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Introduccién

Los rasgos corporales dan a cada sujeto individualidad y biodiversidad, generando
estandares morfoldégicos de normalidad que distinguen a cada grupo étnico.
Cuando un sujeto muestra caracteres de consonancia peculiar se habla de
alteraciones morfolégicas y se emplea la palabra dismorfologia propuesta por
Smith desde 1996, como el patron de anormalidades fisicas reconocibles que

guardan relacion patogénica entre si.(1)

Existen multiples definiciones de malformacién congénita, pero todas tienen como
comun denominador la alteracion estructural;2) asi la Organizacion Mundial de la
Salud (OMS) las define como “toda anomalia del desarrollo morfolégico,
estructural, funcional o molecular que esté presente en un recién nacido y que

resulta de una embriogénesis defectuosa.(3)

Una compleja secuencia de divisiones e induccion tisular (nefrogénesis), conducen
a la formacion del rifion maduro. Cuando insultos embriol6gicos ocurren en el feto
en épocas tempranas de la morfogénesis, entre la cuarta y la décima semana de
gestacion, el nifio puede nacer con malformacion congénita del rifion y las vias

urinarias.(4)

A nivel mundial existe una prevalencia de malformaciones congénitas de 2 a 3%
en neonatos, este porcentaje se incrementa hasta 7% en el primer afio de vida, ya
gue algunas no son tan evidentes al nacimiento y se diagnostican posteriormente

en forma clinica o por otros metodos de laboratorio y gabinete.(5)



Finalmente, las malformaciones congénitas se pueden clasificar de acuerdo al
organo afectado. En 1893 el Instituto Internacional de Estadistica, publico la
primera “Lista de causas de muerte”; en 1948, la OMS se hizo cargo de la sexta
edicibn donde ademas incluyo morbilidad, este fue el origen de la actual
nomenclatura denominada Clasificacion Internacional de Enfermedades 102
edicion (CIE 10). En su capitulo XVII referido, como “Malformaciones congénitas,
deformidades y anomalias cromosomicas”, se describen 11 capitulos en los cuales

se encuentra el de malformaciones congénitas del sistema urinario.(s)

Las malformaciones de vias urinarias suelen ser sospechadas desde la vida
antenatal (7) y es la via de diagnéstico cada vez mas frecuente en el mundo.(s) La
mayoria de los pacientes con malformaciones obstructivas bajas se diagnosticaron

mediante estudios de una infeccion del tracto urinario, otros son asintomaticos.(9)

Mucho se ha avanzado en el mundo en la utilizacion de técnicas seguras y menos
invasivas para el diagndéstico y evolucion de las malformaciones congénitas del
rion y vias urinarias. Avances en la genética molecular y la biologia celular
reservan una mejor definicion de los insultos embriolégicos en la embriogénesis
normal y ofertan la promesa que algunas de estas condiciones podran ser

evitadas en el futuro.(10)

Aproximadamente 10% de los seres humanos nacen con malformaciones del
sistema urinario, debido a la complejidad del desarrollo embrionario de tres
estructuras sucesivas: pronefros, mesonefros y metanefros, los dos primeros

involucionan, mientras que los ultimos generan los rifiones definitivos. Existen tres



tipos de malformaciones renales estructurales: anomalias de la cantidad de tejido
renal (agenesias, hipoplasias), anomalias de sitio, forma y orientacion y anomalias

de diferenciacion de los elementos estructurales.(11)

Las malformaciones del aparato urinario constituyen la patologia mas
frecuentemente diagnosticada en la etapa prenatal. Su incidencia estimada es de
1/500 nacidos vivos, aproximadamente un 0.65% y tienen un riesgo de recurrencia

entre un 8-10%.(12-14)

La agenesia renal bilateral constituye la malformacion mas severa del sistema
urinario, la que se presenta una incidencia de 1-4/10,000 nacimientos. Esta
patologia predomina en el género masculino en razéon de 2.5 a 1 y es una
patologia incompatible con la vida. El 40% de los fetos fallecen in Gtero y el 60%
poco tiempo después del nacimiento. El riesgo de recurrencia familiar varia entre

un 3-5% para agenesia renal bilateral y de un 13% para agenesia unilateral.(15-18)

La presencia de valvas uretrales posteriores es una patologia que afecta
Gnicamente al genero masculino con una frecuencia de 1/5000 hombres,

representando la causa mas comun de obstruccion vesical.(19)

