caudal del cuerpo, en su forma extrema

hay duplicación de la columna lumbosacr.a, colon, recto, ano, útero y vagina en

las mujeres y duplicación de genitales externos en el hombre..

La vejiga se encuentra separada por «los mitades laterales por un ta-

bique sagital compuesto por dos hojas de mucosa con una capa muscular interme-

dia,, Cada mitad de la vejiga tiene un uretero normal y es drenada por una ure-

tra separada que se abre independientemente hacia el exterior,,

Esta alteración se inicia con una división de la notocorda, debajo de

ésa notocorda dividida el endodermo forma dos intestinos posteriores.

También existen duplicaciones parciales de la vejiga en las cuales no

está dividido ni el cuello vesical ni la uretra,,

Tanto la duplicación de la vejiga completa como incompleta son raras.

Los síntomas se relacionan a la presencia de alteraciones intestinales o por la

presencia de fístulas.rectales;, Durante la exploración se puede descubrir1 (33),,

Resultado..- Se encontraron dos casos de duplicación de vejiga, uno -

correspondió a duplicación caudal por1 lo que se encontró con duplicación "hila"

tezal de la vejiga, duplicación de uretra, ano ectópico estenosado, doble apén-

dice, ciego, recto, útero, vagina, vulva, espina bífida y heterotaxia viceral -

cardiopatía congenita (síndrome de Ivermak). El otro caso correspondió a dupli-

TESIS CON
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cación incompleta de vejiga que se acompañó" de duplicación ureteral, megaure-

ter y pabellones auriculares deformados.. En ambos pacientes la muerte fue" tem-

prana en el primer caso a los dos dias por complicaciones de las malformacio—

nes múltiples tanto intestinales como cardiovasculares y en el segundo caso a

los 2 meses por infección de vías urinarias,, No se diagnosticaron en /ida las

malformaciones urinarias.

DUPLICACIÓN FRONTAL DE U VEJIGA

En asta anomalía hay dos vejigas, la anterior drena a una uretra ñor-

mal y la posterior se abre a la vagina (33)«

TABIGACION FRONTAL DE LA VEJIGA

La vejiga se encuentra dividida por un tabique mucoso anormal que —

puede' obstruir el drenaje a la uretra. Se cree que sea debida a que las hojas

no distendidas de la mucosa vesical pueden hacer contacto unas con otras y for

mar.un tabique . Solamente produce síntomas si el septum obstruye el cuello ve

sical y se•desarrolla distensión de la vejiga e hidronefrosis, igual sucede si

el tabique es completo y una porción de la vejiga queda sin drenaíe (33)

DIVEítTICULO VESICAL

El de tipo congénito se desarrolla en la pared posterior1 de la veji_

ga cerca del orificio ureteral, son sacos hemiarios sin cobertura muscular

que ee producen por deficiencia congénita de la musculatura vesical.(33)••

' . ORIFICIO URBTERAL ECTOPIGO

Cuando el uretero se habré en cualquier lugai fuera del trígono vesi

cal (vez uretero ectópico).(33). :



• • - • . " " • • " . 6 6

• .' OBSTRUCCIÓN D3L CUSIXC VESICAL " ' • - . " " "

La obstrucción del cuello vesical puede ser el resultado de cualquiera

de los siguientes defectos congénitos: 1) mucosa vesical redundante en la que

el septum anterior es grande y hace prolapso a travez de la metía,. 2) valvas

uretrales posteriores que se estudian más adelante. 3) hipertrofia de verumon-

tanum que obstruye el cuello vesical en forma transitoria.. *0 agangliosis vesi-

cal en la que la vejiga es insensible a la presión intravesical y la contiaccl,

<5n del detrusoí es deficiente, por lo que el signo usual de ésta anomalía es --

el globo vesical, el 4?S de los pacientes con megacolon congénito presentan a —

fectada la vejiga,, 5) enfermedad de Marión que simula una estenosis uretral —

por alteración del esfínter interno que hace que no se dilate normalmente d u -

rante la micción, la causa de ésta alteración es desconocida, se caracteriza -

por distensión de la vejiga e hidí e-nefrosis.

