Malformaciones nefrourol ogicas

Enfrentamientos de M alfor maciones Nefr our ol 6gicas

L as malfor maciones congénitas nefr our ol6gicas son una causa importante de mor bilidad y mortalidad
para el recién nacido. Estas se manifiestan como:

. Infeccién urinaria (urosepsis).

. Diagnostico antenatal (hidronefrosis, tumores, quistes, etc.).

. Masa abdominal palpable.

. Dolorescdlicos.

. Malformacién evidente al examen fisico: extrofia vesical, hipospadias etc.

. Asociadasaalgun sindrome como VACTER o € Prunne Belly.

EXAMEN UROLOGICO NORMAL y PATOLOGICO DEL RN
En e RN de sexo masculino nor mal

. No se palpan masas abdominales

. El ombligo tiene el aspecto normal del RN.

. Hay pigmentacion normal delos genitales

. No sepalpan masas a nivel inguina/.

. El prepucio cubre el glande en forma completay no se deberetraer.

. El meatourifiario si seve, esta ubicado en el extremo distal del glande.

. El tamafio del pene debe ser mayor a2 cm.

. Ambostesticulos se palpan claramente en la bolsa escrotal y puede o no haber liquido en €l
escroto (hidrocele no comunicante)

. El ano esta permeable.

. Noexiste ningun orificio extraentre e orificio uretral y el ano.
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Hallazgos patologicos del RN masculino y sospecha diagnostica

. Sisepalpan losrifiones pueden corresponder a un rifion multicistico, obstruccion pielour eter al
severa.

. Si encontramos un abdomen abultado, piel y pared abdominal arrugada, visualizacion de asas
abdominalesy testiculos no palpables debemos sospechar el Sindrome de Prunne Belly o
abdomen en ciruela de pasa.

. Si sepalpa una masa suprapubica debe sospechar se un globo vesical y deben descartarselas
valvas de uretra posterior.

. Un ombligo ancho y edematoso puede estar traduciendo la persistencia del uracoy debe
realizar se una ecogr afia para descartarlo.

. El onfalocele generalmente acomparia a la extrofia dela vejigay ala extrofia de la cloaca.

. Lapresencia de mucosa vesical expuesta en la pared abdominal nos confirma el diagnéstico de
extrofia vesical. Ademas se acomparia de un pene epispéadico.

. Si ademas de mucosa vesical expuesta encontramos un asa de intestino expuesta, en presencia de
un ano imperforado, debemos hacer e diagndstico de extrofia de la cloaca.

. S e tamafo del pene esmenor de 2 cm se debe hacer diagndstico de micropene.

. Si el meato uretral esta ubicado por ventral en cualquier parte bajo la punta del glandey el
periné debe hacer se el diagndstico de hipospadias. Ademas existe un prepucio incompleto (alado)
y el pene generalmente es curvo.

. Si e meato urinario esta por dorsal por encima dela punta del glande debe hacer se el diagnéstico
de epispadia. Ademas se asocia a prepucio incompleto y pene curvo hacia dorsal.

. Si €l escroto esta eritematoso y se palpa una masa grandey dura en vez de un testiculo se debe
sospechar unatorsion testicular. Debe realizar se una ecogr afia con Doppler para confirmar €l
diagnastico.

. Sinosepalpan lostesticulos en el escroto hay querecordar que un 2% de éstos pueden descender
durantee primer afio devida.

En & RN de sexo femenino normal

. ElI RN femenino presenta los genitales edematosos y pigmentados en forma normal.

. Seved clitoriscubierto por su capuchon de piel.

. El clitorisdebe ser menor a 7 mm.

. Por debajo ddl clitoris se encuentra el orificio uretral y mas abajo €l orificio de entrada de la
vagina par cialmente cubierto por una membrana perforada y edematosa, el himen.

. Mésabajo aln y claramente separado dela vulva €l orificio anal.

