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INTRODUCCION.

Durante nuestra practica clinica diaria como residentes de cirugia general, estamos expuestos a
enfrentarnos a casos poco comunes en la practica médica de nuestra institucién e inclusive, dentro de la
préctica clinica mundial Lo anterior representa un reto clinico para cada uno de nosotros para el diagnéstico y
el tratamiento adecuado dentro de nuestra preparacion integral Sin embargo, también representa un reto
académico. Al estar asignado a un hospital de concentracion como es el Hospital General de México O D, uno
es susceptible de encontrarse con casos poco usuales que dificilmente se podrén encontrar en otros centros
hospitalarios, en parte esto nos da la oportunidad de investigar sobre este tipo de casos para nuestra
preparacion clinica y quinirgica pero también nos obliga académicamente ha reportar y transmitir lo referente
al caso a otros médicos, principalmente cirujanos, que pudieran enfrentarse en un futuro a un caso similar.

En particular, los casos que aqui se describen representan, si no los mas interesantes que atendi
personalmente durante mi residencia, los que pudieran aportar mas a la literatiera médica,

Uno de ellos, presenta la presencia simultdnea de matformaciones del sistema urinario nunca antes
descritas en conjunto, mis ain, algunas de elfas no se han reportado hasta el momento, lo cual representa que
se trata del primer caso que pudiera reportarse en la literatura a nivel mundial,

El resto de los casos describen dos teratomas gastricos inmaduros mismos que hasta el momento se
han reportado no mis 5 casos a nivel mundial y representan los primeros casos latinoamericanos hasta el
momento.

En base a lo anterior se considera importante dar a conocer estos casos independieniemente de su
factibilidad a ser publicados.

Para fines de la redaccion de Tesis, no solamente se describen los casos sino que también se incluye

una revision extensa de los temas involucrados



CASO DE LA PRESENCIA SIMULTANEA DE UN RINON EN
HERRADURA CON UN DOBLE SISTEMA COLECTOR I1ZQUIERDO
ACOMPANADO DE ATRESIA URETEROPIELICA IPSILATERAL Y
URACO DOBLE COMPLETO OBLITERADO.

EMBRIOLOGIA DEL TRACTO URINARIO SUPERIOR.

Los sistemas urinario y genital se relacionan estrechamente al provenir los dos de un pliegue
mesodérmico situado 2 lo largo de la pared posterior de la cavidad abdominal y sus conductos excretores
desembocan al inicio en la ¢loaca sin embargo, nos ocuparemos unicamente del tracto uninario superior en
este ¢aso.

Al comienzo de la cuarta semana de) desarrollo, el mesodermo intermedio que se extiende a todo lo
largo de la pared dorsal del cuerpo del embrién, pierde contacto con el somita en la regidn cervical y forma
cumulos celulares dispuestos de manera segmentaria llamados nefrotomas, estos crecen lateralmente
canalizandose formando a los tibulos néfricos que crecen lateralmente en direccidn caudal, formando un
conducto longitudinal a cada lado del embri6n, y medialmente desembocan en el celoma intraembrionario.
Simultaineamente ramas pequefias de la aorta dorsal producen invaginaciones en las paredes del tibulo néfrico
y de la cavidad celomica formando los glomérulos interncs y externos respectivamente. Los glomérulos y el
ribulo néfrico forman la unidad excretora. En las regiones toricica, lumbar y sacra, el mesodermo intermedio
forma mas tibulos excretores y el mesodermo no segmentario forma los cordones nefrégenos mismos que
darén origen a los tbulos excretores del rifién formando las crestas vrogenitales sobre la pared dorsal de la
cavidad ceiomica.

Durante el desarrollo del aparato urinario, se forman tres sistemas renales. El pronefros, rudimentario
y no funcional, esta representado por 7 a 10 grupos celulares dispuestos en la regién cervical, los primeros
nefrotomas vestigiales experimentan regresion antes de originarse los Gltimos y hacia el final de Ia cuarta
semana desaparece todo indicio del pronefros. Los primeros tiibulos excretores del mesonefros, que puede ser
funcional durante un breve periodo en el desarrollo fetal, aparecen simultineamente a la regresion del sistema
pronéfrico, estos se alargan formando un asa en S y adquieren un glomérulo en el extremo medial. En este
lugar ¢ tibulo formara la cipsula de Bowman que junto con el glomérulo constituyen un corpisculo
mesonéfrico. El extremo contralateral del tibulo desemboca en el conducto colector longitudinal o conducto
mesonéfrico de Wolff. Hacia la mitad del segundo mes del desarrollo el mesonefros forma un drgano ovoide a
cada lado de la linea media que junto con la gbnada en desarrollo formara la cresta urogenital. Los tibulos
cefalicos presentaran cambios degenerativos desapareciendo la mayor parte hacia el final del mismo mes
entre tamto, Jos caudales estarin ain en diferenciacion. Durante la quinta semana del desarrollo aparece ¢l
metanefros cuyas unidades excretoras se desarrolian a partir del mesodermo metanéfrico de manera endloga a
como se forman en el mesonefros, formara el rifion permanente comenzando a producir orina entre la

undécima y decimotercer semana de! desarrollo.



El rifidn en herradura es la snormalidad mas frecuente en la fusion renal Se reporta una incidencia
variable con rangos que van desde 1:265 hasta 1:1800 nacidos vivos, siendo mas frecuente en el caso de!
género masculino con una relacion 2:1. La mayoria de los autores reportan que la fusion es a nivel de los
polos renales inferiores con una incidencia hasta del 95% de los casos. El rifién en hemradura puede estar
condicionado por factores teratogénicos, genéticos y ambientales y se puede encontrar relacionado a otras
anomalias genito-urinarias en el 25% de los casos. (1-10)

Los tubulos colectores del riidn definitivo se desarrollan a partiv del brote ureteral en Ia
desembaocadura del conducto mesonéfiico en la cloaca, este se introduce en el tejido metanéfrico el cual forma
un capuchén sobre su extremo distal, posteriormente se dilata formando la pelvis renal primitiva que
simultaneamente se divide en una porcion cefilica y otra caudal dando origen a los cilices mayores. Cada uno
de estos calices forma dos nuevos brotes al introducirse en el tejido metanéfrico los cuales seguiran
subdividiéndose hasta formar 12, o més, generaciones de tibulos. En la periferia se producen mas tibulos
hasta el final del quinto mes, los wibulos de segundo orden crecen e incorporan a los de la tercera y cuarta
generacion lo cual originara los calices menores de la pelvis renail. Los tibulos colectores de ta quinta v
sucesivas generaciones se alargan considerablemente y convergen en el ciliz menor formando la piramide
renal. Consecuentemente, el brote ureteral origina el uréter, la pelvis renal, los calices mayores y menores y
de i a 3 millones de tibulos colectores.

Cada tibulo colector esta cubierto en el extremo distal por el capuchon de tejido metanéfrico, las
células del mismo forman las vesiculas renales mismas que formaran tubulos mas pequefios que a su vez
formaran los nefrones o unidades excretoras y cuyo extremo proximal constituye la cipsulz de Bowman del
glomérulo renal y el distal desemboca en uno de los tibulos colectores. El alargamiento det tabulo excretor da
como resultado 1a formacién del thbulo contorneado proximal, ef asa de Henle y el tibulo contorneado distal.

Encontramos varios casos reportados de doble sistema colector sin embargo, todos relacionados a
otra patologia urinaria, el doble sistema colector aislado es una entidad rara que no encontramos referida en la
literatura.

En la cuarta a la séptima semana del desarrollo, el tabique urorrectal divide a la ¢loaca en el conducto
anorrectal y seno urogenital primitivo. En el segundo pueden identificarse tres porciones de las cuales la
superior y mas voluminosa es la vejiga. En un principio la vejiga se continia con la alantoides y cuando esta
se obiitera, el vértice de la vejiga queda unida con el ombligo por un cordén fibromuscular llamado uraco o
ligamento umbilical medio. La alantoides ¢ diverticulo alantoentérico es una prolongacion del saco vitelino
que en ¢l humano es rudimentaria y no tiene ninguna accién durante el desarrollo. Las anomalias del uraco

incluyen ia persistencia del uraco permeable, et quiste uracal, el seno umbilical y el diverticulo vésico-uracal.
(15-19)



ANATOMIA DEL TRACTO URINARIO SUPERIOR.

El rifién es un drgano par, solido, de color pardo-rojizo que se ubica en el retroperitoneo z los lados
de la columna vertebral. Es un 6rgano muy vascularizado que en condiciones normales, recibe un 20% del
total del volumen minute circulante. El parénquima se encuentra envuelto por una cépsula delgada, fibro-
elastica y resistente, pesa aproximadamente 135 a 150 g. y sus dimensiones generalmente varian de 10 a 12
cmpor 587 cm por 3 cm en sus ejes longitudinal, transverso y antero-posterior respectivamente siendo
ligeramente mas pequefio en la mujer que en el hombre El rifidn derecho suele ser mas corto en su eje
longitudinal pero mis ancho y se ubica 1 a 2 cm mas bajo que el rifién izquierdo, esto secundario a la
presencia de ia masa hepatica cefalicamente. Generalmente, el polo superior del rifidn izquierdo se ubica a
nivel de la duodécima vértebra dorsal y el polo inferior a nivel de la tercera lumbar, el derecho se extiende
desde la primera hasta la tercera vértebra lumbar, Estas relaciones pueden variar en distintos individuos. Los
rifiones son moviles variande su posicién con los movimientos respiratorios y los cambios de posicidn del
cuerpo.

El parénquima renal se divide en corteza, de coloracion maés clara, y médula que consiste en
muttiples segmentos conicos distintos Ilamados piramides renales. El apex de cada piramide es la papila renal
que sefiala centralmente hacia el seno renal donde esté excavado por un caliz mencr individual del sistema
colector. La base de cada pirdmide discurre paralela al contorno renal externo. La corteza cubre las piramides
desde la periferia hasta el seno renal por medio de extensiones inter-piramidales llamadas columnas renales de
Bertin y a través de ellas, los vasos renales provienen o discurren hacia el parénquima renal. Cada pirdmide
medular con la corteza que la recubre se define como lobulo renal.

Los nfiones y las glandulas suprarrenales estdn rodeados por grados variables de grasa perinéfrica o
perirrenal y juntos se encuentran encerrados laxamente por la fascia perirrenal llamada fascia de Gerota. Las
hojas anterier y posterior de esta fascia se fusionan alrededor del rifion superior, lateral y mediilmente, por
abajo se mantiene como un espacio potencialmente abierto que contiene el uréter y los vasos gonadales.
Alrededor v por fuere de la fascia de Gerota se encuentran cantidades variables de grasa retroperitoneal o
grasa pararrenal.

El rifién derecho se ubica por detras de higado separado de esie por €l repliegue peritonez! excepto
por un area en el polo superior que esta en contacto directo con el &rea hepética desnuda. El ligamento
hepatotrenal es una extension peritoneal parietal entre |a fascia perirrenal, que cubre el polo superior del rifion
derecho y la cara posterior de! higado. El duodeno se encuentra adosado directamente a la cara medial y a las
estructuras hiliares del rifion derecho. El dngulo hepitico del colon, cruza el polo inferior del mismo rifion.

Del lado izquierdo, la cola retroperitoneal del pancreas y los vasos esplénicos s¢ relacionan
directamente a la porcidn superior y al hilio renal, cefalico a la cola del pancreas, el rifidn se encuentra
revestido por el peritoneo del saco menor y esta relacionado con la pared gistrica posterior, caudilmente, la
cara medial del rifion estd revestida por el peritoneo del saco mayor y esté relacionada con el yeyuno. El polo

inferior estd cruzado por el dngulo esplénico del colon. El bazo esta separado de la porcién lateral superior del



rifién por el repliegue peritoneal, el ligamento esplenorrenal o lienorrenal es la extensidn peritoneat entre la
fascia perirrenal, que cubre el polo renal superior izquierdo y 1a capsula esplénica inferior. Cada una de las
glandulas suprarrenales, cubre la cara supramedial del polo superior del rifién ipsilateral.

Las relaciones posteriores de los riflones son relativamente simétricas con la musculatura de la pared
abdominal El diafragma cubre el tercio superior de cada uno y Ia 12* costilla cruza el rifion aproximadamente
en la extension inferior del diafragma. La porcion medial de los dos tercios inferiores de cada riftdn, junto con
los vasos renales v la pelvis, se encuentra en relacion directa con el misculo psoas, consecuentemente el polo
inferior de cada rifén se encuentra més alejado de la linea media que el polo superior formando un angulo
leve entre la cara medial de cada rifién y [a linea media. De manera similar en sentido antero-posterior, el polo
infertor se encuentra levemente anterior en relacién al polo superior. La cara medial de cada rifion se
encuentra rotada hacia delante sobre un eje longitudinal aproximadamente 30°.

La superficie lateral del rifidn suele formar una convexidad leve con los polos superior e inferior
redondeados. Sobre la cara medial existe una depresién Hamada hilio renal ef cual se abre en el seno renal, las
estructuras colectoras y el pedicuto vascular ocupan este seno y saten del rifion medidlmente a través del hilio.
La vena renal se ubica anterior en relacion a la artena y ambos vasos son anteriores a la pelvis renal. Por lo
general las arterias renales son ramas de la aorta abdominal y emergen a nivel de la 2* vértebra lumbar, las
venas drenan a la cava inferior al mismo nivel. La arteria renal derecha tiene una trayectoria ligeramente
oblicua en sentido caudal, pasa por detras de la cava y en consecuencia es mas larga que la izquierda. Por el
contrario, la arteria izquierda tiene un trayecto horizontal y més corto. Ambas arterias renales dan ramas
superiores para las glandulas suprarrenales y ramas inferiores para ta pelvis y el tercio superior del uréter. La
arteria renal principal se divide varios vasos segmentarios, la primera rama y la més constante, es posterior y
habitualmente sale de la arteria renal principal antes de que ingrese al hilio y prosigue por detras de la pelvis
renal para irrigar un segmento renal posterior. Al ingresar al hilio, se ramifica generalmente en cuatro ramas
anteriores, arterias apical, superior, media e inferior. Todas estas ramas son terminales sin anastomosis ni
circulacion colateral, discurren a través del seno renal y se ramifican en arterias lobulares que se dividen
nuevamente e ingresan en el parénquima como arterias interlobulares que se dirigen radidlmente hacia afuera
a lo largo de la unién entre la pirdmide renal y las columnas de Bertin y en Ia base de cada pirimide se
ramifican en las arterias arqueadas que a su vez producen multiples ramas radiales Namadas arterias
interlobulillares. Estas poseen ramas laterales que son las arteriolas aferentes a los glomérulos, Cada uno de
los 2 millones de glomérulos de cada riitén, es una red esférica de capilares permeables a través de los cuales
el filtrado urinario sales del torrente arterial. La capsula de Bowman rodea esta red capilar y reine el filtrado
urinario. La sangre sigue su fluje a través de las arteriolas eferentes que forman redes capilares secundarias
alrededor de los tubulos uninarios en la conteza o descienden como asas vasculares rectas y largas hacia la
médula renal como los vasos rectos. Estos capilares postglomerulares drenan en las venas interlobuliliares,
venas arqueadas, interiobulares, lobulares y segmentarias que finalmente forman a las venas renales
principales dentro del seno renal y estas drenan a la cava inferior. A diferencia de las arterias, entre las venas
si existen anastomosis entre ellas. La vena renal derecha mide aproximadamente 2 a 4 cm e ingresa a la cava

sin recibir otras afluentes normalmente. La vena izquierda mide de 6 a 10 cm, pasa por delante de la aorna y



recibe como afluentes a la vena suprarrenal, una vena lumbar y a la vena gonadal izquierda antes de drenar a
la cava. Las variantes vasculares se encuentran en 25% a 33% de los individuos siendo la mas frecuente las
arterias superpumeraras

El drenaje linfitico es abundante y acompafia a los vasos sanguineos formando varios troncos
linfaticos en el seno renal. Frecuentemente existen dos o mds ganglios linfiticos en el hilio renal asociados
con la vena rena). Desde el riftén izquierdo los troncos linfaticos drenan en los ganglios linfaticos paraadrticos
laterales, incluidos los anteriores y posteriores, desde un nivel inferior a la anteria mesentérica inferior hasta el
diafragma. Algunos de ellos pueden drenar a los ganglios retrocrurales o directamente en el conducto
tordcico. Desde el rifion derecho los troncos linfaticos drenan en los ganglios interaortocava y paracava
laterales incluidos los anteriores y posteriores que se extienden desde el nivel de Jos vasos iliacos comunes
hasta el diafragma. De igual manera algunos pueden drenar a los ganglios retrocrurales o al conducto toricico
y aunque no s comin, algunos linfaticos pueden cruzar a la izquierda y drenar a los ganglios paraadrticos. Et
rifion esta inervado por filetes parasimpaticos de los nervios vagos y filetes simpaticos preganglionares de los
segmentos espinales 8° toracico a 1° himbar. Las fibras postganglionares nacen principalmente de los ganglios
celiacos y aorticorrenales pero también pueden llegar al rifidn a través de los nervios esplicnicos mencres y
toracicos inferiores. Las fibras simpaticas tienen actividad vasoconstrictora mientras que las parasimpaticas
vasodilatadora.

