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INTRODUCCION

La agenesia renal unilateral se define como la ausencia congénita de un rifidn
resultante de la falta de desarrollo de un riidn embrionario definitivo (1), el cual inicia
a partir de la quinta semana de gestacién, con la interaccion del metanefros con el
brote ureteral (2). La teoria comun aceptada indica que la causa primaria de la
agenesia renal unilateral es la falta o fracaso de formacién del metanefros y/o la
falta o fracaso del desarrollo del seno ureteral desde el conducto de Wolff que
conduce a la agenesia renal por falta de formacion del blastema metanéfrico o
ambos (3). Estudios de autopsia revelan que la agenesia renal puede ocurrir con el
desarrollo de un uréter completamente normal o un rindn rudimentario puede
formarse en algunos casos en los que no hay uréter identificable (4). Actualmente
se estan llevando a cabo estudios genéticos en ratas para determinar la etiologia

de esta malformacioén, siendo el gen Renag 1, el aparentemente implicado en ésta
(5)
Frecuencia

La agenesia renal unilateral es una entidad de incidencia y prevalencia desconocida,
ya que suele ser asintomatica. Los estudios de autopsias describen una incidencia
de aproximadamente 1 de cada 1000 (4). La relaciéon hombre: mujeresde 1.8a 1y
ocurre con mayor frecuencia del lado izquierdo (4). Esta entidad puede estar
asociada a otras malformaciones, mas frecuentemente las uroldgicas, seguidas por

las malformaciones del sistema reproductivo. (2)(4)(6)

Malformaciones asociadas

Las malformaciones urologicas estan presentes en 32% de los pacientes con
agenesia renal unilateral, las mas frecuentes son: uréter ipsilateral ausente en 50%

de los casos y el reflujo vesicoureteral contralateral en aproximadamente 24%.

1. La agenesia renal unilateral se asocia comunmente con anomalias genitales,
que son 3 a 4 veces mas frecuentes en mujeres que en varones. En ambos
sexos, las gdénadas suelen ser normales, pero las estructuras de los que se

derivan los conductos de Wolff y Muller pueden ser anémalos, asi que las
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malformaciones uterinas ocurren en 1 de cada 500 mujeres. El 43% de
quienes tienen agenesia renal unilateral tienen anormalidades en el tracto
reproductivo, Barakat describe que entre el 37 y el 60% de las mujeres y el
20% de los varones con agenesia renal unilateral presentan algun tipo de
anomalia genital, tanto asociada o en complejos como Mayer-Rokitansky-

Kuster Hauser, asociacion MURCS o a secuencia de Potter (2) (6).

El resto de las malformaciones asociadas a la agenesia renal incluyen el sistema
cardiovascular en 30%, el sistema musculo esquelético en 14% y ausencia de

glandula suprarrenal en el 10% de los casos. (1) (4)

Estudios publicados sobre agenesia renal

En literatura latinoamericana, en Argentina, por Furfure y colaboradores detallan el
caso de una paciente pediatrica con retraso en el desarrollo, macrocefalia, asimetria
facial, pequefas fisuras palpebrales, paladar alto y estrecho, micrognatia, cuello
corto, defecto cardiaco y agenesia renal unilateral, asociado a una duplicacién
proximal del brazo largo del cromosoma 1 (7); en Chile, Sepulveda y colaboradores
analizan el caso de un feto con agenesia renal unilateral asociada a la presencia
de arteria umbilical Unica en el sitio proximal a la insercién placentaria en el que

después se integro el diagndstico de sindrome de Hallermann — Streiff (8).

En Colombia, Calderén y Zarante detallan una revision de los registros generados
por el Estudio Colaborativo Latinoamericano de Malformaciones Congénitas entre
junio de 2001 y diciembre de 2004, seleccionando los registros positivos para
anomalias congénitas urolégicas, obteniendo como resultado que, por cada 10 000

nacimientos, 1.3 pacientes tenian a agenesia renal unilateral. (9).

En Brasil, Saraceno y colaboradores describen un caso de una paciente de 3 meses
de edad con sindrome de Fraser (criptoftalmos sistémica, sindactilia y genitales
anormales) que puede estar asociado con malformaciones el tracto urinario, oido,
nariz, la laringe y el esqueleto, mostrando en los estudios de gabinete, agenesia
renal unilateral izquierda (10). En Venezuela, Nieto y colaboradores relacionan

agenesia renal unilateral e hipercalciuria y/o hipocitraturia en pacientes pediatricos



(como factores predisponentes de urolitasis), encontrando en 38.8% de los 67 nifios

estudiados hipercalciuria e hipocitraturia (11).

