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INTRODUCCION

Las nefropatias y uropatias congénitas mas rele-
vantes como causa de insuficiencia renal crénica
(IRC) en la infancia son: la hipoplasia-displasia renal,
las uropatias obstructivas y la nefropatia por reflujo.

Los datos del Estudio Cooperativo Norteamericano
de Trasplante Renal Pediatrico (NAPRTCS) correspon-
dientes al afio 2004 muestra que los trastornos pri-
marios méas frecuentes en la IRC son: uropatia obs-
tructiva (22,9%), hipoplasia-displasia renal (17,9%) y
nefropatia por reflujo (8,3%), que en conjunto repre-
sentan casi el 50% de las patologias base de IRC. Si
consideramos los pacientes en insuficiencia renal ter-
minal (IRT), en concreto los pacientes que ya han re-
cibido un trasplante renal como tratamiento sustituti-
vo, los datos son similares (tabla 1).

Los datos del Registro Espafiol Pediatrico de IRT (de
1992 a 2003) que engloban a 1.001 pacientes mues-
tran que la etiologia mas frecuente de la misma son
las enfermedades estructurales, que engloban uropa-
tias obstructivas, nefropatia por reflujo e hipoplasia-
displasia (45%), seguidas de las glomerulopatias
(20%) y los trastornos hereditarios (14,5%). Ademads,
en el andlisis por décadas hay un aumento en la in-
cidencia de dichas enfermedades estructurales (fig. 1)

Los datos de nuestro centro también muestran que
la enfermedad de base mas frecuente es la uropatia
obstructiva (25,7%), seguida de la hipoplasia-displa-
sia (16,8) y la nefropatia por reflujo (11,3%) y el
conjunto de ellas (enfermedades estructurales) re-
presentan mas del 50% del total de enfermedades
de base de la insuficiencia renal terminal (tabla II).

Revisemos brevemente el concepto, enfoque diag-
nostico y enfoque terapéutico de estas uropatias y
nefropatias congénitas (tabla I1I).
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Tabla I. Epidemiologia de insuficiencia renal créni-
ca (IRC) e insuficiencia renal terminal (tras-
plante renal) (IRT - TX) en paciente pedia-
trico. Datos del NAPRTCS 2004

IRC IRT - TX
N = 5.651 (%) N =7.939 (%)

Uropatia obstructiva 22,9 16,1
Hipoplasia/Displasia 17,9 16

Nefropatia por RVU 8,3 5,2
Poliquistosis 4,1 2,7
Prune Belly 3,1 2,6
S. Hemolitico-urémico 2,2 2,8
LES 1,5 1,7
Nefronoptisis/displasia quistica medular 2,7 5,1
Glomerulopatias 14,9 27,1
Otras 22,4 20,7

Tabla Il. Epidemiologia de insuficiencia renal termi-
nal (trasplante renal). Datos del Servicio
de Nefrologfa Infantil La Paz 1985-2003.

N = 202

IRT %
Uropatia obstructiva 52 25,7
Hipoplasia/displasia 34 16,8
Nefropatia por RVU 23 11,3
Glomerulopatias 32 15,8
Nefronoptisis 23 11,4
Cistinosis 6 3
Otras 31 15,3

HIPOPLASIA-DISPLASIA RENAL CON IRC

Hipoplasia: trastorno congénito con disminucion
del nimero de nefronas y por tanto disminucién del
tamafo renal, sin alteracién de la estructura renal,
secundario a alteracién en el desarrollo intrauterino.
Es rara en su forma aislada y suele asociarse a dis-
plasia o formar parte de distintos sindromes.

Una variante de la misma es la hipoplasia seg-
mentaria o rifién de «Ask-Upmark», frecuentemente
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Tabla Ill. Uropatias y nefropatias congénitas: clinica, diagnéstico y tratamiento

Patologia Clinica Diagnéstico Tratamiento

Hipoplasia-displasia

Hipoplasia Asintomatica/ITU/IRC Ecografia* Conservador

Ask-upmark HTA/IRC Ecografia Conservador/nefrectomia.