EXTROPIA VESICAL

Esta malformación cuisa con ausencia de la pared anterior del abdo—

men y de la pared anterior de la vejiga, la pared posterior1 de la vejiga queda

descubierta, se presenta concomitantamente a epispadias y separación de los —

huesos del pubis.

Su frecuencia en autopsia no está reportada, predomina en el varón -

en proporción de 3-1, • ..

Esta anomalia es el resultado de la persistencia de la membrana cío

acal que mantiene a los músculos de la par̂ ed abdominal separados, desvía la -

formación del clítoris o del pene y separa al conducto MUllexiano que resulta

en útero bicorne, se acompaña frecuentemente de anomalías digestivas., (55),

Resultados,,- Se encontraron 3 casos de extrofia vesical en pacientes

masculinos que fallecieron a edad temprana, el ntayor de ellos a los 14 dias.

En dos casos huvo malformaciones renales: displasia e hipoplrssia, en dos casos



extrofia de cloaca,, Los tres casos preser.ta.ion malformaciones er¡ otros siste1-

mas: genital, cardiovascular, nervioso. Sn los tres casos la causa de la muer

te se relacionó a infección de vías urinarias,, 3n los tres casos hubo diagnos-

tico clínico de las malformaciones,.

MALFORMACIONES CONGSKITAS DE URETÍtA

Las malformaciones congénitas de uretra se presentaron 18 pacientes

es decii en el O.55JS de los 32*J6 casos autopsiados, astas malformaciones cons-

tit;iyeron el lljS de las malformaciones urinarias.

De los 18 pacientes con malformaciones uretral, solamente 5 tuvieron

malformaciones áólo en uretra, 5 en vejiga y uretra, ^ en uretra y riñon y ^

en uretra, -uretero y riñon. En 13 casos se se encontraron simultáneamente mal»:

formaciones en otros sistemas y en 5 se limitaron al aparato urinario. Las mal

formaciones uretrales más frecuentes fueron: epispadias, hipospadias, valvas -

uretrales. Todos los pacientes fallecieron antes de los 2 años de edad, y la ma

yoría eran del sexo masculino (1?:1)

La causa de la muerte se asocia a la malformación uretral en 9 casos.

En el cuadro numero k se señalan aspectos esenciales de algunas malformacio-

nes uretrales y en la tabla 10 se anota la distribución de las malformaciones

.uretrales,

DUPLICACIÓN DE URETRA

La uretra puede estar1 duplicada como parte de la duplicación bilate-

ral de la vejiga ya descrita, puede también estar1 duplicada en la persistencia

del conducto de Wolff, en ésta anomalía existen dos canales laterales que van

de la vajiga a cada lado de la uretra normal, se pueden unir1 a ella a nivel de

la próstata o terminar en un extremo ciego. Estos canales son funcionalment© -

uretras accesorias pero embriológicamente son conductos de wolff persistentes,,
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En la duplicación de la linea media de la. uretra proximal en el non-

tire hay dos canales situados en la linea media, uno anterior a otro, éste tipo

de duplicación f>uede abrirse a piel, unirse a la uretra normal o bifurcarse en

la uretra distal,, Normalmente una porción del seno genital limita la extensión

ventral de la membrana cloacal, cuando ésta limitación falta, la membrana se -

extiende ventralmente cuando lo hace ei\ forma extrema se produce la extrofia -

vesical, cuano lo hace en forma menos extrema se forma la uretra epispádica y

en la forma mas moderada da origen a la duplicación uretral con aberturas sepa

radas en la vejiga. . . :

Resultado.- En el estudio se encentraron dos casos de duplicación u-

retral uno asociado a duplicación lateral de la vejiga y el otro asociado a d¿

vertículo uretral, el primero era femenino y el segundo masculino.

La causa de la muerte se relacionó en un caso a las. malformaciones

múltiples que presentava a nivel cardiovascular y en el otro caso a proceso —

septisémico con punto de partida infección de vías urinarias. En un caso se hi

so diagnóstico de divérticulo uretral pero no de duplicación.

URETRA CORTA

La porción funcional de la uretra es corta, los pacientes con ésta

anomalía presentan grados diversos de incontinencia urinaria (6l), .