En el caso de la literatura nacional, se identificaron solamente tres publicaciones;
en las primeras dos se describen dos pacientes de género femenino de 18 y 12
afnos respectivamente con diagnostico de sindrome de Herlyn Werner Wunderlich
con agenesia renal unilateral en el caso de la paciente de 18 afios de lado izquierdo
y en el caso de la paciente de 12 afios del lado derecho, no concordando con la
epidemiologia general de la enfermedad mencionada previamente (varén con
afeccion de predominio de rifidn izquierdo). (12) (13) En el tercero estudio, se
detallan 19 casos de pacientes con diagnostico de sindrome de Kallman, de las

cuales 4 tuvieron agenesia renal unilateral asociada. (14)

Como podemos observar, no siempre concuerda con los hallazgos de las grandes
series de la literatura internacional, por lo que es de interés aumentar el acervo de
casos con agenesia renal unilateral en nuestra poblacion. Ademas, ningun estudio
latinoamericano evalua la presencia de lesién renal o aparicién de enfermedad renal

cronica asociada a agenesia renal unilateral.

Diagnostico

A este respecto, se sugiere la ecografia prenatal con busqueda intencionada de esta
patologia, con la cual se han identificado cada vez mas fetos con agenesia renal
unilateral. Si la agenesia renal unilateral es diagnosticada prenatalmente, una
ecografia pélvica debe ser realizada para descartar rindn ectopico, asi como la
valoracién del riidn contralateral realizando estudios necesarios para valorar su
localizacion, asi como busqueda de malformaciones mas frecuentes de esta
patologia, como lo es el cistograma miccional sugerido por la alta incidencia de

reflujo vesicoureteral.

En caso de detectar malformaciones que se asocian a malformaciones renales,
ademas de las pruebas necesarias para investigar estas malformaciones extra
renales, un ultrasonido o realizacion de gammagrama con DSMA debe realizarse

para confirmar el tipo de malformacion renal. (15)

Prondstico



La ausencia congénita de un rindn es compatible con la vida, siempre que el rifidn
unico desarrolle funcion compensatoria, lo cual se conoce como hiperplasia
compensadora, aunque algunos pacientes pueden evolucionar a esclerosis
glomerular progresiva del riidn, como consecuencia de los cambios
compensadores que sufren las nefronas hiperplasicas (denominado como

nefropatia por hiperfiltracion) (4) (16).

En promedio, el rifidon unico tiene un incremento de la talla renal promedio en un
11% (17), pero del 20 a 40% alcanzan una talla renal para la edad mayor de la
esperada (3)(4)(18). Argueso y Ritchey informaron sobre los efectos tardios de la
agenesia renal unilateral congénita en 157 pacientes, incluyendo proteinuria (19%),
hipertension (47%) e insuficiencia renal (13%). La supervivencia global no se vio
afectada por la agenesia renal unilateral por lo que esta es compatible con la
longevidad normal y no predispone al rindn contralateral un riesgo mayor de lo
normal. Revisaron también a 155 pacientes con edades de 2-84 afios con agenesia
renal unilateral, la mayoria (79%) tenian una creatinina sérica normal, sélo 5
pacientes tenian una elevacion anormal de la creatinina (por encima de 2,0 mg/ dL),
proteinuria significativa (2+ o mayor) se encontrd en soélo el 8%, y la hipertension

ocurrié en el 21% (19).

Por su parte, Kamal Akl detalla en su serie de 30 pacientes, con edades
comprendidas entre 5 dias a 14 afos, proteinuria en 6 de los 30 pacientes (20%),
hipertension en dos (7%), e insuficiencia renal cronica estadio Il y IV en 6 (20%); el
autor refiere que la presencia de 2 o mas alteraciones uroldégicas se asocio con

mayor riesgo de insuficiencia renal crénica (20).