Oligomeganefronia Poliuria, vomitos, retraso crecimiento Biopsia Conservador

Displasia Asintomatica/ poliuria, vémitos, retraso de crecimiento/IRC Ecografia* Conservador

Uropatia obstructiva

- EPU Ectasia intraltero/ITU Ecografia + MAG-3 Pieloplastia

- VUP Hidronefrosis intradtero. Ecografia + CUMS Ablacién/derivacion/
ITU, sepsis urolégica, hematuria/IRC ampliacion vesical

- EUV Hidronefrosis intraltero/asintomatica/ Ecografia + MAG-3 Reimplantacién

ITU/dolor abdominal

Nefropatia por RVU Asintomatico/ITU,

HTA, proteinuria/IRC

Ecografia, DMSA,
CUMS

Correccién quirdrgica de
RVU + Tto. conservador

* El diagnostico definitivo serfa anatomopatoldgico (biopsia renal). Abreviaturas en texto.

asociado a reflujo vésico-ureteral (RVU) e infeccion
de orina (ITU). Asocia frecuentemente HTA, secun-
daria a activacién del sistema renina-angiotensina,
por lo que el tratamiento de eleccién es un IECA;
en caso de HTA incontrolable puede estar indicada
la reseccion del segmento afecto o la nefrectomia’.

También englobable en la hipoplasia renal esta
la oligomeganefronia: disminucién del ndmero de
nefronas (20-25% del nimero normal) + hipertrofia

glomerular y tubular + alteracién de la capsula de
Bowman y la membrana basal glomerular. Afecta a
ambos rifiones y es secundaria a alteraciones del de-
sarrollo embrionario entre la 14 y la 20 semana de
gestacion, de etiologia no aclarada, aunque se rela-
ciona con alteraciones genéticas (mutaciones en
el gen PAX 2)* o alteraciones vasculares. También
puede aparecer formando parte de distintos sindro-
mes.
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Displasia: se define como una alteracion de la es-
tructura renal normal, consecuencia de una altera-
cién de la nefrogénesis, de distintas etiologias: alte-
raciones genéticas (se relaciona con el gen WT1)3,
alteracién de factores de crecimiento, obstruccién al
flujo urinario fetal. La displasia renal que puede con-
ducir a IRC suele ser bilateral y asociarse a hipo-
plasia; cuando es unilateral suele asociar otro tipo
de anomalia en el rindn contralateral, siendo la mas
frecuente el RVU (40%), por lo que se aconseja
realizar una cistouretrografia miccional (CUMS)%.

En general todas las formas de hipoplasia y displa-
sia se diagnostican mediante ecografia y aunque para
un diagnostico preciso se requiera analisis anatomo-
patolégico éste no suele realizarse, ya que no es fun-
damental para el seguimiento ni el tratamiento.

La presencia o el grado de IRC depende de la bi-
lateralidad y del balance entre tejido renal displasi-
co y tejido renal funcionante. Aunque inicialmente
un paciente con hipoplasia-displasia no presente in-
suficiencia renal o sea leve, debe ser controlado pe-
ribdicamente, valorando el desarrollo pondero-esta-
tural, la funcién renal, la tension arterial y el
crecimiento renal (mediante ecografia). La clinica
inicial incluye poliuria, polidipsia, aumento de la
pérdida de sal, acidosis e hiperpotasemia, que con
frecuencia se acompana de retraso pondero-estatu-
ral. La pérdida de sal no se objetiva necesariamen-
te como hiponatremia plasmdtica significativa a
menos que coexistan pérdidas extrarrenales de
sodio, debiendo valorarse otros datos como la ten-
sién arterial inferior al P50 o signos clinicos de de-
plecién crénica de volumen.

En cuanto al tratamiento, es muy importante al-
canzar un balance corporal de agua y sal adecua-
do, de lo contrario, el cuadro de malnutricién sera
imposible de corregir, con las consiguientes reper-
cusiones en el desarrollo estatural y en el desarro-
llo de 6rganos como el cerebro. Dicho balance se
conseguira mediante suplementacién de agua y sal
pudiendo asociarse también fluorhidrocortisona. Las
patologias que cursan con IRC en el primer afio de
vida conllevan con frecuencia anorexia y alteracio-
nes nutricionales severas, por tanto debe garantizar-
se un adecuado aporte caldrico-proteico y evitar el
ayuno nocturno. Para ello en los lactantes suele ser
necesario la utilizacion de sonda nasogéstrica o la
realizacién de una gastrostomia endoscépica.