La presencia de reflujo de orina desde le vejiga hacia los uréteres tiene una
incidencia de un 1% de los recién nacidos. Esta anormalidad se presenta
mayoritariamente en el sexo masculino y generalmente es bilateral. Este cuadro
puede presentarse como un defecto primario en la unién vesicoureteral, el que
consiste en una insercién ureteral poco angulada, con escaso recorrido intra-

parenquimatoso vesical la cual evita el efecto “valvular” normalmente presente. El



reflujo vesicoureteral (RVU) también puede presentarse en forma secundaria a
una obstruccion vesical distal, la cual aumenta la presion intravesical forzando la

orina a refluir hacia los uréteres. (20, 21)

Cualquier falla en el ascenso llevard a uno o ambos rifiones a situarse en forma
ectopica. Esta anomalia presenta una incidencia del/500 a 1/1200. Durante el
desarrollo embrionario, el rifion en formacion asciende hasta su posicion definitiva
a partir de la semana 11. Cualquier falla en el ascenso llevard a uno o ambos
riilones a situarse en forma ectdpica.(22) La forma mas comun de presentacion es
el rifién pélvico. Un poco menos frecuente es el rifidbn en herradura, en el cual
ambos rifiones se fusionan en sus polos inferiores formando una sola masa renal.
Otras ectopias renales, como el rifidn toracico, son extremadamente raras y

obedecen a la falla en la involucién del tejido pronéfrico y mesonéfrico.(23)

La estenosis u obstruccion de la unidén urétero-pélvica es la malformacién mas
frecuentemente diagndstica en el periodo prenatal, constituyendo la causa mas
frecuente de hidronefrosis fetal y neonatal. De hecho, el 50% de todas las
malformaciones urinarias diagnosticadas prenatalmente corresponden a este
cuadro. Esta enfermedad afecta mayoritariamente a hombres en una relacion 5:1.
En la mayoria de los casos la obstruccion se debe a un desorden de la
musculatura lisa en la unién urétero-pélvica que impide el correcto flujo urinario.
También puede deberse a adherencias fibrosas, acodaduras o bandas ureterales
e insercion ureteral anomala. La afeccion es unilateral en el 70% de los casos,

afectando con mas frecuencia al lado izquierdo.(24, 25)



JUSTIFICACION

En la actualidad aunque se ha mejorado en las técnicas de diagnostico y deteccién de
malformaciones congénitas del rifiobn y de las vias urinarias aun se pasan por alto
muchas malformaciones congénitas hasta edades avanzadas. No existen datos en el
Hospital Juarez de México de la frecuencia de malformaciones congénitas del sistema
urinario, por lo que se deben a dar de conocer estos datos y conocer ademas las
distintas formas de presentacion y con esto minimizar la morbilidad y mortalidad de

estas entidades.

Pregunta de investigacion.

¢, Cual es la frecuencia que existe de malformaciones del sistema urinario en pacientes

nacidos en el Hospital Juarez de México en el periodo 2005 - 2010?



OBJETIVOS

Objetivo General

Identificar la frecuencia de malformaciones del sistema urinario en ninos nacidos en el

Hospital Juarez de México en el periodo de Enero 2005 a Diciembre 2010.

Objetivos Especificos

- Analizar su distribucién por genero
- Describir las principales malformaciones congénitas del sistema urinario que se
identifiquen

- Comparar nuestras frecuencias con otros estudios.
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Planteamiento de la Hipdtesis

La frecuencia de malformaciones congénitas de vias urinarias es mas baja en nuestro

medio comparada con otros estudios.
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Material y métodos

Se revisaran los archivos y registros de los servicios de Neonatologia, Epidemiologia

Nefrologia del Hospital Juarez de México de Enero 2005 a Diciembre del 2010.

Verificar el nUumero de expedientes para recoleccion de datos.

Los datos estadisticos se analizaran mediante el programa SPSS, se realizara analisis
de frecuencia simple, y se buscara asociacion y heterogeneidad en las variables a

evaluar.
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Criterios de inclusion y exclusion.

Criterios de inclusion.

e Todos los pacientes nacidos en el Hospital Juarez de México y que cuenten con

el diagnostico de malformaciones del sistema urinario.