Spira y colaboradores estudian a 119 nifios; 21 de los cuales eran pacientes con
agenesia renal unilateral y que después de al menos tres ecografias renales se
detectd que todos tenian su talla renal por arriba del percentil 95 (21). Van Vuuren,
incluye en su serie de casos a siete pacientes con diagndstico de agenesia renal
unilateral, donde describe que el 100% de estos pacientes tenia una talla renal por
arriba del percentil 95, agregando que el aumento de tamafio puede ser observado

desde la semana 20 de gestacion (22).



Dogan y colaboradores estudiaron una serie de 51 pacientes con un promedio de
edad de 60 meses, en quienes, en promedio a los 11 meses de edad se hizo el
diagnostico de agenesia renal; los autores reportan insuficiencia renal cronica
(grado Il y IV) en 9.8% de los pacientes, asi como hipertensién y proteinuria
significativa en 5.8% y 3.8% respectivamente. Se refiere que la mayoria de los nifios
que presentan algun dato de dafo renal tenia una malformacion uroldgica,
concluyendo que los pacientes con agenesia renal unilateral deben ser monitorizado
en busqueda de datos de lesion renal (23). Wesland busca en 407 pacientes con
diagnostico de agenesia renal unilateral datos de dafio renal; encontré que para la
edad de 14.8 afos (promedio) ya tenian algun dafno renal, sin embargo, en
pacientes con agenesia renal unilateral mas una malformacion uroldgica ipslateral
el diagnostico fue significativamente mas temprano con una edad promedio de 12.8

anos (31).

Una revision sistémica analiza 437 pacientes con agenesia renal unilateral con los
siguientes resultados: diagnostico de hipertension arterial sistémica en 92 pacientes
(16%), 21% con microalbuminuria y 10% con enfermedad renal crénica estadio lIl.
El dafno renal se documenté en promedio de edad de 15 afos, y hubo una alta
frecuencia de enfermedad renal crénica terminal para los 30 afios de edad; se
refiere que esta proporcidbn de dafio renal podria resultar de hiperfiltracidon
glomerular asociada a |la posterior esclerosis glomerular por lo que se concluye que
son mas propensas a desarrollar enfermedad renal cronica por lo que deberian ser

monitorizadas con regularidad para detectar signos de dafio renal. (25)

Se han propuesto recomendaciones para la vigilancia de signos de dafio renal. La
NIDDKD recomienda la busqueda intencionada de marcadores de dafo renal como
método preventivo en caso del diagndstico de agenesia renal unilateral: vigilancia
anual, incluyendo una medicion de la presion sanguinea, analisis de orina para
detectar proteinuria y la tasa de filtracion glomerular (25) (19). Sin embargo, estos
son marcadores tardios de dafio renal, por lo que actualmente se estan estudiando
marcadores tempranos de dafio renal en paciente con agenesia renal unilateral, tal
es el caso del estudio realizado por Taranta-Januz y colaboradores, donde

realizaron medicion urinaria de N acetil/ beta hexoxaminidasa en nifios con una
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media de edad de 9 afios con agenesia renal unilateral adquirida y congénita contra
un grupo sano, donde se demuestra que la elevacion de esta enzima es
significativamente mayor en pacientes con agenesia renal unilateral congénita, sin
embargo, la traducciéon clinica de estas pruebas aun son inciertas, por lo que

recomiendan realizacion de mas estudios sobre esta linea de trabajo (26).

De manera similar Westland, ha propuesto otro protocolo para el seguimiento y
diagnéstico de daio renal de los pacientes con agenesia renal unilateral: medicion
de la presion arterial, busqueda intencionada de microalbuminuria mediciéon de
azoados, obtencion de la tasa de filtracion glomerular por formula de Schwartz, asi
como la realizacion de ultrasonido por lo menos una vez al aio de no encontrarse
dafio renal y dos veces por afio cuando esta presente. En cuanto a la formula a
utilizar para la obtencion de la TFG en estos pacientes, recomienda la formula
basada en cistatina C. Asimismo, propone la teoria que la pubertad podria ser un
periodo critico para presentar datos asociados a dano renal ya que el aumento de
la demanda metabdlica podria conducir a hiperfiltracion, hace énfasis que estos
datos son limitados debido a la falta de consenso y se requiere seguimiento a largo
plazo. (27) (28)



JUSTIFICACION

La agenesia renal unilateral se define como la ausencia congénita de un rifion
resultante de la falta de desarrollo de un rindén embrionario definitivo la teoria comun
aceptada indica como causa primeria la falla de formacion de metanefros, seno

ureteral o ambos.