UROPATIAS OBSTRUCTIVAS CON IRC
La obstruccién al flujo urinario de cualquier etio-

logia inicia una secuencia compleja de aconteci-
mientos que, dependiendo de su intensidad, momen-
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to de inicio, tiempo de duracién, uni o bilateralidad,
y coexistencia o no con infeccién puede provocar
dafno renal. Los principales mecanismos implicados
son: aumento de presién, disminucién del flujo renal,
disbalance entre sustancias vasodilatadoras y vaso-
constrictoras  (especialmente renina-aldosterona vy
prostaglandinas) e invasion del espacio intersticial por
macréfagos vy fibroblastos. Si éstos mecanismos acti-
an en el periodo prenatal generan displasia, si acti-
an en la etapa postnatal alteran la maduracién y el
crecimiento renal®.

En nuestro medio, la mayor parte se diagnostican
(en forma de hidronefrosis) en la etapa prenatal, dada
la actual generalizacién del control ecografico del em-
barazo. La via urinaria se identifica a partir de la 18
semana de gestacion. La mayoria (65%) de las hi-
dronefrosis leves (4-10 mm de diametro AP de la pel-
vis) son fisioldgicas (el feto tiene un flujo urinario de
4 a 6 veces mayor que el neonato), o consecuencia
de obstrucciones no significativas, pero el resto (35%)
corresponden a distintos tipos de patologias.

Dentro de las patologias obstructivas las mas fre-
cuentes son: estenosis pieloureteral o EPU (44%): di-
latacién de la pelvis y grupos caliciales, sin dilatacién
de uréter y con vejiga normal, estenosis ureterovesi-
cal (21%): dilatacién de uréter y pelvis con vejiga nor-
mal; valvulas de uretra posterior o VUP (9%): urete-
rohidronefrosis con engrosamiento de vejiga®”.

Es importante diagnosticar y tratar éstas patolo-
gias de manera precoz. Por tanto, cuando se de-
tecta ectasia piélica en el embarazo deben conti-
nuarse realizando controles ecograficos seriados,
con menor intervalo si existen criterios de riesgo:
dilatacion severa, dilatacién de uréteres y/o calices,
bilateralidad, atrofia del parénquima y sobre todo
oligoamnios.

En los casos mas severos con afectacion bilateral se
ha intentado la intervencién prenatal, bien en forma
de induccién de parto pretérmino (a partir de la se-
mana 32) o descompresién quirdrgica intradtero, ésta
dltima, técnicamente dificil, con riesgo de fallo por
movilizacién u obstruccion del catéter y resultados a
largo plazo ain inciertos®. En la mayor parte de los
casos se esperara a que el embarazo llegue a término
y tras el parto se realizard control ecografico. Excep-
to en los casos referidos como de riesgo (realizar en
las primeras horas) se pospondrd hasta pasadas 48-72
horas, dado que la oliguria fisiol6gica neonatal puede
hacer menos valorables los resultados.

Si en controles ecograficos postnatales se objetiva
hidronefrosis persistente se aconseja iniciar profila-
xis antibidtica nocturna y realizar CUMS que per-
mitird el diagnostico de reflujo vesicoureteral (RVU),
valvulas de uretra posterior (VUP), megaureter reflu-
yente y alteraciones vesicales”.



En los pacientes en que no se objetive patologia
en la CUMS vy la ectasia piélica sea menor de 1,2-
1,4 cm y no se acompafie de dilatacién de célices
ni uréter se realizara seguimiento ecografico, sus-
pendiendo la profilaxis antibidtica si la ectasia no
progresa. En las ectasias que progresan, tienen re-
percusién calicial o dilatacion del uréter esta indi-
cada la realizacion de renograma diurético (MAG-3)
que nos permitird diagnosticar la EPU, estenosis uré-
tero-vesical, uréterocele y megauréter obstructivo.

Una vez realizado el diagnéstico de la patologia
obstructiva serd el urélogo infantil quien decidird en
cada caso la necesidad, tipo y grado de urgencia de
intervencién quirdrgica:

— VUP severas: son la causa mas frecuente en va-
rones de IRC e IRT en los primeros afios de vida en
nuestro medio y requieren siempre intervencién des-
obstructiva urgente mediante sondaje vesical; poste-
riormente si es posible se realiza ablacion endoscopi-
ca. En algunos casos puede ser necesario la realizacion
inicial de uretorostomias o vesicostomia temporales.

