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Prélogo

La Quinta Edicion del MANUAL DE NEFROUROLOGIA PEDIATRICA, por razones préotioas{, se ha
dividido en dos libros independientes pero complementarios: MANUAL DE UROLOGIA PEDIATRICA
y MANUAL DE NEFROLOGIA PEDIATRICA, recientemente publicado.

Al'llegar de Inglaterra en los 60 pude vivir dos revoluciones: The Beatles irrumpieron y alteraron
la escena musical mundial y la Ecografia prenatal transformo la Urologia Pediatrica, especialidad que
recién iniciaba su desarrollo. Luego, en Chile los timidos esfuerzos de urdlogos de adultos, nefrologos,
cirujanos pediatricos e imagenologos terminaron por desarrollar la especialidad.

El MANUAL DE UROLOGIA PEDIATRICA Quinta edicion, haciendo eco del gran avance de la
medicina y del vertiginoso progreso de las técnicas de imagenes, es una actualizacion de los temas
uroldgicos mas relevantes en pediatria y unifica criterios en cuanto a diagnéstico y tratamiento.

Ensus 31 capitulos plantea todo el bagaje de la urologia pediatrica, subespecialidad que ha tenido
grandes progresos. Aborda el diagnostico antenatal y variadas patologias, como obstrucciones de la
via urinaria a distintos niveles, enfermedad quistica renal, tumores, litiasis y frauma renal pediatrico,
entre otros. Presenta los Ultimos conocimientos en técnicas diagnosticas con capftulos de imagenes
y medicina nuclear, y de tratamiento con cirugia endoscopica, laparoscopica y robotica en urologia
pediatrica.

A esta nueva edicion se le han incorporado esquemas e imagenes que facilitan su comprension
y hacen mas amigable su lectura.

Hoy un grupo de connotados profesionales produce este Manual de Urologia Pediatrica con un
texto digerible para especialistas y médicos generales.

Desde mi retiro (medico) les deseo un merecido éxito nacional e internacional,

Dr. Cesar lzzo Sander
Urdlogo Pediatrico

Profesor de Cirugia Pediatrica
Universidad de Chile
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Capitulo 1

Diagnostico antenatal de malformaciones

congenitas urologicas

Renato Gana

I- as malformaciones congénitas del tracto urinario
pueden llegar al 1%-2% de todos los embarazos, esto
dependiendo del criterio que se use para hacer diagndstico.
El criterio més usado es la dilatacion de la pelvis renal en el
didmetro transverso mayor a 4 mm antes de la semana 34
de gestacion o mayor a 7 mm después de la semana 34.
Otro criterio es el diametro mayor a 7 mm en la ecografia del
sequndo trimestre y mayora 10 mm en el tercer trimestre del
embarazo (Figura 1-1).

Los objetivos del diagndstico antenatal son identificar a
la poblacion que estd en riesgo de perder funcion renal o de
manifestar sintomas durante la vida posnatal; diferenciar qué
esnormaly qué es patol6gico; informar alos padres; y ayudar
al manejo pre y posnatal de estos pacientes.

El diagndstico antenatal tiene tres problemas principales:
a) trabajamos con nifios que en |a mayorfa de los casos son
asintomdticos; b) no existen grandes sequimientos ni resul-
tados a largo plazo; y ¢) provocamos ansiedad en los padres
de muchos pacientes que no requerfan de un diagnéstico.

Poresto no debemos realizar estudios invasivos a“pacien-
tes” que nunca han manifestado un sintoma y que probable-
mente nunca hubieran consultado, si es que no se hubiese
hecho un estudio de rutina (screening) como es la ecografia
prenatal. Tampoco podemos perder la gran oportunidad que
nos da el diagndstico antenatal de intervenir a pacientes antes
que manifiesten sfntomas o evitar que se dafien sus rifiones.
La clave estd en identificara la poblacion en riesqo, estudiarla
y tratarla en forma oportuna.

La historia prenatal, es decir todos los estudios y trata-
mientos que se le hacen al feto, debe entregar informacién del
lado afectado, del grado de dilatacion (didmetro AP transverso
de la pélvis), de la semana en que se realizd el diagndstico,
si existe 0 no dilatacion del uréter y de cémo estd Ia vejiga.
También, caracteristicas del liquido amnidtico y si se realizd
algdn procedimiento antenatal. Ademds, como se realizan
ecograffas seriadas, estas deben informar la evolucion de una
patologfa; por ejemplo, si una hidronefrosis fue en aumento
durante el embarazo o si se mantuvo estable.

Figura 1-1. Corte transverso del feto mostrando los diametros anteroposteriores (AP).
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Los diagdstico prenatales pueden ser especificos o
inespecificos. Los especificos son por ejemplo la duplicacion
pieloureteral, el riidn multicistico, el ureterocele o la extrofia
vesical. Diagndsticos prenatales inespecificos son: rifiones
ecogénicos, enfermedades quisticas renales, rifiones grandes,
riflones pequefios, hidronefrosis o pielectasias, megavejiga y
oligoamnios.

£l 80% de los diagndsticos es inespecifico. Los rifiones
hiperecogénicos, enfermedades quisticas renales, rifiones
grandes, rifiones pequenos tienen un prondstico renal variable
que puede ir de ser un feto inviable hasta no tener ningtn
significado patoldgico. Se deben sequir mensualmente durante
el embarazo.

Siel diagndstico antenatal fue de hidronefrosis con o sin
uréter dilatado puede corresponder a los siguientes diagnds-
ticos posnatales:

« Lallamada"obstruccion” pieloureteral,

« Lallamada“obstruccién” ureterovesical.

« Reflujo vesicoureteral.

o Duplicacion pielouretera, ureterocele o uréter ectopico.
« Rifién multicistico.

La mayorfa de estos pacientes tiene una baja morbilidad y
mortalidad. Sila hidronefrosis es unilateral con el rifién con-
tralateral normal, se debe realizar por lo menos dos ecograffas,
una precoz y una tardia durante el embarazo. Si la dilatacién

es bilateral y es de sexo femenino también se deben realizar
a lo menos dos ecografias durante el embarazo.

En cambio, si hay hidronefrosis bilateral y el sexo es
masculino se deben realizar ecografias seriadas pensando en
unas probables valvas de uretra posterior.

Sino se visualiza la vejiga en la ecografia prenatal puede
ser una agenesia renal bilateral, extrofia de la vejiga, extrofia
de cloaca, epispadias, seno urogenital, cloaca o uréteres
ectopicos bilaterales

Se considera hidronefrosis de alto riego aquellas hidro-
nefrosis con calices dilatados y con pelvis de 15 mm en la
ecografia prenatal y de mds de 20 mm en la ecograffa posnatal.
Estas hidronefrosis corresponden en general a verdaderas
obstrucciones pieloureterales.

Las hidronefrosis leves, o sea menores de 15 mm en la
ecograffa prenatal y sin dilatacion de calices, tienen un riesgo
muy bajo de ser verdaderas obstrucciones pieloureterales.
Pero sf pueden corresponder a reflujos vesicoureterales, a

14
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doble sistemas o a ureteroceles que se hayan pasado por alto
en la ecograffa prenatal.

INTERVENCION PRENATAL

Consideramos intervencion prenatal los siquientes procedi-
mientos: aspiracion de orina, shunt vesicoamnidtico (SVA),
nefrostomfa, fetoscopia y laser, adelantar el parto.

No estd indicada la intervencién prenatal en anomalias
unilaterales ni cuando el tracto urinario inferior es normal.

La megavejiga se define como una vejiga mayora 7 mm
(primer trimestre) o si mide mds del 10% del tamafio del
feto. EI SVA es un procedimiento que consiste en comunicar
la vejiga del feto al liquido amnictico a través de un catéter
que se instala en forma percuténea. El objetivo es saltarse una
obstruccion urinaria baja (ej.: valvas de uretra posterior) y asf
preservar la funcién renal y pulmonar del feto. Debe realizarse
antes de las 24 semanas de gestacion ya que posterior a este
plazo el dafio renal ya estd establecido (Figura 1-2).

Los resultados de los SVA han sido bastante malos debido
a las complicaciones y a la seleccion de los casos. Las com-
plicaciones de los SVA incluyen la obstruccién del shunt, la
migracion, la salida del shunt y 1a gastrosquisis iatrogénica. l
casoideal es un feto de sexo masculino con hidroureteronefro-
sis bilateral, megavejiga, electrolitos normales y que todavia
tenga liquido amnidtico. La presencia de liquido amnidtico
nos dice que todavia hay funcidn renal que rescatar. Un caso
asi es de muy baja incidencia.

Para dilucidar qué es mejor, si el SVA o solo la observacion,
se hizo un estudio llamado PLUTO (Percutaneous Low Urinary
Tract Obstruction), pero lamentablemente no se pudo terminar
porfalta de casos y por problemas en la randomizacion de estos.

Como procedimiento alternativo al SVA aparece la fetosco-
pia con ldser, que ha tenido mejores resultados. Tiene la ventaja
de poder diferenciar una atresia de uretra de una valva uretral y
ademds sino resulta se puede instalar un SVA. Las desventajas
son las complicaciones, como la fistula uretrorrectal.

Se sugiere adelantar el parto solo en casos excepcionales
y, en general, después de la semana 34 en pacientes con:

« Hidronefrosis bilateral severa.
« Hidronefrosis severa en rifién tnico.

« Duplicacion pieloureteral con ureterocele obstructivo a
nivel uretral.

27-09-18 21:17 ‘



‘ Manual_Urologia_Cap_1.indd 15

Diagnéstico antenatal malformaciones congénitas urolégicas «

(apitulo 1

Figura 1-2. Feto con megavejiga.

ENFRENTAMIENTO DEL RECIEN NACIDO
CON DIAGNOSTICO ANTENATAL

Lo primero que debemos hacer es obtener | historia prenatal.
Luego, indicar profilaxis antibiética en todo paciente en que
necesitemos realizar una uretrocistografia o que tenga dilata-
ciones mayores a 15 mm. La profilaxis se realiza con cefadroxilo
10-20 mg/kg/dia desde el primer dfa de vida para evitar una
infeccién urinaria. Posteriormente hay que estudiarlos.

ESTUDIO DE PACIENTES CON DIAGNOSTICO
ANTENATAL DE HIDRONEFROSIS

Ecografia renal y vesical

Nos permite confirmar la alteracion detectada prenatalmente.
La ecograffa renal y vesical se debe diferir después de las 48
horas de vida, ya que estd demostrado que si se realiza muy
precozmente subvalora muchas dilataciones. Esto se debe a
que el RN baja el 109% de su peso corporal durante la primera
semana de vida, el que corresponde principalmente a agua
que es lo que nosotros estamos midiendo.

Cuando hay sospecha de valvas de uretra posterior, urete-
roceles, hidronefrosis severas bilaterales o hidronefrosis severas
enrifiones tnicos, sugerimos estudiar precozmente a los nifios
para no perder tiempo en el manejo de estos pacientes.

Uretrocistografia

Es un examen invasivo pero fundamental para la evaluacion
de la uretray Ia vejiga y para descartar la presencia de reflujo

vesicoureteral. Sugerimos hacerlo bajo profilaxis antibidtica y
siempre con un urocultivo negativo. Este examen debe diferirse
después del mes de vida, excepto en los casos en que se sospe-
che valvas de uretra posterior, patologfa bilateral, hidronefrosis
severas en rifiones Unicos y en los casos de ureteroceles.

Las indicaciones para realizar uretrocistograffa son:

« Hidronefrosis bilaterales.
« Dilatacidn ureteral pre o posnatal.

o Alteracion de la vejiga.

« Riflones hiperecogénicos.

« Hidronefrosis en rifién dnico.
= Doble sistemas.

Renograma MAG 3

Es un examen radioisotdpico que permite evaluar la funcién
renal diferencial y como esta el drenaje de las vias urinarias
(curva). En general nunca es de urgencia y preferimos reali-
zarlo después del mes de vida.

Este examen presenta muchas pequefias trampas (pitfalls)
ya que depende de la posicion en que se realiza el examen,
del grado de hidratacion del paciente, del grado de Ilene de la
vejiga, de la funcion renal del paciente, del momento en que
se inyecte el diurético y del grado de dilatacion de la pelvis
renal. Ademds, depende de la experiencia del operador para
marcar las areas de interés al medir la funcién diferencial.

27-09-18 21:17 ‘



MANUAL DE UROLOGIA PEDIATRICA

Es muy importante la funcion diferencial ya que cuando
existe una caida de més del 10% es un criterio bastante acep-
tado para decidir la cirugfa. Por lo antes mencionado la curva
de drenaje por sf sola no constituye una indicacion de cirugfa.

Este examen lo solicitamos en general, después del mes
de vida y cuando se ha descartado el reflujo vesicoureteral.
Los solicitamos cuando sospechamos obstruccién, esto es con
didmetro de la pelvis renal mayor a 15 mm.

DERIVACION UROLOGICA

deal es que los pacientes con patologias complejas como las
megavejigas, extrofia vesical, cloaca, ureteroceles bilaterales,
obstrucciones bilaterales, sean derivados antes de nacer a cen-
tros terciarios.Estos deben disponer de urolégos y nefrélogos
pedidtricos capacitados en el manejo de estos pacientes; deben
tener unidades de neonatologfa experimentadas en pacientes
quirdrgicos complejos, a manejar didlisis peritoneal en recién
nacidos y prematuros; contar con apoyo radiolégico de expe-
riencia; y tener el equipamiento tecnoldgico adecuado, como

cistoscopios para recién nacidos de término y prematuros.
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Capitulo 2

Urgencias urologicas en el recién nacido

Marfa E. Ormaechea - Francisco de Badiola - Ricardo Gonzalez

UROPATIAS DE TRATAMIENTO INTRAUTERINO

Para introducirnos a la urgencia uroldgica en el recién nacido
es importante conocer las posible patologfas uroldgicas
subsidiarias de cirugfa fetal, las mds comunes son las de tipo
obstructivo. Para poder Ilevar a cabo una adecuada valoracion
del prondstico de las uropatias y establecer cudles serfan los
casos subsidiarios de cirugfa fetal, es imprescindible tener en
cuenta una serie de factores de indole prondstico, entre los
que tenemos que destacar:

Comprobacion de la uni o bilateralidad de la ano-
malia. Una patologfa renal unilateral, aunque sea grave, casi
siempre va a ser tratada de forma electiva tras el nacimiento
ya que solamente la bilateralidad se asocia a una alta morbi-
mortalidad. El primer concepto es que si hay un rifién normal
y otro hidronefrdtico, no debe hacerse ningunaintervencién en
|a vida intrauterina. El riesgo de dafiar al feto 0 a la madre serd
siempre mayor que el riesgo de que el nifio pierda un rifién por
|a hidronefrosis. También hay que considerar que la dilatacion
no compromete necesariamente la funcién renal. Tampoco
se recomienda en la patologia unilateral adelantar el parto.
Si-hay hidronefrosis bilateral hay que evaluar los diferentes
segmentos de la via urinaria por separado y luego disear las
metas y objetivos, antes de proponer una intervencién en el
feto. Esta decision, idealmente, debe ser multidisciplinaria, con
|a participacion de varios especialistas. Interesa la opinion de
nefrélogos, urélogos, neonatdlogos, ademas del obstetra. Por
ejemplo, si existe displasia renal severa asociada a la obstruc-
cion y ya se acompafa de oligohidramnios, la descompresion
dela via urinaria fetal puede ayudara mejoraralgo la situacion,
pero las posibilidades de supervivencia del feto son escasas, ya
seaen el perfodo neonatal inmediato o en el de lactante, ya que
generalmente suele haber hipoplasia pulmonar secundaria al
oligohidramnios. La funcion renal deberia evaluarse siempre.

Grado de intensidad de la dilatacion. Cuanto mayor
sea la dilatacion, mayor probabilidad existe que se encuentre
asociada a un proceso obstructivo subsidiario de tratamiento
quirdrgico.

Displasia renal. Asociada a mal prondstico y que debe
sospecharse cuando se detecta un aumento en la ecogenicidad
del parénquima renal, una pérdida de la diferenciacion cortico-
medular y/o quistes corticales. Hay una fuerte asociacion
entre displasia renal y obstruccion. £l mecanismo por el que
la obstruccién temprana da lugar a la displasia renal no estd
claro. Las dos principales teorias debatidas son:

«Undesarrollo anormal de la yema ureteral que impediria
la formacidn de las nefronas y provocarfa la formacién de
quistes tubulares.

« Otrateorfa es que el reflujo mantenido de orina probable-
mente dafia el desarrollo de las nefronas, conduciendo no
solo ala dilatacion de los ttibulos colectores, sino también
a fibrosis parenquimatosa por extravasacion de orina y
degeneracion quistica de la yema ureteral.

Funcion renal fetal. Desde la semana 18 de gestacion, la
forma mds simple y directa de valoracion de la funcién renal es
elvolumen de liquido amnidtico. En el caso de las dilataciones
se utiliza, ademas, el estudio analitico seriado de la orina fetal
(metabolitos urinarios). La orina fetal debe ser hipotdnica.

Sexo fetal. Las obstrucciones del tracto urinario inferior son
extraordinariamente raras en nifias, no debiendo considerarse
este diagndstico sino es asociado a otras malformaciones de
genitales y pelvis.

Edad gestacional y madurez fetal. Imprescindible
cuando la gravedad del cuadro haga necesario adelantar el
nacimiento para realizar tratamiento posnatal.

Estudio ecografico detallado de la morfologia fetal
para descartar anomalias asociadas. En determinados
casos estd indicado el estudio de cariotipo fetal. El prondstico
puede empeorar de forma importante, sobre todo cuando la
malformacion renal forma parte de un cuadro sindrémico.