. Enresumen 3 orificios separados: la uretra, €l orificio vaginal y el ano.
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Hallazgos patologicos del RN femenino y sospecha diagnéstica

. Sepuedeencontrar un clitorisgrande (mayor de 7 mm) y no identificarse ni € orificio uretral ni
vaginal, o sea, solamente dos orificios. Uno comun paralauretray vaginay otro correspondiente
al ano. Hay que hacer diagnéstico de seno urogenital y sospechar la presencia de una hiperplasia
suprarrenal congénita.

. Si solamente se identifica un solo orificio perineal, o sea, hay un ano imperforado no seve un
introito vaginal normal con himen, hay que hacer diagnéstico de Cloaca.

. Lapresenciade una masa que protruye por € introito vaginal con un orificio uretral normal
debemos sospechar una duplicacion vaginal.

. Siprotruyepor € orificio uretral una masa quistica hay que sospechar un ur eter ocele ectépico.

DIAGNOSTICO ANTENATAL DE HIDRONEFROSIS

Una de las consultas uroldgicas mas frecuentes es el diagnostico antenatal de hidronefrosis. Este
diagnostico plantea varios problemas, ya que es un diagnoéstico inespecifico y la gran mayoria de estos
pacientes son solo un hallazgo de la ecogr afia prenatal y, por lo tanto, no requieren de estudios invasivos.
Por otro lado hidronefrosis leves pueden corresponder a patologias ur ologicas importantes como el
reflujo vesicoureteral.

Manej o diagnéstico antenatal de hidronefrosis

Para hacer diagnéstico de hidronefrosis, sugerimos en la ecogr afia renal el uso del diametro antero -
posterior (AP) dela pelvisrenal en e plano transver so. Este parametro esde gran utilidad ya que nos
permite:

. Comparar la severidad de una hidronefrosis antenatal.

. Seguir su evolucion durante el embarazo (progresion o disminucion).
. Comparacion con € mismo didametro medido después del nacimiento.

Criterios para diagnostico antenatal de hidronefrosis.

. Diédmetro AP mayor a 4 mm antes de las 34 semanas de gestacion.
. Diédmetro AP mayor a 7 mm después de las 34 semanas de gestacion

Segln este diametro, € prondstico de dilataciones antenatales menores de 15 mm y postnatales menor es
de 20 mm, que no tengan dilatacion de calices, tienen un bajo riesgo derequerir cirugia en e futuro.
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Conducta frente a diagnéstico antenatal de hidronefrosis

. Recolectar toda la informacién antenatal (ecografias, procedimientos, reuniones) que
generalmente estan en la ficha matemay que constituyen la historia antenatal.

. Dgar profilaxis antibiotica con cefadroxilo 10-15 mg/kg/dia desde el primer dia de vida.

. Solicitar ecotomogr afiarenal y vesical después de las 48 horasde vida. Antesdelas 48 horasde
vida, debido a la oliguria del recién nacido, se subvaloran las hidronefrosis e incluso pueden
aparecer examenes falsamente normales. Hay que solicitar explicitamente la medicion del
diametro AP dela pelvis.

. Unavez diagnosticada la hidronefrosis bilateral en recién nacido de sexo masculino se debe
realizar una uretrocistografia previa al alta, para descartar lasvalvas de uretra posterior.

. Derivar aurdlogo infantil.

VALVASDE URETRA POSTERIOR

Esla causa mas comun de obstruccion uretral congénita, siendo alrededor de 1 en 8.000 a 25.000 recién
nacido vivos. No son valvas propiamente tales, sino pliegues par cialmente obstructivos que nacen del
veru montanum a nivel dela uretra posterior en el paciente de sexo masculino. Esta obstruccion, se
produce en la etapa mas critica del desarrollo delosrifiones uréteresy vejiga produce consecuencias
devastador as en estos 6rganos, ésto debido a presiones de almacenamiento y miccién sumamente
elevadas que setransmiten atodo e sistema urinario.

Consecuencias de la hiperpresion provocada por las valvas son:

. Reflujo vesicoureteral generalmente de alto grado.

. Displasiarenal, generalmente al lado refluyente.

. Megauréter secundario.

