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ANTECEDENTES

'ﬂﬁaté‘hny en dla las malformaciones congénitas del aparg
to urinario auﬁ‘ma; conocidas desde el punto de vista epidemiolfgl
uu,kdebiﬂu tél veé a que muchas de las malformaciones dirante el -
periodo neonatal y alin en etapas posteriores de le vida se diagnas,
tican en pocas ocasiones.

ts importante el pupel que Juegan las alteraciones cong§
-nitas renales dentro de la patologia general y de la morbilidad pp
blacional, sus manifestaciones ¢linicas entraitan una importancia -
para el sector mégico dentro del aspecto de prevencibn de las com-
piicaciunea y sus secuelas.

Es nesegario el conocimliento de la frecuencia de presen-
tacifin, esi como las manifestaciones clinicas que se presenten en-
cada tipo especifico de alteracibn, para lo cual se clasifica el -
tipo predominante asf como el sexo mas afectado y la edad en gque =~
ge preasentan.

El aparato urinario es un terreno propicio pare el desa-
rrollo de anomali{as congénitas, &sto parece explicakle si se recu-
erds la manera tan complicada y sinuosa en que acontece su desarro
1llo embrionario.

Los rifiones se desarrollan de una porcifn del mesodermc-



intermedio gue se ercuentra a nivel de la séptime sumita llamado -
mesodermo nefrogénico, A partir de la tercers semana del desarro--
llo embricnario se presenta una diferenciacifn en direccibn craneg
caudal en la que ge forman tres estructuras suscesivamente cada u-
ne de las cueles degenera quedando una eatructura remanente; se 1-
nicia con 1s formaci6n del pronefros, posteriormente el mesonefros
y finalmente el metanefros o rinbn permanente en la guinta semana-
del desarrollo embrionario.

En la tuarta semana se desarraglla el uréter en la parte-
doreal del condicto de Wolff criginando el mesanefrog, pesterior--
mente 2l extremo superior del cuerpo ureteral se elonga y produce-
varios cuerpos secundarioo que dan origen a la pelvis renal, los -
chlices y los tébulos colectores. Al hacer contacto el cuerpo ure-
teral y el metanéfros se forma la chpsula de Bowman, los tlbulos -
contorneados distal, proximal y asa de Henle, La cépsula glomeru--
lar se invagina por un acdmule de capilares que forman el gloméru-
lo, ecada tdbulo contorneado distal formada en el matanefros se une
con un tlbulo colector derivado de la yema urpteral.

Cuando se une el cuerpo ureteral al blastema nefrogénico
el future rifibn inicia su ascenso y rotacifn de noventa grados y =

en la octava semana alcanza su posicifn narmal.



Dentro de las alteraciones congénitas renales es impor-
tante informer la Frecuencia gque reporta le literatura con varia-
cibn de una publicacifn a otra dependiendo del material estudiado
en la poblecibn pedifitrica ee estima que las malformacicnes rena-
les congfnitas son del 9.6% en materisl postmortem y de 0.76% en-
el materisl clinico ( 1,20 ) .

Aproximadamente el 10% de la poblacibn nace con alguna-
malformecifin renal congénita, se calculan que corresponden a la -
cuarta parte de todas las malformaciones cangénitas en general. -
El grado de mlteracién var{a desde anomal{as que ofrecen manifes-
faciunea clinicas en casos exceptiongles hasta malformaciones ma-
yores que son incompatibles con la vida extrauterina o que bilen -
predisponen al rififin a enfermedades tales coma hipertensifn, pie-
lonefritis o litiasis. Se refiere igualmente que el 50% de los pa
cientes con malformacién renal tienen al mismo tiempo mlteracig--
nes en otro sitloc del aparato urinario o en otros 6rganos { 11,16
20 ) .