Cuando hay hidronefrosis bilateral por obstruccion de la
viaalta, laintervencion fetal debe ser una decisién cuidadosa.
Sicel liquido amnidtico es normal, en general se recomienda
la conducta expectante, ya que el riidn suele tolerar bien la
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hidronefrosis, disminuyendo la funcién tardiamente después
de obstrucciones prolongadas. Se podria justificar drenar al
menos una de las pelvis renales, mediante catéter de deriva-
cion a liquido amnidtico, si la evaluacion de la orina extraida
de la pelvis muestra alteraciones de la funcion renal y hay
oligohidramnios. Sin embargo, se estd asumiendo el riesgo de
dafar uno de los rifiones en un momento en el que debemos
conservar hasta el Gltimo glomérulo. En estas situaciones sila
aparicion del oligoamnios es tardia, podrfa ser (til adelantar
la maduracién pulmonar fetal y provocar el parto.

La etiologfa de la hidronefrosis es mdltiple, nos vamos a
centrar en este capitulo en la obstruccion del tracto urinario
inferior (LUTO), por su gravedad y por ser la (nica patologfa
urolégica en la que se ha planteado terapia fetal intradtero y
en la que mds controversia hay respecto a su manejo. ks un
grupo heterogéneo de anomalas obstructivas de la uretra,
siendo las mds frecuentes las valvas de uretra posterior y Ia
estenosis uretral. La incidencia es aproximadamente 2,2 en
10.000 nacidos vivos. La mortalidad, debida a hipoplasia
pulmonar y fallo renal es del 60%-80%. Los recién nacidos
que sobreviven presentan una morbilidad elevada por insu-
ficiencia renal, necesitando didlisis y/o trasplante renal antes
de los cinco afios. Los hallazgos ecograficos, que pueden
manifestarse antes de la semana 20 son: vejiga aumentada
de tamafio, uretra proximal dilatada (signo de la cerradura),
hidronefrosis y oligoamnios.

A veces los rifiones presentan quistes en el parénquima
(rifiones displasicos). El diagndstico diferencial se plantea con
las causas posibles de megavejiga:

o Valvas de uretra posterior.

« Estenosis y atresia uretral (ambas mucho mds comunes
en fetos de sexo masculino)

«Sindrome de Prune Belly.
« Anomalias de la cloaca.

« Sindrome de megavejiga, microcolon, hipoperistaltismo
(aparece en fetos de sexo femenino y no suele haber oli-
goamnios).

Los parametros bdsicos que nos acercan al prondstico de la
uropatfa, es decir, al prondstico de la funcién renal futura, son:

o Indice de liquido amnidtico.
o Patron del parénquima renal.
« Nivel de la obstruccion de la via.

» Malformaciones asociadas.

18
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La valoracion directa de la funcion renal fetal se puede
obtener mediante el estudio bioquimico de la orina fetal y Ia
valoracion de la B2-microglobulina en sangre fetal. Fste estudio
solo estd indicado en casos de uropatias severas y bilaterales. Sin
embargo, esta valoracion bioguimica no estd todavia al alcance
de todos los centros de diagndstico prenatal.

Lainformacion obtenida —imagen, genética, bioquimicae
historia familiar— es basica para el manejo de los casos graves
de uropatia fetal ya que va a permitir la toma de decisiones,
que pueden oscilar entre la interrupcion del embarazo hasta
el planteamiento de una cirugfa fetal descompresiva. Salvo los
€asos muy graves en los que la funcion renal estd muy compro-
metida y el oligoamnios es severo, no hay indicacion de realizar
un parto prematuro y en general es mejor alcanzar la madurez
fetal para que el tratamiento posnatal tenga mds éxito

Seguimiento posnatal

En la literatura existen pocas series de casos, no aleatorizadas,
que comparen los resultados de fetos afectos de LUTO tratados
0no tratados prenatalmente, aunque la evidencia es limitada,
la intervencion prenatal mejora la supervivencia en los casos
de mal prondstico y esta podria pasar del 20%-40% en los
casos no tratados al 40%-80% en los tratados, segun las
series. A mediano plazo, el 50% de los casos que sobrevivig,
present6 una insuficiencia renal moderada-severa, el 40% de
los pacientes present6 problemas respiratorios persistentes y el
509% infecciones frecuentes de las vias urinarias. A largo plazo
también se puede observar: disfuncion vesical (sobre todo
de vaciado) que puede requerir nueva cirugfa, crecimiento
deficiente, infertilidad masculina (diagnosticada en la adoles-
cencia) e incontinencia urinaria. En los adultos puede aparecer
uremia, insuficiencia renal y la eyaculacion tardfa y seca.

Serfan necesarios estudios randomizados multicéntricos
para clarificar la eficacia de la terapia fetal intraltero en la
obstruccion baja del tracto urinario. Se ha realizado el estudio
PLUTO (Percutaneous Shunting in Lower Urinary tract Obstruc-
tion) pero lamentablemente, este finalizé de forma precoz y sin
completar, por falta de reclutamiento. £l propésito del estudio
era comparar la aplicacion del shunt vesicoamnigtico en las
obstrucciones del tracto urinario inferior, con el manejo con-
servador, para ver si este mejora la mortalidad pre y posnatal,
asi como la funcién renal y vesical a largo plazo. Se analizaron
separadamente los factores prondsticos prenatales. Fl estudio
fue auspiciado por la Universidad de Birmingham (Londres).
El ensayo PLUTO tenfa como fecha de finalizacion noviembre
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Figura 2-1. Cistouretrografia demostrando presencia de valvas uretrales.

de 2013 sin embarqgo, se tuvo que parar precozmente al no
haber conseqguido reclutar nada mds que 31 de los 150 casos
que fueron programados. Las conclusiones que se alcanzaron,
aunque no pudieron ser probadas, fueron: la insercion de un
shunt vesicoamni6tico aumento la supervivencia a los 28
dias de vida en el 55%, pero hubo un porcentaje elevado
de casos con morbilidad a corto y largo plazo, incluyendo
insuficiencia renal.

Se ha puesto en marcha un nuevo estudio multicéntrico
en Brasil liderado por Rodrigo Ruano (Universidad de Sao
Paulo, Hospital General), es el denominado CYTUQ (Fetal
cystoscopy versus vesico-amniotic Shunting in severe Lower
Urinary Tract Obstructions). Su objetivo es evaluar la eficacia
de la cistoscopia fetal para el diagndstico y el tratamiento de
las valvas uretrales posteriores y comparar los resultados con
las derivaciones vesicoamnidticas. La supervivencia en las
pequefias series publicadas con cistoscopia parece llegar al
70%. Aun estos estudios son cortos en el tiempo para valorar
los efectos a largo plazo. En este ensayo clinico, la aleatori-
zacion se realiza en fetos diagnosticados de LUTO, debiendo
cumplir la condicién de tener oligohidramnios, megavejiga e
hidronefrosis severa, ser diagnosticados a las 20 semanas, con
evaluacion de la funcion renal normal y sin otras anomalfas
morfoldgicas o cromosémicas.

Los criterios de seleccién para cirugia fetal en casos de
LUTO son la presencia de una megavejiga con el signo de
la cerradura, oligoamnios o reduccion de liquido amnictico
en ecograffa de control, hidronefrosis bilateral sin signos de
displasia renal en fetos sin otra anomalfa y cariotipo normal.
Debe de comprobarse la funcién renal normal mediante
analisis de orina previa a la cirugfa.

Esta introduccion permite desarrollar las urgencias urol6-
gicas neonatales, como relativas en el tiempo por lo que urge
un diagnostico rapido.

CLASIFICACION

o Obstruccién infravesical posnatal.
«  Extrofia vesical, extrofia de cloaca.

o Obstruccion versus dilatacién (monorreno dilatado-
vdlvulas de uretra posterior, sindrome de Prune Belly,
ureterocele).

o Masas renales.

o Masas testiculares.

« Trastornos de la diferenciacion sexual (agenesia de
pene-HSC).

Urosepsis.

« Reflujo vesicoureteral.

« Vejiga neurogénica.

« Malformacion anorrectal.
Los siguientes temas son desarrollados puntualmente en

otros capitulos, por lo que se hard referencia solo a la urgencia
diagndstica o terapéutica en cada caso.

OBSTRUCCION INFRAVESICAL NEONATAL

La mayorfa de los pacientes con valvulas de la uretra posterior
llegan al momento del nacimiento sin intervencién prenatal. i
diagnéstico, frecuentemente sospechado antes del nacimiento,
se confirma con la ecografia y cistografia miccional (Figura 2-1).
Estos estudios deben realizarse en cuanto el paciente esté
estabilizado desde el punto de vista pulmonar. El tratamiento
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se inicia de inmediato con la instalacion de un catéter vesical
sin balon y la medida diaria de la creatinina en suero. Debe
recordarse que en las primeras 48 a 72 horas la creatinina del
neonato refleja niveles maternos. Se recomiendan antibicticos
intravenosos hasta que se lleque a una decision terapéutica
definitiva. Si la creatinina se estabiliza en niveles de 0,8 o
menos después de cinco a siete dias de drenaje vesical, se
procederd a la incision endoscopica de las vdlvulas, bajo
anestesia general. Con instrumentacién moderna esto puede
lograrse en la mayoria de los pacientes que pesen mds de
2.500 gramos. Si la instrumentacion uretral atraumdtica no
fuera posible, se procede a crear una vesicostomia cutdnea
en el mismo acto quirdrgico.

Sial cabo de cinco a siete dias de drenaje vesical la creati-
nina permanece por arriba de 0,8, existen dos posibilidades. En
el primer caso, si la ecograffa muestra dilatacion marcada de
las vias altas y el parénquima renal es de espesor aceptable y
no hay quistes corticales, se trata de una obstruccién ureteral
distal bilateral (pared vesical muy hipertrofica) y se debe
realizar ureterostomia cutdnea alta (técnica de Sober). Si
por el contrario, el parénquima renal indica mal prondstico y
la dilatacion ha mejorado con el drenaje vesical, se procede
a la incision de las vdlvulas y tratamiento nefroldgico de Ia
insuficiencia renal.

EXTROFIA VESICAL Y EXTROFIA DE CLOACA

(on respecto a la urgencia en estas patologias se debe hacer
especial énfasis en el cierre temprano de la placa extréfica.

En la sala de partos la placa extréfica debe ser cubierta
por una membrana pldstica y debe ser protegida asf hasta la
sala de operaciones o hasta el trasladado a otro centro. Esta
proteccidn evita el sangrado de la placa y el despulimiento
mucoso, evitando roces de la misma que irritan al paciente
con facilidad.

Bl cierre inicial del defecto debe ser valorado como una
urgencia y realizado dentro de las 48 horas de vida, dado que
la presencia de relaxina materna permanece los primeros
dos dias en el recién nacido. Esto facilita el cierre de la pelvis
6sea debido a la laxitud ligamentaria, prescindiendo de
osteotomias.

Es muy importante comprender que los resultados a largo
plazo dependen en gran medida del tratamiento inicial. Un cierre
primario exitoso genera un buen prondstico de la patologfa.
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Figura 2-2. Extrofia de cloaca.

El diagndstico prenatal permite que el nacimiento se realice
enun centro donde esta patologfa se trate habitualmente y no
haya demoras en el mismo.

En el caso de extrofia de cloaca se debe combinar con el
cierre de la placa extrdfica, una colostomia aprovechando el
hind-qut si es posible (Figura 2-2).

OBSTRUCCION ALTA DE LA VIA URINARIA

La dilatacién superior de la via urinaria esta relacionada
con tres anomalfas: obstruccion ureteropiélica, obstruccion
vesicoureteral y reflujo vesicoureteral.

La obstruccién pieloureteral es la patologia alta mds fre-
cuente, 1 de cada 100 embarazos, aunque solo un quinto con
repercusion clinica, se observa méds comdnmente en fetos de
sexo masculino. I 30% de los casos es bilateral.

La deteccion temprana de esta patologia uroldgica no es
indicativa para tomar ninguna conducta activa durante la ges-
tacion, excepto la de informar a los padres en forma adecuada
de las caracteristicas e implicancias que los hallazgos ecogrd-
ficos pueden tener en el futuro. En los casos de hidronefrosis
mds leves puede observarse el parénquima renal de aspecto
normal, con una dilatacion de la pelvis renal de 10 a 15 mm
de didmetro anteroposterior y algdn grado de dilatacién de los
cdlices renales. En las hidronefrosis mds severas existe una gran
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dilatacion de todo el sistema pielocalicial, formando en algunos
€asos una coleccion liquida a nivel de la pelvis renal con clices
francamente dilatados.

El diagndstico definitivo se realizard con estudios de
medicina nuclear, el cintigrama DTPA o Mag 3 y el DMSA. El
43% de estos pacientes revierte su hidronefrosis en forma
espontanea. De los mds severos (grado 4 de la clasificacion
de la Sociedad de Urologia Fetal), solo revierten el 16% al
20%. La intervencion fetal no estd indicada en hidronefrosis
unilateral, asi como en aquellos con hidronefrosis bilateral con
liquido amnictico normal.

La aparicion de infeccién urinaria, aumento de la dilatacion
ecogrdfica o caida de la funcion renal en el DMSA son los indi-
cadores mds habituales de cirugfa correctora en los primeros
meses de vida. Solamente se planteard una derivacion urinaria
de urgencia en aquellos casos con infecciones urinarias severas
con sepsis neonatal y colecciones purulentas en las cavidades
renales (pionefrosis), planteando en estos pacientes deriva-
ciones como una nefrostomfa, generalmente de colocacion
percutdnea, con quia ecografica.

MASAS RENALES

Los tumores renales en el feto y en el recién nacido no son
frecuentes, por el contrario, las afecciones no neopldsicas son
las mds prevalentes. La hidronefrosis y la displasia quistica
renal representan el 40% de las masas abdominales en este
grupo etario. Una serie de diagndsticos prenatales requiere de
una conducta activa, dirigida a una urgencia diagnostica en la
etapa posnatal, como los tumores retroperitoneales, los quistes
y tumores de ovario y los teratomas sacrococcigeos. El tumor
retroperitoneal mas frecuente al nacimiento es el hematoma
de origen suprarrenal, pero dado que con frecuencia se produce
en la etapa perinatal, no suele detectarse en las ecograffas
prenatales. Aproximadamente el 5% de los tumores en el
perfodo neonatal proviene del rifion. £l nefroma mesobldstico
congénito es el tumor mds frecuente en el recién nacido, ocurre
predominantemente en varones de término, su diagndstico es
posible mediante un ultrasonido en el periodo neonatal, dife-
renciando aspecto quistico (hidronefrosis, riion multiqufstico),
y tumor sélido (tumor hepatico, neuroblastoma ), de rutina se
observa el rifion contralateral y ambas suprarrenales.

Los tumores quisticos de ovario no teratomatosos son
la expresién de la estimulacion hormonal que sufre el feto
femenino en el dltimo trimestre del embarazo y suimplicancia
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mas importante es a posibilidad de torsion por el efecto masa,
lo cual implicarfa pérdida de ovario y trompa. La forma de
presentacion varfa desde el simple hallazgo ecogrdfico prenatal
hasta la sospecha por la presentacion de sus complicaciones
(torsion, autoamputacién, obstruccion intestinal, dificultad
respiratoria). Su diagndstico prenatal se basa en: sexo feme-
nino, presencia de masa quistica abdominal, identificacion de
rifiones y via urinaria normal, tracto gastrointestinal normal.

El enfoque diagndstico y su manejo, dependiendo de
las ecograffas obstétricas de mayor resolucion obtenidas de
rutina y practicadas por ecografistas entrenados, han hecho
que la situacion clinica de encontrarse al nacimiento con una
masa palpable sin diagndstico prenatal sea cada vez menos
frecuente. En el caso de que se trate de una masa solida, se
realiza en general una tomografia abdominal computarizada,
0 Una resonancia magnética si hay compromiso de columna
y periné.

TUMORES TESTICULARES

El tumor escrotal se diferencia sequin su contenido y puede ser
de testiculo, epididimo, sangre (hemorragia retroperitoneal),
liquido (hidrocele), intestino o epiplén (hernia inguinal) o
meconio desde el peritoneo (lesion intestinal intrattero).

Las neoplasias testiculares son raras a esta edad; el tera-
toma y el tumor de células de la granulosa (ambos benignos)
son los mds frecuentes. La torsién neonatal es la verdadera
torsién del corddn espermdtico, dado que es extravaginal. La
rotacion puede ocurrir a nivel del canal inguinal o por debajo
de este. Es una entidad casi exclusivamente del periodo neo-
natal. Suincidencia es baja, al punto que puede considerarse
rara. Ocurre con igual frecuencia del lado derecho como el
izquierdo y en ocasiones puede ser bilateral. Clinicamente
se manifiesta como una masa palpable firme e indolora,
que se detecta después de nacer, con variaciones de color
de la piel (equimosis) y edematosa, su examen es claro, se
puede completar con una ecografia inguinoescrotal y con un
eco-Doppler se puede diferenciar de un teratoma testicular.
El diagndstico definitivo de estas masas siempre es quirdrgico,
al que se agrega, en el caso de torsion testicular, la fijacion del
testiculo contralateral.

El hidrocele gigante no comunicante del recién nacido
es de control clinico, ya que su reabsorcién espontdnea es
frecuente en los primeros meses de vida. La tumoracin
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mds frecuente es la hernia inguinal que habitualmente es
reductible, su correccién quirtirgica debe programarse previa
al alta del paciente.

En casos de prematuridad, se recomienda la exploracién
contralateral aunque no haya hernia palpable, dado el alto
indice de bilateralidad y el riesgo de incarceracion.

GENITALES AMBIGUOS, DESORDEN DE LA
DIFERENCIACION SEXUAL E HIPERPLASIA
SUPRARRENAL CONGENITA

Todo recién nacido aparentemente varon sin gonadas palpables
debe ser evaluado urgentemente ya que puede tratarse de una
nifia con estadio Prader 5 de sindrome adrenogenital. Lo mismo
se aplica para todos casos de hipospadias sin génadas palpables.