El uréter e¢s la extension tubular del sistema colector renal, se dirige caudal y medialmente
conectando el rifion con fa vejiga urinaria, en el adulto tiene una longitud de 25 a 30 cm. En su trayecto
presenta tres estrechamientos distintos, el primero a nivel de ia vnion ureteropiélica, el segundo a nivel del
cruce de los vasos iliacos y el tercero a nivel de la unidn ureterovesical.

Por delante, el uréier derecho se relaciona con el ileon terminal, ] ciego, el apéndice y el colon
ascendente. El izquierdo con el colon descendente y el sigmoides. En la pelvis femenina los ureteros estin
estrechamente en relacién con ¢l cuello uterine v se hallan cruzados por delante por las arterias uterinas. Por
detras, el uréter se relaciona con el misculo psoas y cruza los vasos iliacos para entrar 2 13 pelvis a nivel de la
bifurcacion de las iliacas interna y externa. Los vasos gonadales corren més o menos paralelos al uréter en
gran parte de su extension retroperitoneal y lo cruzan oblicuamente de adentro hacia fuera antes de ingresar a
la pelvis.

El uréter esta irrigado por multiples ramas a lo largo de su recorrido. En el retroperitoneo recibe
ramas de las arterias renal, gonadal, aorta abdominal y la iliaca comin, al ingresar a la pelvis puede recibir
ramas de las arterias iliaca interna, vesicales, uterina, rectal media y vaginal. Todas estas ramas arteriales
discurren longitudinalmente en la adventicia que rodea al uréter formando un plexo anastomético extenso. En
general, el drenaje venoso y linfatico es paralelo al arterial, los linfiticos pélvicos drenan hacia los ganglios
iliacos internos, externos y comunes, En el abdomen el uréter izquierdo drena a los ganglios paraadrticos
izquierdos y el derecho a los paracava e interaortocava, el tercio proximal del uréter y la pelvis renal tiene el
mismo drenaje que el rifidn. El uréter recibe ramas simpaticas preganglionares de los segmentos espinales 10°
toracico a 2° lumbar, las fibras postganglionares provienen de varios ganglios en los plexos autonomicos

aorticorrenal e hipogastricos superior e inferior. Los filetes parasimpaticos provienen de los segmentos



espinales sacros 2° a 4°. Las fibras para el dolor viajan con las fibras parasimpaticas estimuladas
princtpalmente por los nociceptores sensibles a la distension, la irritacion mucosa directa también puede
estimular algunos nociceptores, ¢l dolor visceral se percibe directamente y es referido a la distribucion
somatica de los segmentos espinales que proporcionan la distribucion simpatica al uréter y rifién.
Microscopicamente el sistema colector se origina en la corteza renal a nivel del glomérulo, de 200
micras de diametro, donde el primer filtrado urinario entra en la capsula de Bowman, en esta, el filtrado
glomerular y la sangre estan separados por el endotelio capilar y el epitelio especializado que se encuentra
sobre los capitares glomerulares. Ademds, las células mesangiales envian prolongaciones entre el endotelio y
la ldmina basal, son contractiles y participan en la regulacién de la filtracion glomerular, secretan varias
substancias, captan complejos, inmunologicos y estan implicadas en el desarrollo de enfermedad glomerular.
Los captlares glomerulares estan revestidos por céiulas epiteliales especializadas llamadas podocitos, estos
tienen unas prolongaciones Ilamadas pedicelos que se interdigitan y envuelven a los vasos sanguineos. El
endotelio estd fenestrado y los pedicelos ayudan a formar el filtro selectivo a través def cual el primer filtrado
urinario sale de la sangre. El flujo del liquido continiia desde ta capsula de Bowman hasta la porcion sinuosa
del tibulo contorneado proximal, de 15 mm de longitud y 55 micras de didmetro, estd compueste por un
epitelio cuboide grueso revestido por microvellosidades densas que forman un caracteristico ribete en cepillo.
Este ribete crea una vasta superficie luminal a través de la cual se reabsorbe la mayor parte del filtrado
urinario del glomérulo. El wibulo contorneado proximal tiene una prolongacion descendente gruesa y recta
radidlmente hacia adentro de la médula renal que forma la primera parte del asa de Henle. El asa de Henle se
extiende durante un trayecto variable, en su recomrido ascendente hacia fuera, primero se engruesa y liego se
convierte en el tibulo contorneado distal, de 5 mm de longitud, que nuevamente se encuentra adyacente al
tibulo contorneado proximal y a su glomérulo de origen y pasa proximo a las anteriolas aferente y eferente,
cuyas paredes contienen las células yuxtaglomerulares secretoras de renina. En este punto, el epitelio se
modifica para formar la mécula densa. Las células yuxtaglomerulares, ta miculs y las células granulosas
forman el aparato yuxtaglomerular. El flujo urinario finalmente ingresa en los tibulos colectores que se unen
como conductos colectores para vaciar su contenidoe en el apex de la pirdmide medular o papila renal. Cada
rifién tiene en promedio siete a nueve pailas renales aunque pueden Hegar hasta 18, y cada una esta excavada
por un caliz menor que recibe la excrecidon urinaria de los conductos colectores. Existen dos filas
longitudinales de piramides renales y sus cilices menores correspondientes perpendicularmente entre si, a
causa de la rotacion natural del rifidn, los célices anteriores se extienden directamente por fuera en un plano
coronal, mientras que los calices posteriores se extienden casi directamente por detras en un plano sagital. Los
cilices menores se estrechan y crean un infundibulo antes de unirse a otros cilices menores para formar
habitualmente dos o tres calices mayores los gue a su vez se unen para formar una pelvis renal finica. La
pelvis renal puede ser pequeila y estar completamente contenida en el seno renal o puede ser grande y
extrarrenal. Esta tiene continuidad con el uréter a nivel de la unién ureteropiélica. Todo el sistema colector
superior, desde los calices menores hasta el uréter, constituye una estructura (nica continua, la mucosa del
uréter y del sistema colector esta formada por un epitelio transicional y por debajo de este, la lamina propia de

tejido conectivo. Cuando no estd distendida por orina la mucosa se encuentra en pliegues longitudinales. El



misculo liso cubre los cajices renales, la pelvis y los ureteros, en los ureteros puede dividirse en haces
musculares y una capa externa de misculo circular y oblicuo. El flujo urinario desde la pelvis renal hasta la
vejiga es un proceso activo mediado por la accidn penistaltica del miisculo ureteral, esta peristalsis se origina

y propaga a partir de un marcapaso intrinseco del misculo liso ubicado en los cdlices menores.
FISIOLOGIA DEL TRACTO URINARIO SUPERIOR.

En los nitones, se lleva a cabo la filtracion glomerular filtrando un liquido semejante al plasma hacia
los thbulos renales a través de los capilares glomerutares, Dependiendo del paso de este filtrado glomerular
por los tdbulos, su volumen es reducido y su composicion alterada por los procesos de reabsorcion y
secrecion wbular pera formar la orina que drenara a la pelvis renal y posteriormente liegara a la vejiga a
través de los ureteros para ser expulsada al exterior por medio de la miccién. Ademas, la composicién de la
orina puede ser variada por muchos mecanismos reguladores homeostaticos que disminuyen o impiden los
cambios en {a composicion del liquido extracelular modificando {a cantidad de agua y de diversos solutos
especificos en la orina. Otras funciones de los rifiones son la sintesis de prostaglandinas y cininas y son
también drganos endocrinos que secretan renina, el factor eritropoyético remal y forman el 125-
drhidroxicolecalciferol.

En el adulte en reposo, los nifiones reciben de 1.2 a 1.3 L de sangre por minuto lo que representa el
25% del gasto cardiaco aproximadamente. .

La tasa de filtracion glomerular (TFG) puede ser medida por la excrecitn y concentracién en plasma,
de una substancia que se filtre libremente en los glomérulos y que no sea secretada o reabsorbida por los
tibulos. La cantidad de tal substancia en la orina por unidad de tiempo, debe haber sido extraida del filtrado
del nimero exacto de mililitros del plasma que contenian esta cantidad, Por lo tanto, si la substancia se
designa como ¢, la TFG es igual 2 la concentracion de ¢ en la orina (OG), por el flujo urinario en la unidad de
tiempo (V), entre |2 concentracidn plasmaética arterial de ¢ (P¢). Esto es, OC x V/P¢ = Depuracion de ¢ (Dg).
P¢ es la misma en toda la circulacion arterial y si ¢ no es metabolizada en los tejidos, su concentracion en el
plasma venoso periférico puede ser considerada la misma que 1a arterial. La substancia ideal para medir la
TFG debe ser fiitrada libremente, que no sea reabsorbida ni secretada por lo tilbulos, que no sea metabolizada,
que no sea almacenada en e! rifidn, no toxica, que no tenga efectos en la tasa de filtracion y que sea facil de
medir en ¢l plasma y la orina. La inulina, polimere de la fructosa, cumple con todos los requisitos
mencionados para medir la TFG en base a su depuracidn (Din). La creatinina, por el contrario, es secretada
por los tibulos en pequefias cantidades y una parte puede ser reabsorbida, ademas las determinaciones de
creatinina plasmatica son inexactas a concentraciones bajas sin embargo, es frecuente la utilizacién de la
depuracion de creatinina enddgena (DCr} en la préctica clinica. Los valores de la DCr se relacionan con 1os de
la Din, ya que aunque el valor de OCrV es alto, posterior a la secrecion tubular, el valor de PCr también se

eleva secundanio a los cromogenos inespecificos, tendiendo asi a eliminarse los errores,



La TFG en un hombre normal de 1allz media es de 125 ml/min aproximadamente, los valores en la
mujer son  10% mas bajos. Para esto, los rifiones filtran en 24 hrs. una cantidad de liquido similar a cuatro
veces ¢! total del agua corporal, o 15 veces el volumen del liquido extracelular o 60 veces el volumen del
plasma, Debe tomarse en cuenta que 125 mi/min corresponde a 7.5 L/h o 180 L/dia mientras que la diuresis
normal es aproximadamente de un litro en 24 hrs Lo cual indica que 99% o mas de filtrado es normalmente
reabsorbido.

Los factores que regulan la filtracion a través de los capilares glomerulares son los mismos que
controlan la filtracidn a través de otros capilares: €] tamafo del lecho capilar, la permeabilidad de mismo y los
gradientes de presién hidrostatica y osmotica a través de Ja pared capilar. Para cada nefrona:

TFG = Kf [(PHCG - PHT) - (POCG - POT)}

El coeficiente de ultrafiltracién glomerular, Kf, es el producto de la permeabilidad de la pared de los
capilares glomerulares por el drea real de la superficie de filtracion. PHCG la presion hidrostatica media en
los capilares glomenulares, PHT la presion hidrostitica media en el tibulo, POCG la presién osmética del
plasme en los capilares glomerulares y POT la presion osmotica del filtrado en el tubulo.

La permeabilidad de los capilares glomerulares es alrededor de 50 veces la de los capilares det
misculo esquelético. Las substancias neutras con diametro molecular efectivo menor de 4 nm, son filtradas
libremente y la filtracidn de las substancias neutras con didmetros mayores a 8 nm es casi nula. Entre estos
valores, la filtracién es inversamente proporcional al didmetro sin embargo, las sialoproteinas en la pared
capilar glomerular tienen carga eléctrica negativa y estas repelen a las substancias con carga negativa en la
sangre, consecuentemente la filiracion de los aniones de 4 nm es menor que Iz mitad de la filtracién de las
substancias neutras del mismo tamafio. Esto explica por que la albumina, que tiene carga negativa con un
diametro molecular de 7 nm, normalmente tiene una concentracidn glomerular de solo et 0.2% de su
concentracion plasmética en vez de una concentracién mas elevada que se esperaria por su diametro. La
filtracion de substancias catidnicas es ligeramente mayor que la de substancias neutras.

El Kf puede ser alterado por las células mesangiales cuya contraccién disminuye dicho coeficiente,
secundario a la reduccion del area disponible para la filtracion. La contraccion de los puntos donde se
bifurcan las asas capilares, es probable que desvie ¢l flujo lejos de algunas de ellas y por otra parte, las células
mesangiales contraidas distorsionan e invaden la luz capilar. Los agentes que han demostrado afectzr a las
células mesangiales por contraccién son la angiotensina II, vasopresina, noradrenalina, factor activador de
plaquetas, factor de crecimiento derivado de plaquetas, tromboxano Az, prostaglandina F2, leucotrienos C y
D ¢ Histamina, Los agentes que producen relajacion de las células mesangiales son el péptido natriurético
auricular, dopamina, prostaglandina E2 y AMP ciclico.

La presion en los capilares glomerulares es mayor que en el resto de los lechos capilares ya que las
arteriolas aferentes son ramas cortas, rectas, de las arterias interlobuliltares. Ademis las arteriolas eferentes
con corriente abajo, tienen una resistencia relativamente alta. A la presion capilar hidrostatica se oponen la
presion hidrostatica de la cépsula de Bowman y ¢l gradiente de presion osmética a través de los capilares
glomerutares (POCG - POT} POT es normalmente insignificante, de manera que el gradiente es igual a la

presién oncotica de las proteinas plasmaticas.



Las variaciones de los factores mencionados, tienen efectos predecibles sobre la TFG, los cambios de
resistencia vascular renal, debidos a la autorregulacion, tienden a estabilizar la presion de filtracion, pero
cuando la presion arterial general cae por debajo de 90 mmHg, hay una caida franca de Iz TFG. La TFG
tiende a ser mantenida cuando la constriccidn de las artenas eferentes ¢s mayor que la consiriccion de las
aferentes, pero cualquier tipo de constriccion hace disminuir el flujo sanguineo en los tabules.

La cantidad de cualquier substancia filtrada es el producto de la TFG por la concentracion plasmatica
de la substancia (DinP¢). Las células tubulares pueden alterar esto por secrecion o reabsorcion tubular ¢ por
ambos mecanismos. La canmidad de Ja substancia excretada (OCV) es igual a la cantidad filtrada mas la
cantidad neta transferida por los tibulos. Esta ltima cantidad es designada como T¢, cuzndo hay secrecion
tubular neta TC es positiva, cuando hay reabsorcion tubular neta, T¢ es negativa. Puesto que la depuracién de
cualquier substancia es OV/P, la depuracion equivale a la TFG si no hay secrecidn ni reabsorcidn tubular,
excede a la TFG si hay secrecion neta y es menor si hay reabsorcién.

En los tdbulos renales proximales, pequefias proteinas y algunas hormonas peptidicas son
reabsorbidas por endocitosis, otras substancias son secretadas o reabsorbidas en los tibulos por difusion
pasiva a favor de sus gradientes quimicos o eléctricos, transportadas activamente contra dichos gradientes o
transportadas por difusién facilitada. Cada sistema renal de transporte activo tiene una velocidad maxima o
transporte maximo (ITm} al cual puede transportar un determinado soluto. Asi, la cantidad transponada de
cualquier soluto es proporcional a la cantidad presente hasta que se alcanza el Tm para dicho soluto, pero a
mayor concentracién, el mecanismo de transporie se satura y no hay incremento apreciable de ia cantidad
transportada sin embargo, el Tm para algunes sistemas es tan grande que es casi imposible saturarlos.

La reabsorcion de Nat y Cl- no solo tiene un papel importante en la regulacion de los electrolitos
corporales y ¢l metabolismo del agua, sino que también el transporte de Na+ esta acoplado al movimiento de
glucosa, aminoacidos, K+ y otras substancias a través de les paredes tubulares. El Na+ difunde pasivamente
de la luz del tibulo proximal, distal y colector al interjor de las cétulas epiteliales del mismo siguiendo !
gradiente de concentracién y eléctrico, y es bombeado activamente desde ellas al espacio intersticial por la
ATPasa Na+-K+ sacando 3 Na+ a cambio de 2 K+ que son introducidos a la célula. Las ¢élulas del tabulo
estan conectadas en la superficie luminal por uniones cerradas, pero hay espacio entre las células a lo largo
del resto de sus bordes laterales y mucho del Na+ es transportado activamente al interior de estos espacios
interceiulares laterales. El liquido reabsorbido por el tibulo proximal es ligeramente hipertonico, y el agua
pasa pasivamente por el gradiente osmético creado por su absorcién. La velocidad a la cual se mueven los
solutos y el agua de los espacios intercelulares laterales v el resto del intersticio al interior de los capilares,
estd determinada por el resultado de la refacion entre las presiones hidrostdticas u osmdética del liquido
intersticial y capilar. Cuando la presion hidrostatica de los capilares esta elevada o la presion de las proteinas
plasmaticas estd disminuida, e} movimiento de soluto y agua hacia los capilares se retarda y los espacios
intercelulares laterales se expanden. E! agua se fuga a través de las uniones cerradas hacia la luz del tibulo
aun en el estado hidropénico, y cuando los espacios intercelulares Iaterales se expanden, esta fuga de regreso a
los tibulos por esta via paracelutar es grande, asi, la reabsorcion neta de Na+ esta disminuida. En la porcién

gruesa de la rama ascendente del asa de Henle, el Na+ es cotranspontado de la luz hacia las células del epitelio
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tubular junto con K+ y Cl-, y luego es activamente transportado hacia los espacios intercelulares laterales.
Asi, el Na+ se transporta activamente fuera de todas las partes del 10bulo renal excepto en las porciones
delgadas del asa de Henle.