La epidemiologia de esta entidad es desconocida, pero se describe que predomina
en hombres y que es mas frecuente la ausencia del rinidn del lado izquierdo, ademas
que se puede presentar asociada a otras malformaciones, siendo las urolégicas las
mas comunes. El diagndstico se lleva a cabo por ultrasonido renal 0 gammagrama
con DSMA, y actualmente se recomienda el seguimiento de estos pacientes debido

a que muy probablemente desarrollaran dafo renal.

La mayor parte de la informacién sobre las caracteristicas clinicas y el prondstico
se basan en bibliografia a nivel mundial, sin embargo en Latinoamérica e incluyendo
a nuestro pais, los estudios son limitados. En el Servicio de Nefrologia de este
Hospital, desde hace afos se atienden pacientes con agenesia renal y se les da
seguimiento, pero en general desconocemos su evolucion. Los resultados del
analisis de los pacientes atendidos hasta el momento nos permitiran identificar y

normar pautas diagnéstico-terapéuticas para pacientes actuales y futuros.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La agenesia renal unilateral congénita es una patologia que anteriormente se
consideraba que no aumentaba el riesgo de presentar dafio renal en el rifidn unico,
como el estudio de Argueso, donde encontré un bajo numero de pacientes que
presentaron proteinuria, hipertensién e insuficiencia renal en estadios tempranos y
la supervivencia global no se vio afectada, por lo que se concluy6é que la renal
unilateral es compatible con la longevidad normal y no predispone el rifion
contralateral al riesgo mayor de lo normal. Sin embargo, en estudios posteriores,
esto se volvid controversial, encontrando cada vez mas pacientes con agenesia
renal unilateral congénita con algun tipo de dafo renal, por lo que actualmente y a
pesar de considerar que este grupo de pacientes pueden tener una vida sin dafo
renal, se recomienda el seguimiento de estos pacientes en busqueda intencionada

de dichos danos.

Los datos sobre las caracteristicas y evolucion de estos pacientes son limitados en
nuestro pais, ni en Latinoamérica, donde estos reportes son limitados, por lo que

surgen las siguientes:

Preguntas de Investigacion

1. ¢Cuales son las malformaciones asociadas en los pacientes con agenesia
renal unilateral congénita atendidos en el servicio de Nefrologia de la UMAE
Hospital de Pediatria CMN Siglo XXI?

2. ¢Cual es la evolucién de la funcidn renal en los pacientes con agenesia renal

unilateral congénita atendidos en el servicio de Nefrologia de la UMAE
Hospital de Pediatria CMN Siglo XXI?

11



HIPOTESIS

1. Aproximadamente el 30% de los pacientes con agenesia renal unilateral
presentaran alguna malformacion asociada, siendo la mas frecuente las del
sistema urogenital.

12



2. Alrededor del 40% de los pacientes con agenesia renal unilateral presentara
algun dafo renal: proteinuria, hipertension arterial sistémica secundaria,
disminucién de la tasa de filtracion glomerular.
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OBJETIVOS

1.

Describir la frecuencia y tipo de malformaciones asociadas en pacientes con
agenesia renal unilateral congénita atendidos en el servicio de Nefrologia de
la UMAE Hospital de Pediatria CMN Siglo XXI.

. Describir la evolucién de la funcién renal (proteinuria, hipertension arterial y

tasa de filtracion glomerular) de los pacientes con agenesia renal unilateral
congénita atendidos en el servicio de Nefrologia de la UMAE Hospital de
Pediatria CMN Siglo XXI

14



PACIENTES, MATERIALES Y METODOS

Lugar de realizacion del estudio:

Servicio de Nefrologia pediatrica de la Unidad Médica de Alta Especialidad de
Centro Médico Nacional Siglo XXI

Diserio del estudio:

Observacional, descriptivo, longitudinal, retrospectivo.

Poblacién de estudio

Pacientes pediatricos con agenesia renal unilateral congénita atendidos en el
servicio de Nefrologia Pediatrica de la Unidad de Médica Alta Especialidad del
Centro Médico Nacional Siglo XXI entre los afios 2015y 2017.