En todos los casos los genitales estén hiperpigmentados.
La uretra proximal al seno urogenital es normal y la vagina es
normal 0 algo corta. La distancia anogenital estd aumentada,
Los drganos genitales internos son normales. Cuando no
existen antecedentes familiares, casos muy leves pueden pasar
desapercibidos en el periodo neonatal y se presentan en la
adolescencia o en la edad adulta con virilizacion o infertilidad.

(abe recalcar que las nifias con deficiencias severas de Ia
21-hidroxilasa, 11-beta-hidroxilasa, o 3-B-hidroxiesteroide
deshidrogenasa tienen genitales ambiguos al nacer
(forma cldsica).

(on deficiencia leve de la 21-hidroxilasa durante la nifiez se
puede presentar aparicion de vello pubico, agrandamiento del
clftoris y maduracion dsea precoz. Cuando hay un menor déficit

de 21-hidroxilasa o 3-B-hidroxiesteroide deshidrogenasa las
pacientes se presentan en la adolescencia o edad adulta con
oligomenorrea, hirsutismo o infertilidad.

Las pacientes con defecto de la 17-hidroxilasa tienen
genitales femeninos al nacer, pero no presentan telarquia
0 menarquia en la pubertad y pueden tener hipertension
arterial (Figura 2-3).

Diagnostico

Todo paciente con cariotipo XX en presencia de genitales
virilizados demanda la exclusién de sindrome adrenogenital
congénito (SAG). El diagnéstico bioquimico se basa en demos-
trar que existe una produccién disminuida de cortisol y/o
aldosterona, acompafiadas por acumulacién de precursores. n
la deficiencia de la 21-hidroxilasa (90% de los casos) se verdn
niveles altos de 17-hidroxiprogesterona en suero y niveles
elevados de pregnanetriol en orina. Los 17-ketoesteroides en
orina también estdn elevados.

Las formas menos frecuentes de hiperplasia suprarrenal
congénita demandan la activa participacion del endocrind-
logo. En casos poco claros, la estimulacion con corticotropina
sintética demuestra la acumulacién anormal de precursores.

Se recomienda trabajar en equipo con endocrindlogos
pediatras que tengan experiencia en |a evaluacion e interpre-
tacién de los estudios metabélicos y hormonales.

Estudios porimagenes. Enlareciénnacida, el ultrasonido de
la pelvis demuestra la presencia del ttero. El estudio contrastado
del seno urogenital es opcional. Aungue algunos autores usan

Figura 2-3. Genitales ambiguos.
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este tipo de estudio para determinar el abordaje quirdrgico,
nosotros usamos siempre el abordaje perineal y confirmamos
los detalles anatémicos endoscopicamente al comienzo de la
operacion.

El tratamiento médico estard a cargo del equipo de
endocrinologia y consiste en la terapia de sustitucion con
glucocorticoides y mineralocorticoides cuando es indicado.
sexo asignado serd femenino ya que la malformacion puede
corregirse en todos los casos y estas nifias tienen un potencial
sexual y reproductivo normal y son raros los casos publicados
de insatisfaccion con el sexo femenino asignado. El objetivo
del tratamiento quirtirgico es crear orificios separados en Ia
vulva para la uretra y la vagina, crear un vulva y en casos
extremos reducir el tamafio del clftoris. Aunque el momento
en que se deberd realizar la operacién es un tema debatido,
nuestra opinion es que dado el potencial sexual y reproductivo
casi normal asf como la rareza de transexualismo en mujeres
con SAG (5%), preferimos hacer la correccion quirdrgica en el
primer afio de vida, tal como lo hacemos en varones con hipos-
padias. Aunque algunos autores recomiendan dos tiempos
quirdrgicos, uno en la infancia para corregir la clitoromegalia
postergando la vaginoplastia para la adolescencia, nosotros
creemos que se obtienen mejores resultados con operaciones
en un solo tiempo en el primer afio de vida. Cuando se hace
la correccién en un tiempo en la infancia, se deberd hacer un
examen bajo anestesia general al comienzo de la pubertad
para descartar la estenosis del introito que pueden causar
hematocolpos y problemas con el inicio de Ias relaciones
heterosexuales.

En pacientes con estadio Prader 3 0 mayor, usamos la téc-
nica de movilizacion en blogue del seno urogenital combinada
con vulvoplastia y en caso de gran clitoromegalia, reduccion
de los cuerpos cavernosos con preservacion del paquete
vasculonervioso dorsal, dejando el glande intacto.

Los casos de ninas virilizadas en el momento de nacer (XX
DSD) se producen por: sindrome adrenogenital (mds del 90%),
deficiencia de la aromatasa (P450A1) fetoplacentaria, ingesta
de substancia androgénicas durante la gestacién, produccion
enddgena de androgenos por un tumor en la madre.

Para hacer un diagndstico correcto se requiere de un equipo
multidisciplinario y las decisiones terapéuticas deben tomarse
en equipo, contando con la participacion de los padres, que
deben ser informados sobre alternativas y en lo posible del
prondstico de cada caso.

Urgencias uroldgicas en el recién nacido « Capitulo 2

UROSEPSIS

Durante el perfodo neonatal la infeccién permanece como
una causa importante de morbilidad y mortalidad, a pesar
de los grandes adelantos en el cuidado intensivo neonatal
y el uso de antibidticos de amplio espectro. Las infecciones
neonatales pueden clasificarse seguin el germen que las causa
o por el momento en el que se produce el contagio. Casi todas
las infecciones neonatales ocurren en la primera semana de
vida y son consecuencia de la exposicién a microorganismos
de los genitales maternos durante el parto. Sin embargo, en
los dltimos decenios, con los avances en el cuidado intensivo
neonatal y la sobrevida de neonatos de muy bajo peso que
requieren perfodos de hospitalizacion muy prolongados, la
incidencia de infeccién tardia ha aumentado en todas las
unidades neonatales.

Fl manejo esté dirigido a prevenir o minimizar el dafio renal
y a evitar secuelas a largo plazo como la hipertension arterial
y la insuficiencia renal crénica (IRC). Esto es especialmente
importante en recién nacidos con ITU febril, en quienes es
muy elevada la posibilidad de presentar en forma asociada una
malformacion de via urinaria con uropatia obstructiva o reflujo
vesicoureteral. De acuerdo a diferentes series, la posibilidad de
presentar reflujo vesicoureteral para un recién nacido con una
ITU febril oscila entre el 30% y el 50%, y de portar lesiones
obstructivas, entre el 5%y el 10%.

Los criterios para definir si el episodio de ITU se acompafia
de compromiso renal (ITU alta) son clinicos, de laboratorio e
imagenoldgicos.

Como medidas generales, en todo paciente con anteceden-
tes deTU, ademds de la correccion de eventuales alteraciones
anatémicas y/o funcionales, debe ponerse especial énfasis en
la adecuada hidratacion, que asegure un buen flujo urinario.

Lalactancia materna parece ofrecer significativa proteccion
contra la ITU en lactantes, por lo que debiera ser estimulada.

Indicacion de profilaxis

Las condiciones en que se recomienda quimioprofilaxis de
TU son:

o [TUrecurrente, especialmente si son febriles.

o Presencia de reflujo vesicoureteral de tratamiento médico
0 en espera de resolucion quirtirgica.

e Existencia de uropatfa obstructiva.
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Figura 2-4. Reflujo vesicoureteral severo.

« Existencia de vejiga neurogénica.

o Paciente en perfodo de estudio inicial hasta haber descar-
tado eventuales anormalidades urinarias.

Todo nifio que presente una infeccién urinaria bien
documentada, sea alta o baja, independiente de su sexo y
edad, debe ser sometido a un estudio imagenoldgico inicial
con ultrasonograffa renal y vesical y con uretrocistografia
miccional.

El diagnostico oportuno, el tratamiento adecuado y el
sequimiento estrecho prevendran el dafio renal crénico.

REFLUJO VESICOURETERAL

El reflujo vesicoureteral (RVU) generalmente es un feno-
meno primario. £l estudio de eleccién es la cistouretrografia
miccional. De acuerdo con el nivel de compromiso del drbol
urinario que alcance el RVU, serd su clasificacion en grados.
Esta clasificacion quarda relacidn, en general, con la evolu-
con y la respuesta al tratamiento. Los grados menores de
reflujo frecuentemente se controlan con profilaxis antibidtica
0 tratamiento endoscdpico, en cambio los grados severos
(grados IV-V) son de tratamiento endoscopico o quirdrgico
(Figura 2-4).

En el neonato los tnicos casos de reflujo primario que
se ven son aquellos que son evaluados por un diagnéstico
prenatal de dilatacion, en general bilateral. La mayorfa son
varones. s importante reconocer que este tipo de reflujo, que
con frecuencia es de alto grado, se diferencia en mucho del
reflujo diagnosticado mas tarde en la nifiez como resultado de
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la evaluacién de infecciones urinarias. Fl reflujo del neonato
es mds frecuente en varones y tiene un alto porcentaje de
resolucion espontdnea aunque sea de grado IV o V.

URETEROCELE

Ureterocele (UTC) es una dilatacion quistica del uréter terminal
dentro de la vejiga, uretra 0 ambas. Se distinguen dos tipos:
UTCintravesical y UTC extravesical (“ectépico”).

Su incidencia es de aproximadamente 1 caso cada 4.000
recién nacidos vivos. El ectopico es cuatro veces mas frecuente
que el intravesical. La relacion nifias/nifios es 4:1. Es mds
frecuente al lado izquierdo. Es bilateral en el 10% de los casos.

Bl UTC intravesical es descrito més frecuentemente en
adultos, suele encontrarse en trigono y frecuentemente se
asocia a un sistema renoureteral simple, por lo que también
se le conoce como UTC “tipo adulto”, “ortotdpico” o “simple”
Dichos UTC son obstructivos y se asocian a diversos grados de

ureterohidronefrosis.

El UTC ectopico es mds frecuente en la edad pedidtrica,
generalmente se encuentra en situacién distal al trigono
en el cuello vesical y/o en la uretra y se asocia a un sistema
renoureteral doble. El UTC ectdpico corresponde al uréter del
hemirriidn superior, el cual es muchas veces displasico con
nula o minima funcion renal. Ademas el UTC ectdpico produce
importantes cambios en la anatomia vesicouretral por o que es
muy frecuente el reflujo o la obstruccion del hemirrifion caudal
ipsilateral y a veces también del contralateral.

Para complicar un poco las cosas tenemos que decir que
existen UTCintravesicales en sistemas duplicados y UTC ect6-
picos en sistemas sin duplicacién, pero son menos frecuentes.

También se han descritos casos aislados de UTC que
corresponden al hemirrifién inferior y UTC en triplicaciones
ureterales.

Hace afios la seccion de Urologia de la Academia Ameri-
cana de Pediatrfa recomendd denominarlos de una manera
mds Util en el manejo de los UTC: UTC intravesical y UTC
ectopico.

Diagnostico

La ecografia en los dltimos afios se ha convertido en la prueba
fundamental para el diagnéstico, ya que es capaz de visualizar
la hidronefrosis en un sistema duplicado y el uréter dilatado en
el UTCintravesical. Ella sola es suficiente para el diagndstico y
es fundamental para el sequimiento.
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Tratamiento

La gran variedad anatémica y funcional de los UTC nos obliga
a individualizar su tratamiento. En los dltimos afios, gracias
al diagndstico prenatal, estamos descubriendo numerosos
UTC asintomaticos, libres de infeccion, por lo que se estdn
utilizando con éxito tratamientos menos agresivos, como la
incision endoscépica. Sigue siendo un tema abierto y es muy
dificil poner de acuerdo a la mayoria de urélogos pedidtricos.
Sin embargo en la urgencia, la cistoscopia y la puncién del
ureterocele siguen siendo el primer tratamiento.

VEJIGA NEUROGENICA

En la mayoria de los pacientes con vejiga neurogénica por
mielomeningocele la funcién renal es normal al nacimiento,
por lo cual sison protegidos de la infeccion, la obstruccion y el
reflujo vesicoureteral, estos pacientes no presentaran deterioro
de su funcion renal.

La retencion urinaria se presenta como un globo vesical,
mostrando fundamentalmente dificultad a la salida de orina.
En estos pacientes la colocacion de una sonda vesical sin balén
es el tratamiento inicial indicado. En centros con personal
entrenado es oportuno instalar el cateterismo intermitente
limpio con igual objetivo.

Cualquiera de estos dos tratamientos soluciona el riesgo
renal como complicacion del mal funcionamiento vesical.
Parte de estos pacientes evoluciona en los primeros treinta dias

Urgencias uroldgicas en el recién nacido « Capitulo 2

postoperatorios con denervacion esfinterianay se transforman
en vejigas de bajo riesgo con facilidad para perder orina. Otra
parte de estos deben continuar con cateterismo al alta.

Se sugiere realizar el primer estudio urodindmico completo
mds alla de los 40 dias del postoperatorio.

MALFORMACION ANORRECTAL

La urgencia neonatal de realizar una colostomia al paciente
con ano imperforado se suma, en los méds complejos, con
anomalias anatémicas vesicoesfinterianas (cloacas-fistulas
altas) y con las alteraciones funcionales para la evacuacion
de orina (Figura 2-5).

El ejemplo mds comun es el almacenamiento de orina
en la vagina, que provoca una gran distension de la misma
reclinando la vejiga contra la pared anterior del abdomen,
determinando una obstruccion urinaria a nivel de la con-
fluencia cloacal.

En estos pacientes, mds alld de realizar la colostomia,
se debe decidir el tratamiento para una evacuacién urinaria
adecuada.

La endoscopia en estos casos puede colaborar en tomar
la decision correcta sobre indicar cateterismo intermitente
vaginal, colocacion transitoria de sondas vesical y vaginal,
o realizar una vesicostomia concomitante a la realizacién de
|a colostomia.

Figura 2-5. Malformacion anorrectal.
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Obstruccion pieloureteral

Luis Pascual - Nicolas Mendieta

e denomina obstruccion pieloureteral (OP) a la reduccién

del calibre de la union de la pelvis con el uréter que
dificulta el flujo de orina, aumentando en consecuencia la
presion del sistema colector, lo que a su vez provoca cambios
funcionales, histoldgicos y morfoldgicos y, segn el tiempo
de evolucion, signos y sintomas.

La vasoconstriccién y otros fenémenos compensadores
Ilevan a respuestas de estrés oxidativo y procesos inflamato-
rios con infiltracién por macréfagos, posterior fibrosis tubulo
intersticial y dafio permanente y progresivo de la funcién renal.

La contrapartida morfoldgica de esta obstruccidn es la
dilatacion de pelvis y cdlices y el adelgazamiento cortical.

Ademds del tipo de dilatacién descrito previamente, existe
otro, habitualmente de diagndstico prenatal en el que el sequi-
miento a largo plazo evidencia desaparicién de la dilatacién o
bien estabilizacion de la misma sin consecuencias aparentes
sobre la funcidn renal.

El objetivo de este capitulo es brindar una serie de
consideraciones y datos que permitan diferenciar aquellas
dilataciones que requieren tratamiento quirdrgico de aquellas
Que requieren sequimiento conservador.

EPIDEMIOLOGIA, ETIOLOGIA Y ASOCIACIONES

La obstruccion pieloureteral se observa mds frecuentemente
en varones (3:1) y del lado izquierdo. En el 10% al 40% de
los casos la obstruccion es bilateral.

Una clasificacion de las causas mas frecuentes y sus corre-
latos patoldgicos puede observarse en la Tabla 3-1.

En las obstrucciones intrinsecas es posible observar en
la mayorfa de los casos que el segmento comprometido es
permeable. En ocasiones la insercién del uréter es alta en
la pelvis lo que dificulta el drenaje de orina y al aumentar la
dilatacidn, progresivamente incrementa la obstruccion.

Si bien se considera que los vasos aberrantes comprimen
la union pieloureteral y este mecanismo es motivo suficiente

Capitulo 3

Tabla 3-1. Etiologia de las

obstrucciones pieloureterales
Vasos aberrantes (polar inferior)
bandas fibrosas

MEAGEIEN Reflujo vesicoureteral

Parietal - Disminucion de capas
musculares circulares
- Aumento de fibras
musculares longitudinales
- Alteracion de fibras coldgenas
Intraluminal - Pliegues
- Pdlipos

para dificultar el flujo de orina, en muchos casos es posible
encontrar trastornos intrinsecos concomitantes.

Las malformaciones asociadas son relativamente fre-
cuentes, siendo la obstruccion contralateral, la displasia renal
multiquistica y el reflujo vesicoureteral las mds comdnmente
observadas. También es posible encontrar obstruccion pie-
loureteral en asociacion con rifiones ectdpicos, en herradura
y con doble sistema excretor.

FORMA DE PRESENTACION, EVALUACION
Y CONDUCTA

Hasta hace algunos afios la mayorfa de las obstrucciones
pieloureterales era diagnosticada al evaluar una masa abdo-
minal en un recién nacido o lactante; o un dolor abdominal
cdlico, infeccion urinaria, hematuria o hipertension arterial
en un nifio mayor.

Desde que se generalizd el uso de la ecograffa prenatal la
mayorfa de las obstrucciones pieloureterales es diagnosticada
por este método.

(abe destacar que no todas las dilataciones detectadas en
una evaluacion prenatal son obstrucciones pieloureterales, de
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hecho solamente el 10% al 30% de las dilataciones prenatales
corresponde a obstrucciones y requerirdn cirugfa.

El desafio entonces es, ante este nuevo escenario, poder
distinguir adecuadamente entre dilatacion y obstruccion.

Definimos como obstruccion a toda dilatacion
acompaiada de sintomas o pérdida de funcion.

Queda claro entonces que toda dilatacion pielocalicial
significativa detectada durante la evaluacion de un sintoma es
una obstrucciony que la cirugia eslaindicacion més apropiada.

