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Anomalias nefrourolégicas y malformacion
anorrectal. Factores de riesgo para la
funcion renal a largo plazo

L. Espinosa y M. Navarro.
Seccién de Nefrologia Infantil. Hospital Infantil La Paz. Madrid.

RESUMEN et

Estudiamos retrospectivamente 28 pacientes diagnosticados de malformacién
anorrectal. Valoramos las anomalias nefrourolégicas asociadas, la incidencia de
infeccién del tracto urinario (ITU) y la funcién renal. En el estudio inicial destaca
la existencia de reflujo vesicoureteral severo en el 93 % de los pacientes y la
presencia de ITU en un 96 %. En la evolucién valoramos las recidivas de ITU que
presentaron el 96 % de los nifios, con una cifra media de recaidas/nifo/afio de
2,07. Las lesiones de nefropatia por reflujo han estado presentes en un 74 % de los
rinones, destacando la existencia de lesiones difusas en un 62 %. Vejiga neurége-
na se diagnosticé mediante cistografia en un 62 % de los casos, asociada en todos
ellos con alteracién de la columna lumbosacra. Al final de la evolucién el 61 % de
los nifios tienen alteracion de la funcion renal; el 15 % ha progresado a insuficien-
cia renal terminal. Los factores que han podido condicionar el prondstico a largo
plazo de la funcién renal son la ITU en edades precoces de la vida, junto con la
existencia de reflujo vesicoureteral severo y la vejiga neurégena. La térpida evolu-
cion de estos enfermos con malformacion anorrectal y las numerosas complicacio-
nes urinarias podrian mejorar, mediante el diagnéstico, en los primeros meses de.
la vida de la anomalia del tracto urinario y de la ITU, asi como realizando un
control coordinado de estos pacientes por cirujanos, urélogos y nefrélogos pedis-
tricos. '

Palabras clave: Infeccién del tracto urinario. Reflujo vesicoureteral. Vejiga neu-
rogena. ‘

NEPHROULOGIC: ANOMALIES AND ANORECTAL MALFORMATION: RISK
FACTORS FOR LONG-TERM RENAL FUNCTION

SUMMARY S
P “,A

A retrospective'gstf/;dy of 28 patients with anorectal malformation is reported.
Nefrological anomalies; ‘incidence of urinary tract infection (UTI) and renal func-
tion were analysed. In.the initial study 96 % of the patient had UT! and 93 %
severe vesicoureteric refluX. During the follow up UTI was present in 96 % of the
cases with a mean of 2,07 UTlpatient/vear. ‘Renal scars were present in 74 % of
the kidneys with difuse‘aiid severe lesions in 62 %. Neuropatic bladder (judged by
retrograde cystogram) W'a'sjpresent in 62 % of the patients, always associated with ano-
malies of lumbosacral $pine. At the end of the observation period 61 % of the pa-
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tients had alteration in renal function, and 15 % had developed end stage renal.
disease. The main causes of a long term determination of renal function were: UTI
early in life, vesicoureteric reflux of severe degree and neuropatic bladder. The
undesirable evolution of renal function in some of these patients could be avoided by
early diagnosis of the urinary tract anomalies and UTI, as well as, a coordinated
control by pediatric surgeon, pediatric urologist and pediatric nephrologist.

Key words: Urinary tract infection. Vesicoureteric reflux. Neuropatic bladder.

Introduccién

Las anomalias congénitas coincidentes con imper-
foracién anal, pueden tener su fundamento en una
simple y comin injuria fetal. Si se asume un dafo
embriolégico en la cuarta-quinta semana de la gesta-
cion —cuando las masas nefrogénicas se estdn desa-
rrollando desde el metanefros, el septo cloacal esta
dividiendo el seno urogenital desde el recto y la co-
lumna lumbosacra se esta desarrollando—, se puede
comprender mejor el por qué ‘anomalias sacras y uri-
narias se ven frecuentemente en el neonato que pre-
senta malformacién anorrectal (MAR) '.