Criterios de exclusion:

e Pacientes sin malformacion de vias urinarias.
e Pacientes con malformacion de vias urinarias no nacidos en el Hospital Juarez

de México.
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Variables

- Geénero: variable cualitativa nominal dicotomica, segun género: femenino o
masculino.

- Edad de diagnostico: variable cualitativa ordinal distribuido de la siguiente
manera: prenatal, durante el embarazo, posnatal.

- Unidades renales afectadas: variable cualitativa nominal dicotomica. Se refiere al
rifidn afectado: izquierdo o derecho.

- Numero de unidades Afectadas: Variable Cuantitativa nominal dicotbmica. Se
refiere al nimero: Unicas o multiples.

- Formas clinicas de presentacion: variable cualitativa nominal. Se refiere a las

formas clinicas que pueden manifestar estos pacientes.

Consideracion ética

Este estudio se considera sin riesgo. Por lo que no se necesita formato de

consentimiento informado.
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Recursos

Humanos:

- Personal del servicio de Estadistica, Neonatologia y Genética del Hospital
Juarez de México

- Personal del archivo clinico

- Asesor de Tesis

- Recolector de datos

Materiales:
- Archivo clinico
- Papeleria, Fotocopiadora, PC, lapices y boligrafos.
- Calculadora
- Articulos de revistas Indexadas

Los gastos que puedan surgir serén cubiertos por el investigador principal.

Cronograma
Enero 2012 Febrero — Junio 2013 Junio -
Mayo 2013 Julio 2013
Realizacién Busqueda de Andlisis y Entrega de
de Protocolo | Expedientes Reporte de Trabajo
Resultados Final




Resultados

En el periodo comprendido entre el afio 2005 al 2010, se buscaron a los pacientes
con diagnostico de malformacion de vias urinarias, encontrando 35 pacientes con
diagnostico probable, de los cuales solo se confirmaron 10 casos con

malformacién de vias urinarias.

Del total de pacientes con diagnostico confirmado nos encontramos un predominio
del genero masculino con un total de 7 casos (70%) y 3 casos del genero

femenino (30%) (Tabla 1).

La edad al diagnéstico de nuestros pacientes fue desde la etapa prenatal hasta el
afo de vida. Cabe destacar que el mayor numero de casos diagnosticados fue

durante la primera semana de vida con un total de 5 casos (50%). (Tabla 2).

Del total de casos, solo el 20% presento un diagnostico prenatal que coincidiera
con el diagnostico definitivo postnatal. De estos casos se diagnosticaron una
Poliquistosis renal derecha y una Poliquistosis renal izquierda. En cuanto el
diagnostico definitivo la etiologia que predomino fue el reflujo vesicoureteral
izquierdo con un total de 3 casos (30%), le siguié la Poliquistosis renal izquierda

con el 20%. (Tabla 3).

De los estudios confirmatorios para el diagnostico definitivo, el ultrasonido
convencional diagnosticd el 50% de los casos haciendo diagnostico de las

Poliquistosis renales, la agenesia renal y de las valvas uretrales posteriores. El
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estudio confirmatorio para RVU fue la urografia excretora haciendo el diagnostico
de los 3 casos de RVU de nuestra poblacion estudiada. Se realizo el diagnostico
de estenosis Ureteropielica derecha mediante uretrocistograma miccional. Para el

caso de hipospadias no se realizo estudio confirmatorio. (Tabla 4).

El 50% de los casos en nuestro estudio tuvo una presentacion clinica
asintomaética, el 20% (2 casos) curso con Infeccién de vias urinarias de repeticion,
otro 20% (2 casos) curso con hidronefrosis y desnutricion y el restante 10% (1

caso) presento una insuficiencia renal cronica. (Tabla 5)

Entre los antecedentes perinatales de importancia nos encontramos que en 4 de
nuestros pacientes (40%) tuvieron en forma prenatal presencia de Oligohidramnios
materno. Las malformaciones asociadas a nuestros pacientes fue Persistencia del
Conducto Arterioso (PCA) en 2 pacientes (20%) con reflujo vesicoureteral, un
paciente (10%) con Poliquistosis renal izquierda presento Trisomia 21, y un
paciente (10%) con hipospadias presento sindrome de Turner asociado ademas a

PCA y Comunicacion Interventricular.
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Tablas.