Mas dificil es determinar si existe obstruccién en una
dilatacién asintomatica. Por definicion debemos probar que
existe una alteracion en la funcion.

La funcidn renal es demasiado compleja como para ser
evaluada por pocos pardmetros, y la presencia de un rifion
contralateral sano o compensador complica mds aun a
evaluacion.

La determinacién de la funcién renal, mediante la medicion
de lafuncion global a través de pardmetros séricos o urinarios,
puede ser til en el caso de un rifion dnico dilatado o en el
caso de un trastorno bilateral, pero no lo es en el caso de
compromiso unilateral con rifion contralateral sano.

La disminucion de la acidez titulable, del amonio y la
osmolalidad es caracteristica en orina de rifiones obstruidos,
pero requiere de métodos invasivos para su obtencién.

Lo mismo sucede con algunos marcadores de obstruccion,
cuyos niveles estan alterados en la orina de pacientes con
obstruccion, como la N-acetil-B-D-glucosaminidasa, el factor
de crecimiento epidérmico (EGF) y el factor de transformacién
de crecimiento beta 1 (TGF-1). La concentracion de estas
sustancias es lo suficientemente elevada como para certificar
el diagnostico solamente en la orina obtenida de la pelvis
renal afectada.

Recientemente se ha comunicado que la endotelina-1
estarfa lo suficientemente elevada en orina vesical como para
permitir el diagnostico de obstruccion de manera incruenta.

Por estas dificultades en precisar el grado de afectacion
mediante estudios funcionales, es que la evaluacion
de estos pacientes y la definicion de criterios de
obstruccion se basa actualmente en la ecografia y
en los estudios radioisotdpicos y su correlacion con los
datos publicados de sequimiento de pacientes a largo plazo
y los resultados de estudios funcionales, anatomopatoldgicos
y de biologfa molecular.
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La ecografia es el método diagnostico mds generalizado
y el que mds se utiliza en la evaluacion de estos pacientes.

Con este método, la severidad de las obstrucciones pie-
loureterales en el perfodo prenatal se gradua segun el didmetro
anteroposterior de la pelvis (DAP) y luego del nacimiento
seqln la clasificacion de la Sociedad de Urologfa Fetal (SUF)
(Figura 3-1).

Recientemente, fruto de un consenso multidisciplinario
se ha comenzado a trabajar con un sistema de clasificacion
de dilatacién del tracto urinario pre y posnatal (UTD classi-
fication system) que facilitard a unificacion de criterios en
la evaluacion pre y posnatal y servird para definir grupos de
riesgo y conducta.

El riesgo de obstruccidn es considerablemente mayor en
pacientes con dilataciones grado 3-4 (SUF) y DAP por encima
de 20-30 mm.

EnlaTabla 3-2 puede observarse una sintesis de los datos
de sequimiento a largo plazo (6-16 afos) de varios grupos,
publicada en la revision realizada por D. Thomas de Leeds.

Tabla 3-2. Correlacion entre diametro
anteroposterior de pelvis renal y necesidad

de cirugia en el largo plazo (elaborada con
datos de Dhillon HK, Ismail A y Chertin B)

DAP (mm)

<15 0%

20-30 50%-55%
30-40 84%

> 40 100%

El radiorrenograma diurético es el otro medio de diagnds-
tico disponible para la evaluacién de la funcién y curvas de
vaciado de estos pacientes. Mediante la inyeccién intravenosa
de un radiomarcador filtrado a nivel glomerular (99mTc-MAG3
0 99mIc-DTPA) y el analisis de su excrecién renal mediante
la estimulacion diurética, se puede estimar la funcion renal
diferencial y distinguir entre dilataciones obstructivas y no
obstructivas.

Se recomienda en pacientes con dilatacion moderada a
severa (SUF grado 3-4 o DAP > 20 mm) luego de las seis
semanas de vida, ya que permite cierta maduracion renal y
resultados mds precisos.
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Grado 0 Normal { — >
Dilatacion leve de pelvis
et Sin caliectasia \ "-"":)
Grado 2 DllgtaC|0ﬁ moderada de pelvis
(aliectasia leve
Dilatacion considerable de pelvis ~.
Grado 3 (aliectasia franca
Buen parénquima
Gran dilataci6n de pelvis ~)
Grado 4 Gran dilatacion de cdlices
Parénquima adelgazado

Figura 3-1. Clasificacion de hidronefrosis (modificado de la Sociedad de Urologia Fetal).

De la evaluacién de estos datos podemos dar como criterios
quirdrgicos los siguientes:

= Dilatacién grado 4 de la clasificacién de la Sociedad de
Urologia Fetal (dilatacion significativa de pelvis y célices
con adelgazamiento cortical) (Figura 3-1).

« Filtracién glomerular diferencial en centellograma renal
con DTPA o MAG-3 por debajo del 40% (en general este
criterio y el anterior estdn presentes en forma conjunta ya
que habitualmente los pacientes que presentan dilatacion
significativa con adelgazamiento cortical suelen evidenciar
caida de Ia filtracion glomerular en el rifidn afectado y
prolongacion del tiempo de lavado del radioisotopo de la
pelvis renal: T medio mayor a 20 minutos).

« (aida de funcién en el centellograma en pacientes en
sequimiento (entre 5%y 10% sequn los distintos autores).

= Dilatacién significativa en rifién dnico.

« Dilatacion significativa bilateral.

Los pacientes que presentan dilataciones de menor grado,
con funcién renal diferencial por encima del 45% y ausencia
de sintomas son pasibles de sequimiento expectante mediante
ecograffa, inicialmente cada tres a seis meses y luego seguin su
evolucion, dejando la repeticion de estudios radioisotopicos
condicionada a la evolucidn ecogréfica.

TRATAMIENTO

Para hablar de tratamiento es conveniente dividir el andlisis en
dos partes: el procedimiento en si'y el abordaje.

El gold standard en el tratamiento de la obstruccion pie-
loureteral es |a pieloplastia desmembrada descrita por
Anderson-Hynes para la cirugia del uréter retrocava. En este
procedimiento se reseca la union pieloureteral, se espatula el
uréter proximal y se anastomosa a la pelvis en su porcion mds
declive mediante una sutura continua 0 a puntos separados
con material reabsorbible fino (Figura 3-2). La descompresion
mediante nefrostomia, sonda de pielostomfa, catéter doble J
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Figura 3-2. Pieloplastia desmembrada.

y/o sonda vesical y drenaje al acecho en el lecho quirtirgico
dependen de la preferencia del cirujano.

La evaluacion de los distintos tipos de abordaje ha demos-
trado resultados similares en cuanto a éxitos y complicaciones,
tanto para la cirugia abierta como para la laparoscépica, ya
sea convencional o robética.

La eleccion del abordaje depende del entrenamiento del
cirujano con cada modalidad y de las posibilidades de acceso
a la tecnologa de cada servicio.

Existe cierto grado de consenso en que el abordaje
laparoscdpico ya sea transperitoneal o retroperitoneoscépico
es preferible en el nifio mayor y el adolescente y el abordaje
cldsico por lumbotomia lateral o posterior es de eleccién en
el lactante. Sin embarqo, la experiencia creciente de varios
centros tiende a desplazar el abordaje abierto inclusive en
lactantes.

La endopielotomia (incisién endoscdpica de la unidn
pieloureteral) ha demostrado mejores resultados y menores
riesgos en reintervenciones que como procedimiento inicial.
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SEGUIMIENTO

En el sequimiento postoperatorio a largo plazo es habitual
observar una progresiva disminucion de la dilatacién en la
mayorfa de los casos hacia los dos afios. La desaparicion de
la dilatacion se aprecia en un quinto de los casos.

Con respecto a los estudios radioisotopicos, el drenaje
de orina mejora en la mayoria de los rifiones, y la filtracion
glomerular diferencial se mantiene estable en dos tercios de
los casos y mejora en el tercio restante (en general esto sucede
en riflones con funcién mds afectada inicialmente).
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Megauréter obstructivo

Capitulo 4

Jose Manuel Escala

| ureter normal tiene un didmetro que no supera los 5

mm. Toda vez que nos encontramos con un uréter con
aumento de didmetro importante, generalmente sobre los
7 mm en lactantes y 10 mm en nifios mayores, hablamos de
un megauréter.

El megauréter ha tenido muchas clasificaciones, siendo
la de Smith en 1977, modificada por King en 1980 la que se
ajusta mds a la realidad, esta los divide en:

= No obstructivo/no refluyente, el més frecuente de todos.
o Obstructivo.
 Refluyente.

« Obstructivo y refluyente, este dltimo el mds dificil de
imaginar, el menos frecuente y generalmente corresponde
a lallegada del uréter en forma ectopica al cuello vesical
provocando reflujo al no tener buen tdnel y a la vez obs-
truccion por dificultad de vaciamiento.

(ada grupo puede ser subdividido en primario y secunda-
rio, siendo las causas del secundario la infeccidn, la diabetes
insipida, cualquier obstruccion externa, y mds frecuentemente
obstrucciones de salida, como las valvas de uretra posterior y
|a vejiga neurogénica.

Nos referiremos a megauréter primario y excluiremos los
refluyentes, ya que seran tratados en el Capitulo 7: Reflujo
vesicoureteral.

La mayorfa de los megauréteres detectados en forma
prenatal mediante una ecografia materna, y confirmados en
el perfodo de recién nacido, corresponden a megauréteres no
obstructivos y no refluyentes, y sin embargo pueden tener
gran dilatacion del uréter extravesical. Se han esgrimido varias
causas para este fendmeno que adin no estd claramente com-
prendido, como el aumento de la produccion de orina en las
(ltimas semanas de gestacion fetal, la mayor compliance de los
uréteres en la edad fetal y de RN o el retraso de “maduracion”
dela union vesicoureteral para establecer buena peristalsis de
la zona. En todo caso, los megauréteres no obstructivos y no

refluyentes generalmente evolucionan en forma espontanea
alamejorfa en los dos primeros afos de vida.

MEGAURETER OBSTRUCTIVO PRIMARIO

Existe el acuerdo que en la mayorfa de los casos hay una
obstruccién funcional con un segmento aperistdltico de menor
calibre yuxtavesical que no es capaz de transportar orina en
forma eficiente, incluso con cierta frecuencia en el examen
endoscopico se puede ver un meato con apariencia normal.

Enla actualidad, la mayorfa de los megauréteres obstructi-
vos primarios (MOP) son asintomdticos y son detectados antes
de nacer. Con el aumento del uso rutinario de la ecograffa
obstétrica han aparecido en forma creciente. Antes de la era
ecograficalos MOP eran alrededor del 10% de las hidronefro-
sis, cifra que hoy se ha visto incrementada al 25%.

La otra forma de presentacion son los sintomdticos, hoy
menos frecuentes, por infecciones urinarias, hematuria o
dolores célicos. Su estudio es igual, con la diferencia que su
tratamiento es casi siempre quirdrgico, esta forma de pre-
sentacion se da con mayor frecuencia en pacientes mayores.

Diagndstico

Se hace primeramente por intermedio del ultrasonido, que
muestra un uréter dilatado y muchas veces tortuoso, desde
|a pelvis renal hacia distal. En algunas oportunidades se ve
solo el uréter distal, retrovesical dilatado. Se debe descartar
|a presencia de reflujo vesicoureteral (RVU), lo que se hace
mediante una uretrocistografia convencional, aunque mds
invasiva, nos da mas informacién anatémica y funcional.

La ecograffa también es muy (til para el sequimiento de
estos pacientes, por su poca invasividad y gracias a que mide
con precision los cambios de didmetro ureteral, haciéndose muy
visible el uréter dilatado en posicion retrovesical (Figura 4-1).

Una vez descartado el reflujo, lo mds dificil es verificar Ia
presencia de obstruccién, que en la actualidad debe distin-
quirse claramente de dilatacidn, ya en 1987 Koff decia “Obs-
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Figura 4-1. Ecografia que muestra dilatacion de uréter distal en forma transversa y longitudinal.

truccién es cualquier restriccion al flujo urinario, que dejada
evolucionar espontaneamente dafa la funcion renal”, por
supuesto que esperar a ver si se produce dafio renal, muchas
veces irreversible, no es la mejor manera de diagnosticar“obs-
truccion”, por lo que en la actualidad se busca el mejor método
de predecir los rifiones que estdn en riesgo. Por el momento lo
que mas se usa es la medicina nuclear, mediante su cintigrama
renal con diferentes radioisétopos, el DMSA para observar
funcion glomerular y el Mag 3 para funcion y vaciamiento,
estos examenes deben ser realizados bajo estricto protocolo
para sacarles el méximo de provecho, tener menos resultados
equivocos y poder compararlos en el tiempo.

Existen muchos otros exdmenes que pueden ayudar al
diagnéstico, pero dan menos informacion o son més invasivos,
por lo que su uso es limitado, como la pielografia y el escaner
y antiguamente el Test de Whitaker. La resonancia nuclear
magnética se estd usando con mayor frecuencia con éxito.

Para el sequimiento de los MOP se usa bdsicamente
ecografia y cintigrama renal (Mag 3) seriados.
Tratamiento

La controversia mayor existe en los pacientes portadores de
MOP asintomaticos, los que son tratados en forma conserva-
dora mientras estén estables, es decir, el didmetro del uréter
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no aumente progresivamente en ecograffas seriadas o presente
pérdida de funcidn renal en cintigramas renales de control. En
general, un didmetro ureteral de 10 mm en periodo de RN debe
ser sequido de cerca por su alta posibilidad de terminar en una
intervencién quirdrgica. Durante el primer tiempo a todos se
les mantiene con observacion y profilaxis antibiotica, para lo
que usamos preferentemente el cefadroxilo, 10 a 15 mg/kg.

El tratamiento quirdrgico se reserva para aquellos que pre-
sentan infecciones urinarias estando con profilaxis, o aquellos
con aumento progresivo del didmetro ureteral (ecograffa) o
pérdida de funcién renal (cintigrama renal) y consiste en resec-
cién del segmento distal del uréter generalmente aperistaltico
y reimplante vésico ureteral (Figura 4-2), el que puede hacerse
via extravesical, tipo Lich Gregoire, o intravesical tipo Cohen,
cualquiera de ellos respetando el principio de tunel intravesical
de longitud cuatro veces el didmetro ureteral para evitar el
reflujo, siendo preferencia del autor un abordaje mixto, con
diseccion extravesical en un inicio y posteriormente abriendo
la vejiga para terminar con un Cohen. En algunos casos es
necesario hacer reduccién del didmetro ureteral para poder
lograr un buen reimplante, este se logra con distintas técnicas
de plicatura del uréter distal o reseccion parcial longitudinal de
este segmento. En el Gltimo tiempo han aparecido vias menos
invasivas usando la laparoscopia o la cirugfa robdtica para
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Figura 4-2. Megauréter disecado en tratamiento quirdrgico abierto.
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Figura 4-3. Ureterostomia cutanea distal en nifio de cinco meses.
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Figura 4-4. Imagen radiolégica de dilatacion de uréter distal endoscopica para MOP predilatacion (A) y posterior a
dilatacion con balén (B).

estas mismas técnicas. En general los resultados quirdrgicos
son buenos, logrando preservar funcién renal y evitando
infecciones recurrentes.

La cirugfa se trata de evitar en lactantes debido a dificul-
tades técnicas y mayor morbilidad al intentar reimplantar un
uréter de gran didmetro en una vejiga pequefia, es por esto
que cuando es necesaria la cirugia se prefiere una derivacion
urinaria inicial, mediante ureterostomfa (Figura 4-3), la que
evita el dafio renal por la obstruccion, en espera de mejoras
anatémicas para realizar la cirugfa definitiva con un uréter de
menor calibre en una vejiga mds grande. Sin embargo, en el
(ltimo tiempo ha aparecido una técnica de dilatacién ureteral
mediante baldén en forma endoscopica, la que haido tomando
mayor aceptacion al mostrar éxitos de hasta el 80% y pocas
complicaciones, pudiendo comprobarse su éxito con bastante
sequridad en el mismo acto quirdrgico mediante visualiza-
cion directa de imdgenes pre y posdilatacion en pabellon
(Figuras 4-4 Ay 4-4 B). Esta se puede realizar con balén
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de dilatacion o de corte, dejando un doble jota por cuatro
a ocho semanas, se ha visto que los buenos resultados se
mantienen en el tiempo. Su técnica se discutird en el Capitulo
18: Endourologia.

Hay un porcentaje cercano al 20% que puede quedar con
RVU, pero son pocos los que requieren una nueva intervencion.

Del total de megauréteres detectados en un estudio en
Filadelfia, el 75% mejord espontdneamente con el tiempo, no
solo disminuyendo su didmetro, sino que ademds mejorando
lafuncion yla curva de vaciamiento del renograma. Similares
resultados se encontraron en una experiencia en el hospital
Great Ormond Street en Londres, donde después de tres afios
de observacion el 34% tuvo resolucion espontanea, el 49%
permanecio estable y solo el 17% requiric cirugia por infec-
ciones o deterioro de funcion renal. Todas las series actuales
muestran que el sequimiento expectante es suficientemente
sequro si se hace en forma controlada.
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Ureterocele

Capitulo 5

Susana Rivas, Pedro Lopez, Maria José Martinez, Roberto Lobato

| ureterocele (UTC) es una dilatacién quistica congénita
del uréter terminal dentro de la vejiga, uretra 0 ambas.

Aunque puede presentarse como una malformacién
aislada es mds frecuente en el contexto de una duplicidad
pielorrenoureteral completa. En los casos de sistema renou-
reteral simple el ureterocele se localiza en el trigono vesical y
con mads frecuencia se diagnostica tardiamente. £n los sistemas
duplicados la alteracion es tributaria del polo superior.