Para Campbell ( 1 ) las anomalfna congénitas del riA6n-
se presentan en el 10% de la poblacifén amglosajona constituyendo-
el 35 a 40 por ciento del total de las ancmalfas en general. Sote

lo y Shanklin (6,4) de 2,000 autapsiss encontraren un 46 por cien



~tn algune anomalis estructuralmente clasificsble como congénita ~
42% de las cuales se precentan como malformacifn Gnice y 58% co- -
existian con alguns otra alterscibn nrgbnica (25) .

Herman y colaboradores al efectuar uragrafiss excretoras
aprovechands el material de contraste excretado por los riffnes u-
gado en 79 snglografias cerebrales practicadas en pacientes entre-
30 y 88 sfics, debidc a lesicnes cerebrales vesculeres, encontraron
156 casos de malfarmacifin rensl (31) .

M Namgra repnrté 25 casos de enfermedad poliguistics bi
lateral en 20,600 sutopeiss de sdultns, es decir un ceso en eodp -
824 autopaias (27). En Méxica, Hepler (12) report6 23,231 pscien--
tes del Hpapital General de los cuples 142 corrsspondisran s mal--
formacifn renel, Salas (25) en el Hospital Infantil de México en -
166,217 pacientes debectd 160 alteraciones congénitas renales, age
decir vno por cada 1,108 pacientes.

En el Instituto Nacional de Pediatria se efectul un esty
dio de 10 afies, de 1974 & 1984 con 3,248 expedientes de autapaia -~
en dande se detecth 121 alteraclones congénitas de rifbn, es decir
uno de cada 27 autopsias. Se detecth afecciln del 3.0% de la pobla
clbn estudiada, &7 cascs correspondiercn sl sexa masculing y 54 el

femenino, con wna relacifn 1.2 a 1 predowinands el masculino.



El nlmers de pacientes referides en tuyes snomalins se -
ha mercioneda gracias a la presencia de sintomasinlogis serfa mayor
51 se afladieran gl de squellas anomalfas menores que permanecen --
.clinicamante silencioesas o eon sintomatologie discreis e intrascen
dente (17,26) .

Es de suponer tambifn gue el nlmero de anomalias congéni
tes renales sea cada vez mAs elevado en viftud del uso inadecuado-~
de le energla radiectiva, de medicamentos insuficientemente ansayas
dos y por falte de cantrol de factores smbientales de contamina- -
clfn, cuye influencia en los trestornos del dessrrollo embrianario
ha sido mefialado de manera insistente (21,31) .

La clasificacifin de las anomalfas congénites renales prog
puesta por Camphell es de utilided para nombrar lss encontradas en

diversos reportes :

I: Anomalias de nimero.

11: Anomalfas de volumen y estructuras.
III: Anamalfas de Forma.

1y: Anomallas de situncién,

v: Anomalfas de rotacidn.

VI: Anomalias de pelvis renal.

Ea conveniente recorder gue lo mAs importante dentro de-



la defecniﬁh de lgs slteraciones congénitas renhlea es el hecho =
nue ﬁutéﬁdialmante pueden traducir posteriormente alyeraniunes‘cki‘
nl@aa_ca conslderacién y aqui la prevencifin jueéa.un papel muy im-
portante (24) .

ANDMALIAS DE ROTACION

De acuerdo a la poaicibn de la pelvis renal la ﬁalrntaql
fn se denomina: ventral, ventromedial, dorsal o lateral.

La etiologin de ésta anomalis es desconocida y frecuente
mente se acompafia de vasos sberrantes, bandas de tejido fibroso, -
en cuyo casa habrd hidronefrosis gue favorecerd la formacifn de --
chlculoa y de infeccifn, pudlendo presentarse entonces doler, hema
turia, pluria. La condicién por s{ sola pudiera no dar sintomatolo
gfa (16,17,18) .