Género Frecuencia | Porcentaje

Masculino 7 70.0

Femenino 3 30.0

Total 10 100.0

Tabla 1. Distribucion por género
Frecuencia | Porcentaje

Prenatal 1 10.0

0-7 dias 7 70.0

1 mes al afio 1 10.0

> de 1 afio 1 10.0

Total 10 100.0

Tabla 2. Edad al Diagnostico
Frecu Genero Porcentaje
encia
Agenesia Renal Izquierda 1 Masculino 10.0
Valvas Uretrales Posteriores 1 Masculino 10.0
Estenosis Ureteropielica Derecha 1 Femenino 10.0
Hipospadias 1 Masculino 10.0
Poliquistosis Renal Derecha 1 Masculino 10.0
Poliquistosis Renal Izquierda 2 Masculino (1) 10.0
Femenino (1)
Reflujo Vesicoureteral 1zquierdo 3 Masculino (2) 30.0
Femenino (1)
Total 10 10 100.0

Tabla 3. Diagnostico Confirmado.
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Frecuencia Porcentaje Diagnostico Confirmado

Ninguno 1 10.0 Hipospadias

) Poliquistosis renal (3), Agenesia
Ultrasonido 5 50.0

Renal (1), Valvas uretrales(1)

Urografia Excretora 3 30.0 RVU

Uretrocistograma Miccional 1 10.0 Estenosis Ureteropielica

Total 10 100.0 100.0

Tabla 4. Estudios de gabinete y etiologia diagnosticada

Frecuencia | Porcentaje

Asintomatico 5 50.0
IVU de Repeticion 2 20.0
Desnutricion e Hidronefrosis

2 20.0
Gl
Insuficiencia renal Cronica 1 10.0
Total 10 100.0

Tabla 5. Formas Clinicas de Presentacion
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Discusién

Entre las mas frecuentes malformaciones viscerales se cuentan la de los rifiones y
las vias urinarias, estas pueden constituir anomalias aisladas o formar parte de
una enfermedad hereditaria o de un conjunto de malformaciones. Estas anomalias
pueden referirse al numero, la forma, la rotacion, la conexién de los rifiones entre

ellos y su localizacion.

En urologia se puede conseguir el diagnostico prenatal en un 90 % de las

malformaciones que aparecen en una de cada 500 nacidos vivos.

La incidencia de la agenesia renal unilateral o ausencia congénita de un rifién es
baja ocurriendo en 1 de cada 450 - 1000 nacimientos y se asocia a otras
malformaciones.(16) En nuestro estudio se encontrd solo un caso de agenesia
renal de sexo masculino similar a lo reportado en la literatura. No hubo
malformaciones asociadas en este caso. La edad al diagnostico fue en etapa
prenatal confirmada mediante urografia excretora en etapa posnatal. La
presentacion fue asintomatica.

El rifidn multiquistico es la displasia renal més frecuente con una incidencia de
1/2000 nacidos vivos. Predomina en el genero masculino con una relaciéon de
2:1.(16) En nuestro estudio se cumple con lo descrito en la literatura encontrando
relacion de 2 pacientes masculinos y uno femenino. Aunque su etiologia aun no ha
sido precisada, se piensa que podria originarse en un defecto cromosémico o
mutacion geénica. El diagndstico ultrasonografico se caracteriza por aparecer una

masa paraespinal la que corresponde a multiples quistes macroscopicos a modo
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de racimo de uvas. El estudio diagnostico de nuestros pacientes fue el ultrasonido
convencional detectando el 100% de los casos. Nos encontramos también con un
paciente con poliquistosis renal izquierda con malformacion asociada de Trisomia
21. Cuando se encuentra una afeccion unilateral, aproximadamente el 40% de
estos fetos presentardn anomalias en el rifion contralateral. De éstas, 10%
presentaran agenesia renal y 7% hidronefrosis ocasionado principalmente por
obstruccion  urétero-pélvica. Como antecedente perinatal encontramos
antecedente de oligohidramnios en el paciente con Poliquistosis renal derecha. En
dos de los pacientes se encontré una presentacion clinica con desnutricién y un

grado Il de Hidronefrosis renal.

La estenosis de la unién pieloureteral (UP), es la malformacién urinaria que mas
frecuente se diagnostica por ecografia prenatal.ae) Mas frecuente del lado
izquierdo. Aproximadamente el 50% de los casos ocurren en el lado izquierdo, y la
proporcién hombre: mujer es de 2:1. En 10% de los casos de la estenosis de UP
es bilateral. En los resultados de nuestro estudio encontramos que el predominio
es del sexo femenino a diferencia de lo reportado en la literatura. La edad al
diagnostico fue durante el primer afio de vida, y la presentacion clinica al momento
del diagnostico fue de una insuficiencia renal cronica. Como antecedente perinatal

se encontro oligohidramnios materno.