MEGAIOURSTRA CONGENITA

Es la dilatación difusa de la uretra anterior1 con un defecto genera-

lizado del cuerpo esponjoso,, Durante la micción hay ur.a expanción de la uretra

anterior, el pene es grande, laxo, blando, hay goteo al final de la micción. -

Se debe a falla en el desarrollo del mesénquima que rodea al pene y que se d i -

ferencia en tejido erectil. (6l)

ATRESIA DE-UHETEA

la ausencia congénita de uretra es una anomalía muy rara, la ausenci

a dé un segmento de la uretra o atárosla es rafe común, usualm^nte el segmento -
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afectado es a nivel de la metía membranosa.. Se acompaña de dilatación de la -

uretra posterior, displasia renal y frecuentemente de anomalías genitales,,

Resultado.- Se presentó un caso de atresia de uretra en un pacien -

te masculino de 5 días de edad que presentó además atresia de uréteras y riñon
T

?en herradura, el paciente falleció a consecuencia de éstas malformaciones (?8),

ESTENOSIS DE URETRA

Ss una anomalía raía que se observa en pacientes con hipospadias o e->

pispadlas y rara vez se observa en niños que tienen un meato uretral en posici

<5n normal, rara vez produce hidronefrosis,.

Resultado.- Se encontró un caso en un paciente de 1 mes de edad que

cursó además con displasia renal y megaureter con síndrome de prune-belly, evo

lucionó con infección de vías urinarias, sepsis y muerte..

VALVAS URETRALES

Hay tres tipos de estructuras valvulares en la uretra masculina cía

sificadas por Young: Tipo I son pliegues mucosos o fibrosos de forma alar que

se encuentran en la parte distal de la uretra prostática y van desde el veru-

montanum hasta la parte distal de la uretra prostática, éste tipo es el más -

comiSn. Tipo II Son similares a las anteriores pero se encuentran en la parte -

proximal al verumontanum. Tipo III Presentan forma de constricción como d i a —

f'ragma y pueden encontrarse por1 arriba o por1 debajo del verumontanum (¿f2).

Se considera que las valvas uretrales son el resultado de desarrollo

extremo de pliegues que se forman normalmente en la pared uretral o que son el

remanente de la membrana urogenital o que es el producto de la unión anormal -

del,conducto eyaculador y el txículo prostáticot(50),,

Los síntomas se desarrollan por.la obstrucción urinaria con infeoción

hidronefrosis y en ocaciones uremia y muerte. El diagnóstico se confirma con -

cistoscopía en la que se observa dilatación de la uretra y las valvas.
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Resultado.,- Se encontraron 5 casos de valvas uretrales; 3 lactantes

menores y 2 lactantes mayores,, ai todos los casos las valvas fueron del tipo L

Sn tres casos se encontró displasia. renal bilateral y en dos anomalías en pabe

llones auriculares,. . „ •

La causa de la muerte en todos los casos estuvo en relación a proce-

sos infecciosos a nivel de vías minarías, ai ^ casos el diagnóstico se elabo

ró* por clínica y todos los casos estubieron complicados con hidronefrosis.

DIVERTICULO URETRAL

Se localiza en la uretra anterior, únicamente se presenta en hombres

el divertículo puede ser de cuello amplio o estrecho, el primero es más coman

la etiología, es desconocida. Los signos usualmente aparecen antes de los dos -

años y se relacionan a obstrucción urinaria, incontinencia por revosamiento, -

disminución del chorro de la orina, goteo miccional, en ocaciones se observa -

abombamiento en la base del pene., El diagnóstico se confirma con cistograma -

miccional y cistoscopla (33( 78)..

Resultado.- En la revisión se encontró" solamente un caso en un p a -

ciente de 3 meses de edad que presentó además duplicación de uretra y la mu--

erte se relacionó a infección urinaria y sepsis secundaria. Se hiso diagnósti-

co clínico.