DUPLICACION

La duplicecién es una alteracifn frecuente ya sea comple
ta o incompleta, de ésta ¢ltima también denominada pelvis bffida.-
El hecho de que se encuentre algdn grado de dilatacifin en las pel-
vis y los ureterss bifurcados o duplicados ha hecho pensar en la -
existencla de slguna forma de desviaclin de su funcién normal, La-
sintumatologfa por afl misma no se encuentra, siendo su diagnbstico

el hallazgo urogréfico (2,8) .



EBTENOSIS

Es un tlpo de malfurmaciﬁn renzl en dande las mgnifeste-
ciones clinicas se presentan por dilataclén de cevidades producien
do dolar, puede ser cgusado por alteracidn ge los vasos, handas o-
sdherenciaa, 281 como presencia de mucesa redundante, aumento del-
tejido conectivo @ hipertrofia de la capa muscular.

HIPOPLASIA RENAL

Un rifibn se considera hipopléaice cuando en ausencia de-
enfermadad adguirida el tejids renal se encugntra reducido de 50 &
75 por clento de lo normal, con cinco g m§2 lbbulos renales, valo-
rﬁdn a travbs del nlmero de chlizes mayores (7,6). Su frecuencia -
es de uno por cads 577 sutopsias y algunos autores la consideran -
mas rara, es maAs frecuente la forma unilateral y no tiene predileg .
cién por sexo (22) .

La caracterfstica clinica principal es la hipertensifn ~
que se manifiesta o leos diez afas, curgsndo con pratelnuria, diemi
minucidn de 1ls napacidad de cancentracidn renal vy en los casos bli-
laterales cvolucidn a le insuficicncia renal, llegando e ccurrir -
1lg muerte (13,14) .,

ECTOPIA RENAL

Cuando el riifin maduro no sleanze a localizarse en la fg



-sa renal se le denomina ectdpia renal, ésta puede‘sar'éimple o -
crﬁzada.

Se reporta una frecuencia de uno.por cadalSqu:a'l}éuﬂ qg
topaias (16), no habiendo predominio de sexo y nﬁhvﬁieﬂuﬁiniu del-
" lado izquierdo. Cursa asintorético pero piediahunékgiiﬁfecciﬁn y -
litiasis renal. V i

AGENESIA

Ls agenesia renal uhil@téfql es ia ausencia de tejido re
nal en un ladg y el rlﬁﬁn\uunﬁréigtépal'puede ser normal o hipoplh
slea (1) & N

| Se presenta cun una frecuencla da uno en 552 casoe de au
topela, es m4s frecuente en el sexo masculinc de 1.8 a 1, con pre-
daminio en el lado izquierdo (29,30) .

El curap clfnica generalmente es assintomditico, en acacip
nes cursa can hipertensifn, siendo su uilagnBstico por medio da la-
urograffa excretora.

RINON EN HERRACLRA

Es la forma mAa frecuerte de fusién renal, ambas rifones
se encuentran caudalmente desplazadas con un &rea de fuaién que se
desarrolla por lo general delante de los grandes vasos abdominales
y que une ambas rifones par los polos inferigres en el 95% de los-

casos (27) .



Se reporta una frecuencia de uno de cada strautupaiaa -
(22}, es dos veces més frecuente en el sexa masquiinn\y éﬁ‘recién-,'
nacidos. Le mayor parte de los €ascs CLIBABN aainfumé’tiﬁu’s;' lus_a‘ ;lfi_l:l_
tomas se relacionan ton hidronefrosis, litiﬁaia o infecpgﬁn dé vi-
as urinarias (15,23) . - 7

DISPLASIA AENAL

kEa la persistencia en el rifibn o una regifn del mismo de

estructuras que no presentan nefrogénesis normal, Bsto se manifies
ta por tlhulos focalmente dilatadoa, limitados por tejide cuboide,
rodeado por capas Concentricas de mesénguima capaz de producir car
tklagu y que contiene misculo lisa. En los casos de displesia re--
nal unilateral el curse clinico puede ser esintomitico o bien mani
festarse como mssa‘ahduminal. En los casgs en que la displasia es-
bilateral la sohrevida depende de la cantidad de tejido funcienan-
‘te, pero en general la muesrte se presenta en edades tempranas o -
bien evoluciona inicialmerte con cuadro de deshidratecifn y acido-
sis por incapscidad renal para concentrar vy acidificar la orana -
[@ 117 30N