Algunas de las primeras publicaciones no distin-
guen entre aquellas anomalias que son parte del sin-
drome (fistula rectouretral) y aquellas que son ano-
malias asociadas o complicaciones. Hasta la década
de los sesenta las alteraciones del tracto urinario
eran relativamente bajas **, ya que no se hacia in-
vestigacién rutinaria de las vias urinarias. Cuando se
empieza a hacer urografia intravenosa (UIV) y cisto-
grafia miccional (CM) a la mayoria de los neonatos
con MAR, la incidencia se eleva hasta un 59 % °.

Los objetivos de este estudio han sido: analizar el
tipo de anomalias nefrourolégicas asociadas a las
MAR. Valorar la utilidad de la UIV y CM en el estu-
dio inicial de estas malformaciones y establecer los
métodos de investigacion mas eficaces para su diag-
noéstico precoz. Estudiar los cambios existentes en el
rindn y las vias urinarias y conocer cuéles son los
factores de riesgo que pueden condicionar el pronés-
tico a largo plazo de la funcién renal de estos enfer-
mos. Concienciar a los distintos especialistas (ur6lo-
gos, nefrélogos y cirujanos pediatricos) de los benefi-
cios de un seguimiento conjunto desde el periodo
neonatal, estableciendo unas pautas de tratamiento
precoz que atenten o impidan el dano del parénqui-
ma renal.

Material y métodos

Analizamos retrospectivamente las historias clini-
cas de 28 pacientes (14 " y 14 Q) remitidos a nues-
tro servicio con el diagnéstico previo de MAR. El

100 % de los casos procede del Servicio de Cirugia
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Infanti! de nuestro hospital, lo que hace de este gru-
po una poblacién muy seleccionada y nos impide es-
tablecer la incidencia de anomalias nefrourolégicas
en las MAR,

Dividimos inicialmente a nuestros pacientes segin
la clasificaciéon de Melbourne © utilizada por el Servi-
cio de Cirugia (tabla 1). El estudio consta de dos par-
tes: una valoracion inicial y un seguimiento evolutivo
(tabla Il). Para el estudio de la funcién renal hemos
estudiado el filtrado glomerular (FG) y la osmolaridad
urinaria maxima tras restriccién de liquidos de dieci-
siete horas, considerando hipostenuria una osmolari-
dad menor de 800 mOsm/l. e insuficiencia renal (IR)
un FG menor de 80 ml/min/1,73 m% En la valora-
cion del reflujo vesicoureteral (RVU) seguimos la cla-
sificacién de Wimberg 7. Todos los pacientes recibie-
ron quimioprofilaxis de la infeccién del tracto urina-
rio (ITU), siendo necesario alternar dos o tres firma-
cos por la aparicién de resistencias bacterianas; tam-
bién se ha realizado sondaje intermitente en aquellos
casos que presentaban retencién urinaria con vejiga
neurégena. Para el estudio de las cicatrices renales
hemos seguido la clasificaciéon de Smellie 8.

Tabla I. Malformaciones anorrectales N = 28

. Malformacionesaltas ........................... ... 20
a) Sinfistula ... . 3
b) Con fistula Rectouretral ...................... 8
Rectocloacal ..................... 5
Rectovaginal ..................... 4
1II.  Malformaciones intermedias ........................ 1
Ill. Malformacionesbajas ............................. 7
- a Enzonmaanalnormal ... ... . ... ... ... ..., 2
b) Enzonaperineal ............................ 1
T Enzomawvulvar L. L 4

Tabla It.  Estudio inicial y seguimiento (N = 28)

Control clinico: 3, 6 & 12 meses.

Urocultivo: Mensual. T
Urografia y/o ecografia y/o isGtopos (DMSA,. DTPA tc 99):..
. Inicial .12-24 meses. .
Cistografia: Inicial 12-24 meses.

Funcién rénal: Inicial 6-12 meses.




Resultados

Estudio inicial

Las causas fundamentales de consuita a nefrologia
fueron: ITU en 12 (43 %), anomalia del tracto urina-
rio en 6 (21 %) y valoracién de la funcién renal en
10 (36 %). La edad de la primera consulta varia des-
de un mes hasta once anos, con una media de 2,8
anos. A pesar de esta gran variacién, el 50 % fue
durante el primer afo, aunque sélo dos (7 %) los se-
guimos desde el periodo neonatal.