Los ureteroceles asociados a duplicidad son frecuente-
mente obstructivos, aunque el grado de obstruccion y de afec-
tacion funcional del polo superior es variable, dependiendo del
tipo de ureterocele y del grado de displasia. La displasia puede
también estar presente en los casos de ureterocele en sistema
simple, sin embargo, su frecuencia es significativamente mayor
en los casos de duplicidad, entre el 40%y el 70% de los polos
asociados al UTC la presentan (Figura 5-1).

La presencia de UTC se asocia también a otras alteraciones,
como el reflujo vesicoureteral (RVU), que se presenta en el polo
inferior ipsilateral (50%) o en el rifién contralateral (25%) y la

obstruccién mecénica del uréter del polo inferior, contralateral
0 del cuello vesical.

CLASIFICACION

Ha habido varios intentos de clasificar los UTC, la Clasificacion
de Stephens es la mds antigua y distingue sequn las caracte-
risticas anatémicas del orificio ureteral:

« Ureterocele estendtico (40% de los casos): presenta
un pequefio orificio ubicado en el dpex de la dilatacién
quistica del uréter.

« Ureterocele esfinteriano (40% de los casos): desemboca
enla zona del esfinterinterno; el orificio puede ser normal
0 grande y abrirse en la parte proximal de la uretra.

« Ureterocele esfinteroestendtico: el orificio es estendtico
y ectdpico, por lo que el ureterocele es de gran tamafio y
ocupa practicamente la totalidad de la vejiga.

« Ureterocele ciego o cecoureterocele (menos del 5%): el

Figura 5-1. Vision en vejiga de ureterocele correspondiente a uréter de polo superior de sistema doble.

- ‘ Manual_Urologia_Cap_5.indd 39 @

27-09-18 21:29 ‘ —



MANUAL DE UROLOGIA PEDIATRICA

Figura 5-2. Ureterocele ortotdpico bilateral en sistemas simples. En la imagen de la derecha se aprecia la desapari-
cion de la dilatacion tras el “jet ureteral”.

ureterocele se prolonga de manera ciega por debajo de la
submucosa uretral, generalmente el meato se abre en la
vejiga y es amplio.

La clasificacion mds usada en la actualidad distingue dos
tipos segun su anatomfa: UTC“ortotdpico”y UTC"ect6pico”.

Ureterocele ortotdpico. Estd localizado por completo enla
vejiga y supone aproximadamente el 10%-20% de los casos
de ureterocele. En estos casos el grado de obstruccién suele
ser menos acusado y la funcion del rifién es normal o estd
poco danada (Figura 5-2).

El UTC intravesical se describe con més frecuencia en
adultos, se localiza en el trigono y se suele asociar a un
sistema renoureteral simple, por lo que también se le conoce
como UTC “tipo adulto” o “simple”, aunque es posible que
excepcionalmente se asocie a sistemas dobles.

Ureterocele ectopico. Cuando alguna porcién del uretero-
cele seextiende al cuello vesical o ala uretra lo denominamos
ureterocele ectopico. ks la forma mds frecuente de ureterocele
ya que comprende mds del 80% de los casos y en el 10% se
trata de un problema bilateral.

El UTC ectopico corresponde al uréter del hemirrifion
superior, este es con frecuencia displdsico con nula o minima
funcion renal y el uréter de este polo es un megauréter. £l
UTC ectdpico puede producir cambios en la anatomia vesi-
couretral que motiven la aparicion de reflujo u obstruccion
en el hemirrifion inferior ipsilateral y, en ocasiones también
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en el contralateral. I reflujo al polo inferior se justifica por
la implantacion alta de su uréter en el trigono y la falta de
trayecto intramural.

Cuando el ureterocele es de gran tamafio puede prolap-
sarse a través del cuello vesical hacia la uretra, provocando una
obstruccion a la salida de la vejiga (Figura 5-3).

EPIDEMIOLOGIA

La incidencia del ureterocele es de un caso cada 4.000 recién
nacidos vivos. Es mds habitual en personas de raza blanca. i
ureterocele ectdpico es aproximadamente cuatro veces mds
frecuente que el ortotdpico.

La presencia de ureterocele es mds usual en nifias y en
el lado izquierdo, aunque en el 10% de los casos se presenta
bilateralmente.

El ureterocele intravesical se describe con mds frecuencia
en adultos y por lo general se asocia a un sistema renoureteral
simple.

El UTC ectopico es mds frecuente en la edad pedidtrica, en
la practica se asocia en la totalidad de los casos a la presencia
de duplicidad renal.

Actualmente la mayorfa de los ureteroceles se diagnostican
prenatalmente por ultrasonograffa. Este diagndstico es mds
precoz cuanto mds obstructivo sea el ureterocele y mayor la
hidronefrosis.
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Figura 5-3. Esquema y correspondencia con imagen de uro-TAC de la anatomia de la via urinaria en UTC

en sistema duplicado izquierdo.

ETIOPATOGENIA

La etiopatogenia del ureterocele es desconocida. Se han
propuesto distintas teorfas para explicar el desarrollo del UTC.
Las mds aceptadas son:

o La persistencia de una membrana entre el conducto
mesonéfricoy el canal urogenital (membrana De Chwalla)
produce una obstruccion distal al uréter que provoca la
aparicion del ureterocele.

o Lapresencia de un defecto muscular intrinseco en la pared del
uréter terminal puede justificar la dilatacion del ureterocele,
que se acentia cuando la desembocadura del orificio ureteral
estd muy proxima al esfinter interno, que al contraerse produce
unaobstruccion fisioldgica del uréter distal. En diversos estu-
dios se ha constatado la deficiencia o ausencia de musculatura
en el UTC, que estd cubierto por mucosa vesical en su cara
externay mucosa ureteral en la interna.

o La dilatacion anormal del conducto mesonéfrico en el
segmento entre su insercion en el seno urogenital y la
yema ureteral. Esta drea se dilata normalmente durante
el desarrollo de Ia vejiga y la uretra, la migracién ureteral
se completa antes de que esto ocurra. La expansién del
proceso de dilatacion de esta zona a la parte distal del
uréter podria explicar la aparicion de un UTC ortotdpico.
La incorporacion tardfa de la yema ureteral desde una
posicion proximal a este segmento dilatado es compatible
con la aparicion de un UTC ectdpico.

CLINICAY DIAGNOSTICO

En la actualidad la mayorfa de los ureteroceles se diagnosti-
can durante el periodo prenatal o neonatal por medio de Ia
ultrasonograffa de sequimiento rutinario del embarazo o del
recién nacido. Aquellos pacientes con ureteroceles obstruc-
tivos con importante ureterohidronefrosis se diagnostican
més precozmente, los que presentan un ureterocele poco
obstructivo o tienen un polo superior muy pequefio pueden
pasar desapercibidos hasta que manifiestan sintomas.

La ecografia es una prueba fundamental en el diagnds-
tico, ya que detecta la dilatacion del uréter, la presencia de
duplicidad renal y es capaz de evidenciar el ureterocele en la
vejiga. En un gran nimero de casos la sola realizacion de una
ecograffa confirma el diagnostico y permite el seguimiento
posterior (Figura 5-4).

En casos en los que la anatomfa de la malformacién
no quede bien establecida con las imagenes ecogréficas, la
resonancia nuclear magnética permite una descripcion
precisa de la malformacidn, aporta informacion sobre la fun-
(ién de ambos polos en caso de duplicidad y también sobre el
rifdn contralateral. Es preciso acotar las indicaciones de esta
exploracion ya que es una prueba que precisa la administracion
de anestesia general (Figura 5-5).

La cistografia miccional seriada (CUMS) es impres-
cindible en el diagndstico del ureterocele, a poca presion
demuestra la ocupacion vesical por el UTC como un defecto
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Figura 5-4. Vision ecografica de ureterocele en sistema doble. A: ureterocele en vejiga; B: importante dilatacion de

polo superior con parénquima conservado.

Figura 5-5. Imagenes de RNM en la que se aprecia duplicidad renoureteral derecha, ureterohidronefrosis de polo
superior y ureterocele en vejiga.

de replecion y permite apreciar la extensién del mismo hacia
el cuello vesical y/o la uretra. Evidencia la presencia de RVU
que es excepcional en los UTC ortotdpicos o simples pero
es frecuente al polo inferior en sistemas dobles. En estos se
demuestra con la tipica imagen en “flor marchita”. También
puede aparecer RVU en el rifién contralateral (Figura 5-6).

Para evaluar la funcidn del polo superior se realizard una
gammagrafia renal con DMSA, la afectacién funcional
del polo superior dependerd del grado de obstruccion y de la
displasia que presente (Figura 5-7).

La cistoscopia permite establecer correctamente el
diagndstico entre el UTCy el megauréter ect6pico en aquellos
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casos en los que no ha sido posible con las pruebas anteriores
(Figura 5-8).

En aquellos pacientes en los que el UTC no se haya
diagnosticado prenatalmente existen una serie de sintomas y
signos que indican su existencia. El UTC puede ser la causa de
pielonefritis aguda en ambos sexos. En las nifias el prolapso
del UTC puede apreciarse a través del orificio uretral y en los
varones producir una dificultad al vaciado de la vejiga que
simule unas vdlvulas de uretra posterior. En los pacientes
de més edad el UTC puede presentarse con disuria, cistitis
recurrentes, urgencia o formacion de cdlculos. La incontinencia,
incluso en grandes ureteroceles, no es frecuente.
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Figura 5-6. Cistografia miccional que muestra uroterocele que se prolapsa a través del cuello

vesical durante la miccion (flecha).

L

Rifion izquierdo ”

Figura 5-7. DMSA de neonato con diagnostico ecografico
de ureterocele en sistema doble izquierdo y casi nula
funcion de su polo superior.

Rifion derecho

TRATAMIENTO

Los objetivos del tratamiento del ureterocele son:

« Laprevencién del dafio renal asociado a la obstruccion, el
reflujo vesicoureteral y la infeccion urinaria.

« Laprevencion y/o tratamiento de la infeccion.

e La proteccion de las unidades renales normales ipsilate-
rales y/o contralaterales.

 Laconsecucion o el mantenimiento de la continencia urinaria.

Figura 5-8. Imagen de ureterocele en cistoscopia.

« FEvitar la morbilidad quirdrgica limitando el nimero de
intervenciones.

El espectro de tratamiento abarca desde manejo conserva-
dorala correccion completa del ureterocele que incluye
heminefrectomia del polo superior poco o no funcionante, 0
pielopielostomfa si presenta funcion conservada, reseccion del
UTC, reconstruccion del cuello vesical y reimplante del uréter
del polo inferior (Figura 5-9).
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Figura 5-9. Correccion completa de la malformacion
con heminefrectomia polar superior, urecelectomia y
reconstruccion de base y cuello vesical.

Actualmente consideramos que la eleccién del procedi-
miento debe ser individualizada, teniendo en cuenta la gran
variabilidad anatémica y clinica que presentan los pacientes.
Entre los factores que influyen en la eleccion del tratamiento
fundamentalmente estan la situacion clinica del paciente y su
edad, la funcion del polo superior y la presencia de RVU o de
obstruccion en el sistema ispsi o contralateral.

Para efectos diddcticos los tratamientos se agrupardn en
tres grupos: manejo conservador, abordaje sobre el tracto
urinario inferior y abordaje sobre el tracto urinario superior.

Manejo conservador

Numerosos autores expresan su preocupacion por el sobretra-
tamiento y las intervenciones quirdrgicas innecesarias en el
manejo de pacientes con UTC. Debido a los estudios prenatales
los UTC se diagnostican de manera muy precoz, algunos de
estos pacientes se encuentran asintomdticos y podrian ser
tratados inicialmente sin necesidad de intervencion quirtirgica.

El manejo conservador es una opcion adecuada en pacientes
asintomaticos con UTC intravesicales no obstructivos sin RVU o
con RVU de bajo grado. Podria considerarse en pacientes con
UTCextravesicales con polo superior no funcionante en ausencia
de RVU de alto grado y de obstruccion al vaciamiento vesical.

Figura 5-10. Puncion endoscopica del ureterocele utilizando electrodo.
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Si durante el sequimiento el paciente presenta infeccion
urinaria, empeoramiento de la obstruccién del tracto urinario
superior o dificultad para el vaciado vesical se debe reconsi-
derar la necesidad de tratamiento quirdrgico.

Abordaje sobre el tracto urinario inferior

Puncion endoscépica del ureterocele. La puncion
endoscépica es un procedimiento poco invasivo que busca
la descompresidn del ureterocele para disminuir el riesgo de
[TU. La puncién del UTC ha sustituido a la incisién extensa
que consigue una mayor descompresién, pero tiene un alto
riesgo de provocar RVU de alto grado de novo (Figura 5-10).

La técnica quirrgica es sencilla, con la vejiga a media
replecién para evitar el colapso del UTC, se realiza una puncién
enlaparte distal del UTC cerca del suelo de la vejiga. En los UTC
ectopicos la puncion se realiza en la parte intravesical del UTC,
inmediatamente proximal al cuello vesical. En los UTC que se
prolapsan en la uretra es (til abrir el trayecto del UTC distal a
la puncion para evitar el efecto valvula que puede producirse
durante la miccion.

La puncion endoscopica es el tratamiento inicial de
eleccion en pacientes con UTC que presentan sepsis de
origen urinario, insuficiencia renal aguda y/o alto grado
de obstruccion.

Este procedimiento se ha aceptado cldsicamente como
tratamiento Unico del UTC intravesical asociado a sistema
(nico, sin embargo, en la actualidad se plantea su aplicacion
acasos mas controvertidos como UTC ect6picos, pacientes con
RVU de alto grado ipsilateral o aquellos con polos superiores
anulados o con baja funcidn.

Existen numerosos trabajos que evaltian la necesidad de
otras intervenciones en pacientes con UTC tratados con pun-
cién endoscopica. Las intervenciones posteriores son mds fre-
cuentes en pacientes con UTC en sistema diplex con respecto
a simple, en UTC ectdpicos con respecto a ortot6picos y en
presencia de RVU prepuncion con respecto a ausencia de este.

Algunos autores han publicado la asociacién de puncion
endoscdpica del UTC ectopico con la inyeccién de sustancias
para el tratamiento del reflujo en sistemas dobles con RVU de
alto grado al polo inferioripsilateral o al rifién contralateral. No
se ha demostrado que esta asociacién disminuya el porcentaje
de pacientes que se someten a otro procedimiento quirtirgico
tras la puncion.

En conclusion, podriamos decir que en los pacientes con
UTC ectopico la puncion endoscopica del UTC es un procedi-

®
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miento que permite tratar eficazmente la obstruccion de la via
urinaria, pero no es un tratamiento definitivo.

En cuanto al uso de la puncion endoscdpica del UTC en
polos anulados o con pobre funcién se ha publicado que
disminuye el riesgo de infeccion y que dejarlos in situ sin
realizar heminefrectomia superior en pacientes asintomati-
€0s no aumenta la morbilidad. Sin embargo, no parece que
esta opcién pueda ser ofrecida de manera general, ya que Ia
mayoria de los pacientes precisard nuevas intervenciones por
aparicion de sintomatologia, generalmente relacionada con
el RVU (Figura 5-11).

Reseccion de ureterocele y reimplante ureteral. En
aquellos pacientes con UTC en sistemas dobles en los que
el polo superior tiene buena funcién y la dilatacion de la via
urinaria no es muy acusada o ha disminuido tras una puncién
endoscopica previa del UTC, la técnica de eleccion puede ser
lareseccion del UTCy el reimplante de los uréteres en “cafion
de escopeta”. La presencia de RVU al polo inferior es tratada
simultdneamente y en los casos de RVU contralateral de alto
grado se realiza simulténeamente el reimplante contralateral.

Para poder realizar el procedimiento con garantfa de éxito
la vejiga debe tener un tamafio adecuado que permita el
reimplante de la via urinaria dilatada, por lo que es conveniente
realizarla por encima del afio de vida (Figura 5-12).

Algunos autores recomiendan el abordaje extravesical de
los uréteres y a realizacion de ureteroureterostomia ipsilateral
en pacientes con UTC en sistema doble sin RVU a polo inferior y
poca afectacion funcional del polo superior. Creemos que esta
técnica no debe indicarse ya que el porcentaje de complica-
ciones relacionadas con la anastomosis ureteral y del mufion
residual es significativo.

Abordaje sobre el tracto urinario superior

Heminefrectomia con ureterectomia parcial. De
los tres abordajes cldsicos del tracto urinario superior en
pacientes con UTC en sistemas dobles, la pielopielostomia y
|a ureteropielostomia no se suelen indicar en la actualidad ya
que no ofrecen ventajas con respecto a la heminefrectomia y
presentan un mayor indice de complicaciones. La extirpacion
del polo superior anulado o con poca funcion y la parte
proximal del uréter se acompafia de la aspiracion del contenido
del ureterocele.

Las indicaciones mds claras de esta técnica son la pre-
sencia de un polo superior anulado, infecciones de repeticion
atribuibles a un polo superior poco funcionante o presencia
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Figura 5-11. Aspecto ecografico del ureterocele en vejiga (A'y C) y la dilatacion del polo superior (B y D)
antes y después de puncion endoscopica de ureterocele ectopico dependiente de doble sistema derecho.

Figura 5-12. Urecelectomia y reimplante en “cafién de escopeta” segun técnica de Cohen.
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Figura 5-13. Heminefrectomia polar superior, reseccion de uréter proximal y aspirado de ureterocele.

de displasia quistica. En aquellos pacientes sin RVU la inter-
vencidn es definitiva en la mayorfa de los casos. En pacientes
que presenten RVU de alto grado la heminefrectomia no se
debe ofrecer como tratamiento Unico de la malformacion.