AINON POLIQUISTICO

La enfermedad remal poliguistica es una alteracidn es- -

gructural que resulta de ia conversisn de una porcion del paréngqui



-mg‘renal en quistes de tamafio varianle (13) .
‘ Se reporta un caso de cada 222 autopsias, el 30% cursa ;
‘gon quistes hepéticus y 10% con quistes en pancreas.

Las manifestaciones clinicas se presentan por lo generai
en promedio 8 los SO afios de edad en lg variedad adulta. En el ca-
én de los nifios la mayorfa fallecen al nacimiento y los que snbre-‘
viven presentan cuadro de hipertensifn portal severa.

Dentro de la patolog{a general es importante la frecuen-
cia ﬁe lgs malformaciones ecngénitas renales y de ellas la correla
cilén eclfnico-radiolégice para la determinecifn de algun tipo de mag
nifestacifin clinica espec{fica de cada una de ellac.

MATERIAL Y METODO

En el presente trabajo se utillzaron los expedientes cli
nicos y radiclégicos de los pecientes del servicio de urologfa del
Hospital Pediftrico Tacubaya de la Direccién General de Scrvicioa-
Médicos del Departamento del Distrita Federal, obtenidos en el pr-
riodo comprendido de 1964 a 1984 que reportaron waifurmacicnes con
génitas renales.

Se detectaren 268 expedisntes con malfarmacién renal de-
un total co 3,6C0. Se determind ¢l tipo de malformacifin y se agru-

po de acuerdo a la clasificacién de Campbell,
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S5e ardenaron por frecuencia el sexo, edad y el cuadro -
clinico de los expedientes con ulteracifn congénita. Se revisaron-
las raQingrafiaa de cada paciente y se correlacionf el hallazgo ra
diolégico ton laa manifesteciones clinicas.
RESULTADOS
En la presente revisiOn se encontraron 268 expedientes -
con malformaci6n congénita renal, grafica 1 .

GRAFIGCA 1 : Porcentaje de malformaclones renales
del archivo del servicin de urologia.

A

( 92.6% )

A: Pacientes ain malformeciones congénitas renales.

B: Pacientes con malformacifin cangénitas renales.

1l



Se encontr afeccién de 7.4% de la poblacién general ea-
tudi‘.ada. Las edades comprendidas fueron de L a 15 aflos encontrando
se predominio dz alteracién en las edades de 1 & 3 afivs con 90 ca-
aos (33%). Se detectd afeccifn de 180 casos del sexo masculino (67
%) y 88 del femenino (32%) con una relaci6n 2:1 favereclendo al sg
xo0 masculing, tabla 1 .

TABLA 1 : Grupos de edad y eexo de pacientes con

malformaciones renales.

SEXD . .. - EDAD ° EN  ANOS: TOTAL
‘1e30 fuces |79 hio-z fuzeas
Masculino | 52 | 50 | 46 23 g 190
a

ascullino (67%)

Femening n 1 20 10 9 B8
(33%)
268

Total 90 61 66 33 18 € 100%)

" La urografia excretora resultb ser el estudic mis frecu-
entemente empleade y con un alto {ndice de ePicacia, detecthndose-
con elia 242 casos de las 268 malformaciones renales y el 24 res--
tante por medio de la pielografia, gemagrafia y aortografia renal,

tabla 2 .
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-TAELA- 2 : Estudios efectuados en la deteccién
de malformacliones rerales,