. Vgigavalvular: vejiga hipertrofica, que almacena orinay se vacia a grandes presiones,
provocando el dafo del tracto urinario superior, a pesar de haber seresecado las valvas en forma
exitosa.

Presentacion clinica
Se presentan con un amplio rango de sintomas que van desde la disfuncién miccional a la insuficiencia
renal terminal. Esto depende del grado de obstruccién que provoquen lasvalvas :

. Valvas muy obstructivas se presentan desde la vida intrauterina como megavejiga,
hidrour eter onefr osis bilater ales y oligoamnios sever os.

. Valvas menos obstructivas se presentan como infeccién urinaria, globo vesical, chorro miccional
débil eincontinencia,

Este diagndstico es posible de plantear en la ecogr afia prenatal.
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Manej o del recién nacido con valvas

. Si hay sospecha en la ecogr afia prenatal (hidroureteronefrosis bilateral y megavejiga en feto sexo
masculino) se deberiareferir alamadrey al feto aun centro terciario

. Profilaxisantibiotica con cefadroxilo a razén de 10-20 mg/kg/dia

. Ecografia postnatal para confirmar hallazgos prenatales.

. Uretrocistografia la cual confirma el diagnéstico

. Evaluar funcion renal: curva de creatinina, nitr 6geno ureico, electrolitos plasmaticosy pH y gases

. Unavez confirmado el diagnéstico se debe colocar una sonda Foley N° 8 si e RN pesa mas de
3500 gramos. Si pesa menos deber ia colocar se una sonda de alimentacion fina 5 French
transuretral,

. Reseccion devalvasdeuretra posterior en el RN s el calibre uretral permite el paso del
cistoscopio neonatal . Generalmentey con los equipos actuales ésto se puederealizar en RN de
mas de 3 kg

. Si e RN pesa menosde 3 kg, o no se puede pasar €l cistoscopio neonatal deberiarealizarse una
vesicostomia

. Sino sedispone de cistoscopio neonatal se debe derivar al paciente a un centro que disponga del
instrumental adecuado.

. Silacreatinina no desciende después de 48 horas de resecadas las valvas y/o de la colocacion dela
sonda transuretral considerar la posibilidad de derivacion alta (ureter ostomia), dependiendo del
dafio parenquimatoso renal

SEXO AMBIGUO

Se hace diagnéstico de sexo ambiguo cuando clinicamente esimposible 0 muy dudoso de asignar €l sexo a
un recién nacido.

Conducta

. No hay que apresurarse en asignar un sexo determinado.

. Sedebe explicar alos padres que no ha habido un desarrollo completo de los genitales.

. Por esto se hara una serie de examenes, tanto clinicos como de laboratorio que permitiran aun
equipo multidiciplinario asignar el sexo al RN.

Examen fisico

. Si sepalpan génadas a nivel escrotal, lo mas probable es que sean testiculos, ya que los ovarios no
deberian descender en el canal.

. Si no se palpan gonadas a nivel escrotal y existe un falo de aspecto masculino debe sospechar se la
hiperplasia suprarrenal congénita, ésta constituye mas del 50% de todos los pacientes con sexo
ambiguo.
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. Si seencuentra una hipospadia severa con criptor quidia debe sospechar se una alteracién
cromosomica (Disgenesia gonadal, her mafrodita verdadero y otras) o unaresistencia parcial a
andr égenos.
. Deberealizarse un tacto rectal si no se dispone de ecogr afia para evaluar la presencia de Gtero e
cual esfacilmente palpable en la RN.

Examenes

. Cariograma.

. 17alfa hidroxiprogesterona.
. Ecografia.

. ELPY pH gases.

Conducta

. Mantener hospitalizado hasta tener asignado €l sexo.

. Tener contactado al equipo multidisciplinario (neonatdlogo, endocrindlogo, genetista y ur 6logo
infantil).

. Si sehahecho € diagnostico de hiperplasia suprarrenal congénita se debeinstaurar €
tratamiento hormonal correspondiente para evitar lacrisissuprarrenal.