Al parecer, el Cl- es transportado de tres maneras. por difusién pasiva cuando la concentracion de Cl-
estd aumentada ¢n la luz o cuando la luz 1ubular se encuentra negativa en relacion al liquido intersticial, por
cotransporte con Na+ y K+ y por antitransporte de Nat+-H+, colocando H+ y OH- dentro de la luz tubular.

La glucosa, los aminoacidos y el bicarbonato son reabsorbidos junto com ¢l Nat en la primera
porcion del tdbulo proximal, posteriormente en el tibulo e Na+ es reabsorbido junto con et Cl-. La glucosa
es un ejemplo de las substancias separadas de la orinz por transporte activo secundario. Es filirada a una
velocidad aproximada de 100 mg/min (80 mg/100 ml de plasma x 125 ml/min). Esenciaimente, toda s
glucosa es reabsorbida y no mas de unos pocos miligramos aparecen en la orina en 24 hrs. La cantidad
reabsorbida es proporcional a la cantidad filtrada y a la concentracion plasmitica de glucosa (PG) por la TFG
hasta que alcanza el transporte maximo (TmG) y cuando este €5 excedido la cantidad de glucosa en la orina se
eleva, ¢l TmG en el hombre es de 375 mg/min aproximadamente y en le mujer es de 300 mg/min. El umbral
renal para la glucosa es la concentracion plasmatica en la que ya aparece esta en la orina en cantidades
mayocres que tas normales por minuto. Se podria predecir que el umbrat renal se alcanzaria cuando la
concentracidn de glucosa fuese de 300 mg/100 ml, es decir, 375 mg/min {TmG) dividido entre 125 ml/min
(TFG). Sin embargo, el umbral renal se alcanza cuando la concentracion de glucosa en ef plasma artenial es de
200 mg/100 ml equivalente a una concentracion de 180 mg/100 ml en sangre venosa. Las razones por las
cuales el umbral renal es menor al predicho son en primer lugar que no todas las nefronas que tiene cada rifién
tienen el mismo TmG o igual tasa de filtracion, en algunas, ef TmG es excedido & concentraciones bajas de
glucosa piasmitica. En segundoe lugar, algo de glucosa se reabsorbe cuando la cantidad filirada esta por
debajo del TmG, porque las reacciones que intervienen en el transporte de glucosa no son completamente
irreversibles. La reabsorcién de la glucosa en ¢l rifion es similar a la reabsorcién de glucosa en el intestino. La
glucosa y el Na+ se unen a un transportador comén, o simportador, en 1a membrana luminal y Ja glucosa es
introducida a la célula mientras que el Na+ se moviliza siguiendo los gradientes eléctrico y quimico. El Na+
¢5 entonces bombeado fuera de la ¢élula hacia los espacios intercelulares laterales y la glucosa se mueve hacia
el liquido intersticial por difusién simple. Asi, el transporte de glucosa en los rifiones, al igual que en el
intestino, es un ejemplo de transporte activo secundario, La energia necesaria para el transpone activo de
glucosa es proporcionada por la ATPasa Na+-K+ que bombea al Na+ firera de la célula. El simponador se une
especificamente al D-isdmero de la glucosa y 1a tasa de transporte de D-glucosa es mucho mayor que la de L-
glucosa. El transporte de glucosa es inhibido en e} rifion, igual que en el intestino, por la floricina, glucosido
vegetal, que compite con la D-giucosa por la unidén al simportador. Otras substancias reabsorbidas por
transporte activo secundario son los aminoécidos, lactato, citrato, fosfato y cloruros.

Otras substancias que son activamente reabsorbidas incluyen la creatinina, el sulfeto, el 4cido urico,
€] 4cido ascorbico y los cuerpos cetdnicos del acetoacerato y beta-hidroxibutirato, los Tm de estas substancias
son muy variables. Algunos de los mecanismos de transporte parecen compartir una misma etapa, ungs

transportan en cualquiera de las direcciones dependiendo de las circunstancias y otros pueden intercambiar
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una substancia por otra. La mayor parte de los mecanismos de transporte activo responsables de la
reabsorcion de solutos especificos, esta localizada en los tibulos proximales.

Muchos mecanismos renales de transporte activo, como los demés sistemas de transporte activo,
pueden ser inhibidos. Por ejemplo, el mecanismo responsable de la reabsorcion de acido Gnico puede ser
inhibido por e! probenecid y la fenilbutazona, un hecho de imponancia para el tratamiento de la gota.

La dindmica del transporte del dcido p-aminchipurico (PAH) Hustra como operan los mecanismos
del transpore active que secretan substancias hacia ef liquido tubular. La carga de PAH filtrada es una
funcién lineal del valor plasmitico, pero la secrecion de PAH se eleva cuando sube la concentracion
plasmatica de PAH (PPAH) hasta que se alcanza una tasa maxima de secrecién (TmPAH). Cuando PPAH, es
bajo, DPAH es alta pero cuando PPAH sube por encima de TmPAH, DPAH cae progresivamente. Por tiltimo
se acerca a la depuracion de la inulina porque fa cantidad de PAH secretada se vuelve una fraccién cada vez
menor de la cantidad total excretada. Por lo contrario, la depuracién de la glucosa es esencialmente nula a
valores de PG inferiores al umbral renal pero por encima de él, DG se eleva para acercarse a Din cuando PG
aumenta.

Otras substancias secretadas por los tibulos son los derivados del dcido hipurico, €l rojo de fenol y
otras sulfonflaleinas colorantes, la penicilina y una variedad de colorantes yodurados como el yodopiracet,
Las substancias que son normalmente producidas por el organismo y secretadas por los titbulos incluyen a
varios sulfatos etéreos, glucurdnidos estercides y al acido S-hidroxiindolacético, metabolitc principal de la
serotonina Todas estas substancias secretadas son aniones débiles y compiten entre si por su secrecion, este
sistemna esta limitado a los tibulos proximales, es facilitado por el acetato y el lactato e inhibido por varios
intermediarios del ciclo de Krebs, probenecid, fenilbutazona, dinitrofenol y diuréticos mercuriales.

Los tibulos retroactiian modificando la filtracion glomerular, conforme aumenta el flujo a través de
la rama ascendente del asa de Henle y primera porcion del tibulo distal, 1a filtracién glomeruler en la misma
nefrona disminuye y, a la inversa, una disminucién en el flujo aumenta la TFG. Esto tiende a mantener la
constancia de la carga entregada en el tubulo distal. El sensor de la respuesta al parecer es la mécula densa y
la TFG probablemente se ajuste mediante constriccion o dilatacion de la arteriola aferente. La constriccidn
puede estar mediada por el sistema renina-angiotensina, las prostaglandinas o el AMP ciclico. El componente
urinario responsable de la retroaccion puede ser el Cl- y el grado de constriccion es probablemente
proporciona la velocidad de reabsorcion del Cl- a través de la macula densa. La sensibilidad de la retroaccion
puede encontrarse aumentada cuando el volumen del liquido extracelular se encuentre disminuido y estara
disminuida cuando el volumen del mismo liquido se encuentre expandido.

Normalmente los glomérulos filtran 180 L. de liquido en 24 hrs. mientras quz el promedio del
volumen urinario en ¢l mismo lapso de tiempo ¢s aproximadamente de 1 L. La misma carga de solutos puede
ser excretada cada 24 hrs. en un volumen urinario de 500 ml, con una concentracion de 1400 mosm/L o en un
volumen de 23.3 L con una concentracion de 30 mosm/L. Estas cifras demuestran dos hechos importantes: e!
primero es que por lo menos 87% de agua filtrada es reabsorbida, ain cuando el velumen wurinario sea de 23
L, y el segundo es que la reabsorcidn del resto de agua filtrada puede ser variada sin afectar la excrecion total

de solutos. Por lo tanto, cuando [a orina es concentrada, el agua es retenida en exceso con respecto a los
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solutos y cuando es diluida, el organismo pierde agua ¢n exceso con relacion a ellos. Ambos hechos tienen
gran imporiancia en la economia del organismo y en la regulacién de la osmolalidad de los liquidos
corporales.

Muchas substancias son transponiadas hacia fuera desde el liguido del tibulo proximal, pero el
liquido permanece isosmotico hasta el extremo de! tibulo proximal. Por o tanto, en el tibulo proximal el
agua sale pasivamente del tobulo a lo Jargo de gradientes osmdticos creados por el transporte activo de los
solutos y se mantiene la isotonicidad. El gradiente osmético entre ¢l liguido intersticial renal y el tiquido det
uibulo proximal es muy pequeito, pero es efectivo en la movilizacion del agua fuera de la luz tubular. Puesto
que la refacion de la concentracion en el liquido de los tubulos a la concentracion en el plasma (LT/P) de la
substancia no reabsorbible, inulina, es de 2.5 a 3.3 en el extremo det tibulo proximal, se traspola que cerca de
60 8 70% del soluto y 60 a 70% del agua filtrada han sido sustraidos cuando el filrado alcanza esta drea.

Las asas de Henle de las nefronas yuxtamedulares penetran profundamente en las pirdmides
medulares antes de drenar en los tibulos contomeados distales de la corteza, y todos los conductos colectores
descienden de nuevo a través de las pirdmides medulares para desembocar en la pelvis renal. Hay un aumento
graduado en la osmolalidad del intersticio de las pirdmides, siendo [a osmolalidad en las puntas de las papilas
de aproximadamente 1200 mosm/L, casi cuatro veces la del plasma. La rama descendente del asa de Henle es
permeable al agua, pero la ascendente es relativamente impermeable. El Nat+, el K+ y el Cl- son
cotransportados fuera del segmento grueso de fa rama ascendente. Por lo tanto, el liquido se vuelve
hiperténico en la rama descendente del asa de Henle, conforme el agua se mueve hacia el intersticio
hipertdnico. En la rama ascendente se torna mas diluido y cuando llega & la parte superior de la rama, es
hipoténico con respecto al plasma debido al movimiento de Na+ y Cl- hacia fuera de la luz tubular. Al
atravesar ¢l asa de Henle, se extrae otro 15% del agua filirada, con lo que casi 20% del liguido filtrado entra
en el tibulo distal, y la relacion LT/P de inulina en este punto es aproximadamente de 5.

El tibulo distal, en particular su primera parte, es una extension del segmento grueso de la rama
ascendente, ¢s relativamente impermeable al agua y a una extraccién continua del soluto ante un exceso de
solvente diluye adn mas el liquido tubular sin embargo, la reabsorcion de Na+ en este segmento es variable y
es regulada por la aldosterona. Aproximadamente 5% del agua filtrada es extraida en este segmento.

Los nibulos colectores tienen dos porciones, una cortical y otra medular, a través de ta cual fluye ¢l
filtrado de Iz corteza hacia la pelvis renal, los cambios en la osmolalidad y el volumen de ios tubos colectores
dependen de la cantidad de vasopresina que actiia sobre los tubos. Esta hormona de ta newrohipéfisis aumenta
la permeabilidad al agua en los thbules colectores. En presencia de la cantidad adecuada de vasopresina que
produzca antidiuresis maxima, el agua sale de la solucidn hipotdnica de ios tubos coleciores corticales y entra
al intersticio de la corteza y, por lo tanto, el liquido tubular se hace isoténico, de esta manera se extrae hasta
10 % del agua filtrada. El liquido isotémico entra entonces en los tubos colectores en fa medular con una
relacion LT/P de inulina alrededor de 20. Otro 4.7% o mas del filtrado se reabsorbe a pasa al intersticio
hiperténico de la médula, produciende una orina tan concentrada que alcanza una relacién LT/P de inulina
mayor de 300 En el hombre, la osmolalidad de la orina puede llegar a ser de 1400 mosm/L., casi 5 veces la

osmolalidad def plasma, absorbiéndose casi un total de 99.7% del agua filtrada.
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Cuando no hay niveles adecuados de vasopresina, el epitelio del tubo colector es relativamente
impermeable al agua Por lo tanto, ¢l liquido permanece hipotdnico y fluyen grandes cantidades de él a ja
pelvis renal. En ¢l hombre, la osmolalidad de 1a orina puede ser tan baja como de 30 mosm/L. La
impermeabilidad de las porciones distales de la nefrona no es absoluta, junto con el Na+ que es bombeado
hacia fuera desde el liquido del tubo colector, se reabsorbe cerca de 2% de! liquido filtrado en ausencia de
vasopresina. Sin embargo, una persona puede excretar hasta 13% del liquido filtrado, y el flujo urinario puede
alcanzar 15 ml/min. o més. Siendo mas facil determinar la gravedad especifica que su osmolalidad, esta se
estima como un indice de la concentracion urinaria con valores normales de 101G a 1035,

El mecanismo de concentracion depende del mantenimicento de un gradiente de osmolalidad creciente
a lo largo de las pirdmides medulares. Este gradiente existe debido a la operacién de las asas de Henle como
multiplicadores de contracorriente y de los vasos rectos como intercambiadores en contracorriente. Un
sistema en contracorriente ¢s un sistema en el cual el flujo de entrada corre paralelo a, en contra de, y en
intima proximidad al flujo de salida por determinada distancia. La rama descendente det asa de Henle es
relativamente impermeable a ios solutos, pero muy permeable al agua, consecuentemente el agua se desplaza
al intersticio y la concentracion de Na+ en ¢l liquido tubular aumenta notoriamente, ademés parece ser que
algo de urea entra al asa descendente, agregandose asi al aumento de osmolalidad. La delgada rama
ascendente del asa es relativamente impermeable al agua y algo permeable al Nat y a la urea, pero mis
permeable a] Na+ que a la urea en consecuencia, ¢l Na+ se mueve pasivamente al intersticio de acuerdo al
gradiente de concentracion. La gruesa rama ascendente es relativamente impermeable al agua y a los solutos,
pero en este segmento hay un acarreador que transporta | Na+, | K+ vy 2 Cl- de !a luz tubular hacia las
células. El Na+ es activamenie transportado fuera de las células hacia el intersticio por la ATPasa Na+-K+, y
esta porcion del tibulo renal tiene un contenido de la ATPasa Na+-K+ mayor que en cualquier otra pante. E!
K+ difunde en forma pasiva y retrograda hecia la luz tubular, manteniendo la diferencia de potencial
transtubular de +7 mV, Un Cl- se difunde pasivamente al intersticio, v otro se cotransporta con K+.

Las partes externas de los tubos colectores son refativamente impermeables a la urea, pero
permeables al agua en presencia de vasopresina, por lo tanto el agua deja [z Juz tubular y aumenta la
concentracién de urea, por Gltimo, 1a porcion medular del tubo colector es permezble a la urea y en presencia
de vasopresina al agua. La urea se difunde pasivamente al intersticic manteniendo la elevada osmolalidad de
la piramide medular. El aguz adicional es eliminada 1ambién y el liquido en el mibulo adquiere una
concentracion efevada.

El gradiente osmético no duraria mucho en las pirdmides medulares si el Na+ y la urea fieran
eliminados de los espacios intersticiales por la circulacion, estos solutos permanecen en las piramides
primordidlmente porque los vasos rectos operan como intercambiadores en contracorriente, Los solutos se
difunden fuera de los vasos que conducen sangre hacia la corteza y entran en los vasos que descienden al
interior de la pirdmide, por el contrario, el agua se difunde fuera de los vasos descendentes y hacia el interior
de los vasos ascendentes por 1o tanto, el soluto tiende & recircular en la médula y el agua a evitarla, de modo
que la hipertonicidad se mantiene. El agua extraida de los tubos colectores hacia el interior de las piramides

también es eliminada por los vasos rectos y entra en la circulacion general. Debe notarse que el intercambio
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en contracorriente es un proceso pasivo, depende de la difusion de agua y solutos en ambas direcciones a
través de las paredes permeables de los vasos rectos, y no podria mantener ¢l gradiente osmético a lo largo de
las pirdmides si el proceso de multiplicacion en contracorriente cesara a las asas de Hente. También es
importante tener en cuenta que hay un gradiente osmético muy grande en los tibulos renales y es ¢l sistema
en contracorriente el que hace posible este gradiente, extendiéndolo a lo largo de un sistema de tibulos de 1
¢m o mas de longitud, en lugar de a través de una sola capa de células que tiene \inicamente unos cuantos
micrometros de espesor.