ESTUDPIOS NUMERD
URDOGRAFIA EXCRETORA 242
GAMAGRAFIA 12
PIELOGRAFIA 12
AORTOGRAFIA 2
TOTAL 268

De las malformaciones congénitas renales detectadas por-
e;tudiu radinlbgiuu se encontraron 114 (42%) de origen piélico de-
donde 60 correspondieron a duplicacibn renal y 54 a estenosis, las
alteraciones de posicién fueren 102 (38%), con 90 malrotaciones re
nales y 12 ectopiaes, las slteraciones de volumen y estructura fue-
ron 33 (12%) de las cuales 30 correspondieron a hipoplasta, 2 @ --
displasia y une A riffn poliquistico, las alteraciones de nimero -
fueron 12 agenesiass renales (4.5%) y por Oltimo las alteraciones -
de formg fueron 7 rifidnes en herradura (2,6%), table 3 ,

De lps 90 casos de malrotacifn renal 63 correspondieron-
al sexo masculino y 27 el femenino, de las 60 duplicaciocnes 37 co-

rrespondieron al sexg masculino y 24 al femenino, de la estenosis-

13



TABLA -3 : Clesificaciéin de anomalipe renalea

y frecuencia de presentacibn.

~ TIPD DE ANDMALIAS CASOS PORCENTAJE
DUPLICACIEN 60 22,4
PIELICAS | 114 42.6
ESTENOSIS 54 20,2
posicion | 1gp | MALROTACION 90 33,5
38.0
ECTCPIA 12 4.5
HIPOPLASIA 30 11,2
VOLUMEN
¥ 33 |pIspLAsIA 2 0.75 12.3
ESTRUCTURA POLIQUISTOSIS 1 0.4
NUMERD 12 |AGENESIA 12 4.5 4.5
F ORMA 7 |HerrROURA 7 2.6 2.6
TOTAL |28 268 100 %

iy



con 54 casos 35 correspondieron al sexo masculino vy 19.51 femeninu
de las 30 hipoplasias 22 fueron del sexo masculino y 8 al femenino
de las 12 ectopies correspondieron 7 al sexo masculino y 5 al femg
ning, de las 12 amgenesias 8 correspondieron al sexa masculino y b4-
al femenino, del rifén en herradura 4 correspondieron al sexo mas-
culino y 3 al fPemenino, las dos displasias correspondiercn al aexo
masculino y en el caso de rififn poliquistico correspondio al sexo-
femenino, tabla 4 o

TRBLA 4 : Patologls urogréfica y frecuencia por sexo.

MALFORMACION CASOS | MASCULING | FEMENIND
MALROTACION 50 63 27
DUPLICACION 60 37 24
ESTENOSIS 54 35 19
HIPOPLASIA 30 22 8
ECTOPIA 12 7 5
AGENESIA 12 8 4
HERRADLIRA 7 4 3
DISPLASIA 2 2 i
POLIQUISTOSIS 1 0 ’ 1
ToTAL 268 100 % 100 %

15



Les manifestaciones cl{nicas més sobresalientes al revi-

aar 108 expedientes clinicos fueron la disuria y la polaqu;uria en

el totel de lae mlteraciones congénitas renales, por lo tanto no -

se encontréd ningln tipo de sintomatologfa especiFfica de cada una -

de las alteraciones. La oliguria y hematuria se chservf en todos -

los tipos de mlteracifn congénita en diastinto grado de frecuencia-

sin embargo sin predominiec significativo en algun caso en particu-

lar, tabla 5

TABLA 5 Manifestaciones clinicas de los pacientes
con melformacion congénita renal,
Sintomas
DISURIA |POLAQUIURIA [HEMATURIA (OLIGURIA

Alteraci6n

MALROTACION 43 41 21 15
DUPLICACION 33 29 19 9
ESTENOSIS 25 31 8 7
HIPOPLASIA 9 14 7 4
ECTOPIA L 7 8] 2
AGENESIA 5 L 2 4
HERRADURA 3 3 1 1
DISPLASIA 2 1 2 0
POLIQUISTOSIS 1 &l ul o

16



QISCUSIDN

Dentro de los reportes de la literature se ha mencionado
repertes de frecuencia de 0.76% en material clinico y 9.6% en matg
rial de sutopsia, los reportes mAs reclertes de malformacifin congé
nitaise_menciunan de 3.7% en materisl de autopsia efectuados en el
Instituto Necional de Pedtatria (1,20,11,16) .