EXTROFIA VESICAL

Lavejiga se encuentra abierta en la pared abdominal anterior asociada a un pene epispadicoy a una
sinfisis pubica abierta.

Incidencia de 1 en 30.000 a 40.000 RN vivos.

Se puede sospechar en la ecografia prenatal cuando no selogra identificar lavejiga.

No se asocia en general a otras malfor maciones.

Conducta clasica

. Derivar aun centro con experiencia en extrofia vesical.

. Cubrir el defecto con un apésito estéril.

. Cierredeveigaantesdelas48 a 72 horas devida, ya que se evita la osteotomia en el cierredela
pelvis.

. Reparacion dela epispadia al afio de vida.

. Reparacion del cuello vesical entrelos4 a5 afios de vida.
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VISION UROLOGICA DE LASMALFORMACIONES ANORRECTALES

L as malfor maciones anor r ectales se asocian en mas de un 60% a alteraciones nefrouroldgicas. Mientras
mas alta la malfor macion mas frecuente es la asociacion con patologia uroldgica.

El diagnéstico es clinico y debe hacer se al comprobar la permeabilidad del canal anorrectal en la
atencion inmediata del RN.

Conducta

. Sedeberealizar un examen minucioso de la zona perineal del RN buscando una fistula a nivel
perineal (salida de meconio) o a nivel dela orquilla vulvar (malfor macion femenina mas
frecuente).

. Sedebe colocar un recolector de orina para detectar la presencia de meconio. Esto nos certificala
presencia de unafistularectourinaria.

. Siseencuentra unafistularecto perineal se puede, dependiendo de la experiencia del cirujano,
realizar una anorrectoplastia sin requerir una colostomia

. Si hay salida de meconio en orina deberealizar se sempre una colostomia, ya que setrata de
malfor maciones anorrectales altas.

. Sinoseidentifica unafistularecto perineal y no hay salida de meconio en orina deberealizar se
un invertograma.

. Si e fondo de saco rectal estd amasde 1 cm del pliegue inter gluteo debe realizar se colostomia

. Si e fondo de saco rectal estd a menos de 1 cm puederealizar se la anorrectoplastia sin colostomia.

Estudio

. Altas
o Ecografiarenal y vesical
Uretrocistogr afia, ojala previo a cualquier cirugia.
» Rx columna lumbosacra.
o Ecografialumbar.

O

o Ecografiarenal y vesical.

o Sepuedediferir la uretrocistografia o no hacerla.
o Rx columnalumbosacra.

o Ecografialumbosacra (< 3 meses).
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CLOACA

Esla malformacion anorrectal mas complejay se asocia en alto grado a malfor maciones nefro
urologicas, vaginalesy de médula espinal. El diagndstico es clinico y debe hacerse al constatar la
presencia de un orificio Unico a nivel perineal en vez delos 3 orificios normales del perineo femenino.

Evaluacion

Ecografia abdominal.

Rx columna lumbosacr a.
Ecografia lumbosacr a.
Cistoscopia.

El estudio esta orientado a descubrir patologias que requieran unaintervencion urologica temprana

como:

Reflujo vesicour eteral masivo.
Obstrucciones.

Vgiga neur ogeénica.
Hidrocolpos.

Conducta quirurgica

Colostomia derivativa.
Dependiendo de los hallazgos se debe priorizar por desobstruir la via urinaria, ya sea con
cateterismo inter mitente, vesicostomia y/o por medio de colpostomia.

REQUIEREN INTERCONSUL TA UROL OGICA DE URGENCIA

Hidronefrosis unilaterales severas.

Hidronefrosis bilaterales.

Ureter oceles.

Oligoamnios durante el embar azo asociado a hidronefr osis 0 megavejiga.
Sospecha de valvas de uretra posterior.

Ascitis asociada a patologia ur ologica.

Rifiones multicisticos gigantes.

Displasias quisticasrenales bilater ales.

Hidronefrosis asociadas a disrrafias medular es 0 a malfor maciones anorr ectales.
Sexo ambiguo.

Hipospadias mas criptorquidia.
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