EPISPADIAS

El extremo del meato uretral se encuentra en la cara dorsal del pene,

Resulta de desarrollo insuficiente de la pared anterior de la uretra con defec

to concomitante de la fusión dorsal de el cuerpo cavernoso del pene. La extro-

fia vesical completa siempre se acompaña de epispadias. Se advierte más a menú.

do el epispadias aislado con algo de continencia urinaria, su incidencia apro-

ximada es de 1 en 30 000 varones nacidos vivos. El orificio uretral puede e s -

tar en cualquier sitio desde el cuello vesical hasta el glande, pero si es dis

tal a la uretra prostética la continencia y el control de la orina puede ser -
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satisfactorios. Ssta anomalía constituye un pioblera. importante de esteé*tica y

de dificultad pata controlar1 el chorro de la orina, por "Lo que deba efectuarse

corrección quirúrgica (55).'

Resultado,,- Se encontraron k casos de epispadias, las cuato corres—

pondieron a recien nacidos, el mayor de ellos de V días, todos con malforma—

ciones congénitas rnultiplfes asociadas.

En un caso la malformación epispádica fue la única malformación uri-

naria, los otros tres casos se acompañaron de extrofia vesical, las malformaci

ones en otros sistemas se presentaron en sistemas digestivo, cardiovascular -

nervioso central, un caso presentó además síndrome de Down,,

HIPOSPADIAS

la porción distal de la uretra se desarrolla en forma incompleta y —

puede terminar1 inmediatamente proximal al glande, a cualquier1 nivel del cuerpo

del pene, en el borde anterior1 del escroto o en el periné con el escroto bífi-

do,, Este defecto se acompaña de encorvamiento ventrl. intenso del pene, que re-

sulta de una brida fibrosa que existe en el trayecto que debiera haber segui-

do la uretra.

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

casos extremos sobre todo si se acompaña de falta de descenso testicular bila-

teral la configuración de los genitales resulta ambigua (55) •

Resultado.- Se encontraron 5 casos (l por cada 649 autopsias). Se -

presentó" en un recien nacido, 3 lactantes menores y un lactante mayor1. En 3 ca

sos el peispadias fue" la única malformación urinaria, en 2 se encontró displa-

sia renal. En 2 casos se presentaron malformaciones digestivas y cardiovascula-

res en tres.

En ningún caso la causa de la muerte ful la malformación urinaria, -

en dos casos se relacionó a malformación anorrectal,,
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COMENTARIOS GSÍIESALSS

En la población estudiada se encontró el 3-7% de casos con malforma-

ción urinaria, porcentaje menor al 0.6% referido en la literatura en material

tle autopsia,, Esto puede ser debido en paite a que otras casuísticas incluyen -

alteraciones vasculares, pelvis vlfida, fístulas como la extroíia de cloaca <--

que no se consideraron en éste estudio,, Por otro lado la mayoría de los estudi

os se han realizado en un número mayor1 de casos, abarcando material de todas -

las edades, ésto da mayores posibilidades de encontrar malformaciones urinari-

as tanto las quo no permiten la sobrevida del paciente a edades tardifas como

aquellas que inician su sintomatologla en edad adulta y do las que sólo consti-

tuyen hallazgo de autopsia,.

Si ? ^ de los casos correspondieron a pacientes menores de un año dé

edad ésto se debe en parte a que las malformaciones urinarias pueden impedir -

la sobrevida del paciente ya sea por1 sí mismas como por1 la presencia de otras -

malformaciones congénitas que predisponen al paciente a procesos infecciosos o

de otro tipo que contribuyen a la muerte del paciente. Por otro lado éstos pa-

cientes se encuentran expuestos a las mismas causa de mortalidad y morbilidad -

a que se encuentran expuestos todos los niños de ésos grupos de edad que es —-

en los que de hecho se presenta la mortalidad y morbilidad más importante.

En el estudio se encontraron malformaciones urinarias con igual fre-

cuencia en ambos sexos, lo cual oincide con los datos señalados por1 otros su-

tores aún cuando algunos reportan mayor incidencia en el sexo masculino.

- - Algunas malformaciones renales se presentaron con menor' frecuencia

que la referida en la literatura como la hipoplasia renal simple y la segmenta

ría pero la v&rdadera incidencia de éstas malformaciones es dificil de estable

cer porque el criterio para considerar hi?cplásico a un riñon no siempre se &i

gus en sentido estricto y algunas casuísticas incluyen casos ele displasia o —



secundarios a izquemia, pieloneírítis o hidroneírosis..