— EPU: la técnica quirdrgica mas frecuentemente
realizada es la pieloplastia abierta, que resuelve la
obstruccién en mas del 90% de los casos, el pro-
blema es decidir «cuando» realizar el procedimien-
to. En general ectasias severas con retraso en la eli-
minacién del is6topo y en las que el rindn muestre
menos de 40% de funcién en la gammagrafia son
subsidiarias de intervencién quirtrgica.

— Estenosis urétero-vesical y megauréter obstruc-
tivo: la cirugia suele consistir en reseccion del seg-
mento estendtico del uréter y reimplantacién con
técnica antireflujo.

La evolucion a largo plazo de las uropatias obs-
tructivas depende del dano intrauterino y el grado
de displasia, existencia o no de reflujo asociado, epi-
sodios de pielonefritis y su tratamiento, y tipo de ve-
jiga desde el punto de vista urodinamico. Es impor-
tante su seguimiento por un equipo experto de
urélogos y nefrélogos pediatricos.

El manejo de la IRC secundaria a patologia obs-
tructiva es similar al de otras etiologias, teniendo como
particularidad la tendencia a poliuria a veces severa
(tipo diabetes insipida nefrogénica), alteraciones elec-
troliticas y acidosis, consecuencia del dafio tdbulo-in-
tersticial, que requerird suplementacién de sodio, agua
y bicarbonato. También en ésta patologfa, cuando exis-
te pérdida de masa renal, pueden ser Utiles los [ECA
y ARA-II, para frenar la progresion de la IRC.

NEFROPATIA POR REFLUJO CON IRC

Este término se refiere a la presencia de cicatrices
renales, focales o difusas, secundarias a un dano irre-
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versible del parénquima renal, lo que corresponde a
zonas de hipocaptacion en la gammagrafia con DMSA
9Tc. En la patogenia de éste dafio estd implicado el
RVU (tanto fetal como en la vida extrauterina) y la
infeccion bacteriana del parénquima renal.

REFLUJO VESICO-URETERAL

El RVU mas frecuente es el primario (70%): ano-
malia congénita de la unién urétero-vesical, secun-
daria a deficiencia de la musculatura longitudinal
del uréter intravesical, lo que provoca un mal fun-
cionamiento del mecanismo valvular, y por tanto el
flujo retrégrado de la orina al tracto urinario supe-
rior. Cuando el RVU se asocia a alteraciones anat6-
micas (VUP, estenosis uréterovesicales) o funciona-
les (vejiga neurdgena, vejiga inestable) se denomina
secundario (30%). El RVU afecta mds frecuente-
mente a varones y es bilateral en el 50% de los
casos. En un 30-50% de los casos puede tener ca-
racter familiar.

Actualmente la mayor parte de los RVU se diag-
nostican como parte del estudio de ectasia piélica
de diagnodstico pre o perinatal, o tras un episodio de
ITU siendo la cistografia (CUMS) la técnica de elec-
cién; otras técnicas como la cistografia isotdpica o
la ecocistografia presentan cémo limitacién que no
permiten visualizar la uretra y en general se utilizan
en el seguimiento del RVU, pero no como método
diagnéstico de eleccion. La CUMS clasifica al RVU
en cinco grados, de menor a mayor severidad.

La mayor parte de los reflujos tienden a desapa-
recer espontaneamente (especialmente los de grado
pequefio, pero incluso un 36% de los reflujos de
alto grado desaparecen en 5 afios), por tanto se
aconseja iniciar profilaxis antibiética nocturna y «es-
perar»?. No existen datos concluyentes sobre si la
profilaxis es realmente (til, de hecho pese a ella un
30% de los nifios presentan un nuevo episodio de
ITU. En general se sigue recomendando su utiliza-
cién hasta la resolucién del RVU o hasta que el pa-
ciente alcanza los 5 afios, ya que entonces el ries-
go de desarrollar nuevas cicatrices es mucho
menor!% 11,

Los RVU de grado IlI; IV o V que no se resuelvan
espontdneamente, o en los que aparezcan o pro-
gresen las cicatrices esta indicado el tratamiento qui-
rargico: en nuestro medio la técnica de eleccion es
la correcciéon endoscopica del RVU, implantando
bajo el uréter un material autélogo (grasa, colage-
no), o heterdlogo (silicona, Tefl6n) que sea seguro y
duradero. Cuando ésta técnica falla se realiza la
reimplantacion ureteral por técnica «abierta» que re-
suelve hasta el 98% de los RVU.
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NEFROPATIA POR REFLUJO