Las anomalias del tracto urinario presentes en los
28 casos se resumen en la tabla Ill. Otras malforma-
ciones asociadas se describen en la tabla IV (Fig. 1).

Tabla Hll. Anomalias del tracto urinario (N = 28)
N.2 (%)
Agenesiarenal ........ ... . e 7 25
2RiNGn pequefo ... 5 18
Ectopiarenal .......... ... ... .. . L. 3 1
Duplicidadrenal ............................... 4 14
Hidronefrosis ........... ... .00 uuiiir i, 12 43
Reflujo V-U

................................... 26 93

Fig. 1.—Reflujo vesicoureteral a rifnén ectépico y malformacion
sacra en un nifio con MAR.

ANOMALIAS NEFROUROLOGICAS Y.
MALFORMACION ANORRECTAL

El 96,4 % de nuestros pacientes habian presentado
algln episodio de ITU cuando fueron estudiados. La
edad de los primeros sintomas de ITU varié desde los
primeros dias de vida hasta los siete anos, con una
edad media de 8,2 meses. El 56 % presenta sintoma-
tologia en el primer mes de la vida y el 89 % antes
de cumplir un ano. En contraposicién a esto, la edad

“media del diagnéstico de ITU se retrasa hasta los

12,6 meses.
Encontramos 16 niflos (57 %) con fistula rectouri-
naria (Fig. 2). '

Fig. 2.—Fistula rectovesical persistente en un paciente intervenido
de MAR.

Al inicio siete pacientes (25 %) tenian vejiga neu-
régena diagnosticada mediante cistografia; el 100 %
de estos casos presentaba malformacion de la colum-

Tabla IV. Malformaciones asociadas (N = 28)

. Ne o (%)
Diverticulo de Meckel ..................... ... .. 3 11
Anomalias genitales ............................ 6 21
Alteraciones vasculares . ........ ... .. ... ... .. 2 7
Malformaciones costales ........................ 31
Malrotacion intestinal ........................... 1 4
Atresiadeesdfago .............. ... L 1 4
Malformacidénsacra .......... ... ... ... ... ..., 24 86
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na lumbosacra, con ausencia de mas de tres cuerpos
vertebrales.

Hay que destacar la alta incidencia de rifndn tnico
funcionante en 11 casos (39 %). ,

El reflujo v-u existia en el 93 %, a riAdn Unico o
bilateral en 22 nifos (78,6 %) y unilateral en cuatro
(14 %). El reflujo fue severo en el 100 %. El analisis
del reflujo por.rinones se refleja en la tabla V.

Tabla V. Incidencia de reflujo V-U en 45 rifones
“SinreflujoV-U ... 8 (18 %)
ConreflujoV-U ... o 37 (82 %)
Grado lll ... ... . . 7
Grado IV ... ... . 30
Tabla VI. Recaidas de ITU en 24 casos en relacion

a la exjstencia de fistula, vejiga neurdgena y sexo

Fistula negf(i,)i gg:nA Sexo
Con Sin  Con Sin Varon Hémbra
Nam. de casos 1410 15 9 1 13
ITUS/nifio/ano 2,74 1,04 262 1,1 1,06 293
p=0,5 p=0,5 p=<0,5

La funcién renal inicial fue normal en 11 (39,3 %),
hlpostenur:a existiaen 12 (42,8 %) e |nsuf|C|enC|a re-
nal en cinco (17,8 %).

Estudio evolutivo

Se han seguido 26 casos. Hemos excluido dos,
uno fallecido por insuficiencia renal crénica (IRC) se-
cundaria a displasia renal bilateral, que representa
una mortalidad del 3,5 %; el segundo por seguimien-
to inferior a un ano. El tiempo de evolucion oscila de
uno a doce afos, con una media de 7,04 afios.

La incidencia de recaidas de ITU la hemos podido
valorar en 24 casos, de ellos 23 (95,8 %) presentaron
algan episodio de ITU a lo largo de la evolucién. La
cifra media de ITU/nifo/afio ha sido 2,07, elevando-
se a 5,8 en las cuatro nifias con cloaca comin. La
incidencia de ITU en relacién al sexo, fistula recto-
urinaria y vejiga neurdgena esta reflejada en la ta-
bla VI. Las hembras tienen una incidencia de 2,93,

frente a 1,06 el varon, siendo esta diferencia estadis-

ticamente significativa (p < 0,5).