La urez del filtrado glomerular sale de tos tibulos al aumentar su concentracion por la reduccién
progresiva del volumen del filtrado. Puede cruzar las membranas renales por difusién simple o posiblemente
por difusién facilitade. Cuando fos flujos de orina son bajos, hay mis oportunidad para que la urea abandone
los tibulos y solo 10 a 20% de la urea filtrada es excretada, con flujos urinarios altos se excreta S0 a 70%. La
urea se acumula ex los intersticios de las pirimides medulares, donde tiende a permanecer atrapada por el
intercambio en contracorriente en los vasos rectos La concentracion de urea del liquido tubular es elevada
cuando ¢! liquido entra a las porciones medulares de los tubos colectores y la urea se difunde el intersticio
junto con agua La cantidad de urea en los intersticios medulares y, en consecuencia, en la orina, varia con ia
cantidad de urea filirada y ésta, a su vez, varia con la ingestion de proteinas en la dieta. Por lo tanto, una
alimentacién abundante en proteinas aumenta la capacidad del rifion para concentrar la orina.

Las células de los tibulos proximales y distales secretan hidrogeniones pero la acidificaciéon también
ocurre en los tubos colectores, la reaccion principal que es responsable de la secrecion de H+ en los tibulos
proximales, es el intercambio Na+-H+, que se lleva a cabo por transporte activo secundario. EI H+ proviene
de la disociacién intracelular del H2CO3 y el HCO3- que se forma se difunde al liquido intersticial. Por cada
H+ secretado, un Na+ y un HCO3- entran al liquido intersticial.

La anhidrasa carbonica cataliza la formacidn de H2CO3 y los firmacos gue la inhiben deprimen tanto
la secrecién de 4cido por los nibulos proximales como las reacciones que dependen de elia. Hay ciertas
pruebas de que el H+ se secreta en los tibulos proximales por medio de otro tipo de bombas sin embargo, su
contribucion es muy pequefia en comparacion. En el tibulo distal y en los colectores, donde la secrecion de
H+ no es dependiente del Na+ de la huz tubular, ¢l H+ es secretado por una bomba de protones que requiere
ATP, la aldosterona activa esta bomba para aumentar la secrecion distat de H+, El epitelio de los conductos
colectores estd constituido por células principales {células P) y células intercaladas (células 1), también existen
¢élulas 1 en los tibuios distales, estas secretan 4cido y contienen abundante anhidrasa carbénica y numerosas
estructuras tubulovesiculares. La ATPasa de translocacion de H+, que produce la secrecion de este ion, esta
localizada en estas vesiculas lo mismo que en la membrana cetular luminal y que en caso de acidosis, se
incrementa el nimero de bombas de H+ mediante ta insercion de estas tubulovesiculas en la membrana
celular luminal. Estas células también contienen la banda 3, una proteina de intercambio anionico, en sus
membranas celulares vasolaterales y esta proteina puede funcionar como agente de intercambio de Cl- -
HCO3- para el transporte de este tltimo hacia el liquido intersticial.

La cantidad sccretada de acido depende de los cambios en la orina tubular, el gradiente maximo de

H+ contra el cual puede secretar el mecanismo de transporte corresponde a un pH urinario cercano a 4.5, es
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decir, 1000 veces la concentracién del plasma. De esta manera, el pH 4.5 es el pH limitante, si no existen
amortiguadores que fijen H+ en la orina, este pH se alcanzaria ripidamente y cesaria la secrecién de H+, sin
embargo, tres reaccicnes importantes eliminan H+ iibre en el liguido tubular, permitiendo secretar mas acido.
Estas son las reacciones con el HCQO3- para formar CO2 y H20 con el HPO42- para formar H2P0O4- y con el
NH3 para formar NH4+.

El pK’ del sistema del bicarbonato es de 6.1, e del sistema del fosfato dibasico es de 6.8 y ¢l del
amoniaco es de 9.0. La concentracion del HCO3- en el plasma y en consecuencia, en el filtrado glomenular, es
proximo a 24 meq/L. normalmente, mientras que la del fosfato es solo de 1.5 meg/L. Por lo fanto, en ¢l tibulo
proximal, la mayor parte del H+ secretado reacciona con el HCO3- para formar H2CO3 y este es degradado
para formar CO2 y H20. En el tibulo proximal hay anhidrasa carbonica en el borde en cepillo de las células,
esto facilita la formacion de CO2 y agua en el liquido de los ribulos. El CO2, que se difunde facilmente a
través de todas las membranas biologicas, entra a las células de los tibulos donde se agrega a la reserva de
CO2 disponible para formar H2C03, puesto que el H+ ¢s eliminado del tibulo, el pH de! liguido no cambia,
Este es el mecanismo por el cual es reabsorbido et HCO3-, por cada mol de HCO3- eliminado del liquido
tubuiar, 1 mol de HCO3- se difunde desde las células tubulares a ia sangre, aunque no es el mismo mol que
desaparecio del tiquido mbutar,

El H+ secretado también reacciona con el fosfato dibasico (HPQ42-) para formar fosfato monobasico
(H2P0O4-). Esto sucede en mayor grado en los wbulos distales y conductos colectores porque es ahi donde el
fosfato escapa a la reabsorcitn proximal, es concentrado en forma importante por la reabsorcién de agua. La
reaccién con NH3 ocurre en los tibules proximal y distal. El H+ también se combina en menor grado con
otros aniones amortiguadores.

Cada H+ que reacciona con los aniones amortiguadores contribuye a la acidez de titulacién urinaria,
que se mide determinando la cantidad de &lcali que debe agregarse a la orina para regresar su pH a 7.4, o sea,
el pH del filtrado glomerular. Sin embargo, la acidez titulable mide solo una fraccién del acido secretado,
puesto que no da razon de] H2CO3 que se a convertido en H20 y CO2. Ademis, et pK' del sistema de
amoniacc es de 9.0 y este se titula solo a partir de la acidez de la orina hasta el pH 7.4, de modo que
contribuye muy poco a la acidez titulable.

Aunque el proceso de reabsorcion de HCO3- en realidad no abarca ¢] transporte de este jon hacia las
células tubutares, la reabsorcion es proporcional a la cantidad filtrada dentro de limites relativamente amplios.
No hay Tm pero por un mecanismo no identificado, disminuye la reabsorcion de HCO3- cuando se expande el
volumen dei liquido extracelular. Cuando la concentracién plasmatica de HCO3- disminuye, se reabsorbe todo
el ion filtrado, pero cundo aumenta, el ion aparece en la orina tomandose alcalina. Cuando el HCO3-
plasmético es de 28 meg/L, el H+ esta siendo secretado a su tasa maxima y se emplea todo para reabsorber el
HCO3- pero cusndo este disminuye, mas H+ se encuentra disponible para combinarse con otros
amortiguadores, mientras mas disminuye €]l HCO3- plasmatico, 2 orina se 1oma mas acida y mayor es su
contenido de NH4+.

El Nat es filtrado en grandes cantidades pero sale de algunas porciones de la nefrona en forma

pasiva y es activamente transportado hacia fuera en los tibulos proximales, Ia rama ascendente gruesa, los
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tibulos distales y los tubos coleciores. Normalmente, de 96% hasta mas de 99% del Nat filtrado es
reabsorbido La mayor parte de Na+ es reabsorbido con el ClI- pero algo es reabsorbido en los procesos por los
cuales un Na+ entra al torrente sanguineo por cada H+ secretado por los tdbulos y en los tabulos distales una
pequefia cantidad es reabsorbida en forma activa y simultanea a 1a secrecion de K+,

Debido a que el Na+ es ¢l cation mas abundante en el liquido extracelular y a que las sales de sodio
forman mis de 90% del soluto osméticamente activo en el plasma y en el liquido intersticial, la cantidad de
Na+ en el cuerpo es el determinante primario del volumen del liquido extracelular. Secundaric a los
mecanismos reguladores para el control de la excrecion de Na+, la cantidad excretada del mismo se ajusta
para igualar a la cantidad ingerida en un amplio margen de ingestion dietética y los individuos conservan el
equilibrio de Na+. Asi, la excrecion urinaria de Na+ va de menos de 1 meq/24 hrs. con una dieta baja en sal,
hasta 400 meq/24 hrs. o mas. Ademas, hay natriuresis cuando se administra solucién salina intravenosa y
decremento en la excrecion de Na+ cuando se reduce ¢l volumen del liquido extracelular Las variaciones en
la excrecién de Na+ son afectadas por cambios en la cantidad filtrada y por la cantidad reabsorbida en los
tibulos. Los factores que afectan la reabsorcién de Na+ incluyen las presiones oncética e hidrostitica en los
capilares peritubulares, el valor de sldosterona circulante y de otras hormonas corticosuprarrenales, la
concentracion sanguinea del péptido natriurético auricular (PNA) y posiblemente otras hormonas
natriuréticas, asi como las tasa de secrecién de H+ y K+.

La cantidad de Na+ filtrada es tan grande que si la cantidad total de Nat que se reabsorbe se
mantuviese constante, con una elevacion en la TFG de sélo 2 ml/min se excretaria mas del doble de Ia
cantidad excretada previamente, por lo contrario, una pequefia caida en la TFG reduciria la excrecion de Na+
a cero. Sin embargo, la cantidad total reabsorbida se eleva cuando la TFG se incrementa y disminuye cuando
ésta desciende, la mayor parte del cambio en la reabsorcién ocurre en el tibulo proximal. La compensacion
usualmente no es completa, pero si apreciable. La reabsorcién en el tibulo proximal de un numero de otras
substancias también es proporcional a la carga que la filtracion le entrega al nibulo, es decir, el tibulp tiende a
reabsorber la fraccion constante de la cantidad filtrada més que una cantidad constante. La proporcion que es
especialmente aparenie en el caso de la reabsorcién de Na+, ha sido llamada equilibric glomerulotbular. E!
cambio en la reabsorcidn de Na+ ocurre segundos después de un cambio en la filtracion, de modo que parece
improbable que intervenga un factor humoral extrarrenal. Un factor es la presién oncédtica en los capilares
peritubulares. Cuando ta TFG es alta, hay un incremento relativamente grande de la presidén oncttica
plasmatica cuando alcanza las arteriolas eferentes y sus ramas capilares. Esto hace aumentar la reabsorcion de
Na+ desde el tibulo. Sin embargo, los mecanismos intramenales que lievan a cabo el cambio no han sido
identificados todavia.

La reabsorcién del cloruro aumenta cuando disminuye la reabsoreién de HCO3- y viceversa, de
manera que la concentracién de Ci- en el plasma varia inversamente a la concentracidén de HCOs-
manteniéndose constante la concentracidn total de aniones. La difusibn pasiva puede explicar los
movimientos de Cl- en algunas situaciones, sin embargo, el Cl- también deja la luz wbular por transporte
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Mucho del K+ filirado es extraido del liquido tubular por reabsorcidon activa en los wbulos
proximales y luego es secretado en el liquido por las células tubulares distales. La tasa de secrecion de K+ es
proporcional a la velocidad del flujo del liquido tubular a través del tibulo distal, debido a que durante ¢ flujo
ripido hay menos oportunidad para que aumente la concentracion tubular de K+ a un valor tal que evite mas
secrecién. En ausencia de factores patologicos, la cantidad secretada es aproximadamente igual a ingestidon de
K+ y se mantiene el equilibrio del mismo. En los tibulos distales el Na+ es generalmente reabsorbido y el K+
excretado, no hay intercambio rigido de uno a uno y mucho del movimiento del K+ es pasivo sin embargo,
existe acoplamiento eléctrico en el sentido de que la migracién intracefular de Na+ tiende a bajar la diferencia
de potencial a través de la célula del tibulo y esto favorece el movimiento del K+ hacia la luz tubular. Puesto
que el Na+ también es reabsorbido simultineamente a la secrecién de H+, hay competencia por el Na+ en el
liquido tubular. La excrecién de K+ esta disminuida cuando la cantidad de Na+ que llega al tibulo distal es
baja, asi como cuando estd elevada la secrecion de H+. Cuando el potasio corporal total esta clevado, la
secrecion de H+ esta inhibida, al parecer debido a la alcalosis intracelular, por lo tanto, la secrecién ¥
excrecion de K+ estén facilitadas. Al contrario, en la disminucion acentuada de K+ las células son acidas yla
secrecidn de K+ declina. Aparentemente, et mecanismo secretor del K+ es capaz de adaptarse porque la
cantidad de K+ excretado aumenta gradualmente cuando se administra una gran dosis constante de una sal de
potasio por un periode prolongado.

En el presente caso se encontrd la presencia de un ritdn en herradura, con un doble sistema colector
izquierdo, una atresiz uretero-piélica ipsilateral y uraco doble completo obliterado, no encontrando en la
lirerature médica mundial ningin caso reportado previamente de Iz presencia simultanea de estas
malformaciones congénitas del aparsto urinario. Se presenta e} caso clinico con los hallazgos referidos asi

como el tratamiento indicado y la evolucién del mismo.

REPORTE DEL CASO.

Paciente femenina producto dnico de primera gesta, de madre de 19 afios sin antecedentes heredo-
familiares de importancia. El embarazo curso bajo control prenatal sin complicaciones, sin haberse presentado
ninguna patclogia materna durante el mismo y sin exposicion a agentes teratogénicos identificados.

Nacid por parto vaginal eutdcico, posterior a un trabajo de parto espontaneo, obteniéndose un recién
nacido femenino de 39.2 semanas de gestacion con un peso de 1960 gs, talla de 44 ¢m y perimetro cefalico de
31 em. Apgar de 8-9. No se evidenciaron malformaciones congénitas evidentes sin embargo, se reporté el
hailazgo de una tumoracion abdominal situada a | cm de! borde costal izquierdo, sin especificarse mis datos
al respecto.

Evoluciond adecuadamente manteniéndose estable, tolerando la via oral y con evacuaciones y diuresis

normales. Se inicié el estudio de Ia tumoracidn abdominal con estudios de gabinete.
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A la edad de dos dias de vida extra-uterina se le realizd una tomografia abdomino-pélvica misma que
reportd la probable presencia de una malrotacién renal vs un rifidn en herradura acompafiado de una
dilatacion del sistema colector izquierdo vs quiste rena! Sicte dias después se realizé una urografia excretora
reportando la presencia de hidronefrosis izquierda a descartar un quiste mesentérico.

El 2 de Septiembre de 1997, a los 13 dias de vida extra-uterina, fue sometida a una faparotomia
exploradora con los diagnosticos preoperatorios referidos encontrandose un uraco doble completo, no
permeable, un riién en herradura fusionado a nivel de los polos inferiores aproximadamente de 5x2x2 cm con
una lobulacién de 1x.5%.5 cm a expensas de la porcién renal izquierda. Se identificé un doble sistema colector
izquierdo y una atresia de la union vretero-piélica izquierda con una pieloectasia secundaria,
aproximadamente de 6x4x4 cm conteniendo 15 cc de orina clara en su interior. La pelvis y el uretero derecho
se encontraron sin alteraciones. (Anexo 1)

Durante el trans-operatorio se realizo la ligadura de ambos uracos, un desmembramiento y plastia
ureteropiélica tipo Anderson-Hynes, resecando previamente la zona de atresia. Se colocd una nefrostomia con
una sonda Foley nimero 8 Fc y se ferulizd el uretero con un catéter de polietileno de 1 mm de didmetro,
intreducido hasta el interior de la vejiga. (Anexo 2)

Se retird la férula a los 14 dias del post-operatorio y la nefrostomia se retird dos dias después al
realizarse una uretero-nefrografia a través de la sonda de nefrosiomia donde se demostro la permeabilidad del
uretero. Por su adecuada evolucion, con tolerancia a la via oral y con evacuaciones y diuresis normal, fue
egresada del servicio de cirugia peditrica a su domicilio, a los 11 dias del post-operatorio encontrandose

actualmente con buena evolucion y con un desarrollo normal.

DISCUSION.

El rifidn en herradura es la fusion renal mas frecuente, se ha reportado con una incidencia muy
variable que va desde £:265 hasta 1:1800 sin embargo, varios autores coinciden en que es de 1:400
nacimientos con un predominio 2:1 para el género masculino. La mayoria de los investigadores concuerdan
que cuando los blastemas metanéfricos se adhieren uno al otro durante los dos primeros meses de vida intra-
uterina, estos se fusionan alterando la migracion ascendente y la rotacion renal normal provecando que el
rifién quede en una posicion caudal y la pelvis en una posicidn anterior. (6-8)

En el 95% de los casos la fusion es a nivel de los poles inferiores lo que condiciona que la pelvis
quede en situacion anterior en lugar de medial y los ureteros queden también situados anteriormente al pasar
por delante del itsmo, mismo que en la mayoria de los casos se reporta como un tabique grueso de tejido
parenquimatoso aunque s¢ ha reportado como una banda fibrotica. En nuestro caso, la fusion se encontrd a
nivel de los polos superiores encontrindose esta alteracion unicamente en el 5% de los casos de rifién en
herradura y aunado a elo, se encontrd una lobulacién de la porcion renal izquierda. No encontramos ningin

caso de rifion en herradura lobulado en la literatura. Algunas series han reportado su presencia relacionada a
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factores como la talidomida y el sindrome de Turner, en una serie de 141 casos estudiados se encontré una
incidencia del 7% de pacientes con rifion en herradura asociado a sindrome de Tumner. (1,2,6.8,9)

En la mayoria de los casos, la presencia del rifion en herradura es asintomatica y con una funcién
renal normal, por lo que en la mayoria de los casos el diagnostico se basa en un hallazgo incidental o de
autopsia. Existen algunos reportes de pacientes que refieren dolor lumbar, hematuria o tumoracién abdominal
sin embargo, estos casos estan relacionados a otras anormalidades genito-urinarias agregadas como una
obstruccién uretero-piéiica. (1,2,10) En nuestro caso, unicamente se identiftcd la presencia de una tumoracion
abdominal como hailazgo clinico.