Criterios de inclusion

Pacientes menores de 16 afios de edad 11 meses

Hombres y mujeres

Pacientes con diagnéstico de agenesia renal unilateral (no asociado a
nefrectomia o a hipoplasia renal con evolucion posterior a aplasia renal),
corroborado por ultrasonido renal habiendo descartado ectopia renal o
ausencia de tejido renal comprobado por gammagrafia con DMSA

Criterios de exclusioén

El expediente clinico no cuente con al menos una de las variables de interés
de dafo renal.

Paciente que no cuenten con ecografia o gammagrafia con DSMA para
confirmar el diagnostico.

Pacientes que no cuenten con al menos dos consultas por parte del servicio
de Nefrologia, con al menos 6 meses de diferencia.
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Variables
a) Edad:
Definicion conceptual: Tiempo que ha vivido una persona (29)

Definicion operacional: Fecha de nacimiento menos fecha de su ultima consulta,
documentando edad en la primera consulta y tiempo de seguimiento total en
consulta.

Escala de medicion: cuantitativa discreta
Unidades: aflos cumplidos
b) Sexo:

Definicidon conceptual: Condicién organica, masculino o femenino de los animales o
plantas (29)

Definicion operacional: masculino o femenino
Escala de medicion: cualitativa nominal
Unidades: Masculino o femenino

c) Lateralidad renal

Definicion conceptual: predileccion de agenesia renal unilateral de lado izquierdo o
derecho

Definicidn operacional: agenesia renal unilateral derecha o izquierda
Escala de medicidn: cualitativa nominal

Unidad de medicién: izquierda o derecha

d) Talla renal.

Definicidon conceptual: Longitud renal

Definicion operacional: Longitud renal medida por ultrasonido y percentilada para la
talla del paciente, obtenida en el momento en que se da la consulta, donde los
percentiles seran obtenidos del articulo el examen de ultrasonido del nifio de Deeg
KH, Helmut P, Schumacher R y colaboradores (30) documentando registro inicial
de estos valores asi como registros subsecuentes de los mismos

Escala de medicion Cualitativa nominal

Unidad: percentil para la talla
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e) Malformacion asociada

Definicién conceptual: Anomalia en el desarrollo que constituye un defecto
estructural (29) ya sea en un solo 6rgano o en multiples

Definicion operacional: Agenesia renal unilateral congénita asociada a otra u otras
malformaciones, registradas en el expediente clinico.

Escala de medicién: Cualitativa nominal
Unidad de medicidn: presente o ausente
h) Tipo de malformacién asociada

Definicidn conceptual: Anomalia en el desarrollo que constituye un defecto
estructural en un 6rgano u 6rganos especificos

Definicidon operacional: Agenesia renal unilateral congénita asociada a otra u otras
malformaciones en o6rganos perteneciendo a uno de los siguientes grupos:
malformacion urologia, malformacion genital u otros 6rganos que no corresponden
los grupos previamente mencionados descritos en expediente clinico

Escala de medicion: cualitativa nominal

Unidad de medicién: Malformacién urolégica, malformacion genital, etc.
i) Dafrio renal:

Definiciéon conceptual: deterioro del tejido renal

Definicion operacional: Presencia de reduccion de la funcién renal o proteinuria
significativa o hipertension arterial sistémica secundaria detectado en la consulta
externa de nuestro servicio de nefrologia

Escala de medicion: Cualitativa nominal
Unidades: Presente o ausente
J) Dario renal: Reduccion de la tasa de filtracion glomerular:

Definicidon conceptual: Caracteristica clinica que refleja deterioro del tejido renal en
cierta unidad de medida reflejado en la disminucion de la tasa de filtracidén
glomerular

Definicidon operacional: Reduccion de la tasa de filtracion glomerular (TFG estimado
inferior a 60 ml/ min / 1,73 m2) (31) documentando registro inicial de estos valores
asi como registros subsecuentes de los mismos

Escala de medicion: Cualitativa nominal

Unidades: < 60ml/min/1,73m2 o > 60 ml/min/1,73
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k) Dario renal: Proteinuria:

Definicidon conceptual: Caracteristica clinica que refleja deterioro del tejido renal en
cierta unidad de medida reflejado en la presencia de proteinuria.