En el caso de la malrotaciÓn renal algunos autores la consideran en '

la estadística aún cuando for-se paite de otras alteraciones, ésto cía graneles -

diferencias ya que considerada así en el estudio da una frecuencia de 1:180'au

topsías, pero considerándola sólo cuando se presenta como malformación princi-

pal la frecuencia es de 1:312 autopsias,, . ..

La frecuencia con que se presentó la enfermedad poliquística infan—

t i l en los estudios del Dr., Salas del Hospital Ir.fnatil de México fuá de 1:^14

autopsias y en el del Dr,. Armendares del Instituto Mexicano del Seguro Social

ful de 1: 200 autopsias, ambas frecuencias muy superiores a las del estudio — .

que fue de 1:1082 autopsias,

2n contraste con lo anterior otro tipo de malformaciones se encentra

ron con mayor frecuencia que la referida en la li teratura, ta l es el caso de -

el riñon supernumerario que se ha considerado una anomalía muy raía por1 lo que

no se ha podido establecer su frecuencia sin embargo ¡r pesar1 de que el estudio

se elaboro" en un numero de autopsias relativamente ba.̂ o se encontraron 2 c a -

sos lo que da una frecuencia de Iíl624 autopsias, la. displasia renal focal tam

bien considerada, como rara se encontraron 8 casos en el estudio.

Un hallazgo interesante fue" el de un paciente en el que se encontró"

ectasia medular focal que semeja la dilatación de los tiíbulos colectores de la

enfermedad de Cachi y Ricci y que recuerda un caso referido en la li teratura —

por Lindgan y que refiere que éstas alteraciones representan una etapa precur-

sora en el desarrollo de la enfermedad quística medular.

; Las malformaciones ureterales y de vías urinarias ba,jas se encontraron

con las características similares señaladas por' otros autores, de las formas -

más raras no se encontraron tampoco casos en el estudio.

TESIS CON



COMCLUSIONHS

En Xa población estudiada se encontraron algunas diferencias un cuan

to a frecuencia y características de presentación de algunas malformaciones —

jCongénitas del aparato urinario en relación a lo referido por otroa autores,

en otros casos los ciatos proprocionado por otros estudios son poco precisos y

en el estudio se proporcionan los datos que concentran en la tabla 11,,

Eri el estudio se hace resaltar la importancia que tienen las malfor-

maciones urinarias tanto por el riezgo que implican por1 sí mismas como por la

alta frecuencia con que se asocian a otras malformaciones ya sea del mismo —

aparato urinario como de otros sistemas y que fue de ?C% afectando principal-

mente a los sistemas digestivo, cardiovascular y músculo-esquelético,, Estas ••-•

consideraciones son más importantes cuando la malformación afecta al riñon ya

que en éstos casos IR frecuencia de asociación a otras malformaciones aumenta.

las malformaciones congenitas que afectan al aparato urinario supe-

rior son más frecuentes que las que afectan al aparato urinario inferior.

Las malformaciones que se encontraron con más frecuencia fueron: du-

plicación ureteral, displasia renal, riñon en herradura, estenosis urétera! y

agenesia renal (tabla, 11).

la duplicación ureteral fue la malformaciones que se encontró con

más frecuencia como única en todo el organismo.

En general las malformaciones del aparato urinario afectan por igual

a ambos sexos. Las malformaciones del aparato urinario superior se presentaron

con igual frecuencia en el lado derecho y el izquierdo así como en forma •bila-

teral., Los grupos de edad en los que se presentó el mayor1 ndmezo de casos fuá

el de recien nacidos y lactantes.