El rifidon en herradura se relaciona a otras anomalias genito-urinarias en €l 25% de los casos siendo
las mas frecuentes la hidronefrosis, infecciones de vias urinarias (27-31%), litiasis renal (17-21%) v la
obstruccion uretero-piélica, esto secundaric al bajo flujo urinario condicionado por el paso de los ureteros
sobre el itsmo. En esta paciente, se encontrd una atresta ureterc-pi€lica izquierda que si bien, en general se
encuentra relacionada al paso de los ureteros sobre el tabique, en este caso la fusion se encontrd de polos
superiores dejando libre el paso de los ureteros y no se identifico ningin factor anatdbmico que la hubiera
podido condictonar. Por lo que suponemos que a presencia de la atresia tubo un origen embrioldgico durante
el desarrolto de los tabulos colectores a pantir del brote ureteral, probablemente previo o durante la dilatacion
que formara posteriormente la pelvis renai.

Otras anormalidades son el reflujo vésico-ureteral, la criptorquidia e hipospadias. La relacién con
gloménio-nefropatia membranosa, pielonefritis xantogranulomatosa, displasia multiquistica y con tumores
como rabdomiosarcomas, teratomas o nefroblastomas (0.4-0.9%) es muy rara. (2.3,6-8,10-13)

Desde el punto de vista anatémico, son importantes las variantes en cuanto a la irrigacion que puede
presentar un rifién en herradura ya que puede existir una arteria renal para cada rifton en el 30% de los casos
sin embargo, el 70% presenta multiples arterias y la longitud y grosor de las mismas puede ser muy variable
reportindose hasta cuatro arterias para cada nitdn. En cuanto a la irrigacion del itsmo, puede provenir de las
arterias renales o directamente de la aorta, mesentérica inferior, ilidica externa o comun o, de las sacras,
inclusive, la irrigacién renal total puede ser a través del itsmo. La importancia radica en que cada arteria
irriga un drea especifica, sin circulacion colateral por que la ligadura de una arteria condicionaria un area de
infarto renal. Lo anterior es de suma importancia principalmente en los casos de transplante renal ya que
existen reportes de trasplantes exitosos de nifién en herradura en bloque o de un nifion dividido por el tstmo y
transplantado en dos diferentes pacientes. (1,2,4,5.8,13)

El diagnéstico radioldgico se basa en la demostracién del itsmo situado anterior a los grandes vasos
en la linea media abdominal. Actualmente, en muchos centros la sonografia ha remplazado a la urografia
excretora convencional como el método primario de diagnostico. (3}

La atresia de la union uretero-piélica, cuyas manifestaciones clinicas son principalmente la presencia
de una tumoracion abdominal, dolor ¢ infecciones urinarias, cuyo método diagnostico de eleccion es la
urografia y el tratamiento es quirirgico basindose en la reseccion del drea atrésica con una uretero-
pieloplastia posterior, se encuentra frecuentemente en casos de rifion en herradura, esto secundario al paso de

los ureteros sobre el itsmo en los casos de fusion de polos inferiores y condicionando esto un bajo flujo
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urinario y la obstruccion, sin embargo como ya se menciond, en este caso la fusion se encontrd a nivel de los
polos superiores encontrandose los ureteros libres y sin ningun factor directo condicionante.

El doble sistema colector evidencié no presentar reflujo, encontrandose una pieloectasia secundaria
a la obstruccion uretero-piélica pero sin evidenciarse datos de hidronefrosis. La literatura reporta casos de
doble sistema colector asociado a diversas patologias como sindrome de Turner, sindrome maxilo-acro-renal,
titidsis reno-ureteral, ureterocele, uréter ectopico y blastema renal sin embargo, no encontramos ningin caso
asociado a rifén en herradura. En base a lo anterior, la presencia aislada de doble sistema colector, en la
mayoria de los casos, s asintomatica haciéndose €l diagnostico en base a los hallazgos en estudios de otras
patologias.

Evidentemente el doble sistema colector se debe a una malformacion durante el desarrollo
embriologico, prebablemente secundario a una persistencia o remanente de los calices mayores durante la
division de la pelvis renal primitiva.

El uraco es un cordén fibromusculas de 3-10 cm de longitud, normatmente recubierto por epitelio
transicional que se origina en la parte superior de la vejiga y se extiende por el espacio de Retzius, entre la
fascia transversalis y el peritoneo, hasta la cicatriz umbilical. Es un remanente embriologico cuyo precursor
preciso no se ha detenminado ya que se ha descrito a la alantoides como tal sin embargo, otros autores
reporian a la cloaca como precursor. El uraco puede extenderse independientemente desde el dpex vesical
hacia la cicatriz umbilical o junto con una o las dos arlerias umbificales obliteradas. Las anomalias del uraco
resultan de la falla del proceso de obliteracion que debiera completarse a la semana 40 de la vida prenatal sin
embargo, estas no son frecuentes, Blichen-Toft y Vagn-Nielsen hacen una recopilacidn de la literatura y
reportan 332 casos de 1550 a 1970 con una incidencia predominante en el género masculino de 5:2. Los
casos sintomiticos se presentan a cualquier edad pero principalmente en nifios y adultos jovenes. Las
anomalias se clasifican en dos grupos: congénitas y adquiridas, el primer grupo se refiere a la persistencia de
la comuniczcion fetal entre la luz vesical y la cicatriz umbilical y ¢l segundo grupo se caracteriza por
reaperturas parciales del canal uracal de un uraco previamente obliterado normalmente. Las diferentes
alteraciones incluyen la persistencia del uraco permeable, el quiste uracal, el seno umbilical y el diverticulo
vésico-uracal. Otras anormalidades menos frecuentes incluyen neoplasias malignas como el carcinoma de
células transicionales, carcinoma escamoso, sarcoma y el mas frecuente, el adenocarcinoma. Las neoplasias
benignas son mas raras ain incluyendo adenomas, fibromas, fibroadenomas, fibromiomas, hamartomas y
abscesos. Sus manifestaciones clinicas en general son principalmente la presencia de una tumoracion en la
pared abdeminal, nivel de la linea media infra-umbilical, ocasionalmente acompafada de dolor y/o fiebre, el
diagnoéstico definitivo es histologico y el tratamiento es la reseccion o drenaje quirargico, (14-19)

Dentro de todas las anormalidades, al parecer la de menor incidencia es la presencia de uraco doble
completo encontrindose Unicamente un caso de uraco doble persistente reportado en la literatura Rusa en el
afio de 1989 Siendo una malformacion extremadamente rara, no se ha reportado en fa literatura el cuadro
clinico ni el tratamiento en relacion a un uraco doble sin embargo, de presentarse uraco doble persistente, la
sintomatologia debiera ser exactamente la misma que la de un solo uraco permeable esto es, salida de orina,

dolor e infecciones umbilicales y urinarias frecuentes. En nuestro caso, encontramos el primer uraco doble
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obliterado que se haya reportado y del cual, suponemos que de no haberse identificado, de cualquier forma
nunca hubiera dado sintomatelogia ya que se hubiera comportade como cualquier uraco simple normal a no
ser, que presentara posleriormente alguna alteracion adquirida secundario a ia reapertura de su luz. La
ligadura del mismo no conlleva ninguna complicacién posterior. Dada su infrecuencia, tampoco se ha descrito
su etiologia pero tomando en cuenta el origen embrioldgico det uraco, se puede suponer que la etiologia del
doble uraco bien pudo haber sido posterior a una division de ta alantoides durante el desarrollo o un brote de
la misma y que estas malformaciones no hayan alterado e] desarrollo del feto porque la alantoides en el
humano no cumple ninguna funcién. Se puede descartar que el origen haya sido a partir de alguna alteracidén
del seno vrogenital primitivo ya que de haberse presentado asi, seguramente se hubiera hecho el hallazgo de
la presencia de dos vejigas urinarias. (20)

En la literatura encentramos varios casos de doble sistema colector pero todos asociados a otras
patologias. En la serie de casos de sindrome de Tumer ya referida se encontrd una incidencia del 7.8%
independientemente de los casos con rifidn en herradura. En otros estudios se reporta relacionado a litiasis
renc-ureteral en 3.9% de un total de 183 casos. Otro, reporta asociacién a ureteroccle en un 88.4%. Otras
asociaciones descritas son & uretero ectdpico, al sindrome mixilo-acro-renal, a fifién invertido y a blastema
nodular renal. No encontramos ningn caso relacionado a rifién en herradura. (9,21-26)

Se realizd una uretero-pieloplastia tipo Anderson-Hynes la cual se repona en la literatura de diversos
paises con un alto indice de éxito, 77% en una serie hingara, 90% en Estados Unidos, 94% en Suiza y hasta

97% en sertes espafiolas. (29-33)

CONCLUSIONES.

1- En este caso clinico se encuentra como hallazgo incidental la presencia de un rifién en
herradura fusionado a nivel de polos superiores y con una lobulacion a nivel de la porcion renal izquierda, una
atresia uretero-piélica izquierda con una pieloectasia secundaria y uraco doble completo obliteredo, Fue
manejado quinirgicamente ligandose ambos uracos y realizindose una uretero-pieloplastia tipo Anderson-
Hynes con colocacion de una nefrostomia y férula ureteral que posteriormente fueron retiradas, Evoluciond
en forma satisfactoria hasta su Oltima revisién.

2- La presencia simuttinea de las malformaciones genito-urinarias descritas en este caso

clinico, no s¢ ha reportado en la literatura mundial previamente.
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DOS CASOS DE TERATOMA GASTRICO INMADURO.

EMBRIOLOGIA GASTRICA.

El estémago aparece como una dilatacién fusiforme del intestino anterior en la cuarta semana del
desarrollo, durante las semanas siguientes se modifica considerablemente su aspecto y situacién como
consecuencia de diferencias en la velocidad de crecimiento de diversas regiones de su pared y de cambios en
la posicton de ios organos adyacentes. Los cambios de posicion del estdmago se justifican suponiendo que
efectia una rotacién sobre de su eje longitudinal y otra independiente sobre su eje antero-posterior.

Sobre el eje longitudinal, el estdomago efectia una rotacién de 90° en sentido horano,
consecuentemente el lado izquierde se orienta a una posicion anterior y ¢l derecho posterior, secundario a este
efecto de rotacién, los vagos toman la posicién anatémica habitual. Durante esta rotacion la pared posterior
original del estdmago, crece con mas rapidez que la porcion anterior, lo cual resulta en la formacién de las
curvaturas mayor y menor. Dado que ¢n esta etapz del desarrollo el estdmago estd unido a las paredes
posterior y anterior del cuerpo por los mesogastrios dorsal y ventral, respectivamente, se considera que la
rotacion alrededor del eje longitudinal tira del mesogastric dorsal hacia la izquierda y ayuda a formar la bolsa
omental o transcavidad de los epiplones, fondo de saco peritoneal situado detras del estomago.

En un principio los exiremos cefalico y caudal de! estomago estan situados en la linea media,
posteriormente durante el crecimiento, la porcidn caudal o pilorica se desplaza hacia la derecha y
cefilicamente y la porcién cefalica o cardiaca lo hace hacia Ia izquierda y ligeramente caudal, de esta manera

el estomago adopta su posicidn definitiva, con su eje longitudinal descendente de izquierda a derecha.

ANATOMIA GASTRICA,

El estomago tiene dos esfinteres, dos paredes, dos curvaturas y dos incisuras. La entrada del alimento
al estomago estd controlada por un area de musculo liso de 5 cm muy especializada denominada esfinter
esofigico inferior el cual presenta una zona de presidn alta entre el esdfago y estomago y se relaja para
permitir el paso de los alimentos, posteriormente se contrae para evitar la regurgitacion del contenido gastrico
al esdfago. Su imporntancia radica en que protege la mucosa esfigica de la corrosion por el acido gastrico. Se
encuentra sitvado a nivel de la décima vértebra dorsal aproximadamente a 2 cm de la linea media, demarca la
unién con el esofago. El esfinter esofigico inferior no tiene una correlacién anatdmica, en contraste, el
esfinter pilorico que es anatdmico y fistologico, se encuentra 2 cm a la derecha de la linea media en el plano
transpilorico a nivel del borde inferior de la primera vértebra lumbar La incisura cardiaca esti localizada en
la union con el esdfago abdominal y la curvatura mayor y la incisura angular sobre la curvatura menor,
pueden trazarse lineas arbitrarias desde las incisuras a la curvatura mayor para subdividir el estomago en sus
partes. El fondo es la porcidn por enzima de una linea horizontal imaginaria de la incisura cardiaca a la

curvatura mayor. El cuerpo incluye la parte gastrica situada entre la linea horizontal ya descrita y la linea
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vertical desde la incisura angular a la curvatura mayor. La porcién pilorica consta de la porcién distal a fa
linea vertical, esta porcion se subdivide 2 su vez en el antro pildrico, proximal y voluminoso, y una porcion
tubular mas estrecha conocida como conducto pilérico. Se denomina piloro a la zona esfinteriana palpable
entre ¢l estomago y el duodeno, consiste de una banda de misculo liso circular que delimita distaimente al
estomago, este evita el reflujo duodenogistrico y ayuda al vaciamiento del estdmago al relajarse durante las
contracciones propulsoras antrales También sirve como un punto que mide las particulas de alimento que
pasan al duodeno; las mayores de 2 mm se rechazan y regresan al cuerpo de! esiémago para su trituracion ¥y
digestion prefiminar adicionales. La pared gastrica consta de una capa serosa externa que recubre una capa de
musculo liso longitudinal externs, una circular media y una oblicua interna. La submucosa v fa mucosa
proporcionan un recubrimiento interno continuo separado por una hoja delgada de misculo liso, la muscularis
mucosae, una caracteristica notable de ki mucosa es una red capilar muy rica que se deriva del plexo
submucoso En la pared gastrica rara vez se observan cortocircuitos arterio-venosos.

El estomago es un drgano movil to cual lo hace ser el érgano supramesocolico de localizacién mas
variable. El cardias es la parte mas fija y puede marcarse en la pared anterior del abdomen frente a la punta
del octavo cartilago costal, por detras del borde costal izquierdo. El piloto es sumamente mévil pero en ¢l
deciibito y con el estémago vacio suele localizarse en ef plano transpilorice inmediatamente a la derecha de ta
linea media. La posicion de la curvatura mayor es muy variable, tan alta como la duodécima vértebra dorsal o
tan baja como la pelvis.

Por delante €] estomago esta relacionado con el hemidiafragma izquierdo y con el l6bulo hepatico
izquierdo. Gran parte de la cara anterior del estémago esta relacionada directamente con el peritoneo parietal
de la pared abdominal anterior. La pared posterior esta relacionada directamente con la transcavidad de tos
epiplones o cavidad peritoneal menor, el peritoneo visceral que cubre la pared posterior del estomago forma,
en parle, la pared anterior de esta bolsa epiploica y por medio de ella, 1a superficie gastrica posterior esta
relacionada con el pancreas y en direccidn craneal al mismo con el rifion y la gléndula suprarrenal izquierda,
¢l bazo, vasos esplénicos y diafragma, Por debajo del pancreas esté en relacion con el colon transverso y el
mesocolon, estas estructuras anatdmicas forman el lecho del estomago. Otra estructura intimamente
relacionada es el drbol biliar, se encuentra detras de la primera porcién del duodeno, a unos centimetros de la
desembocadura géstrica.