Definicidon operacional: En muestra de orina de 24 horas, valor de protenuria mayor
4 a 40mg/m2/hora o en muestra unica de orina, valor indice proteina/creatinina
arriba de 0.2(29) documentando registro inicial de estos valores asi como registros
subsecuentes de los mismos

Escalas de medicion: Cualitativa nominal
Unidades: <40mg/m?/hora o > 40 mg/m2/hora / p/c < 0.2 0> 0.2
I) Dario renal: Hipertension arterial sistémica secundaria:

Definicidon conceptual: Caracteristica clinica que refleja deterioro del tejido renal en
cierta unidad de medida reflejado en elevacién significativa de las cifras de tensién
arterial

Definicidon operacional: -Hipertension arterial sistémica secundaria (tension arterial
sistémica por arriba de percentil 95 para su edad, género y talla) (32) documentando
registro inicial de estos valores asi como registros subsecuentes de los mismos y
percentilados con los valores referidos en el cuarto reporte para el diagnéstico,
evaluacio y tratamiento de la hipertensién arterial en nifios y adolescentes de Task
Force con ultima revision del 2005 (33).

Escalas de medicién: Cualitativo nominal

Unidades:<95P o >95P

18



Descripcion general del estudio

1) Aprobacién del estudio por el Comité de Investigacion y Etica de Investigacion,
bajo lineamientos actuales.

2) Busqueda del numero total de pacientes a estudiar en el archivo fisico y
electrénico de este hospital.

3) Busqueda de los expedientes clinicos que contengan las variables de interés, asi
como criterios de inclusién y retirar del protocolo a todo sujeto del estudio que no
cuente con los criterios de inclusion o cuente con criterios de exclusion.

4) Recopilar la informacion de los pacientes de interés y variables reportadas en el
expediente clinico de cada consulta en Hoja de Recoleccion de Datos (Anexo 1),
siendo el tiempo minimo entre consulta de 6 meses.

5) Realizar base de datos con la informacion recolectada en hoja de recoleccion de
datos para el analisis del protocolo.

6) Redactar reporte final de protocolo.

Analisis Estadistico

Se realizara el analisis de datos por medio de estadistica descriptiva, de acuerdo
con la escala de medicion de las variables. Las cualitativas se presentaran como
frecuencias simples y porcentajes. Las variables cuantitativas se calcularan
medidas de tendencia central de acuerdo con el tipo de distribucion; si es normal,
con promedio y desviacion estandar, en caso contrario con mediana y valores
minimo y maximo.
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ASPECTOS ETICOS

De acuerdo al Reglamento de Investigacion de la Ley General de Salud en Materia
de Investigacién para la salud, y debido a que este estudio es un estudio
retrospectivo, se considera que no requiere del consentimiento informado.

Toda la informacién se manejara de manera confidencial.

Antes del inicio del estudio, el protocolo sera previamente evaluado y aprobado por
el Comité de Investigacion y Etica de Investigacion de este hospital.
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RESULTADOS

Seleccion de estudios

Examinamos todos los expedientes clinicos de los pacientes con diagndstico de
agenesia renal unilateral congénita comprendidos entre los afios 2015 y 2017
excluyendo a los pacientes que no contaban con gabinete confirmatorio de
diagnostico, al menos una variable de dafio renal y con solo una consulta de
valoracion por el servicio de nefrologia pediatrica, obteniendo un total de 24
pacientes para realizar este estudio.

Caracteristicas clinicas

De los 24 pacientes con diagndstico de agenesia renal unilateral, se incluyeron a 12
hombres y 12 mujeres con un intervalo de edad al momento del diagndstico de 32
SDG hasta 12 afnos 3 meses, la mediana para la edad al momento del diagndstico
fue de 8 afios 8 meses. El seguimiento de todos los paciente se dio con una consulta
cada 6 meses hasta cumplir 17 afos, siendo dados de alta del servicio de nefrologia
pediatrica a esta edad. La lateralidad del rindn afectado fue izquierdo en 13
pacientes (54%) y derecho en 11 pacientes (46%) con un percentil de talla renal
para el rifdn contralateral por arriba del P95 en 7 pacientes (29%) en la ecografia
renal inicial y el mismo numero de pacientes con percentil por arriba de 95 en ultima
ecografia reportada, a este respecto, el intervalo de edad entre el diagndstico y la
elevacion de talla renal fue desde los doce meses hasta los catorce afios 4 meses
con una mediana de doce afios nueve meses, se observo ademas, el incremento
de la talla renal en 2 paciente de P90 a P95 con un intervalo de tiempo registrado
para este incremento entre 5 y 15 meses siendo la mediana para la aparicion del
incremento de la talla renal de 10 meses, por el contrario, se registré disminucion
de la talla renal en 2 pacientes (8%) de P95 a P50 con un intervalo de tiempo
registrado para esta disminucion de