Los 26 casos seguidos contabilizaban 42 rinones,
con reflujo v-u inicial en 36 (85,7 %), en siete grado
Il y en 29 grado V. Al final de la evolucién persisten
seis rifiones con reflujo (14,3 %), de los cuales cua-
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Tabla VII. Tratamiento quirdrgico de las malforma-
ciones urolégicas

N.° %

Derivacién transitoria ....... ... ..o 7. 27
Derivacién permanente . ........ ... ..o o 5 19
Antirreflujo ... ... ... 15/25 60
RIFONES ... ittt 22/36 61

tro corresponden a reflujo v-u grado IV inicial inter-
venidos quirdrgicamente, permaneciendo el mismo
grado en tres de ellos y uno como grado I; los otros
dos corresponden a reflujo v-u grado Il no interveni-
dos y permanecen estables. El tratamiento quirdrgico
realizado se presenta en la tabla VII.

Cicatrices renales aparecieron en el 74 % de los
rifiones, siendo severo el dano del parénguima renal
en el 60 % (tabla VII); el 84 % de estos rifones co-
rresponden a reflujo v-u grado IV. '

La funcion renal al final de la evolucion se refleja
en la tabla IX. El 100 % de los casos con IR corres- ©
ponde a MAR altas, con una incidencia de rifdn Gni-
co de 75 %. En tres nifos existia IR en el momento
de la primera consulta a nefrologia con un FG medio
de 50 ml/min/1,73; todos tenian reflujo v-u bilateral
0 a rindn Unico grado IV y vejiga neurdgena. Tres de
los casos han progresado a un estadio terminal de IR
a la edad media de 12,6 anos. El cuarto caso presen-'
ta IRC severa con progresion a IR terminal. En la ta-
bla X se analiza la funcién renal final en relacién con
la edad de diagnéstico y el tiempo de evolucién.

Al final de la evolucién 17 nifos (65 %) tienen
vejiga neurégena.

La fistula rectourinaria persiste en dos casos.

Discusion

. Las atresias anorrectales se asocian a gran nimero
de anomalias, que en muchos casos-representan una

Tabla VIII. Afectacién de parénquima renal al final
de la evolucion (T.o x = 7 a)
Mode-  Se- «Back- .

Normal rada  vera pressure» «E. final»
N.° de rifiones ... 11 6 4 11 10
% . 26,19 14,28 9,52 26,19 23,8

% Totales ... .. 26,19 73,8

Tabla IX, Funcién renal final
Normal ... ... .. . . 10 (38,4 %)
Hipostenuria . .......... .o 12 (46,1 %)
Insuficienciarenal ....... ... ... ... ... ... ...... 4 (15,3 %)

% FG = 15 mi/min/1,73 m%.



ANOMALIAS NEFROUROLOGICAS Y
MALFORMACION ANORRECTAL

Tabla X. Funcién renal en relacién a la edad de diagnéstico y tiempo de evolucién

Normal Hipostenuria Insuficiencia renal
Edad X diagn6stico ITU ..o 1,15 m. 14,08 m. 39,5 m.
Edad X anomalia urolégica ............ ... ... 1,85 m. 18,12 m. 33,6 m.
.................................. 6,7 a. ©o11,4 a. 12,6 a.

Edad X final de evolucién

malformacién compleja que afecta a importantes sis-
temas de la economia y pueden condicionar el pro-
néstico de estas malformaciones. La incidencia de
anomalias asociadas varia entre un 39 y un 72 %,
segln las series % '°, siendo las mas frecuentes las
vertebrales y las genitourinarias '% "', Las alteracio-
nes de la columna lumbosacra varian desde un
34 % '? hasta las dos terceras partes de los casos con

MAR alta '°. Este elevado porcentaje ha llevado a al-.