Como estructura derivada del intestino anterior, el estdmago recibe su irrigacion del tronco celiaco,
rama directa de la aorta abdominal. La arteria coronaria estomaguica es rama directs del tronce celiaco, se
dirige hacia arriba y a la izquierda en la pared posterior de la transcavidad de los epiplones donde produce ¢l
pliegue peritoneal gastrofrénico, emite ramas para el esofago y con frecuencia una arteria hepitica aberrante y
luego desciende por la curvatura menor enviando ramas anteriores y posteriores al fondo ¥y cuerpo gastrico. La
arteria esplénica atraviesa también la pared posterior de la transcavidad de los epiplones y a nivel de la cola
del pancreas emite la arteria gastroepiploica izquierda, esta discurre por el epipldon gastroesplénico y
desciende por Ja curvatura mayor irrigando la porcién baja det fondo y el cuerpo gistrico. La esplénica
también emite las arterias gstricas cortas que irrigan la superficie posterior del fondo del estomago. La arteria

hepatica propia da una pequefia rama, la arteriz pilorica o gastrica derecha, que discurre por la curvatura
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menor anastomosandose con la coronaria estoméaquica, proporciona ramas a la primera porcion del duodeno y
al piloro La arteria gastroepiploica derecha, rama terminal de la arteria gastroduodenal que a su vez es rama
de 1a hepatica, se desvia hacia la izquierda y corre por el epiplon mayor en direccidn paralela a la curvatura
mayor para anastomosarse con la gastroepiploica izquierda, irriga parte del cuerpo y el antro gastrico Todas
estas ramas arteriales penetran las capas musculares y forman un plexe submucoso de arteriolas tan extenso e
intercomunicado que permite la cicatrizacion rapida de heridas y una frecuencia baja de slteraciones
anastomdticas después de manipulaciones quirirgicas pero debido a esta anatomia vascular, tas lesiones de la
mucosa pueden causar hemorragias extensas aun siendo superfictales.

El drenaje venoso en su distribucion periférica sigue el trayecto de las arterias en las curvaturas,
todas estas venas drenan directa o indirectamente a fa vena porta. La vena coronaria estomiquica drena
directamente a la porta y comunica cefalicamente con ¢l sistema acigos, la pilérica drena también
directamente a la porta, la gastroepiploica derecha generalmente drena a la mesentérica superior 0 a la célica
media v 1a gastroepiploica izquierda y las gastricas cortas drenan directamente a la esplénica.

Casi todas las actividades motoras y secretorias de la funcion gastrica estan controladas por el
sistema nervioso autonomo. El nervio vago proporciona una parte predominante de esta inervacion. La
orientacton axil de los vagos se relaciona con la rotacion del estomago a la izquierda a medida que el intestino
anterior alargado regresa a la cavidad celémica desde el saco vitelino durante la gestacién. Ambos corren por
la curvatura menor y distribuyen ramas a las superficies anterior y posterior hasta el antro. La rama anterior
envia filetes al higado en el epiplon menor y al extremo pilérico. Cada vago termina en los nervios anteriot y
posterior de Latarjet, respectivamente. A lo largo de los vasos sanguineos pequefos siguen su trayecto ramas
pequeitas conforme penetran en la pared gastrica de la curvatura mayor. El vago posterior da una rama
pequedla denominada haz asesino de Grassi que sigue hacia la izquierda por detras del eséfago para unirse al
cardias. La inervacion esplacnica del estébmago es menos clara que la vagal. Algunos autores han demostrado
que las fibras vagales son adrenérgicas y colinérgicas sin embargo, al parecer la mayor parte de las
inervaciones simpiticas son adrenérgicas. Acompaian a la arteria esplénica y sus ramas, lo cual resulta
apropiado para su funcion de controlar el flujo sanguineo y la actividad muscular mis que para las actividades
secretorias dentro de ta mucosa, En general se sabe muy poco acerca de la accidn precisa que tienen los
nervios simpéticos locales en la funcién gastrica,

El drenaje linfético del estdmago sigue la distribucién del riego. Aunque existe gran nimero de
anastomosis de los linfaticos gastricos, los troncos pueden dividirse en cuatro zonas cada una de las cuales
posee ganglios linfaticos regionales especificos asociados. La zona 1 comprende los colectores de la mayor
parte de la curvatura menor incluyendo el cardias, estos drenan a los ganglios gastricos superiores y en los
paracardiales localizados a lo largo de la arteria coronaria estomagquica y de aqui drena a los ganglios celiacos.
L.a zona II drena [a porcion superior e izquierda de la curvatura mayor, fondo y parte superior del cuerpo, los
linfaticos acompaiian a fas artenias gastricas cortas y a la gastroepiploica izquierda, los ganglios asociados se
localizan en el hilio esplénico y en el trayecto de la anteria esplénica y reciben el nombre de ganglios
pancreaticoesplénicos que a su vez drenan a los celiacos. La zona 11l comprende los linfiticos que drenan la

porcién inferior de la curvatura mayor y que acomparftan a la arteria gastroepiploica derecha, como ganglios
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asociados estan los subpildricos y gastricos inferiores. Desde este punto parten vasos eferentes que drenan los
ganglios hepiticos y celiacos. La zona IV drena Iz porcidn superior del piloro y sus vasos entran en los
ganglios hepaticos antes de drenar en los celiacos.

El estdmago se encuentra envuelio por el peritoneo, el cual forma la capa serosa de la pared gastrica.
El peritoneo que cubre las superficies ventral y dorsal del estémago se fusionan en la curvatura menor para
formar el epiplon gastrohepatico o epiplon menor, derivado del mesenterio ventral. En estd capa peritoneal
fusionada se encuentran la arteria y vena coronaria estomaquica y la pilérica. El peritoneo también se fusiona
a nivel de la curvatura mayor para formar al epiplén mayor, derivado del mesenterio dorsal del embridn.
Hacia arriba, las dos hojas peritoneales se unen a la izquierda de la porcién abdominal de! esdfago y pasan al
diafragma formandoe ¢l ligamento gastrofrénico. Esta hoja peritoneal fusionada también se fija gl hilio del
bazo formando ¢! epiplén gastroesplénico, entre estas hojas se encuentran la arteria gastroepiploica izquierda
y las arterias gastricas contas. El resto del epiplon mayor se extiende desde la curvatura mayor del estomago
hasta fustonarse con la superficie anterior del colon transverso formando el ligamento gastrocolico. Entre las
hojas anterior y posterior de] epiplon mayor, a nivel de sus inserciones en Iz curvatura mayor, se encuentran

las arterias y venas gastroepiploicas derecha e jizquierda.

FISIOLOGIA GASTRICA.

El estémago ticne a su cargo Ja descomposicién inicial y predigestion del alimento. Su localizacién
en el abdomen alto, debajo del hemidiafragma izquierdo, permite que su fondo distensible de pared delgada se
expanda con libertad para recibir y almacenar los alimentos sdlidos que Hegan desde el esofago El antro
gastrico tiene una pared gruesa que tritura y mezcla el alimento y lo envia nuevamente hacia e! fondo para su
reduccién adicional de tamafio y predigestion. Las particulas pequeflas pasan al duodenc en donde son
procesadas adicionalmente por las secreciones intestinales. El fondo esta recubierto por un epitelio muy
especializado que secreta écido clorhidrico, pepsina y factor intrinseco. La mucosa del antro participa en el
proceso de la secrecion gastrica de acido al liberar el secretagogo gastrina a la circulacion, Este fendmeno
estd mediado por la liberacion vagal de acetilcolina y lo modula el pH de 12 tuz antral. En consecuencia el
estémago puede considerarse como dos 6rganos: su porcion proximal destinada a almacenar y digerir y la
parte distal, adaptada para mezclar y evacuar.

El recubrimiento mucoso del antro gdstrico es claramente distinto del que se encuentra en el fondo.
El dltimo tiene una red complicada de glindulas profundas que se unen en grupos de cuatro o cinco y forman
una indentacién en la superficie de la mucosa llamada fosa o foveola. Las glindulas gastricas estin
constituidas por 6 tipos principales de células: células de la superficie, mucosas del cuello, progenitoras,
principales, parietales, y endocrinas. Las células epiteliales de la superficie se caracterizan por granulos
mucosos abundantes en su superficie apical, estas células tienen como fin proteger el epitelio de fos alimentos
o substancias que se ingieren y de los efectos perjudiciaies del acido gastrico también es probable que sean la

fuente de una secrecidn alcalina rica en Na+. La linea de células mucosas del cuello recubre 1a entrada a las
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glandulas gastricas, puede servir para amortiguar parcialmente el acido recién formado segiin penetrs en las
fosas gastricas Las células de la base de estas dltimas sirven como células madre o progenitoras para el
desarrollo de nuevas células de superficie y de las glindulas gastricas. Las ¢élulas parietales se distribuyen
dentro de las glandulas gastricas y son las encargadas de la secrecién del acido clorhidrico. Las células
principales son la fuente de pepsindgeno, una enzima proteolitica que se convierte en su forma activa,
pepsina, 8 un pH menor de 25 Dentro de la glandula gastrica existen diversas células endocrinas; algunas
secretan gastrina o serotonina y aun no se aclara la funcion de otras..

La mucosa antral es menos especializada que la de) area del fondo, no existen en ella céiulas
parietales ni principales pero si células G.

El proceso inicial de la digestin requiere que los alimentos sélidos se almacenen durante cierto
tiempo, 4 horas, conforme se reducen de tamafio y se transforman en sus constituyentes metabdlicos basicos,
una vez que el alimento se procesa a un tamafio particulado y composicién quimica apropiados, se vierte de
manera intermitente al duodeno para su digestion adicional. La funcién de elmacenamiento del estomago
aumenta de manera notable por el proceso de relajacion receptiva, que es un fenémeno mediante el cual su
porcidn superior se relaja cuando la ingestion de alimentos se anticipa, los solidos se asientan y forman capas
en la curvatura mayor del area del fondo del estdmago mientras que los liquidos pasan con rapidez a lo largo
de su curvatura menor y por consiguiente no alteran la masa solida. El procesamiento de Iz masa de alimento
se inicia por un mezclado del bolo gastrico desde las capas mas externas. La digestion salival ocurre en su
parte media y la ghstrica en la periferia, las particutas de alimento se reducen de tamafio debido al efecto
triturante del antro y su digestion y dilucion por las secreciones gastricas. El antro y el piloro, que retornan de
manera constante material al estomago proximal hasta que estd listo para pasar al ducdeno, aumentan la
funcion de almacenamiento de! estémago.

La saciedad es la sensacion de satisfaccién después de comer, el control del apetito se basa en
factores genéticos, culturales, psicologicos, ambientales, y fisicos que actilan en conjunto para regular ia
cantidad de alimento que ingiere una persona. La consecuencia fisiopatolégica de las anormalidades de este
mecanismo principalmente se manifiesta por problemas de chesidad.

La digestidn gastrica consiste en descomponer los alimentos en particulas finas. La de los almidones
es enzimatica en tanto sea favorable el pH en el centro del bolo gastrico para la actividad de la amilasa alfa
salival, pH >5 La digestion péptica en el estdmago esta encaminada principalmente a reducir el tamafio de las
particulas de carne e iniciar la dispersion de grasas, proteinas y carbohidratos por rotura de las paredes
celulares. La mucosa gastrica también secreta una lipasa que ayuda en la fase inicial de la digestion de grasas,
casi toda la digestion ocurre en duodeno e intestino delgado alto, el estdmago se encarga simplemente de
mejorar la eficiencia del proceso.

La enfermedad acidopéptica del esofago, estdmago y duodeno es una de las entidades patologicas
mas comunes del intestino anterior. Si bien el acido gastrico no suele ser el Unico factor causal ni el que
predomina en tas enfermedades pépticas, es un componente eritico en su génesis, Es conveniente considerar la
secreci6n del cido gastrico en términos de su control neurohumoral. Durante el periodo entre la digestion de

alimentos el indice de secrecion de 4cido es muy bajo, 2 a 3 meg/h. La vista, e! olfato o ingestion de atimento
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determina que se secrete acido clorhidrico con rapidez, a esta actividad la inician estimuios que pasan de la
corteza cerebral a los centros vagales y el hipotalamo. Los potenciales de accion descienden por los vagos y
liberan acetilcolina en los plexos entéricas y sus terminaciones nerviosas en la pared gastrica, a su vez, la
acetilcolina origina la liberacion de gastrina en la mucosa antral y la secrecion de acido y pepsindgeno por la
mucosa del fondo. La gastrina también estimula la secreciéon de acido y su accién aumenta de manera
considerable por la liberacién vagal de acetilcolina, en Ja secrecion de acido también participa fa histamina y
de hecho puede ser un modulador critico del proceso.

La hormona gastrointestinal gastrina es un polipéptido que contribuye a la secrecidn de 4cido pero se
desconoce como actia. La liberacion vagal de gastrima aumenta por la distension del antro y el contacto de la
mucosa con proteinas, la ingestion de alimento se acompafia de una liberacion acumulativa de gastrina que
proporciona un flujo constante de secrecion de acido durante la digestion gastrica. La liberacion de gastrina se
facilita en tanto el pH intraluminal sea alto y disminuye con un pH bajo en la superficie mucosa antral, Este
mecanismo de retroalimentacién negativa constituye el principal control para el ritmo de secrecion de dcido y
modera su produccion indiscriminada entre comidas. El proceso anterior se denomina fase cefalogistrica de la
secrecion de dcido.

El duodeno y el intestino también intervienen en el control de la secrecion de acido, 1a acidificacién
del primero origina la liberacion de secretina, que inhibe tanto la produccion de gastrina como la secrecion de
acido géstrico. La gastrina, que también se encuentra en la mucosa de duodeno e intestino alto, puede ser el
origen del pequeiio estimulo para la secrecion de acido que ocurre segin pasan por ¢l intestino los productos
de una comida. La fase intestinal de la secrecion gastrica corresponde a cerca de 5% de la respuesta secretoria
acumulativa de écido durante la ingestidn de alimento

La célula parietal es ¢! sitic establecido de 1a secrecion de acido clorhidrico, en reposo su citoplasma
consiste en miltiples mitocondras y tubulovesiculas, cuando se estimula hay una elaboracion notable de la
membrana hacia un canaliculo intracelular que se supone es el sitio de transferencia de iones hidrogeno (H+)
hacia e! lado tuminal de la membrana plasmética, dentro del tibulo de la glandula gastrica, aunque no se
conoce por completo como ocurre, una teoria actual tncluye la translocacién de un proton (H+) en algin sitio
de la membrana en intercambio por un ion potasio (K+). Este intercambio de H+ por K+ requiere energia que
proporciona la fosforilacion oxidativa. La Hidrolisis del ATP derivado de este proceso se facilita por una
enzima especifica, la trifosfatasa de adenosina {ATPasa). Se piensa que en estas operaciones el Cl- se
suministra por un proceso de translocacidn propio. El aspecto extraordinario de la secrecion géstrica de acido
s que mueve H+ contra un gradiente quimico de un millon de veces (10.7 en la sangre contra 10-1 en el jugo
gastrico). La célula parietal secretara cido en respuesta a acetilcolina, gastrina, e histamina. La secrecion de
acido puede inhibirse con un grnupo de farmacos que bloguea los receptores de histamina en la célula parietal
H2, en oposicion a los receptores de histamina en corazon y pulmon, H1. Los bloqueadores Hz2 disponibles en
clinica incluyen la cimetidina, ranitidina, famotidina y nizatidina. Recientemente se descubrieron los
inhibidores de la ATPasa de hidrogeno y potasio, de los cuales el primero fue el omeprazol, estos tienen un
valor clinico en el tratamiento de diversos trastornos acidopépticos, en particular en la esofagitis por reflujo,

Las prostaglandinas también son inhibidores potentes de la secrecion de acido y su utilizacion clinica se estd
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valorando, la prostagiandina disponible en la actualided para uso clinico es ¢l misoprostol, cuya eficacia
principal es en el tratamiento y prevencion de lesiones géstricas por firmacos antiinflamatorios no
esteroideos. Los anticolinérgicos a dosis altas son antagonistas parciales del proceso secretorio, pero sus
efectos intensos en ¢l retraso del vaciamiento gastrico contraindican su utilizacion come antisecretorios. La
vagotomia disminuye de manera intensa [a respuesta de la célula parietal a la gastrina y la histamina, este
efecto ha contribuido a su eficacia en el tratamiento de a Glcera péptica.

Las células epiteliales superficiales recubren la capa mas externa del epitelio gistrico y en
consecuencia estan expuestas al contenido de la luz del estomago. Son relativamente impermeables a iones
H+ y estin protegidas de una lesidn mecdnica por una capa delgada de moco que se renueva de manera
constante por un gran numero de granulos de moco que se almacenan debajo de la membrana plasmitica
apical Las células de superficie también producen una secrecidn alcalina rica en bicarbonato de sodio, estas
secreciones de moco y bicarbonato actizn en sucesion para formar una barrera que en condiciones
fisiologicas tiene un efecto importante como mecanismo de defensa de 1a mucosa gistrica. Como se concibe
en ta actualidad, el moco establece un gradiente de pH entre ¢l contenido luminal y el epitelio de superficie,
de manera que el pH en el lado luminal del moco es dcido y en la superficie mucosa casi neutro. Los iones H+
de la luz no sélo es mas lento su paso por el moco en si, sino que el bicarbonato que secretan las células de fa
superficie hacia el moco neutraliza los que se difunden y forma agua y dioxide de carbono. Los resultados
netos de la accién conjunta del moco y el bicarbonato son conservar el gradiente del pH vy proteger el epitelio
de la superficie de una lesion por acido, esta barrera es un importante mecanisme de defensa.