La heminefrectomia superior se puede realizar por cirugfa
abierta, laparoscopica retro o intraperitoneal y robdtica retro
0 intraperitoneal. La cirugfa laparoscopica ofrece evidentes
ventajas sobre |a abierta en cuanto a estancia hospitalaria
y resultados estéticos y también disminuye la movilizacion
del polo inferior durante la intervencion y el riesgo de dafio
vascular, ya que permite la perfecta visualizacion del pediculo
del polo superior (Figura 5-13).
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Uréter ectopico

Capitulo 6

José M. Vega, Pablo A. Alvarez

I- a orina es normalmente conducida hacia la vejiga desde
cada riidn por un uréter dnico. No obstante, existen
miltiples variaciones de nimero y anatomia que involucran
a riflones y uréteres. s frecuente encontrar dos uréteres
drenando polo superior e inferior de un rifién, pero si ambos
drenan normalmente en la vejiga no serdn considerados
una anormalidad, sino solamente una variacion anatémica
denominada sistema duplex. Ectopia ureteral ocurre cuando
el drenaje urinario se produce fuera de las estructuras consi-
deradas normales en la vejiga, o incluso fuera de la vejiga.
En las nifias existe una variedad de drenajes anormales que
incluye la uretray la vagina. En los varones el drenaje ectépico
podrd producirse en la uretra prostatica o incluso en los ductos
genitales. La ectopia ureteral es mas frecuente en el sexo
femenino y en sistemas duplicados, aunque puede ocurrir en
sistemas simples.

El antecedente clinico habitual que orienta al diagndstico
es el de una nifia con historia de incontinencia permanente,
que no obstante tiene micciones normales. Deberemos
primariamente sospechar una ectopia ureteral y proceder a
detectar el uréter ectopico (UE) cuyo meato aparecerd caudal
a la insercion normal en el trigono vesical, habitualmente
localizado en periné o vagina.

INCIDENCIA

La incidencia detectada en autopsias, seqin Campbell, es
de 1:1.900. No obstante, la incidencia clinica manifestada
por incontinencia es mucho menor ya que las ectopias mds
proximales no suelen presentar sintomas. Si bien esta entidad
puede encontrarse en ambos sexos es mds frecuente en las
ninas en proporcion 6:1.

FISIOPATOGENIA

El meato ureteral ectdpico se encuentra localizado en un sitio
caudal al trigono, pero dentro del trayecto normal de desarrollo
del sistema mesonéfrico. En los casos masculinos, desde
proximal a caudal, el UE puede desembocar distal al trigono,

en cuello vesical, prostata, conductos eyaculadores, e incluso,
anivel epididimario. En las nifas, también en sentido caudal,
el orificio puede situarse inferior al trigono, en cuello vesical,
uretra, cérvi, Utero, vagina y periné.

Dos tercios de los uréteres ectépicos se asocian a sistemas
duplex completos, los cuales también se presentan con mayor
incidencia en el sexo femenino. El segmento duplicado con
drenaje ectopico suele ser mayoritariamente un sistema
superior y frecuentemente displdsico. Aunque los sistemas
dplex pueden ser bilaterales comdinmente, no necesaria-
mente la localizacidn ureteral serd ectépica en ambos lados.
Tampoco existe incidencia preferencial por lado. La posibilidad
de bilateralidad en sistemas dtplex es de aproximadamente
50%, no obstante en ellos la posibilidad de ectopia oscila del
10% al 20% (Figuras 6-1y 6-2).

La duplicidad renoureteral es mds habitual en nifias, en los
casos masculinos es mds frecuente que las ectopias ureterales
provengan de sistemas simples.

Finalmente, existe alguna incidencia familiar, pero no estd
definitivamente probada la etiologia genética.

PRESENTACION

La presentacion es diferente en nifias y varones. En el sexo
femenino suele detectarse cuando después de la edad
de continencia, las nifias persisten himedas pese a tener
micciones normales. Ectopia ureteral es una causa frecuente
de incontinencia femenina pues el uréter suele extenderse
mas alld del cuello y el esfinter externo. Otra presentacion
frecuente es por infecciones, ya que el drenaje escaso de un
UE, proveniente de un sistema displdsico, hace que el paciente
sea mds propenso a infecciones recurrentes del tracto urinario.

(Consecuentemente, también es frecuente el antecedente de
infecciones urinarias previas. Si a este antecedente se le suma
|a caracteristica de una nifia siempre himeda pese a tener
micciones normales, serd muy posible que se trate de un UE .
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Figura 6-1. Sistema dplex izquierdo con ectopia
ureteral.

En el Ultimo tiempo, en forma creciente se llega al
diagnostico al estudiar a pacientes con dilatacién de la via
urinaria prenatal.

EXAMEN FiSICO

En el examen fisico, manteniendo a la nifia de pie y con las
piernas abiertas, es posible detectar un goteo permanente,
y en ocasiones, se puede visualmente localizar el meato
ectopico. Si bien lalocalizacion uretral es mds frecuente en el
meato ectopico, también podrd encontrarse en el vestibulo
vaginal, en vagina, e incluso en el dtero.

En algunos pacientes la incontinencia sera infrecuente
ya que el meato ectdpico se ubica en el cuello vesical o en
la uretra proximal. Esos casos, serd frecuente el antecedente
de dolor de flanco y espalda e infeccién urinaria recurrente.

Si bien la mayoria de los casos se detectan por inconti-
nencia persistente luego de la edad de continencia esperada,
en algunos el problema puede persistir sin diagndstico hasta
la adolescencia o después y frecuentemente ser confundidos
con inestabilidad vesical o con flujo vaginal.

50
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Figura 6-2. Urograma de sistema superior con ectopia
ureteral.

En los varones la presentacion acostumbra ser mds
compleja que en las nifias y la investigacion deriva de Ia
presencia de infecciones urinarias o de episodios recurrentes
de orquiepididimitis. No existe incontinencia como en la nifia
pues la ectopia nunca es distal al esfinter externo (Figura 6-3).

ESTUDIOS DIAGNOSTICOS

El drenaje pobre del sistema ectopico, frecuentemente asociado
a presion retrograda, por lo general produce ureteropielectasia.
Consecuentemente, el primer paso diagndstico es la obtencion
de un estudio ecogrdfico el cual habitualmente detectard, en
especial en nifias, el sistema ddplex. También los uréteres ecto-
picos con frecuencia presentan dilatacion distal y en ocasiones el
ecografista podrd sequir el trayecto ureteral. Ecograficamente es
mds dificultoso en varones, especialmente si se trata de sistemas
simples, aunque la dilatacién ureteral distal también es frecuente.
No obstante, no todos los uréteres ectopicos presentan dilatacién
y en es0s casos no podran ser detectados ecogrdficamente.
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Figura 6-3. Ectopia ureteral vaginal ubicado en “hora 3”.

Gammagrafia renal con DMSA o DTPA tiene mayor especi-
ficidad diagndstica, con laimportante ventaja de ser relevante
en la toma de decision quirdrgica ulterior al diagndstico,
pues establecerd la funcionalidad —o falta de ella— de los
polos renales.

La cistouretrografia miccional deberd ser parte de la
investigacion. Aunque solo ocasionalmente evidenciard Ia
patologia, puede demostrar reflujo al UE, el cual ocurre en
un tercio de los casos.

Tomografias computarizadas contrastadas e imagenes
por resonancia magnética han sido utilizadas en ectopias
ureterales con resultados similares a los obtenidos por los
medios ya mencionados, porlo tanto en la mayoria de los casos
no estarfan justificados, por su mayor complejidad y costo.

Los estudios endoscpicos son importantes y en ocasiones
permitirdn visualizar el introito, fundamentalmente los ubicados
en uretra. Incluso permitirdn colocar un stent y contrastar el
trayecto. No obstante, no siempre serd posible localizar el meato,
especialmente aquellos situados en vagina. Este estudio suele
ser efectuado en la mayorfa de nuestros casos, aunque en el
preoperatorio inmediato ya que requiere anestesia.

Uréter ectépico « Capitulo 6

TRATAMIENTO

El objetivo principal del tratamiento es evitar la incontinencia
enlos casos que existiera, no obstante, como frecuentemente
|a ectopia ureteral es el resultado visible de otras malformacio-
nes congénitas mas serias, tal como displasia renal en sistemas
duplicados, deberd abordarse integralmente el problema. Fl
tratamiento definitivo del UE es quirdrgico, aunque frecuen-
temente serd necesario mantener al paciente en profilaxis
antibiotica para prevenir posibles infecciones, esperando el
momento propicio para la correccion quirdirgica.

Existen tres posibles tratamientos quirdrgicos cuya aplica-
cion deberd ser analizada para cada caso especffico:

Reimplante ureteral. Estarfa indicado en los casos de
dobles sistemas y cuando ambos polos presentan una fun-
(ién aceptable y también, en los casos de ectopia ureteral
proveniente de sistemas simples. Serd ademds fundamental
en aquellos nifios que presentan reflujo asociado (Figura 6-4).

Nefrectomia polar. En los casos de sistemas diplex con
un polo hipofuncionante, permite la extirpacion de la zona
que drena hacia el UE, deteniendo consecuentemente a
incontinencia y posiblemente la posibilidad de infeccion del
sistema. Es un procedimiento sencillo, no obstante deja un
segmento ureteral distal, al cual no se accede y que serd una
potencial fuente de infecciones futuras. El abordaje laparos-
c6pico permite en algunos casos la reseccion polary al mismo
tiempo la reseccion del segmento ureteral distal.

Ureteropieloanastomosis. No es frecuente su aplicacidn,
no obstante posible, manteniendo integras ambas porciones
del rifién duplex y permitiendo que la orina drene por ambos
sistemas, pero adn queda el extremo distal por resolver.
No es un procedimiento tan sencillo como los previos y no
consideramos que esta sea la mejor eleccion de tratamiento
en la mayorfa de los casos de ectopia.

Existe un apartado especial para aquellos infrecuentes
casos de ectopia ureteral bilateral proveniente de sistemas
simples. Estos pacientes suelen presentar displasia renal
severa, un trigono malformado o inexistente y una vejiga
escasamente desarrollada por incontinencia permanente. En
estos infrecuentes casos deberemos recurrir a reconstrucciones
complejas, incluyendo ampliaciones vesicales, pero propensos
a la insuficiencia renal. De modo similar uréteres ectdpicos
que desembocan en el sistema genital masculino exigiran
reconstrucciones complejas que deberan ser consideradas
para cada paciente especifico.
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Figura 6-4. Uréter ectopico reparado para reimplante.

POSTOPERATORIO

La recuperacién quirdrgica dependerd del procedimiento
elegido, pero en general es breve y los resultados muy
buenos. Se requiere profilaxis antibitica y en algunos casos
algun stent ureteral que deberd ser retirado dias después del
procedimiento.

INTERROGANTES FAMILIARES FRECUENTES

Son frecuentes las prequntas sobre la etiologia del problema
y la posibilidad de repitencia en nuevos embarazos. También
acerca del impacto del UE en la vida sexual futura del nifio
y en las consecuencias referidas a fertilidad. Deberemos
asequrar a la familia que el UE no afectard en modo alguno
la actividad sexual. Respecto a fertilidad en general, en
varones, no se produciran problemas. Aunque puedan existir
anomalias homolaterales a la ectopia, el contralateral suele
ser totalmente normal.

También son frecuentes las prequntas referidas a la funcién
renal. Considerando que la mayorfa de las ectopias provienen
de sistemas dplex y que estos solamente suelen representar
una porcion relativamente escasa del parénquima renal
total, no debiera existir problemas de funcion renal a largo
plazo. Incluso en aquellos casos en los cuales todo un rifién
sea displdsico.
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Reflujo vesicoureteral

Capitulo 7

José Manuel Escala

I reflujo vesicoureteral (RVU) es definido como el retorno

de orina desde Ia vejiga hacia los uréteres, por una
incompetencia del mecanismo valvular existente en la union
vesicoureteral (Figura 7-1). Este puede ocurrir durante el llene
dela vejiga, pero més frecuentemente durante la miccidn, que
es el momento en que el mecanismo valvular estd sometido
a una mayor presion. EI RVU puede ser primario o secundario
cuando se asocia a alguna patologia que aumente la presion
intravesical, generalmente aumentando la resistencia del
tracto de salida, tanto de forma anatomica (valvas de uretra
posterior, 0 estrecheces uretrales) como de forma funcional

(disfunciones miccionales, vejiga neurogénica).

La infeccién urinaria alta asociada al RVU es considerada
la principal causa de dafio permanente del parénquima renal,
que incluso puede llevar a una insuficiencia renal crénica. De
ahi la importancia de un diagnéstico precoz y tratamiento
adecuado de esta patologia. Por otra parte, el RVU que ha
existido desde la edad fetal puede acompafiarse de un grado
variable de displasia renal.

El tratamiento de estos nifos se ha orientado a evitar las
infecciones urinarias mediante profilaxis antibiética o variados
tipos de correccion quirtrgica, siendo adn controvertido cudl
es el mejor tratamiento para cada tipo de reflujo.

La prevalencia del RVU es desconocida y es diferente segtn
edad, sexo y raza. La variable que més incide es la edad ya
que la tendencia natural es a su resolucién espontdnea en la
mayoria de los casos. Se acepta la cifra del 1% después de un
estudio de 535 pacientes pedidtricos con uretrocistograffa,
realizado por el Dr. P Ransley en 1978.

Mds datos se encuentran en estudios de la prevalencia del
RVU en nifios con infecciones urinarias, ya que en casi todos
ellos hoy se realiza una uretrocistografia (UCG) como parte de
su estudio. Asf, encontramos cifras que van del 25% al 50%,
siendo lo mds aceptado alrededor de un tercio de los casos.

En cuanto ala herencia, parece haber alguna base genética,
ya que se encuentra con mayor frecuencia en hijos (hasta
el 66%) y hermanos (30%). Aparentemente el patrén de

Figura 7-1. Mecanismo valvular de la unién vesicoureteral.

®
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transmisién es mds consistente con un mecanismo autoso-
mico dominante con penetracién incompleta. Esto llevaa la
discusion de la necesidad de estudio de todos los familiares
mediante una UCG. Sin duda es necesario tenerlo en cuenta,
pero lo mds razonable por el momento, si son asintomaticos,
serfa estudiarlos en forma no invasiva, por ejemplo mediante
una ecograffa con vejiga llena, para detectaralguna dilatacién
ureteral que sugiera reflujo de alto grado, aunque sabemos
este examen no es el gold standard para el diagndstico de

RVU, pues sigue siendo la UCG miccional.

El RVU aparece cuatro a cinco veces mas frecuente en
nifias, aunque en los casos diagnosticados antes de nacer es
més frecuente en nifios, probablemente por su mayor presion
miccional por uretra mds larga y tortuosa, que puede resultar
en una dilatacion de la via urinaria mds fdcilmente distinguible
en la ecografia materna.

DIAGNOSTICO

La UCG miccional convencional, aunque es invasiva, ain no es
reemplazada por otro examen inicial , ya que no solo detecta
el RVU, sino que ademds nos muestra la anatomfa de la vejiga,
la unién vesicoureteral y la uretra, y nos permite graduar el
RVU, lo que tiene mucha importancia en su evolucién y trata-
miento (Figura 7-2). Ademds hay estudios en que relacionan
el didmetro del uréter distal con la prediccion de resolucion

espontdnea del RVU. Este examen de preferencia debe
realizarse con varios ciclos de llene vesical para aumentar su
sensibilidad. En el dltimo tiempo con equipos mds modernos
como los de fluoroscopia pulsada se ha disminuido mucho Ia
radiacion de la UCG (hasta 8 veces). Para realizar este examen
se exige orina estéril sin infeccion del tracto urinario (ITU), ya
que la presencia de esta puede favorecer una pielonefritis.

La ecografia es una gran ayuda en la sospecha del
diagnostico, sobre todo en los casos con dilatacion ureteral,
pero existen reflujos masivos sin gran dilatacion durante este
examen. En el periodo fetal el tinico indicador de reflujo suele
ser una hidronefrosis.

La cistografia isotdpica irradia menos que la convencional,
y tiene mejor sensibilidad, pero no muestra detalles anatémi-
cos, por lo cual se reserva para los controles en pacientes en
tratamiento médico. Esta cistografia puede también realizarse
en forma indirecta, como continuacién de un cintigrama
renal (DTPA o MAG 3), esperando a que tenga una miccion
espontdnea y evaluando la presencia de radioisétopo en el
drea de interés (renal y ureteral) lo que tiene la ventaja de no
necesitar el uso de sondeo, aunque tiene menor sensibilidad.

El cintigrama renal DMSA es el estudio mds sensible
para determinar la masa renal funcionante y por lo tanto, la
presencia y magnitud de cicatrices.

\'}

Figura 7-2. Graduacion internacional de reflujo.
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FACTORES QUE INFLUYEN EN EL REFLUJO

Infeccion urinaria. Se ha demostrado que el RVU estéril no
dafia los rifiones, pero asociado a ITU no tratada produce 60%
de cicatrices. Por otra parte, hay evidencias de seguimientos
prolongados con tratamiento médico sin progresion de cicatri-
ces, por lo que toma especial relevancia el tratamiento precoz
a los menores con ITU. La ITU no causa RVU.

Edad. Los nifios menores tienen mayor incidencia de reflujo,
es en ellos donde se puede producir mds y mayor dafio
renal, pero a su vez son los que tienen mas posibilidades de
resolucion espontanea.

Grado de reflujo. Existe una mayor incidencia de cicatrices
renales asociadas a grados mayores de RVU, tienen mayor
riesgo de ITU y mayor tiempo para su resolucién espontdnea,
mejorando a razon del 5% al afio con tratamiento médico.
Sin embargo, si no ha presentado TU puede tener rifones
normales, si no presenta displasia renal inicial.

Los RVU de grados menores tienen mayor tendencia a reso-
lucion espontdnea, incluso segtin algunos no requieren ni de
profilaxis antibidtica.

Bilateralidad. Hay estudios que demuestran que los RVU
bilaterales tienen menor tendencia a resolucion espontdnea.