3unos autores a considerar la estenosis anal con de-
fecto presacro como un sindrome complejo con una
embriogénesis comin '* ¥ En nuestra serie el
85,7 % de los pacientes presenta malformacién lum-
bosacra, cifra que se explica por ser un grupo selec-
cionado. En el estudio inicial encontramos vejiga
neurégena en el 25 % de los casos.

Las anomalias del tracto urinario oscilan entre un
17 y un 59 % 23-.157V7. nuestra serie recoge sola-
mente nifos con malformacién nefrourolégica, lo que
no nos permite comparar resultados con las series

quirdrgicas. Encontramos una mayor frecuencia de’

MAR altas (71,4 %), como ya ha sido descrito por
otros autores > '8,

Existe alta incidencia de ITU en estos pacientes; al
inicio del estudio s6lo un nifio no habia presentado
ITU vy el 95,8 % presentd recaidas de ITU a lo largo
de la evolucién. Con los resultados obtenidos cree-
mos que existen una serie de factores de riesgo que
inciden directamente en la aparicién de ITU. La con-
taminacion del tracto urinario por organismos fecales
a través de la fistula rectourinaria, siendo maximo el
riesgo en la fistula rectovesical. Aunque la diferencia
no ha sido estadisticamente significativa, la inciden-
cia de ITU/nifo/afo en el grupo con fistula fue 2,74,
frente a 1,04 en el que no la tiene. Otro factor de
riesgo es la existencia de vejiga neurégena, que pre-
sentaban siete pacientes al inicio del estudio y 16 al
final del mismo; todos ellos tenian anomalias de la
columna lumbosacra, aunque esta alteracién no jus-
tificaba una inervaciéon anémala en el 100 %. La
vejiga neurégena puede ser el resultado de dafo qui-
rargico al cuello vesical o al plexo parasimpatico pél-
vico durante la cirugia del recto, que se intenta ob-
viar con la nueva técnica de anorrectoplastia sagital
posterior '°. La incidencia de ITU/nifo/afo en este
grupo ha sido 2,62, frente a 1,1 en los que no tienen
vejiga neurégena, no siendo la diferencia estadistica-
mente significativa. No hemos analizado la inciden-
cia de ITU en relacién a la existencia de reflujo v-u,

Fig. 3.—Desplazamiento vesical secundario a impactacién fecal
en un caso de MAR.

porque solamente uno de los casos seguidos evoluti-
vamente no presentaba reflujo. Por Gltimo, el estrefi-
miento crénico, presente en muchos de estos pacien-
tes, constituye otro factor de riesgo para la ITU, va
que puede ocasionar impactacion fecal con obstruc-
cion de vias urinarias (Fig. 3).

Como se ha comentado previamente, el 96 % de
los ninos seguidos evolutivamente presentaba reflujo
v-u. Analizando los 42 rifiones correspondientes a
estos 26 ninos, 36 (85,7 %) tenian reflujo de grado
severo, siete grado Il y 29 grado V. La asociacién
del reflujo y sus secuelas con las MAR no ha sido
reconocida hasta épocas recientes. Smith '® propu-
so la CM rutinaria para detectar reflujo v-u en el neo-
nato y encontré una incidencia de 6,7 %. Otros au-
tores han encontrado un 45 % ?° y un 47 % de los
casos investigados *'. La elevada incidencia de re-
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flujo v-u desde épocas tempranas de la vida, la severi-
dad del mismo y la posible existencia de fistula y/o
vejiga neurdgena, asi como el hecho aceptado que
las cicatrices renales raramente ocurren si no es en
presencia de reflujo e ITU ??, hacen de estos pacien-
tes un grupo de alto riesgo que justifica la investiga-
cién rutinaria de las vias urinarias en el periodo neo-
natal.