Malformaciones asociadas

Basados en los datos de asociacion entre malformaciones urolégicas y agenesia
renal unilateral congénita, se buscd de forma intencionada los paciente estas
malformaciones, asi mismo, basado en las valoraciones previas de otros servicio
pediatricos, se registran los hallazgos de otras malformaciones asociadas por estos,
hallando la presencia de malformaciones relacionadas a agenesia renal unilateral
en 15 pacientes (62%), de estas malformaciones, la mas frecuentes fueron las
malformaciones anorectales y las musculo esqueléticas, del primer grupo,
estuvieron presentes en 7 pacientes siendo la malformacién anorectal mas
frecuente el ano imperforado presente en 3 pacientes (43%), del segundo grupo se
vieron afectados 7 pacientes, siendo la alteracion mas frecuente la espina bifida
(29%), seguido en segundo lugar, las malformaciones uroldgicas, presentes en 6
pacientes, siendo el reflujo vesicoureteral el defecto mas frecuente sin especificar
el grado del mismo presente en 4 pacientes (67%), el tercer grupo de
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malformaciones mas frecuente fueron las cardiopatias congénitas y las
gastrointestinales, del primer grupo, estuvieron presentes en 4 pacientes, la
malformacion cardiaca mas frecuente que se registré fue el conducto arterioso
permeable en 3 pacientes (75%), del segundo grupo se vieron afectados 4 pacientes
correspondiendo la atresia esofagica tipo |l la malformacion mas frecuente presente
en 3 pacientes (75%), el resto de las malformaciones asociadas fueron craneo
faciales en 3 pacientes, malformaciones genitales en 2 pacientes, malformaciones
del sistema nervioso central en un paciente y por ultimo alteraciones oftalmolégicas
en un paciente. Se documenté de las malformaciones previamente mencionadas
que la presencia de agenesia renal unilateral mas otra malformacion (unica) en 5
casos (33%), siendo la mas frecuente la correspondiente a las malformaciones
gastrointestinales, la asociacion de agenesia renal unilateral con 2 malformaciones
en 5 casos (33), siendo la combinacion mas frecuente MARA + cardiopatia
congénita, la relacion agenesia renal unilateral mas 3 malformaciones asociadas en
(20%) sin predominio de alguna combinacion en especifico, siendo el grupo uno,
malformaciones urolégicas, musculo esqueléticas y MARA, el grupo dos, craneo
facial, sistema nervioso central y musculo esqueléticas y el grupo tres,
malformaciones uroldgicas, gastrointestinales y MARA, y por ultimo, se observo la
presencia de agenesia renal unilateral en asociada a cuatro malformaciones en dos
pacientes (14%), siendo el grupo uno, malformaciones genitales, MARA,
cardiolégicas y musculo esqueléticas y en el grupo dos malformaciones craneo
faciales, MARA, musculo esqueléticas y oftalmoldgicas. Se registro la presencia de
5 pacientes con complejos sindromaticos y 1 paciente con asociacion del primer
grupo, los sindromes integrados fueron, sindrome de Goldenhar (labio paladar
hendido, espina bifida, ano imperforado, microoftalmos), sindrome de Patau
(micrognatia, displasia de pabellon auricular, clinodactialia, hipoplasia de cuerpo
calloso), sindrome de Turner (talla baja), sindrome de Mayer. Rokitansky- Kuster —
Hauser (reflujo vesico ureteral, agenesia uterina), sindromde de Townes (PCA,
polidactilia) — Brocks (y del segundo grupo, se registrd un paciente con asociacion
VACTERL