De los 121 pacientes con malformación urinaria 23 (20$ fallecieron

por complicaciones de éstas alteraciones, 19 de estos 23 casos tuvieron infec-



Tabla 11

FRECUENCIA DE PñESENIACION DE DIVERSAS

MALFORMACIONES CONGEfilTAS EN EL

APARATO URINARIO Efí 32*8 AUTOPSIAS

Malformación

Agenesia renal unilateral

Hipoplasia renal single

Hipoplasia renal segmentaria
Nefromegalia

Riñan supernumerario

Ecíopia renal
Riñon en herradura

Malrotación renal
Displasia renal

Riñ6n poliquístico

Nefronoptisis

Quiste renal simple

Estenosis ureteropiélica

Agenesia ureteral

Duplicación ureteial
Atresia ureteral

Estenosis ureteial

Megaureter

Ureterícele
Reflujo vesicouieteial

Duplicación vesical

Extrofia vesical
Duplicación uretral

Aizesia de uretra
Estenosis de uretra

Valvas uretrales

Divertículo uretral . .

Hipospadias

Spispadias

Frecuencia

l:*fO6

1:812

1:32*8
1:32*8
1:162*

1:1082

1:295

1:812

1:135

l;1082

1:1082

1:1082

1:5*1

l:*Oó

1:79

1:32*

1:32*

1:5*1

1:162*

1:32*8

1:162*

1:1082

1:32*8

1:32*8

1:32*8

1:650

1:32*8

1:650

1:812
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ción de v ías m i n a r í a s , , El 21% f a l l ec ió por complicaciones de raLíoriiracionec en

ot ros s is temas: d iges t ivo , cardio-rascular y nervioso cen t r a l principalmente,, —

El ^5% f a l l e c i ó poi problemas infecciosos no r e l a c i o n a o s a l a s malformaciones.

Tabla 12.,

IÍESUMEN

D& los 121 pacientes con malformación urinaria 6l presentaron malíoír

maciones que afectaron al parénquima renal (51.-6%)-. Afectó al 1.9$ de la pobla

ción estudiada es decir se presentó un caso por jjl autopsias.

El total de malformaciones encontradas fue de 67 ya que en seis ca-

sos se encontraron dos tipos da malformación renal al mismo tiempo,.

De los 6l pacientes con malformación renal 29 i^-7'5%) tuvieron las -

¡malformaciones limitadas al rifSÓn, 22 las presentaron en riñon y uretero, 5 en

rifíón, ;ttretero y vías urinarias bajas y .5 en riñon y vias urinarias bajas. So-

lamente en 8 casos (13$) la malformación renal no se acompañó de otras malíoma

ciones. El 69$ presentó malformaciones en otros sistemas*

Los gurpos de edad en los que se encontraron más casos fueron el de

recien nacidos y lactantes menores (2,5 y 26$ respectivamente). El 28$ de las

malformaciones- se presentó en el lado derecho, el 30% en el izquierdo y el

^2% 'bilateral. Estas malformaciones se encontraron mas frecuentemente en hom—

bres que en mumjeres en proporción 1.8:1.

las 3 malformaciones renales más frecuentes son en orden de frecuen-

cia: displasia renal, riñon en herradura, agenesia renal, ver1 table 11.

La causa de la muerte en éstos pacientes solamente se pudo asociar

a malformación renal en 7 casos:l displasia renal, 3 riñon poliquístico y 3 ne -

fronoptisis.

Se encontraron 78 casos con malformaciones en el sistema colector,. —

mis coi
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labia 12

MOTIVO DE DEFUNCIÓN EN 121 PACIEN1SS

CON MALFORMACIÓN UBINARIA

Motivo de defunción

Malformación urinaria

Riñon

Uretero

Vejiga

Uretra

Total

Malformación otros sistemas

Digestivo

Cardiovascular1

Nervioso central

Músculo-esquelético

Total

Infecciones

Respiratorio

Digestivo

NeivioBO:. central

Sepsis

Total

Misceláneo

Broncoaspiración

Memtxcana hialina

Diversos

Total

Número

7

6

1

9

2 3

1 6

k

3

2

2 5

2 5

1 7

6

52

Jf

,13

2 1

6
5
l
7

19

13

3
2.

2

20

21

l'-f

3

3
3
11

17

* 19 de los 23 casos cursaron con infección urinaria

** Las infecciones no se relacionaron a malformaciones

TESIS
FALLAD

CON



ESTA TESIS NO SALE
BE 1A BIBLIOTECA

?9

, Afectó al Z.% de la población estudiada, es áecix que se presentó un ca-

so por cada kl autopsias,.