Al final de la evolucion observamos que el 60 %'

de los rifones presenta cicatrices difusas, un 14 %
focales y s6lo el 26 % permanecen normales. La aso-
ciacién’ entre reflujo v-u, ITU y cicatrices renales ha
sido confirmada por distintos autores 8. Es importante
hacer un diagnéstico temprano del reflujo v-u y man-
tener bajo observacion la orina y el rindn. Aunque el
rindn es mas vulnerable durante los periodos de cre-
cimiento rapido 23, nuevas cicatrices pueden desa-
rrollarse durante la infancia mas tardia. Encontramos
que el 21 % de los rifiones con reflujo v-u grado 1V
son normales al final de la evolucién; el diagnéstico
'de ITU y reflujo en estos casos fue inferior a un afo.
Se intervinieron quirdrgicamente el 61,1 % de los re-
flujos, permaneciendo solamente un rifién normal al
final de la evolucién. La utilizacién de quimioprofila-
xis prolongada en los casos con reflujo v-u y el diag-
ndstico y tratamiento inmediato de los nuevos brotes
de ITU es importante para disminuir el riesgo de nue-
vas alteraciones cicatriciales del parénquima renal 2

En nuestra casuistica el 39 % mantiene funcion re-
nal normal, un 46 % tiene hipostenuria y el 15 %
presenta IR terminal a una edad media de 12,6 afos.
Es importante senalar que los 10 nifios con funcién
renal normal tuvieron un diagnéstico de ITU y de la
malformacién nefrourolégica en los tres primeros
meses de la vida, mientras que los que presentan hi-
postenuria y/o IR se diagnosticaron por encima del
afio, lo que posiblemente ha condicionado el desa-
rrollo de lesiones irreversibles del parénquima renal
en el primer ano de vida.

Observamos una mayor frecuencia de rindn Gnico
en el grupo con IR (75 %), aunque no creemos que
sea un factor que empeore el prondstico por si solo,
ya que valorando los 10 pacientes seguidos evoluti-
vamente con rindn Unico, encontramos que un 30 %
tienen funcion renal normal, un 40 % hipostenuria y
un 30 % IR. La presencia de vejiga neurégena por si
sola tampoco refleja diferencias significativas, aun-
que el 100 % de los nifios con IR global tenian vejiga
neurégena.

Conclusiones

Nosotros proponemos la investigacion rutinaria de
las vias urinarias (UIV, CM, ecograffa, isétopos) en
todos los recién nacidos con MAR. En caso de existir
gran hidronefrosis y reflujo v-u severo, abogamos por
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la derivacion transitoria de las vias urinarias, hasta
que la correcciéon completa anorrectal y el cierre de
la fistula rectourinaria se realice. Con esto se protege
el parénquima renal durante el primer afio de la vida,
donde la incidencia de ITU y cicatrices es mayor. La
demostracion de dos rifiones normales no debe alen-
tar un falso sentimiento de seguridad acerca de la
normalidad continuada del tracto urinario su-
perior 2% %> Estos pacientes deben ser estrechamen-
te monitorizados para investigar ITU en sus prime-
ros anos. La térpida evolucion de estos pacientes
y las numerosas complicaciones posibles, fundamen-
talmente urinarias, hacen del control clinico-radiold-
gico-ecogréafico y/o isotépico '2 el modo indisociable
de vigilar su seguimiento. La exploracién precoz y
completa de las MAR es absolutamente necesaria pa-
ra el diagndstico y tratamiento tempranos.

El riesgo de estos pacientes para desarrollar cicatri-
ces del parénquima renal es alto por la asociacién de
ITU, reflujo v-u y vejiga neurdgena en el primer ano
de la vida. Se sabe que en estas circunstancias una
crisis pielonefritica es suficiente para producir un
dano extenso del parénquima renal.

Para poder establecer un pronéstico definitivo de
este grupo de enfermos, se precisan seguimientos
prolongados, ya que la alteracién de la funcién renal
puede ser tardia (edad x de IR en nuestros casos 12,6
afos), aunque el dafo se inicia en los primeros anos.
Por otro lado, las lesiones glomerulares asociadas a
nefropatia por reflujo pueden aparecer tras periodos
de aparente estabilidad y pueden conducir a fracaso’
renal terminal diez o vemte anos después que se pro-
dujera la infeccién aguda 7

Por Gltimo, consideramos lmprescmdlble un equi-
po de cirujanos, nefr6logos y urélogos pediatricos
con experiencia en estos nifos para erradicar la apa-
ricién de IR terminal en la edad pediétrica y evitar o
aminorar el daio renal para poder prolongar una fun-
cién renal normal durante afos o quiza para toda la
vida.
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