El pepsindgeno se almacena dentro de las células principales en forma de granulos cuya liberacion
esta controlada por el vago, este es una proenzima sin accion alguna hasta que es activada por un pH menor
de 2.5 como pepsina. Esta puede digerir alimento y tejido desvitalizado pero casi no tiene efecto en células
sanas, bien nutridas.

El vaciamiento gastrico estd modulado por un proceso altamente integrado que incluye mecanismos
mecénicos, quimicos y neurchumorales. Los stlidos se procesan en el estémago durante varias horas durante
las cuzles se reducen de tamafio y se dispersan dentro del jugo géstrico para su digestion eficiente. Ademas, la
osmolalidad del quimo se reduce por dilucidn, esto es importante para prevenir el sindrome de vaciamiento
rapido que ocurre cuando una carga osmotica pasa al intestino y origina salida de agua, distension intestinal y
transito rapido de la comida predigerida originando aturdimiento, diaforesis, taquicardia, dolor abdominal tipo
colico y diarrea. Consecuentemente es logico que uno de los mecanismos importantes de control incluya
osmorreceptores en el duodeno.

El control neurchumoral del vaciamiento gastrico no se conoce por completo, la observacion de que
la vagotomia troncular no produce de manera predecible retraso del vaciamiento gistrico ha originado
ambigiiedad sobre la accion del sistemna nervioso auténomo, de heche fa vagotomia puede acelerar el transito
de liquidos cuando se practica una piloroplastia o gastroesterostomia. Al parecer el elemento esencial en la
propulsién desde el estoémago es el antro y su actividad esta claramente controlada por el vago. Parece que los
plexos mientéricos que forman parte del sistema nervioso eniérico pueden continuar actuando como respuesta

a la estimulacion intraluminal del alimento, incluso cuando no existe inervacién vagal central, mas ain, la
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desnervacion aumenta fa gastrina sérica como consecuencia de la pérdida de acidificacion antral. Es probable
que en este caso acile la ley de Cannon, en la cual los receptores desnervados se tornan mas sensibles a
estimulos quimicos y por elio Jos receptores de gastrina que estimulan las contracciones de misculo gastrico
pueden tornarse supersensibles hasta el punto de compensar Iz pérdida de la liberacién vagal de aceticolina
de mediacion central.

La anticipacion de una comida origina liberacidn de gastrina mediada por el vago, secrecion gastrica
de écido, relajacion receptiva del estomago proximal, contracciones antrales ritmicas y relajacion coordinada
del esfinter pilorico, la ingestion de alimento acentita todas estas respuestas

La funcién motora gastrica se relaciona en cierta manera con la actividad electromiogrifica dentro de
su musculatura lisa, el estomago tiene un marcapaso alto en la curvatura mayor que quizé inicie las
contracciones en el drea por potenciales fasicos en espiga que desencadenan una serie de potenciales de
accion hacia el piloro. No se comprende el efecto preciso de la secuencia miceléctrica, ni tampoco es un
fenomeno fundamental ya que la seccidén del estémago no interfiere con la actividad eléctrica aboral o el
vaciamiento géstrico.

Las grasas retrasan el vaciamiento gastico mediante un mecanismo desconocido. Es posible que
dependa de la lipasa gastrica porque reduce con lentitud el tamafio de las gotas de grasa, tambi¢n es probable
que la mucosa antral o duodenal tenga un sensor quimico para cidos grasos especificos. Por dltimo, la
liberacién de colecistocinina relacionada con los lipidos puede afectar e] vaciamiento gastrico retardandolo.

Las células parietales del estomago tiene una accidn importante en la hematopoyesis por la
produccién de factor intrinseco, elemento esencial para la absorcién ileal de vitamina B12. Una accion
adicional importante, pero no fundamental, es la relacién entre la secrecidn de acido y la absorcién de hierro
por el duodeno, que incluye ¢l efecto importante del acido en Ia protedlisis y descomposicion de las células
animales. Ademas el hierro se absorbe en duodeno y yeyuno proximal y mejor en el estado ferroso, el cual es
frecuente debido a la presencia de icido ascorbico y otras substancias reductoras que suelen encontrarse en
esta region del intestino. La acidificacion géstrica también es importante para conservar la esterilidad del
intestino anterior, muy pocos bacilos fusiformes inusuales pueden soportar los efectos de un pH gastrico bajo.
Se sabe que el tubo digestivo alto es invadido con rapidez por colonias de bacterias entéricas cuando el
estémago se torma aclorhidrico por medios médicos o quirirgicos.

Es razonable suponer que la mucosa géstrica participa en la deteccion de substancias perjudiciales
ingeridas. Esta bien adaptada para este fin por su capacidad para proteger su superficie mediante la liberacion
rapida de moco, el cual crea una capa inmdvil que puede formar una primera linea de defensa contra
macromoléculas perjudiciales. En caso de que substancias potencialmente peligrosas penetren la mucosa,
encuentran de inmediato la lamina propia y su ejercito de células cebadas, macrofagos y linfocitos que flotan
con libertad. La accion de la mucosa gastrica en la vigilancia inmunolégica no se ha esclarecido.

El estémago con su microcirculacion mucosa abundante es un excelente intercambiador de calor.
Esta es una funcién importante ya que asegura que el contenido intraluminal tenga un ambiente térmico
relativamente estable para su digestion enzimatica. Este mecanismo protege contra e} enfriamiento de visceras

vecinas o de cambios importantes en la temperatura central.
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Los teratomas son neaplasias complejas que contienen células maduras o inmaduras reconocibles o
tejidos representativos de las tres capas celulares germinales, se onginan de células pluripotenciales ectopicas,
como las que se encuentran en condiciones normales en ovario y testiculo y ocasionalmente de las que se
encuentran anormalmente en restos embrionaries secuestrados en la linea media. Estas células tienen la
capacidad de diferenciarse en todos los tipos celulares del organismo adulto originando fragmentos de hueso,
epitelio, musculo, grasa, tejido neural y otros. Los teratomas pueden ser quisticos o solidos y benignos o
malignos. Cuando todos sus componentes se encuentran bien diferenciados se denomina teratoma maduro,
benigno y cuando la diferenciacion es menor, teratoma inmaduro, potencial o abiertamente maligno, en estos
casos frecuentemente se componen de tejido neural

Los teratomas son el grupo mas diverso de tumores en la infancia representando el 3% de todas las
neoplasias en este grupo. Los teratomas se localizan con mayor frecuencia en la linea media, desde el cerebro
hasta la region sacrococcigea o, para-axigles asi como en las gonadas. En orden de frecuencia se encuentran
en la regidn sacrococcigea en el 59% a 65% de los casos, en las gonadas en el 10% a 20%, en el mediastino
del 9.8% al 11.7%, en la region presacra en 5%, intracraneal, retroperitonea’ y cervical en menos del 5% en
cada caso, vaginal en 1.4% y estomago y palatino en el 0.7% de los casos respectivamente. (34-38,42)

La etiologia de los teratomas extragonadales no se ha aclarado hasta la fecha sin embargo, Ia teoria
de que se originan de células germinales pluripotenciales migratorias es generalmente aceptada tanto en el
teratoma gAastrico cOmo en olros tumores teratomatosos. (34-39)

Los teratomas se presentan con mayor frecuencia en el sexo femenino hasta en un 68% excepto por
el testicular y el gastrico el cual se presenta solo en el 10% de los casos.

La gliomatosis peritoneal se refiere a la implantacidon metastisica de tejido neural en la superficie

visceral y parietal del peritoneo. Se considera una complicacion rara de teratomas ovaricos inmaduros.

REPORTE DE LOS CASOS.

CASQ A: Paciente masculino producte inico de segunda gesta posterior a periodo
intergenésico de 11 afios, de madre de 30 afios de edad sin antecedentes heredo-familiares de importancia,
control anticonceptivo con hormonales parenterales. El embarazo curso bajo control prenatal regular sin
complicaciones ni patologia materna durante el mismo y sin exposicion a agentes teratogénicos identificados.

Nacié por parto vaginal con distocia de hombros obteniéndose un producto tinico masculino de 35.1
semanas de gestacion, de 3920 g de peso, 52 cm de talla, 35 cm de perimetro cefilico y 36 cm de perimetro
abdominal. Apgar de 8/9. Se identificé una tumoracién en hipocondrio y flanco izquierdo, fija v de
consistencia blanda, no se especificaron mayores datos al respecto.

Evoluciond de manera satisfactoria iniciandose los estudios pertinentes con placas simples de
abdomen en las que se observaron algunas iméagenes radic-opacas en hipocondric izquierdo y flance derecho

contenidas en una tumoracion que desplazo las asas intestinales caudifmente.
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Por ultrasonografia sbdominat se identificd la presencia de una tumoracién intraperitoneal de
10.5x5 4x7 8 cm bien delimitada, de ecogenicidad mixta, con componentes quisticos, sdlidos y calcicos que
molded ambos 16butos hepaticos y desplazd caudalmente al estémago. Concluyd en un probable teratoma vs
un neuroblastoma. Se realizd una tomografia axial computada que corrobord los hallazgos ultrasonogréficos.

Los laboratorios en general se reportaron dentro de limites normales. La alfa-fetoproteina se repond
muy elevada, 3628 60 ng/m] y la fraccién beta de 1a gonadotropina corionica fue de 0 mUl/ml

Fue intervenido el 17 de Octubre de 1997, a los cuatro dias de vida extrauterina con diagndstico
preoperatorio de probable teratoma gistrico. Se realizd una laparotomia exploradora encontrndose una
tumoracion exogastrica orginada en la unidn esofago-gistrica y dirigida caudalmente sobre la curvatura
gastrica menor, de 10x8x6 cm con areas quisticas y otras solidas, de consistencia renitente a dura y de
coloracion blanco-azuleso. Se realizé Ja excisién de la tumoracion siendo necesaria la reseccién de un
segmento de 0.5 a 1 ¢m de todo el grosor de la pared esofagica en el sitio de fijacion de la tumoracion,
Postertormente se realizé un cierre primario del defecto y se realizé una gastrostomia con una sonda Foley 8
Fc. {(Anexc 3) R

El examen histopatoldgico reportd una tumoracidn de 8x6x5 cm, de superficie trregular, café
amarillenta, al corte de consistencia blanda con areas solidas y quisticas. Microscopicamente se encontraron
elementos de las tres capas germinales tanto maduros como inmaduros, cartitago, tejide glandular, elementos
astrociticos y estructuras neurales primitivas. (Anexo 4)

Durante el postoperatorio se manejé con dieta por la gastrostomia y fue sometido a quimioterapia.
Egreso del servicio con adecuada evolucion y con franca disminucién de los niveles séricos de alfa-

fetoproteina.

CASOB: Producto ¢nico de primera gesta de madre joven, sin antecedentes heredo-familiares de
importancia. El embarazo cursé sin complicaciones, sin patologia materma y sin exposicién a agentes
teratogénicos identificados

Nacid por panto vaginal obteniéndose un producto masculino de término, de 2800 g de peso, talla de
49 ¢m y perimetro abdominal de 32 cm. Se identificd una tumoracién en hipocondrio izquierde de la cual no
se reportd ninguna caracteristica.

Se realizaron placas de abdomen y un ultrasonido. La alfa-fetoproteina se reportd de 1120 ng/ml. Fue
sometido a una laparotomia exploradora encontrandose un tumor exogastrico originado en la curvatura
mayor, se realizé la reseccién local de la tumoracidn con cierre primario del defecto gastrico. (Anexo 5)

Por histopatologia se reportd una tumoracidn de $x7x5 cm con areas solidas y quisticas, renitente y
de color blanco griskceo y café rojize. Microscopicamente con elementos de las tres capas germinales con
predominio de elementos neurogliales inmaduros, mesénquima inmaduro con células con actividad mitdsica
anormal. (Anexo 6}

El paciente evoluciont torpidamente con un cuadio de oclusién intestinal que se complico hasta
causar [a muerte. En la autopsia no se encontro tumor gastrico residual sin embargo, se encontraron implantes

neurogliales inmaduros en el peritoneo de ambas ciipulas diafragmaticas.
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DISCUSION.,

Los teratomas se originan de células primordiales pluripotenciales ectopicas o se derivan de tejido
blastomérico somitico como tejido embriologico heteratdpico pluripotencial con la capacidad de formar
tefido extrafio al drea que esta localizado originado de cualquiera de las tres capas celulares germinales, el
mesodermo, endodermo y ectodermo. Son neoplasias complejas que pueden ser quisticas o sdlidas, benignas
© malignas, radiologicamente se identifican calcificaciones en el 35% a 50% de los casos y se asocian a
anomalias congénitas en el 10-15% de los pacientes. Los teratomas son el grupo mas diverso de tumores en la
infancia representando el 3% de todas las neoplasias de este grupo. Bl nombre de teratoma inmaduro denota
un teratoma puro conteniendo no solamente tejido maduro sino también tejido inmaduro que ¢on mayer
frecuencia se compone de tejido neural. La histogénesis del teratoma gastrico no se ha explicado claramente
sin embargo, la teoria de que el teratoma extragonadal se onigina de células germinales pluripotenciales
migratorias s generalmente aceptada en el teratoma gdstrico y en otros tumores teratomatosos, (34-3%)

Los primeros casos reportados de teratoma gistrico fueron en 1922 por Eusterman y Sentry, el
primero fue en un hombre de 31 afios de edad y el primer caso en un infante fue reportado hasta 1943
38.40.41)

El teratoma gistrico se presenta en pacientes del sexo masculino en el 90% a 100% de los €asos a
diferencia del resto de los teratomas en los cuales la presentacion es mas frecuente en el sexo femenino hasta
en un 68% a excepcién obvia del tumor testicular. Esta especificidad masculina no parece ser explicada por
factores genéticos ni parecen estar implicados factores endocrinos, de hecho, se desconoce la razén de esta
prevalencia. (34,36-38404243) En ambos casos el tumor se presenté en pacientes de sexo masculino y en
ninguno de los dos se detectd ningin antecedente de importancia, factor probable de riesgo ni tampoco
patologia agregada que pudiera relacionarse a la presencia del teratoma.

Por grupos de edad, el teratoma gastrico se ha identificado en pacientes recién nacidos hasta en
mayores de 40 aflos, hay un caso reportado en un paciente de 83 afios de edad. Ambos casos se encuentran
dentro del 78.2% a 85% de los casos que se diagnostican en pacientes menores de 1 afio de edad, hasta el
94.1% se diagnostican en menores de dos afios. En ios casos de pacientes adultos, algunos autores reportan
que los tumnores son congénitos, con crecimiento muy lento o estacionarios por muchos aftos, (34,37,40,42,43)

Ya se ha comentado que el teratoma gastrico representa Gnicamente el 0.7% del total de tumores
leratomatosos y este s puede localizar en cualquier parte del estémago. Su localizacion mas frecuente es en
Ia pared posterior y en la curvatura menor, posteriormente en la curvatura mayor, en la unién esofago-gastrica
y en la pared anterior. En ¢l caso A se origing a partir de Ja unidn esofago-gastrica y en el B al nivel de Ia
curvatura mayor y en ambos se encontrd un patron de crecimiente exogastrico presentindose este en el 58% a
90% de los casos. E patrén endogastrico se presenta anicamente en ef 9% a 14% de los casos. En un caso se
repona un tumor exogstrico que penetrd al torax por el hiato esofagico con crecimiento mediastinal ulterior.
(34,37,38.40-44)

En cuanto al cuadro clinico, el signo principal es ia presencia de una tumoracién abdomina)l en el

hipecondrio izquierdo que se encuentra en el 74% de los casos, este puede ser el hallazgo unico, sin embargo
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existen otros signos y sintomas que pueden presentarse como distensidn abdominal en el 56%, vomito en e
18%, sangrado de tubo digestivo alto en el 15%, disnea en cf 15%, anemia en el 12%, fiebre 9%, lasitud 6%,
dotor abdominal 6%, regurgitacidn y constipacion en el 3%. Otros hallazgos asociados en el recién nacido
incluyen trabajo de parto prematuro, distocia e insuficiencia respiratoria asociada al desplazamiento cefalico
del diafragma. En pacientes adultos el diagnéstico puede ser dificil ya que la sintomaiologia puede simular un
cuadro de enfermedad &cido péptica

En la mayoria de los casos la tumoracion se describe originada en el hipocondrio izquierdo con
extension hasta Ja linea media y caudilmente, con extension variable, de crecimiento pregresivo, no pulsatil,
irregular, de consistencia renitente pero con areas duras, ocasionalmente movil En los casos que no s¢
presema la tumoracién abdominal palpable, la localizacién casi siempre es en la pared gastrica posterior ¢ en
la curvatura menor La hemorragia gastrointestinal se presenta en los tumores de crecimiento endogdstrico
con ulceracion de la mucosa. En el caso del tumor intratoracico, el cuadro clinico consisti bisicamente en tos
¥ cianosis sin presentar ninguno de los signos o sintomas clasicos de la patologia abdominal, (34,37,38 4044)

Tanto en el Caso A como en ¢l B el hallazgo inico fue la presencia de una tumoracién abdominal
originada al nivel de hipocondrio izquierdo, en el A abarcando hasta el flanco izquierdo, fija y de consistencia
blanda. La ausencia de otros signos o sinfomas se debid probablemente a que en ambos se detectd la
presencia de la tumoracion al nacimiento, durante la reanimacion pediatrica por lo que el manejo fie el
mismo, ayuna y sonda orogastrica evitando asi posibles complicaciones como distension abdominal, vémito
reflujo y regurgitacion, en ninguno fue lo suficientemente grande como para condicionar disnea y al haberse
realizado {a laparotomia tempranz en ambos, se evitaron complicaciones como crecimiento del tumor y
sintomas generzles. Al haber sido de tipo exogastrico las probabilidades de sangrado eran bajas.