En nuestro estudio detectamos una frecuencia de 7.4% de~
alteraciones congénitas rengles, encontradas en material clinico -
del servicio de uralogia, mostranda una diferencia considerable en
comparacifin con la de otros autores (25,43) . La razén de que se -
réporten frecuencias de 46% se debe a que en alguncs estudios se -
incluyen mlteraciones vaaculares y otras alteraciones de la cloaca
las cuales no se consideraran en el presente estudio, Otro factore
que influye es la inclusifn de la poblacifin general o sea de todaes -
las edades, con lo cual la posibilidad de ercontrar un nimero ele-
vado de malformaciones es mayor.

Se gncontrd un predominic de afeccibn para el sexo mascy
1lino con 67% del total y 33% del femenino semejante a lo reportado
en estudios previos, lo cual se menciona debldo a que anatomicamen
te el sistema urinario del varfn presenta un trayecto mayor y asi-

la posibilidad de presentar mis alteraciones durante el desarrollo.

17



La edad en que se presentaron mayor nﬁmerb‘dé m%lfarmaq&
ones fue de los doce meses a los tres afos, sin'uiuidap gque una ~-
gran parte de cefunciones ocurridas en el perindu neanatal son de-
‘bides a malformaciones congénitas renales’ﬁninaa o asociadas & al-
guna otra malformacifn de otro sistema orgénicu. Los reportes del-
Inastituto Nacional de Pediatria muestren un predominic de afeccién
en la etapa neonatal asi como en los lactantes menores, estudio e-
fectuado enh materisl de sutopsie (12,20) .

Los estudios efectusdos en nueatro trabajo mostraron un-
predominio de la malrotacién renal, la duplicacifn y la estennosis,
en contraste con atrog estudios en que se encontrd mayar frecuen--
cia de displasia, rififn en herradura y ageneoia renal (3,5) .

La literatura menciona a la oliguris y anuria como mani-
festaciones clinicas de las malformaciones congénitas de rifbn (6,
16} y en otros estudios reportados se refiere a la nliguria como O
nica manifeatscién de las alteraciones; sin embargo se ha manifea-
tado que no existe algln tipo espec{fico de mznifestacién clinica-
con respecta a las malformaciones del rifbm (13,25) . No se refie-
re en estudios previos las manifestaciones clinicas encontradas en
los pacientes portadores de alteraci6n congénita, sin embargo se -

efectuaron 1os estudios en material de autopsia.

18
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CONCLUSIONES

Las malformaciones congénitas renales detectadss afecta-
ron & un 7.4% de la poblacibn estudiada, lo cual representa un in-
dice superior a estudios previos y por otros autores.

La frecuencia en el sexo masculino es semejante e la re-
portada en eatudios anteriores con relscifn 2:1 con respecto al se
xo femenino, la edad de mayor presentacién de las malformaciones -
fub de 1 a 3 affos de edad.

Na se encontré ningln tipo de manifestacifn clinica espe
cifica de cade alteracibn renal engontrada. La utilidad del servi-
cio de radiodiagnfstico continua siendo de gran utilidad en especi
al la urcgrafia excretora la cual ofrecif mayor nimero de diagnfis-
ticos de mlteraciones congénitas detectadas.

La aplicacién de la clinica en la demostraclén de las al
teraciones congénitss necesita de la radiologia y ésta @ su vez es
indispensable para la deteccifin temprana de las malformaciones y -

gsf limiter le incapacidad.
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