El número total de malformaciones encontradas en el sistema colector

fue* de 84 ya que 7 pacientes presentaron 2 tipos diferentes de malíormaciones u-

reterales. De los 78 casos jjl (6%) presentraon malformaciones sólo en uretero,'

Z$$> en riñon y uretero, 6.^% en uretero, riñon y vías urinarias bajas,, El *6% -

presentó además malformaciones en otros sistemas. En 28 casos(3ó%) la malforma-

ción ureteral fue la única encontrada en todo el organismo.. Los sistemas más —

frecuentemente afectados fueron en orden de frecuencia: digestivo (20%), cardio

vascular (19%), genital \\5,,tyL), auditivo (ljfo), músculo-esquelético (9«30t —

síndromes genéticos (6%), nervioso central (2.»%)...

El grupo de edad en el que se encontraron más casos de malformación -

ureteral fue el de recien nacidos y lactantes menores que ocuparon el '$#%> y 39$

respectivamente»

tas malformaciones del sistema colector afectaron al lado derecho en

el "55-% de los casos, al izquierdo en el kO.,5% y fueron bilaterales en el Z^%.

Se encontraron ^3 casos en el sexo femenino y kl en el Masculino.

Las tres malformaciones del sistema colector más frecuentes fueron: —

duplicación ureteral, estenosis y. atresia ureteral; táblé 1,1*

La causa de la muerte se relacionó a malformación ureteral en 6 casos

5 de los cuales se asociaron a infección de vías urinarias y fueron punto de par_

tida a procesos septisémicos. En otro caso la estenosis uretexal se acompañó de

otras malformaciones .que condicionaron insuficiencia renal y•muerte del paciente.

tas malí1 ormaciones ureterales que con más frecuencia se- asociaran a •—-

malformaciones renales fueron aquellas que implican obstrucción y se asociaron -

principalmente a displasia renal,,

SI. diagnóstico se efectuó en ? pacientes (11,^) con malformación re-

nal, tres de ellos durante estudios realizados por insuficiencia renal.

[FALLA DE ORIGEN



80

dos casos se detectaron en forra ír>cicler:t2,1..

Se efectúa diagnóstico de ¡nalíormcion uiéteral en 5 casos poi msdio

de urograíía excretora en tres como part& de estudio de síndrome de prune-be—

Ily y en 3 casos por investigación de infección de vías urinarias,,

* En 5 casos se encontraron malformaciones vesicales (%0. afectaron -

al O,.5% de la población estudiada, es decir se presentó 1 por &t9 autopsias.

En ningún caso las malformaciones se limitaron a la vejiga, en 3 ca-

sos se acompañaron de malformaciones en riñon, 2 en urétera y ^ en uretra,, 3n

todos los casos hubo malformaciones concomitantes en otros sistemas, sobre to*-

do músculo-esqueléticas, genitales y digestivas.

El grupo de edad más afectado por é*ste tipo de malformaciones fue el

de recien nacidos.

La causa de la muerte se asoció a malformación vesical en un caso.

El diagnístico clinico se efectuó en b casos (80^): en 3 $e extrofia

vesical y uno de duplicación bilateral de la vejiga,*

Cursaron con malformaciones uretrales 18 pacientes (15^) afectaron

al 0,,5% de la población estudiada, se presentó un caso por 180 autopsias»

En 7 casos la malformación uretral fue la única malformación urina—

lia, se asoció a malformaciones en riíí<5n en 9 casos, en uretero en ^ y en veji

ga k. Ba 16 casos 89^ se encontraron malformaciones en otros sistemas y sola-

mente en 2 casos la mlformacion uretral fue la única en el organismo. las mal

formaciones en otros sistemas que se asociaron con mas frecuencia fueron las -

digestivas, genitales y musculoesqaeletieas, la malformación renal más frecuen

temente asociada fue la displasia renal. (7 casos).

El gurpo de edad en que se encontraron la mayoría de los casos fue e

el de recien nacidos (8 casos) y lactantes menores (? casos),.

la causa de la muerte se relacionó a malformación ureral en 9 casos

todos ellos implicaron infección de vías urinarias,,
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