Para su estudio son de suma importancia los examenes de gabinete, las placas simples de abdomen,
el ultrasonido, 12 serie esofzgo-gastro-duodenal y la pileografia intravenosa son los estudios esenciales para el
diagnostico. Radiolégicamente se identifican calcificaciones en el hipocondrio izquierdo en ¢l 35% a 50% de
los casos en las placas simples de abdomen, otros autores reportan una incidencia hasta del 82%, estas
calcificaciones ocasionalmente simulan la aparencia de mandibulas o dientes y su hallazgo es usualmente
patognomanico de teratoma.

Por ultrasonografia se identifican tumoraciones quisticas con ecos internos, ocasionalmente septadas
que desplazan el estomage y duodeno a la derecha. Los estudios con material de contraste demuestran la
presencia de una tumoracion polipoidea con calcificaciones que deforma la anatomia gastrica en el sitio de
localizacion de la tumoracién, desplazamiento gastrico o una compresion intestinal extrinseca. La pielografia
intravenosa demuestra el desplazamiento caudal del rifion izquierdo y descarta anormalidades renales
intrinsecas. Puede realizarse otro tipo de estudios como la tomografia axial computada sin embargo, no
aportara mayores datos que los obtenidos con los estudios ya mencionados. Una aonografia sera atii
Gnicamente para identificar si existe algdn tipo de irrigacién aberrante a la tumoracion. Endoscopicamente
puede identificarse una tumoracion polipoidea endogdstrica con necrosis o ulceracitn de la mucosa 0 puede

observarse compresion extrinseca gistrica o intestinal (34,3738 4044)
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En el caso A, del que se tienen las imagenes de gabinete, se identificaron calcificaciones en
hipocondrio y flance izquierdos en las placas simples de abdomen y por ultrasonido y tomografia se corrobora
la presencia de una tumoracion abdominal de ecogenicidad mixta con componentes tanto quisticos como
sdlidos y con desplazamiento gastrico coincidiendo con los datos descritos en fa literatura.

Los estudios de laboratorio de rutina se reportan normales en la mayoria de los casos, Unicamente en
aquellos con sangrado de tubo digestivo pueden presentarse alteraciones en la hemoglobina y hematocrito.

La alfa-fetoproteina es una glucoproteina embrionaria que fue identificada en el feto humano por
primera vez en 1956 Su utilidad como marcador tumoral inici6 en los afios 60's con tumores hepatocelulares,
pero se ha detectado en maltiples enfermedades malignas hepéticas, gastricas, pancreaticas, esofagicas,
colorectales, pulmonares, ovéricas y testiculares. Los valores normales ticnen un rango de 0 a 8.5 ng/ml. En
algunos estudios se ha reportado que en casos de teratoma se obtienen valores séricos elevados en el 100% de
teratornas malignos, en el 50% de los casos inmaduros y 6% en casos de tumores benignos maduros, sin
embargo, en estas series se estudiaron teratomas de todas las localizaciones excepto, gastricos. El uso de la
alfa-fetoproteina puede ser como indicador de la presencia de malignidad pero en la interpretacién serd
importante recordar que un recién nacido puede presentar niveles altos, mismos que disminuirdn a niveles del
adulto hasta los 9 meses de edad. También se ha reportado su utilidad como un indicador de actividad en el
caso de tumores malignos o de recurrencia, en el 60% de casos con recurrencia maligna posterior a la
reseccion de una tumoracion benigna se presenta elevacion sérica de esia proteina previo a que se presenten
datos clinicos. (34,36,45,46)

En ambos casos los valores de alfa-fetoproteina se reportaron muy elevados e independientemente de
no ser un estudio especifico, tiene una sensibilidad hasta del 50% en casos de teratomas inmaduros sin
embargo, hay que tomar en cuenta que cn esta estadistica no estan contemplados casos de teratoma géstrico
En el caso A Ila alfa-fetoproteina fue de utilidad para el control postoperatoric y postquimioterapia
observiandose una disminucidn significativa en los valores de 1a misma, en el mismo caso la fraccion beta de
la gonadotropina coridnica fue de OmIU/ml. Su elevacién es de mayor especificidad para tumoraciones
malignas testiculares, en el caso B no se cuantific.

La biopsia por puncion no es de utilidad ya que no es especifica, se reporta un caso en el cual se
realizo la biopsia aspirindose un fragmento de tejido cerebral apoyando el diagnéstico de neuroblastoma
recibiendo 3 dias de radiaciones previo a la cirugia. (43

El diagnostico diferencial debera realizarse con otras patologias que se presenten con tumoracion
abdominal causando deformidad géstrica, hematemesis y / o que presenten calcificaciones. En la infancia y
nifiez temprana el diagndstico diferencial deberd hacerse con neuroblastoma, nefroblastoma y duplicacién
gistrica. En los adultos con casos de enfermedad acido péptica y quiste hidatidico hepético. Otros
diagnosticos diferenciales son el tumor teratoide, el quiste pancredtico, el quiste epipldico y el quiste
esplénico. (42,43)

En ambos casos se realizé la reseccion local de 1a tumoracion con cierre primario del defecto, en el A
esofagico y en el B gastrico. Este se ha descrito como el tratamiento de eleccion reportandose una

recuperacion total en el 90 a 100% de los casos sin observarse recurrencia ni degenerzcion maligna en



pacientes seguidos hasta 7 afios posteriores a la cirugia El primerc evoluciond de manera satisfactoria y el
segundo evolucioné tarpidamente con una oclusién intestinal que se complicd hasta producir la muerte del
paciente. Si bien no pudo evaluarse el resultado de 1a cirugia, tampoco puede achacarse a esia la complicacidn
intestinal. La reseccion quirtirgica sera regida en base al tipo y extenstén del tumor sobre el estémago, desde
la excisién local hasta la gastrectomia total, en la mayoria de los casos el tratamiento serd la reseccion local de
la tumoracidn, sin embargo en casi todos se deberd realizarse la reseccién de todo el grosor de la pared
gastrica donde se origind la umoracion siendo necesaric posteriormente hacer un cierre primario en dos o
tres planos. La gastrectomia parcial o total debera reservarse para los umores extensos con crecimiento
intramural y en estos se ha reportado en el 50% de los casos complicaciones tardias como anemia, esofagitis,
hernia hiatal y retardo en el crecimiento. Se han reportado casos en los que ha sido necesaria la
esplenectomia y resecciones de cola de pancreas secundario a bridas firmes de la tumoracion hacia estos
Arganos.

El tratamiento quinirgico aunado a quimioterapia multiple y 1z vigilancia con marcadores tumorales
han mejorado |2 supervivencia postoperatoria sin evidencia de diseminacién en casos de teratomas malignos
extragastricos, hasta ¢l momento no se han reportado teratomas géstricos malignos sin embargo, en ef caso A,
el tratamiento quinirgico aunado a la quimioterapia y vigilancia con alfa-fetoproteina mejord la supervivencia
postoperatoria sin evidencia de recurrencia ni degeneracion maligna hasta el momento. (36-38,40,42-44)

Desde el punto de vista patologico, se han reportado tumoraciones pequefias de 5 cm de didmetro
pero la mayoria se reportan de 10 hasta 20 cm en sus didmetros mayores y con pesos desde 50 g hasta 1600 B
Se ha descrito como una tumoracidn bien circunscrita multilobulada, blanda o renitente de color blanco
griséceo o azuloso. Al corte con imagenes mixomatosas, hemorrigicas o amarillentas, con 4reas sdlidas de
consistencia blanda a fibrosa con restos de tejido 6seo o cantilaginoso y areas quisticas con liquido mucinoso
claro o amarillento y tejido cerebroide, el liquido puede contener altos niveles de amilasa, hasta 82,800 U. El
tumor se ha encontrado en la mucosa y submucosa. El teratoma solido es una designacion inapropiada ya que
esencialmente, todos los teratomas tienen dreas quisticas. (34,37.38.4044)

Histoldgicamente se encuentra tejido de las tres capas germinales, cartilago madure, hueso, grasa,
musculo liso y estriadoe, tejido pancredtico exdcerino, glindulas salivales, apéndices cutdneos, epitelio de
vejiga urinaria, células epiteliales mucinosas intestinales, epitelio ciliar respiratorio con glandulas mucosas,
epitelio estratificado escamoso y epitelio columnar, Hasta el 70% se trata de tejido neural; tejido ghal, tubos
neurales con actividad mitdtica moderada, cerebelo, células de Purkinje, membranas similares al sistema
nervioso central, epitelio retineano, parénquima cortical cerebral y elementos neuroglinles maduros. En casos
que presenten componertes inmaduros, estos siempre estan relacionados a tejido glial inmaduro, consistente
en neurotibulos primitivos, rosetas neuroepiteliales, epéndima inmaduro, células gangliénicas inmaduras y
plexos coroides inmaduros. (34,37,38,40-44)

Ambos casos se describen con las caracteristicas reportadas en la literatura, desde el punto de vista
de micropatologia asi como de micropatologia.

Los teratomas inmadures son neoplasias raras que continian en controversiz. A pesar de que e

teratoma inmaduro puede ser también llamado teratoma maligno, no debe ser confundido con un proceso de
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degeneracion maligna El término de teratoma embriclégico implica la presencia de um carcinoma
embriologico o de un tumor del seno endodérmico y deben ser claramente diferenciados del teratoma
inmaduro puro. De la misma manera los lumores que contienen un componente de disgerminoma merecen
una categoria diferente, finalmente, el teratocarcinoma, un termine que algunas veces se utiliza para tumores
mixtos de células germinates debe también de diferenciarse. La OMS reconoce la existencia de teratomas con
transformacion maligna sin embargo en teratomas extragonadales es infrecuente. (35)

Los tumores malignos de células germinales representan el 3% de las enfermedades malignas en la
niftlez y adolescencia, el sitio de mayor presentacion es el gonadal. Histologicamente se describen 5 estirpes
diferentes |. germinoma (seminoma disgerminoma) 2. teratoma inmaduro 3. Carcinoma embrionario 4.
Tumores del sace vitelino {tumor de seno endodérmico) §. coriocarcinoma. De 1962 a 1979 se han reportado
57 pacientes con tumores malignos de células germinales, 35 nifias y 22 nifios con un rango de edad entre |
semana a [8 afios, 20 de ovario, 10 de testiculo, 12 sacrococcigeos, 7 retroperitoneales, 5 mediastinales y 3 de
otros sitios. En otra serie se reporté una incidencia global de malignidad del 28%. El riesgo de malignidad
depende del lugar anatémico, no existen reportes de casos malignos ariginados en el cuello, orofaringe, ni
estémago. Un factor de riesgo consistente confirmado asi como factor predictivo ha sido Is edad en casos
sacroccoceigeos sin embargo, no asi en otro tipe de casos. El prondstico se relaciona a ta edad del diagndstico
mas que al sitio primario anatémico excepto en tumores malignos testiculares en la infancia que tiene un
prondstico relativamente favorable comparado con otros sitios. El desarrollo de una recurrencia maligna
después de la reseccién de un tumor primario benigno se ha reportado en ¢l 4.7% de tos casos en un lapso de
tiempo que varia de los cuatro 2 los treinta meses posterjores al diagnstico inicial.

El siguiente es el sistema de estadificacion para tumores malignos de células germinales:

1 - Enfermedad localizada, resecado completamente sin enfermedad microscopica en los margenes resecados
ni en los ganglios regionales.

II - Enfermedad residual microscépica, invasion capsular, o involucro microscopico en ganglios.

THl - Enfermedad residual grande, involucro de ganglios grandes (mayores de 2 cm), o evidencia citolégica
de células tumorales en liguido de ascitis o pleural.

1V - Enfermedad diseminada involucrando pulmones, higado, cerebro, hueso, ganglios a distancia u otros
sitios. (36,37,39)

Especificamente, no se han reporiado casos de teratoma gastrico maligno, Gnicamente se ha
reportado un caso de carcinoma en un teratoma géstrico. Histologicamente se trato de un adenocarcinoma
rodeado por componentcs teratomatoses inmaduros y ademds infiltrando la mucosa gastrica benigna y
submucosa adyacente lambién se encontraron metdstasis ganglionares con elementos teratomatosos
inmaduros, (34

En el caso B durante la autopsia se descartd la presencia de tumor gastrico residual sin embargo se
descubrié la presencia de implantes peritoneales inmaduros en ambas cipulas diafragmiticas, al parecer no se
habia reportado antes la presencia de gliomatosis peritoneal relacionada a teratoma gastrico y si bien se
describe como un factor de buen pronéstico, en este caso no fue concluyente secundario a fa muene temprana

del paciente. La gliomatosis peritoneal es una condicion rara que se refiere a la implantacion metastasica de
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tejido neural en la superficie visceral y parietal del peritoneo. Los nédulos miliares casi siempre consisten en
tejido glial maduro y solo ocastonalmente contienen owos elementos del teratoma. Si los pacientes son
extensamente estadificados, los implantes son bien muestreados y la descripcion histologica demuestra
madurez completa, se espera un curso clinico benigno. Su presencia usualmente se asocia con un buen
pronéstico atn cuando el teratoma primario muestre un alto grado de inmadurez, sin embargo, hay reportes
de implantacion neurat de alto grado y también se han reportado episodios de malignidad subsecuente.

Se ha considerado una complicacion rara de teratomas ovaricos inmaduros y ain mas rara en
tumores maduros, menos del 30% de los casos. Unicamente se ha reportado un caso previo de implantacién
glial asociada a teratoma gastrico inmaduro, la ausencia de otros reportes con la asociacién entre implantacién
glial y teratomas extragonadales, probablemente pueda explicarse en base a la gran rareza de estos tumores.
Sin embargo, estos teratomas tienen la misma composicion que aquellos en el ovario y no parece haber razén
porqué el esparcimiento del tejido neural no pueda ocwrmir a través de un defecto capsular en la misma
manera como en la mayoria de las lesiones de ovario.

La terapéutica debe dirigirse en base al tipo de tumor primario y no en base a los implantes gliales
muestreados. Si estos son maduros, se justifica un manejo conservador. Posterior al muestreo para patologia,
todos los implantes deben ser removidos. En caso de gliomatosis maligna, la terapia coadyuvante con
radiacion y regimenes quimioterapéuticos ha sido inefectiva sin embargo, hay reportes prometedores en la
literatura neuroquirtirgica de terapia inmunoldgica para tejido ghal maligno ectopico. Se ha wtilizado la
transferencia de células Killer linfociticas autdgenas activadas en 3 pacientes con gliomatosis meningea
maligna en el SNC, este tratamiento fue efectivo en la reduccion de la sintomatologia y en la eliminacion de
células malignas del liquido cefaloraquideo en un seguimiento por 3 afios. No se ha reportado hasta el

momento gliomatosis maligna en casos de teratoma gastrico, (36,44,43,46)

CONCLUSIONES.

1- Se reportan dos casos nacionales de teratoma gastrico inmaduro captados en la misma
institucion, y st bien la incidencia de teratoma gasirico es muy rara, mas aun la del teratoma gastrico
inmaduro existiendo menos de 5 casos repertados mundialmente.

2. Al parecer, la alfa-fetoproteina es un marcador diagndstico efectivo en casos de sospecha
clinica de teratoma gastrico inmaduro, si bien en los estudios previos no se habian integrado casos géstricos,
en los dos aqui presentes se repontaron valores muy efevados, ambos por arriba de 1000 ng/mi.

3- Es posible que la baja incidencia de gliomatosis peritoneal relacionada a teratomas géstricos
se debe a la baja incidencia del mismo como tal pero ain més raros son los casos inmaduros y asi como
sucede en los ovaricos, la presentacion de teratoma gastnico con implantes peritoneales probablemente se
relacione principalmente a casos inmaduros ya que tante en el primer caso de la literatura como en el caso B,
que representa el segundo caso, se presento en tumores inmaduros.

4. El caso B probablemente represente el primer caso mundial de teratoma gastrico maligno

relactonado a lz actividad mitdsica anormal encontrada.
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Anexo 4 — Componente neuroepitelial
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Anexo § — Aspecto macroscopico del tumor

Anexo 6 — Lobulos de cartilago inmaduro, trabéculas dseas y mesénquima
embrionario inmaduro
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