La nefropatia por reflujo suele diagnosticarse (80-
86%) tras un episodio de ITU, pero también puede
ser una enfermedad silente y debutar como HTA (10-
15%), especialmente en adolescentes y mujeres jo-
venes, o como IRT (5%). Formas menos frecuentes
de presentacion son proteinuria o estudios familia-
res (la incidencia de RVU en hermanos asintomati-
cos es de 32-52%, siendo mas frecuente en los her-
manos de niflos con cicatrices).

El diagndstico de nefropatia se basa en el hallaz-
go de zonas de hipocaptacion (que corresponden a
cicatrices) en la gammagrafia renal (DMSA-?Tc).

En cuanto a la patogenia hay que distinguir /a etapa
intrauterina en la que el dafo se produce porque el
RVU causa obstruccién funcional y secundariamente
alteracion en el desarrollo renal y displasia'?, y /a
etapa postnatal en la que los principales factores con-
tribuyentes son: reflujo intrarrenal, nimero de episo-
dios de PNA, edad de los episodios de PNA, eficacia
del tratamiento de los mismos y grado de RVU: los
reflujos de grado alto tienen 3 veces mas riesgo de
desarrollar cicatrices que los de menor grado.

La pielonefritis es un factor clave en el desarrollo de
cicatrices en los pacientes con RVU, ya que la infec-
cion del parénquima renal produce un infiltrado de cé-
lulas inflamatorias a nivel tdbulo-intersticial las cuales,
a través de distintos mediadores (prostaglandinas, 6xido
nitrico, citoquinas, activacion del sistema renina-angio-
tensina), provocan fibrosis, inicialmente tdbulo-intersti-
cial, y secundariamente periglomerular y glomerular. La
pérdida de nefronas genera en las indemnes, mecanis-
mos de adaptacion a través de cambios hemodinami-
cos intraglomerulares, que a largo plazo provocaran
dafios estructurales glomerulares con hipertrofia glome-
rular y glomeruloesclerosis focal y segmentaria'®.

La clave de tratamiento de la nefropatia por re-
flujo consiste en evitar nuevas cicatrices mediante el
diagnéstico y tratamiento precoz (primeras 48-72
horas) de los episodios de pielonefritis, mediante el
uso de antibioterapia adecuada, correcta hidratacién
y tratamiento durante 10-14 dias.

Ante la aparicién de proteinuria-microalbuminuria
en varios controles hay que valorar utilizar de ma-
nera precoz IECAs o ARA-Il, para enlentecer la pro-
gresion del dafo renal'.

La nefropatia asociada al RVU es una patologia
con reduccién de masa renal debido a las dreas dis-
plasicas, fibréticas o post-cicatriciales.

Es fundamental detectar y tratar de manera precoz
los factores de riesgo que contribuyen a la progre-
sion de la enfermedad, como son:

— HTA o TA entre P90-95 para la edad, mante-
niendo la tensién arterial entre P50-75.
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— Presencia de proteinuria o microalbuminuria,
cuya persistencia o incremento indicara el trata-
miento con IECA o ARA-Il, que en nuestra experien-
cia enlentece el proceso de pérdida de la funcion
renal residual.

— Evitar dietas hiperproteicas (frecuentes en nues-
tro medio) y sobrepeso-obesidad, para ello se debe
ajustar la ingesta de nutrientes y su distribucion
segln el grado de funcién renal residual.

Este seguimiento debe ser mas estrecho en el pe-
riodo entre los 10 y los 18 afios, que corresponde
a la época de mayor riego de apariciéon de HTA, mi-
croalbuminuria/proteinuria y aceleracién de la pro-
gresion de la IRC.

En conclusion, el prondstico a largo plazo de las
nefropatias y uropatias congénitas depende del diag-
nostico precoz y del manejo y seguimiento por parte
de equipos con experiencia en éstos pacientes tanto
a nivel urolégico como nefrolégico y en los dos pri-
meros afos de la vida debe sumarse la colaboracién
de un experto en nutricién pediatrica.
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