Disfuncion vesical. Se ha propuesto que |a falta de coordi-
nacion vésico-esfinteriana y la inestabilidad de la vejiga son
factores que pueden perpetuar el RVU, aun en ausencia del
defecto anatomico a nivel ureterovesical, debido al aumento
dela presién intravesical. En todo caso es mandatorio descartar
una patologia vesical en los pacientes con RVU, especialmente
en bilaterales y en nifios en edad de control esfinteriano, para
tratarla en forma previa o simultdneamente al tratamiento
médico o quirdrgico de su RVU.

TRATAMIENTO

El tinel submucoso del uréter crece con la edad, con lo
que puede mejorar espontdneamente la competencia del
mecanismo valvular antirreflujo de la unidn vesicoureteral.
En estudios internacionales comparativos de tratamiento
médico versus quirtirgico se observan resultados similares. La
mayor diferencia se encuentra en que en el grupo sometido
a tratamiento médico hay un significativo mayor nimero de
pielonefritis aguda.

Los RVU de grados bajos 1, 2 y 3 se resuelven espon-
taneamente en cerca del 80%, a razon del 13% al afio. Los

Reflujo vesicoureteral « Capitulo

grados mayores, 4 y 5, tienen menor resolucion y a razon de
solo el 5% al afio, por lo que recomendamos algn tipo de
intervencion quirdrgica, sobre todo si tiene mds de tres afios
y es bilateral. A menor edad mayor resolucion espontdnea.

Tratamiento médico

Consiste en profilaxis antibidtica con cefadroxilo, nitrofu-
rantoina o cotrimoxazol en dosis bajas (un cuarto de dosis
habitual) en una toma diaria, concomitante a esto deben
tratarse los factores facilitadores de ITU, es decir, estitiquez,
vulvovaginitis, inestabilidad vesical y otros, se sugiere Ia
miccion frecuente y evitar residuo posmiccional.

El estudio de imagenes de control se hace no antes de los
dieciocho meses, idealmente con cistografia isotdpica.

Existen estudios actuales que revelan la ineficacia de la
profilaxis antibidtica en pacientes portadores de reflujos de
bajos grados, teniendo igual ndmero de ITU los con o sin ella.
No asf los con grados de RVU altos.

Tratamiento quirdrgico

En 1997 la Asociacién Americana de Urologia recomendd el
tratamiento médico para la mayoria de los RVU primarios y
el quirdrgico solo para aquellos pacientes mayores de seis
afios con grado 4y 5y los que tenfan ITU recurrente durante
el tratamiento médico. Esto ha cambiado en el Giltimo tiempo
con la popularizacion del tratamiento endoscdpico.

El resultado del tratamiento quirtrgico tradicional es
muy bueno, cercano al 98% de éxito, usando tanto técnicas
intravesicales como extravesicales, siendo estas dltimas de
nuestra preferencia por su mayor facilidad y mejor posto-
peratorio. La cirugia consiste en un “alargamiento” del tdnel
submucoso intravesical. La técnica extravesical més usada es
la de Lich-Gregoire y la intravesical es la técnica de Cohen
(Figuras 7-3y 7-4).

Debe dejarse con una sonda vesical por tres o cuatro dfas.

Hoy con la llegada del tratamiento endoscdpico con dife-
rentes sustancias de abultamiento (Figura 7-5) ha cambiado
nuestra conductay en muchos casos usamos este tratamiento
como de primera linea, incluso en lugar del tratamiento
médico, con resultados muy alentadores, que alcanzan
alrededor del 90% de éxito, siendo muy poco invasivo, se
hace en forma ambulatoria y el nifio se puede reintegrar a
sus actividades diarias al dfa siguiente sin dificultad alguna.
Ademds evitando tomar profilaxis por afios.

27-09-18 21:31 ‘



MANUAL DE UROLOGIA PEDIATRICA

Figura 7-4. Técnica antirreflujo intravesical de Cohen.

Hay muchos productos en el mercado, pero los de mejor
resultado y probados por mds tiempo son dos, el copolimero
de dextranomer/dcido hialurénico (Deflux) y el copolimero
de poliacrilato en polialcohol (Vantris). S esimportante tener
en cuenta que requiere un sequimiento a largo plazo ya que
se han reportado complicaciones tardfas con nuevos RVU y,
especialmente obstrucciones de la via urinaria. Nos parece
que la UCG tardia no se justifica ya que es cierto que el éxito
clinico es mayor que el radiografico, pero esto no influye en el
resultado final, por lo tanto sugerimos repetir la UCG solo en
aquellos que presenten [TU febril. Por el contrario, la obstruc-

56
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cion tardia de la union vesicoureteral puede ser severa y llevar
apérdida de funcion renal, por lo que sugerimos sequimiento
ecogrdfico anual hasta la pubertad.

PUNTOS IMPORTANTES

«  Entodos los menores de un afio debiera iniciarse profilaxis,
sin importar el grado.

« Los mayores de cuatro afios con grados bajos, sin disfun-
cién miccional ni cicatrices, podrian mantenerse solo en
observacion, sin tratamiento alguno.
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Uréter

Pared de la vejiga

Pared de la mucosa
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Inyeccion sustancia
de abultamiento

Figura 7-5. Técnica de inyeccion endoscopica.

» Mucha atencién con las infecciones urinarias febriles
intraprofilaxis, ya que este es el mecanismo de dafio renal,
especialmente en lactantes que estan mds expuestos a
cicatrices renales, todos ellos debieran ser intervenidos
quirdrgicamente.

« Tradicionalmente en los grados altos (4 y 5) se prefiere
el tratamiento quirdrgico abierto y en los grados bajos
(1-3) el endoscdpico, aunque Ultimamente hay muchas
publicaciones con buenos resultados endoscépicos en RVU
grado 4 e incluso 5.

«En la decisidn final es importante también la opinién y
deseo de los padres.
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Capitulo 8

Tratamiento quirdrgico de la vejiga

neurogenica en pediatria

Martin Palacio

PRINCIPIOS EN EL MANEJO
DE LA VEJIGA NEUROGENICA

Se llama vejiga neurogénica (VN) a aquella cuya funcion se
encuentra alterada debido a una falla en suinervacion. Sibien
existen diversas causas, la mayoria de los casos pedidtricos es
secundaria a un defecto de la fusién del tubo neural caudal
en etapas tempranas del desarrollo fetal, siendo el mielome-
ningocele (MMC) el mds comin y severo de estos defectos.

Desde el punto de vista uroldgico, lo fundamental en
estos pacientes es la preservacion de la funcion renal (rifiones
indemnes) y secundariamente que estos puedan llevar una
vida social aceptable, sin incontinencia urinaria ni fecal. Este
(ltimo aspecto es generalmente abordado alrededor de los
cnco afios de edad, momento en el cual la vida social del
nifio adquiere una connotacion diferente, mientras que la
preservacion de la funcion renal debe ser encarada desde el
nacimiento.

I

D&

Figura 8-1. Vejiga de bajo riesgo. Esfinter abierto y
bajas presiones vesicales.

Inicialmente los pacientes son estudiados con andlisis de
orina, creatinina, ultrasonido y urodinamia y i existe dilatacion
de la via urinaria se solicita cistouretrograffa miccional para
buscar la existencia de reflujo vesicoureteral. Esta primera
evaluacion da lugar, a grandes rasqos, a dos tipos de vejigas:
de bajo y de alto riesqo. Las de bajo riesgo son aquellas con
presiones bajas al llenado, totalmente incontinentes y con vias
urinarias sin dilatacion, en las cuales una conducta expectante
con controles muy estrictos podria ser aceptable (Figura 8-1).
Las de alto riesgo representan la mayoria y se caracterizan por
tener altas presiones al llenado, dilatacion y/o reflujo de la via
urinariay un fenémeno practicamente constante que es la falta
de coordinacion entre la contraccion del detrusory la apertura
del esfinter (disinergia detrusor-esfinter) que lleva a un
vaciado deficiente (Figura 8-2). Fl tratamiento en este grupo
consiste en vaciar la vejiga reqularmente y bajar las presiones
de almacenamiento. Uno de los grandes avances para tratar a
estos pacientes es la posibilidad de vaciar completamente la

Figura 8-2. \Vejiga de alto riesgo. Esfinter cerrado y
altas presiones vesicales.
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vejiga a través del cateterismo intermitente limpio (CIL) sin
dejar orina residual como potencial caldo de cultivo para la
proliferacion bacteriana. La administracién de anticolinérgicos
(oxibutinina, tolterodina) como relajante del misculo detrusor
baja las presiones intravesicales ayudando a su vez a que la
ecuacién presiones/volumen llamada “adaptacién” (cémo
adapta sus presiones la vejiga al liquido que recibe) mejore
significativamente.

La mayorfa de los pacientes se mantiene bien con una
0 ambas medidas: vaciar la vejiga con sonda y relajarla con
drogas por tiempo indeterminado. Una minorfa no responderd
a esta terapia médica y requerird en su evolucion de algun
gesto quirdrgico para preservar la funcion renal y/o adquirir
continencia urinaria.

DERIVACION NO CONTINENTE (VESICOSTOMIA)

Algunos pacientes requeriran en su evolucion de una deriva-
cién no continente, principalmente cuando no sean candidatos
a una reconstruccion quirdrgica ante la imposibilidad de
realizarse correctamente el CIL, hecho no tan inusual en
poblaciones de bajo nivel socioeconémico e intelectual.

Esta situacion de derivacién urinaria podrd ser general-
mente revertida cuando la familia se encuentre en condiciones
de cumplir con el tratamiento indicado o el paciente sea capaz
de valerse por sf mismo.

AMPLIACION VESICAL

Consiste en agreqgarle al reservorio vesical un “parche
para aumentar la capacidad y a su vez bajar las presiones
(Figura 8-3). Para realizarla, el material ideal a utilizar
deberfa estar provisto de urotelio o al menos de un epitelio
no secretante.

”

Material no secretante

Autoampliacion. Se ha intentado aumentar la vejiga
mediante a creacién quirdrgica de un gran diverticulo. Se retira
un casquete de detrusor en la clpula vesical permitiendo a la
mucosa herniarse y distenderse al llenado. Sin embargo, esta
ingeniosa operacion presenta como complicacién principal
la retraccion del diverticulo. A fin de evitarlo se ha intentado
recubrir el diverticulo mucoso con segmentos de intestino
desprovistos de mucosa con resultados poco alentadores.

Ureterocistoplastia. Otro material utilizable con urotelio
es el uréter. La desventaja es su escasa disponibilidad ya

60
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Figura 8-3. Ampliacion vesical.

que hace falta una via urinaria dilatada que nos provea de Ia
cantidad de material suficiente para lograr el objetivo. Esta
opcion es mds atractiva cuando lo que se busca no es gran
capacidad, sino mds bien bajar presiones. Diversos trabajos
experimentales han enfocado su objetivo en la obtencién de
dilatacion progresiva de los uréteres sin dafiar la funcién del
rinon suprayacente o en dilatar ain més uréteres sobrerifiones
escasamente funcionantes. De todas maneras el uréter deberfa
ser un material en vias de desaparicion ya que su disponibili-
dad sugiere un fracaso de los controles o tratamientos previos.

Biomateriales. La ingenierfa tisular busca crear 6rganos
utilizando células, ya sean autélogas o alogénicas, que son
expandidas in vitro, sembradas en una matriz acelulary luego
implantadas. Los resultados experimentales en animales con
la creacién de vejigas de este tipo fueron muy promisorios,
pero recientes estudios clinicos fase Il no mostraron mejoria
significativa tanto en la capacidad como en la adaptacion
vesical. De todas maneras es un campo que podria aportar
grandes avances para la solucion de este problema.

Material secretante

Segmentos intestinales. EI agrandamiento vesical con
un segmento del tracto gastrointestinal ha sido realizado
con todas las porciones: estémago, intestino delgado, ciego
y sigmoides, con excelentes resultados para aumentar la
capacidad y mejorar la adaptacidn vesical. El intestino debe
ser detubularizado para prevenir contracciones fisioldgicas que
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ocurren en el segmento intestinal normal, que aumentarfan
las presiones del reservorio y favorecerfan la dilatacion y
la incontinencia urinaria. Las alteraciones metabdlicas, la
produccion de moco, las infecciones urinarias, la formacion
de cdlculos y las perforaciones del parche son un problema
persistente aun afios después de una enterocistoplastia. A estas
complicaciones frecuentes se le suman mds raramente retraso
en el crecimiento, osteoporosis y mayor incidencia de tumores
vesicales. A fin de evitar algunas de estas complicaciones, se
han utilizado segmentos desprovistos de mucosa intestinal con
diversos resultados. Si bien en menor cantidad, la produccion
de moco continda por islotes de gldndulas persistentes y Ia
retraccion parcial del parche pareceria ser una constante.

La utilizacion de estémago como material de ampliacion
en pacientes altamente seleccionados tendria la ventaja de una
menor produccion de moco y menores cambios metabdlicos, lo
cual serfa favorable en pacientes con insuficiencia renal crénica.
Sequimientos a largo plazo mostraron complicaciones mayores,
incluyendo adenocarcinomas metastizantes, y en el 60% de los
pacientes la presencia intratable del sindrome hematuria-disuria,
razones por las cuales ya casi no existe..

CIRUGIA DE LA INCOMPETENCIA ESFINTERIANA

Los procedimientos disefiados para incrementar la resistencia
de salida vesical incluyen cincha o suspension del cuello
vesical, reconstruccién del cuello, implante de esfinter urinario
artificial e inyeccion de sustancias de abultamiento.

Las reconstrucciones del cuello vesical basan su
principio en la prolongacion y tunelizacién de la uretra para
crear un mecanismo valvular. Deben acompafiarse de un
reimplante suprahiatal de ambos uréteres, frecuentemente de
una ampliacion vesical (50%) y de la creacion de un ostoma
continente para asequrar el vaciado, ya que el cateterismo de
la neouretra suele ser dificultoso.

La cincha vesical encuentra su indicacion ideal en las
nifias. Una banda de aponeurosis del recto abdominal es
aislada y enrollada alrededor del cuello vesical comprimién-
dolo y reforzandolo contra la superficie inferior del pubis.
La resistencia agregada y el reposicionamiento de la uretra
previenen las pérdidas entre cateterismos en la mayoria de
los casos. Actualmente, en ciertos mercados existen cinchas
cadavéricas de material bioldgico y otras de material xenotr6-
pico, que en caso de que el paciente no necesite ampliacion
o cirugfa antirreflujo pueden ser colocadas por via vaginal sin
necesidad de abordaje abdominal.
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El esfinter urinario artificial consiste en un manquito
oclusivo cefiido al cuello vesical 0 a la uretra bulbar, un balén-
reservorio requlador de presién y un botén colocado en el
escroto 0 en los labios mayores. Cuando el nifio desea vaciar
su vejiga, oprime el botén abriendo el manguito oclusivo,
permitiendo el vaciamiento de la vejiga. El esfinter tiene una
gran ventaja sobre otro tipo de cirugia ya que si el nifio puede
vaciar la vejiga espontdneamente haciendo fuerza podra
prescindir del cateterismo de vaciado, mientras que las otras
operaciones disefiadas para incrementar a resistencia de salida
requieren que el nifio se cateterice luego de vaciar la vejiga.

Otra opcion es la utilizacion de un constrictor artificial
que tiene un manquito oclusivo con presiones fijas que se
coloca de la misma manera que el esfinter urinario artificial.
Su desventaja es que el paciente debe obligatoriamente
cateterizarse para vaciar su vejiga. Estas dos dltimas opciones
presentan la contra de ser“cuerpos extrafios’, con posibilidades
de infeccién y erosion.

La inyeccion de sustancias para abultamiento a
nivel del cuello y uretra es una primera opcién aceptable por
ser sencilla y poco agresiva, pero sus resultados a mediano y
largo plazo son pobres. Serfa sin embargo, de gran ayuda en
aquellos casos en los cuales una reconstruccién previa del
cuello no logrd la continencia esperada.

Otros procedimientos de probada eficacia experimental,
como la confeccion de un esfinter urinario muscular
(con material autélogo [msculo] cuya funcion es requlada
mediante estimulos eléctricos provenientes de un marcapasos)
deberdn probar su eficacia clinica en adultos antes de poder
ser incorporados como opcion en pediatria.

CIERRE DEL CUELLO VESICAL

Cuando las opciones mencionadas anteriormente para
aumentar la resistencia del tracto de salida fracasaron, o por
diversos motivos no pueden ser aplicadas, se puede recurriral
cierre del cuello vesical. Este gesto debe estar siempre acom-
pafiado de la creacion de un ostoma continente cateterizable
y, en la mayorfa de los casos, de una ampliacion vesical. Es
un procedimiento altamente efectivo, pero no desprovisto de
complicaciones a largo plazo.

OSTOMAS CONTINENTES CATETERIZABLES

En 1980, Mitrofanoff introduce un concepto innovador que
revolucionard el tratamiento de ciertos casos de VN: la creacidn,
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Figura 8-4. Ostoma continente cateterizable.

con el apéndice cecal, de un ostoma continente. Bdsicamente
consiste en unir mediante técnica antirreflujo el extremo distal
del apéndice a la vejiga y su extremo proximal desinsertado del
ciego a la pared abdominal, conservando su pediculo vascular
(Figura 8-4). Esto permite cateterizar la vejiga a través de un
conducto sin sensibilidad y diferente a la uretra. Ademds del
apéndice se ha utilizado el uréter, las trompas de Falopio y
actualmente es frecuente la utilizacién de diversos segmentos
gastrointestinales configurados de manera tubular.