Se estima que 0.5 — 1% de los nifios tienen un grado de RVU. Esta malformacion
se debe a una deformidad de la union ureterovesical. En recién nacidos y

lactantes la proporcion de RVU es similar en mujeres y hombres. A partir de los 3
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afos la proporcion es de 5 mujeres por cada hombre. La nefropatia por reflujo
causa aproximadamente un 40% de los casos infantiles con IRC. De los nifios con
infeccion urinaria el 25-50% de los nifios tienen RVU. 15% de los nifios con rifidn
poli quistico tienen RVU en el rifién contralateral. 50% de los nifios nacidos de
madres con RVU también presentan RVU. La proporciébn que encontramos en
nuestro estudio fue de 2:1 con predominio del sexo masculino. El estudio
diagnéstico fue la urografia excretora en el 100% de los casos. El 66% se
diagnostico durante la primera semana de vida y el 33% se retraso en el
diagnostico hasta después del afio de edad. El 66% de los casos (2 casos)
tuvieron una presentacion clinica con infeccion de vias urinarias de repeticion. Dos
de nuestros pacientes (66%) presentaron como antecedente perinatal la presencia
de oligohidramnios materno. Dos de nuestros pacientes con RVU presentaron

PCA asociada (66% de los casos).

La frecuencia de hipospadias es del 1%. El 90% de las hipospadias son distales.
Afecta 1/ 250 nifios nacidos vivos (16). La frecuencia de esta malformacion en
nuestro medio es baja, solo encontrando un caso de hipospadias en el periodo del
estudio que fue de 5 afos. El paciente con hipospadias presento también un

sindrome de Turner asociado mas presencia de PCAy CIV.

La presencia de valvas uretrales posteriores es una patologia que afecta
Unicamente al genero masculino con una frecuencia de 1:5000 hombres,
representando la causa mas comun de obstruccion vesical. Asimismo, al estar

obstruida las vias urinarias, se desarrollara oligohidramnios progresivo. Al examen
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ultrasonografico se observara oligohidramnios, dilatacion uretral proximal asociado
a una gran dilatacién vesical con paredes musculares gruesas. Se puede
encontrar hidronefrosis entre un 60- 90% de los fetos afectados. Un 20-25% de los
fetos con valvas uretrales posteriores presentan otras malformaciones génito-
urinarias, las cuales incluyen criptorquidia, hipospadias y duplicacién uretral. En
nuestro estudio el paciente con valvas uretrales posteriores tuvo una presentacion
clinica asintomatica, sin antecedentes perinatales de importancia y sin

malformaciones asociadas.
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Conclusiones

1. La frecuencia de malformaciones renales y de vias urinarias es de 1/1773
nifios nacidos en el Hospital Juarez de México.

2. La malformacion congénita mas frecuente encontrada en nuestro estudio
fue el reflujo vesicoureteral con un 30% de los casos (3/10).

3. Las malformaciones congénitas como la Poliquistosis renal, agenesia renal,
pueden ser detectadas mediante un buen control prenatal.

4. En nuestros pacientes los ultrasonidos realizados a los pacientes con RVU,
valvas uretrales y estenosis de la union Ureteropielica se reportaban con
ectasia renal, por lo que se les debe de iniciar protocolo de estudio de
malformacion de vias urinarias.

5. Las malformaciones congénitas de vias urinarias en nuestro estudio se
presentaba de una manera asintomatica en el 50% de los casos, pero el
otro 50% si presentaba alguna sintomatologia. Encontrando entre estas la
infeccion de vias urinarias de repeticion, desnutricion, y en 1 caso se
presento insuficiencia renal crénica.

6. Es necesario realizar estudios para descartar y confirmar malformaciéon de
vias urinarias en pacientes con deteccion prenatal de ectasia renal,
hidronefrosis o antecedente de Oligohidramnios materno.

7. Se les debe de iniciar protocolo de estudio para busqueda de malformacion
de vias urinarias a los pacientes con IVU de repeticion, desnutricion
asociada a alteracion de la funcion renal y pacientes con insuficiencia renal

cronica.
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