Danio renal

En 8 de los pacientes (33%) se integraron criterios para dafio renal, definidos como
disminucién de la tasa de filtracion glomerular, proteinuria e hipertension arterial. El
intervalo de tiempo de evolucion a dafo renal desde su diagndstico en estos 8
pacientes transcurrié entre los dos meses y 3 afios 7 meses con una mediana de 8
meses 15 dias, asi mismo el intervalo de edad de aparicién de dafo renal se registro
entre los dos meses y dieciséis anos de edad con una mediana de 4 afios 7 meses
de edad. Se registr6 proteinuria en 6 pacientes (75%), en este grupo, 5 pacientes
se encontraron con mas de dos malformaciones asociadas de forma no
sindromatica y uno correspondia al paciente con diagnéstico de sindrome de
Goldenhar. La disminucion de la tasa de filtracién glomerular fue hallada en 2
pacientes (25%), estos paciente solo se relacionaron con una malformacion
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asociada ademas de la agenesia renal unilateral, malformacién anorectal e
hidronefrosis. No se registraron con hipertensién arterial sistémica.
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DISCUSION

En este estudio quedan demostradas algunas diferencias en cuanto a las
caracteristicas clinicas referidas en la literatura internacional, la proporcion hombre:
mujer referida en la literatura es de 1.8:1 en nuestro estudio esta relacién fue 1:1.
La lateralidad tuvo la misma frecuencia referida en la literatura, siendo mas
frecuente la agenesia renal unilateral del lado izquierdo. La talla renal se vio
afectada en siete pacientes por arriba del percentil 95 desde la edad al diagndstico,
siendo la mediana de doce afios 9 meses, lo que se asocia con la teoria de Westland
y otros autores sobre | presencia de este cambio morfolégico renal en la etapa
adolescente por mecanismos aun no investigados. En nuestro estudio las
alteraciones mas frecuentes fueron las malformaciones anorrectales vy
gastrointestinales, a diferencia de lo expuesto en nuestra hipétesis donde
expusimos que los defectos mas frecuentes serian las del sistema urogenital; se
documentaron cinco casos a complejos sindromaticos y en un paciente a
asociacion, asi mismo, el porcentaje de paciente asociados a malformaciones
supera el expuesto es nuestra hipdtesis (62% vs 30%). El dafo renal estuvo
presente en el 33% de nuestros casos, estando discretamente por debajo de lo
expuesto en nuestra hipotesis basada en la literatura internacional, siendo el dato
de dafo renal mas frecuente la proteinuria (75% de los casos). La mediana de edad
al momento del diagndstico de dafo renal fue a los 4 aflos 7 meses con una
evolucion de 8 meses desde el momento del diagndstico, estando muy por debajo
de lo reportado en la literatura nacional (entre 12 a 14 afos). El 100% de los
pacientes que presentaron dafo renal, tenian al menos una malformacién asociada,
siendo mas frecuente si se asociaban a mas de dos malformaciones, representando
este grupo 66% de los pacientes, compatible con lo reportado por Kamal sobre su
teoria en la que si se asocia en un paciente con agenesia renal unilateral mas de
dos malformaciones el riesgo de dafio renal se incrementa.
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CONCLUSIONES

El presente estudio demuestra algunas diferencias en cuanto a lo reportado en la
literatura internacional, donde se registra que no hay predileccion de la enfermedad
por el género, conservandose la lateralidad izquierda como la mas frecuente. En
algunos pacientes la talla renal se puede ver afectada como probable mecanismo
compensador (hiperplasia compensadora) y esta se denota por mecanismos no
conocidos en la etapa de la adolescencia. A diferencia de lo que se reporta en la
literatura internacional, los defectos mas frecuentes en nuestro estudio fueron las
malformaciones anorectales y las gastrointestinales asociandose en algunos casos
a complejos sindromaticos o asociaciones. El dafo renal aunque en menor
porcentaje, se encuentra presente en los pacientes con agenesia renal unilateral
siendo mas probable si se encuentra asociado a mas de dos malformaciones.
Nuestros pacientes presentan dafio renal de forma mas temprana (4 afios 9 meses)
que lo reportado en la literatura internacional (12 a 14 anos). Por ultimo, los datos
obtenidos nos permitiran identificar y normar pautas diagnéstico-terapéuticas para
pacientes actuales y futuros, como lo son la busqueda intencionada de dafio renal
al menos cada 8 meses y quizas de forma mas frecuente en periodos criticos de la
enfermedad (4 afios 9 meses para el debut de dafo renal y 12 afnos para el inicio
de talla renal por arriba de P95) e iniciar manejo respectivo.
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