CIRUGIA DEL REFLUJO VESICOURETERAL

La aparicion de un reflujo vesicoureteral (RVU) en este tipo
de pacientes debe siempre considerarse como el resultado
de un aumento de las presiones intravesicales. Se trata de un
RVU secundario, por lo que serd la causa primaria aquella a
tratar. Diversos estudios han demostrado |a desaparicion del
RVU con cateterismo, asociado 0 no a medicacién, o cuando
una ampliacion vesical logra disminuir de forma satisfactoria
las presiones de almacenamiento. En aquellos casos en que
el RVU sea pasivo (aquel que se produce durante la fase de
llenado y con bajas presiones) seria recomendable realizar una
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drugfa antirreflujo o la inyeccion submucosa de sustancia de
abultamiento ureteral con resultados similares a los realizados
en vejigas no neurogénicas.

CONCLUSION

Sibien lamayorfa de los nifios con MMC nace con vfas urinarias
morfolégicamente normales, |a alteracion funcional constante
y progresiva de la vejiga, sin tratamiento, llevard al deterioro
de esta, de las vias urinarias y de la funcion renal. Un control
estricto y un tratamiento médico adecuado instaurado desde
el inicio son en general suficientes para poder cumplir con
los objetivos iniciales: preservar la funcién renal y lograr una
vida social aceptable.

En ciertos casos la asociacion de diferentes procedimientos
quirdrgicos es de suma utilidad para lograr estos objetivos.
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Capitulo 9

Estudio urodinamico en ninos

Gabriela Retamal

I estudio urodindmico es un examen dindmico del sis-

tema urinario inferior que evaltia las funciones vesicales
de llenado y de vaciado, incluyendo su coordinacion con el
esfinter uretral externo. Seguin la informacion que se requiera,
se pueden realizar estudios no invasivos o invasivos, siendo
estos Ultimos los que utilizan sondas intracorpéreas.

Estos exdmenes deben realizarse en sala especialmente
adecuada para ello (Figura 9-1)

ESTUDIOS NO INVASIVOS

Los estudios no invasivos, incluyen la flujometria (FM) del flujo
urinario, la electromiograffa (EMG) perineal con electrodos
de superficie para medir en forma indirecta la actividad del
esfinter uretral externo y la medicién de residuo posmiciconal

(RPM) con medios ecograficos. La miccién debe ser lo mds
natural posible, con elementos adecuados (Figura 9-2).

Para realizar la FM con EMG perineal el paciente, con
los electrodos de superficie instalados, debe orinar volun-
tariamente en un flujometro que registrard en mL/seq el
flujo orinado. Paralelamente se registrara la actividad del
esfinter uretral externo medido en milivolts. Cabe sefialar
que también existen electrodos de aguja para el registro mds
preciso del esfinter uretral externo, siendo mds utilizados en
investigacion, en pacientes con patologfa neurogénica, sin
sensibilidad de la zona perineal. Esto transforma el examen
en un estudio invasivo.

Una flujometria normal debe iniciarse bajo un deseo
miccional voluntario, sin latencia y sin maniobras de Valsalva,

Figura 9-1. Sala de urodinamia con ambientacion pediatrica (Gentileza Corporacion MATER).
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Figura 9-2. Silla de examen de urodinamia, con flujometro que recibe orina
mientras es evacuada por paciente (Gentileza Corporacion MATER).

sin urgencia y sin incontinencia previa, y debe obtener un
registro de curva en forma de campana, con un flujo mdximo
que variard sequn la edad y el sexo del paciente. La actividad
basal del esfinter uretral externo debe disminuir al iniciar la
miccién para que no exista resistencia al paso de la orina,
de lo contrario, se estarfa frente a una alteracion llamada
incoordinacion (origen no neurogénico) o disinergia (origen
neurogénico) detrusor-esfinteriana. Al término de la miccion,
la actividad esfinteriana debe volver a su registro basal.

La flujometria normal, como ya se dijo, presenta una curva en
campana. La forma de meseta, con un flujo prolongado y de
baja amplitud (flujo mdximo disminuido), orienta a un patrén
obstructivo, mientras un flujo interrumpido, fraccionado,
orienta a una dificultad mayor del vaciado, que puede verse
asociado a un aumento de la actividad EMG y/o a residuo
elevado (Figura 9-3).

Se puede agregar una medicion de residuo posmiccional,
idealmente con métodos no invasivos ecograficos, o bien, si se
vaa continuar con un estudio invasivo con instalacién de caté-
ter vesical, se puede medir el residuo a través de esta sonda.

Lo esperado es que no quede orina en la vejiga, si deja
menos de 5 cm? no se asocia a riesgo de infecciones urinarias,
en cambio un residuo mayora 20 cm? si se asocia y vollmenes
entre 5y 20 cm?, no tienen riesgo determinado.

Hay que recordar que este examen debe realizarse en con-
diciones de comodidad para el paciente y con cierta privacidad,
yaque el temor frente al examen y el pudor [dgico que despierta
el orinar frente a otra personas puede alterar los resultados.
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Figura 9-3. Paciente sexo femenino de 9 afios de edad,
con urgencia miccional e incontinencia urinaria, cartilla
miccional de alta frecuencia y volimenes miccionales
bajos. Flujometria con EMG perineal: flujo alterado deno-
minado en staccato, asociado a aumento intermitente de
la actividad EMG (Gentileza Corporacion MATER).
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La FM permite colaborar en el diagndstico y también en
el control de patologfas de obstruccién urinaria baja, ya sean
anatémicas (valvas de uretra posterior, estenosis de meato ure-
tral) o funcionales (incoordinaciones detrusor-esfinterianas).
También permite descartar una alteracién registrada en una
flujometria previa realizada de modo invasivo con sonda
uretrovesical.

La EMG es cada vez mds utilizada para diagnosticary controlar
disfunciones miccionales en pacientes retencionistas o incon-
tinentes urinarios que han desarrollado unaincoordinacion, de
modo que no logran relajar su esfinter uretral externo durante
la miccion (Figura 9-4).

ESTUDIOS INVASIVOS

Se refiere alos que utilizan sondas en el paciente para obtener
informacién de la presién del detrusor en el llenado y el
vaciado vesical, a través de una cistomanometrfa. No tiene
limitacion de edad y no requiere control de esfinter.

100
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Para realizarlo se instala una sonda vesical de doble lumen
via uretral o excepcionalmente a través de una derivacion
urinaria que tenga el paciente (Mitrofanoff, cistostomia). Un
lumen permite ingresar el liquido a la vejiga a una velocidad
conocida que se requla a través de una bomba de infusion. I
otro lumen transmite la presion intravesical a un transductor
cuya informacién se traduce por un programa computacional
en una curva. Como la presion intravesical estd sometida a la
presion intraabdominal, se hace necesario conocer esta (ltima
y restarla. La presién intraabdominal se mide con un baldn
rectal que transmite cambios de presion a un transductor que
a través del programa computacional registra una sequnda
curva. El mismo programa calcula en forma permanente Ia
diferencia entre |a presion vesical y la abdominal para crear
una tercera curva que registra la presion del detrusor.

Lo normal es que la presion del detrusor se mantenga en
valores bajos durante todo el llenado, con valores de referencia
menores a 10-15 cmH 0, independiente del volumen infun-
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Figura 9-4. Paciente de sexo femenino de 12 afios de edad, con incontinencia urinaria diurna y nocturna,
infecciones urinarias a repeticion y constipacion. Flujometria con EMG perineal: flujo denominado interrumpido,
asociado a aumento intermitente de la actividad EMG (Gentileza Corporacion MATER).
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dido. La vejiga acomoda su contenido por las propiedades
viscoeldsticas de su pared y de este modo, aunque aumente su
volumen, no aumenta su presién. Llegard el momento en que
el paciente presente sensacion de vejiga llena, con un deseo
miccional que ird aumentando en forma progresiva hasta tener
un deseo inminente de orinar, instante en que se suspende la
infusion y se permite al paciente iniciar su miccion.

Durante el vaciado se debe observar si hay latencia o uso
de prensa abdominal para iniciar la miccion. Normalmente
se inicia la miccion en forma voluntaria a través de una
contraccion del detrusor que se registra como un ascenso de
la presion de este en forma sostenida de 35 a 40 cmH .0, que
va asociado a flujo miccional en campana y con disminucion
de la actividad esfinteriana.

Las alteraciones que se pueden observar en la fase de
llenado vesical, basicamente son dos:

« Hiperactividad del detrusor: corresponde a la presen-
cia de contracciones no inhibidas que son alzas bruscas
del detrusor que superan los 15 cmH0. Es la alteracién
urodindmica mds frecuente de la poblacién infantil que
no tiene alteraciones neuroldgicas. Es responsable de
sintomas de urgencia y de incontinencia urinaria.

E:

« Alteraciones de la acomodacion: se refiere a la
incapacidad de la vejiga para mantener sus presiones
bajas durante el llenado vesical. En la medida que avanza
la infusion dentro de la vejiga, se observa un aumento
progresivo de la presion del detrusor, que puede alterar
|a via urinaria superior. Las altas presiones intravesicales
pueden impedir el adecuado drenaje de orina desde los
uréteres a la vejiga, causando dilatacién de la via urinaria
superior o incluso dafio renal. La etiologia es la pérdida
de la capacidad viscoeldstica de la pared por causa neu-
rogénica o miogénica (Figuras 9-5y 9-6).

Las alteraciones en la fase de vaciado pueden corresponder a:

« Obstrucciones infravesicales: se refiere a alteraciones
anatoémicas o funcionales que provocan resistencia al flujo
miccional y que se representan en su estado més avanzado
por un flujo en meseta, asociado a una gran contraccién del
detrusor, que busca vencerla obstruccion, que puede requerir
incluso uso de prensa abdominal (registrado como aumento
en la presion abdominal) y que si se debe a una obstruccién
funcional mostrard aumento de la actividad EMG durante la
miccién. Pueden dejar residuo posmiccional importante.
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Figura 9-5. Paciente de sexo femenino de 6 afios de edad, con disfuncién miccional severa,
cuyo estudio demostrd incoordinacion detrusor esfinteriana, con mala respuesta a kinesiologia
de piso pelviano. Se solicitd estudio urodindmico. Cistomanometria mostrd en fase de llene
presencia de contracciones no inhibidas observadas en canal de presion de detrusor, que se
asocian a incontinencia de orina que se observa en canal de flujometria (Gentileza Corporacion

MATER).
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Figura 9-6. Paciente de 8 afios, con disrafia espinal oculta de buena evolucion clinica, que
presentd cambio en evolucion uroldgica con aparicion de infecciones urinarias e incontinencia
urinaria. Estudio urodinamico mostro fase de llene con deterioro lento y progresivo de la acomo-
dacion y presencia de contracciones no inhibidas (Gentileza Corporacion MATER).

« Hiporreflexias: corresponden a una contraccién del detrusor
durante la miccion que es débil, ausente o de desaparicion
precoz y que es insuficiente para vaciar el contenido vesical.
Para optimizar el llenado puede presentar uso de maniobras
deValsalva, registradas como aumento de la presion abdomi-
nal, y puede presentar un residuo elevado. Son secundarias a
unaobstruccion dela via urinaria infravesical con un detrusor
agotado, 0 bien son de origen neurogénico.

La interpretacién de la urodinamia en la edad pedidtrica
tiene la dificultad de que la dindmica vesical cambia durante el
crecimiento y alteraciones a una edad pueden ser fisioldgicas
en otras (presencia de contracciones no inhibidas en periodo
lactante). La capacidad vesical también ird cambiando y
el paciente podrd contener mayor volumen de orina en Ia
medida que avanza en su desarrollo. Hay patologias como la
hiperactividad del detrusor que pueden limitar el crecimiento
vesical debido al vaciado frecuente por la presencia de con-
tracciones no inhibidas.

Existe una poblacién infantil portadora de mielodisplasias,
en que la evaluacién urodindmica es de gran ayuda tanto para
prevenir deterioro del aparato urinario superior como para el
sequimiento de los pacientes, siendo uno de los pilares para
decidirla conducta quirtirgica referida a cirugfas de ampliacion
vesical o de continencia.

Se debe recordar que el estudio urodindmico es un examen
mds dentro de la evaluacion uroldgica y que debe ser capaz
de reproducir la clinica del paciente.

FUNCIONES DE LA ENFERMERA DE UROLOGIA

Clinicas:

« Identificarse como la primera persona del equipo de
urologia a la cual se debe acercar el paciente uroldgico
cuando hay consulta espontdnea o de urgencia, para que
oriente al paciente o solicite atencién a ur6logo tratante.

= Sequimiento estricto de pacientes con vejiga neurogénicay
vejiga neurogénica no neurogénica: revision de tratamien-
tos, revision de asistencia a controles, vigilancia en toma

de exdmenes solicitados (registro en tablas).

e Educacion de cateterismo vesical a familiares de paciente
y autocateterismo.

« Toma de muestra de orina en pacientes en que se requiera
sea por sondeo vesical.

o Revision de exdmenes de orina de urgencia de urologia y
aviso oportuno a urélogo tratante para su resolucion.
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Laboratorio urodinamico:

Al contar con flujémetro registro de EMG perineal y bladder
scan, realizar flujometriay medicion de volimenes vesica-
les pre y posmiccionales en todo paciente con disfuncién
miccional que lo tenga indicado.

Manejar la citacién y preparacién urinaria e intestinal de
examen de urodinamia (exdmenes de orina, evacuacion
fecal, uroprofilaxis).

Realizar educacion a paciente y su familia respecto a como
se realiza el examen.

Presencia durante examen de urodinamia de todo paciente
que lo tenga indicado desde la unidad de urologfa.

Apoyo al paciente postoperado:

Acompafamiento en sala de pacientes para evaluar alta
precoz en pacientes invadidos por sondas de via urinaria.

(uracion de heridas operatorias ambulatorias.
Retiro de sondas de via urinaria indicadas por urélogo.

Educacion a familiares de paciente respecto a cuidados
especiales después de una cirugia especifica (hipospadias,
ampliacion vesical, derivaciones urinarias, etc.).

Llamado telefonico a pacientes operados de modo ambu-

latorio, en el dia siguiente al alta, para conocer su estado
en casay orientar frente a posibles dudas.
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Lista de espera quirdrgica:

Mantener tres semanas de programacién de tabla con
posibles candidatos a cirugfa, sequn prioridad establecida
por urdlogos.

Una vez definida la posible tabla de la semana siguiente,
realizar su citacion con preguntas previas telefonicas
para descartar enfermedades intercurrentes que impidan
la cirugfa.

Citarlos a toma de exdmenes preoperatorios y revision de
resultados con urdlogos.

(itacion a ingreso médico y administrativo.

Coordinacidn con casa de acogida en el caso que el paciente
lo requiera.
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Capitulo 10

Complejo extrofia-epispadias: extrofia vesical,
epispadias y extrofia de cloaca

Pedro Jose Lopez, Bernardita Troncoso

| complejo extrofia-epispadias comprende un amplio

espectro de anomalfas congénitas, que incluye el sistema
musculoesquelético, urinario, reproductivo y el tracto intestinal,
abarcando desde la epispadias glandular simple hastala extrofia
cloacal y son resultado de un mismo defecto embrioldgico.

En este capitulo revisaremos los principales aspectos de
|a extrofia vesical y cloacal.

EPIDEMIOLOGIA

La extrofia vesical y cloacal afectan con mayor frecuencia a
personas de raza blanca. La extrofia vesical cldsica es el subtipo
predominante (50%), presentdndose en 1/71.000 nacidos
vivos (Sociedad Europea de Urologia Pedidtrica) mientras que
la extrofia cloacal afecta a 1/200.000. La extrofia vesical cldsica
es mds frecuente en hombres que en mujeres (relacion 3:1).
En cambio en la extrofia de cloaca la incidencia es igual en
ambos sexos (1:1). La mortalidad en pacientes con extrofia
vesical cldsica es baja (4,2% al afio de vida), mientras que en
la extrofia cloacal la mortalidad ha sido histéricamente mayor
por tratarse de una malformacion congénita més severa. Sin

embargo, los avances en los cuidados criticos de los RN y el
inicio precoz de nutricién parenteral han mejorado la sobrevida
de estos nifios, del 50% en 1960 hasta el 80% en la actualidad.

EMBRIOLOGIA

La separacion de la cloaca primitiva en el seno urogenital y
el intestino posterior ocurre durante el primer trimestre del
embarazo, casi al mismo tiempo en que se constituye la pared
abdominal anterior. Una falla en la migracion de las células
mesenquimdticas entre las capas ectodérmica y endodérmica
de la pared abdominal inferior provoca inestabilidad de Ia
membrana cloacal. La rotura prematura de esta membrana,
antes de su migracion caudal, conduce al desarrollo de este
conjunto de anomalas infraumbilicales. Si a rotura ocurre
después de la separacién completa de los tractos genitouri-
narioy gastrointestinal se produce una extrofia vesical cldsica.
Sin embargo, cuando ocurre antes del descenso del tabique
urorrectal se produce externalizacion del tracto urinario inferior
y de la porcion distal del tracto gastrointestinal, dando lugar
a una extrofia de cloaca (Figura 10-1).

Seno urogenital
primitivo

b

N
\

Pliegue de
Tourneux

Pliegue de
Rathke derecho

Tabique urorrectal

anorrectal /

Figura 10-1. Division de la cloaca en un seno urogenital primitivo anterior y un recto posterior, entra la 4% y 6% semanas de gestacion.
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ETIOPATOGENIA

La causa exacta de esta enfermedad adn no ha sido iden-
tificada. Solo se sabe que el evento desencadenante ocurre
precozmente en el embarazo.

La mayorfa de los casos son esporddicos, aunque existen
reportes entre familiares, con un riesgo entre hermanos de
1/100. El riesgo de tener un hijo con la misma enfermedad es
hasta 500 veces mayor que la poblacion general.

Se ha reportado una mayor incidencia en hijos de madres
adolescentes y grandes multiparas y en casos de fertilizacion
invitro.

También se ha descrito una posible asociacion con la
exposicion al tabaco durante el embarazo.

PRESENTACION CLiNICA

Periodo fetal. Hallazgos sugerentes en la ecografia antenatal
son los que se mencionan a continuacion:

« Imposibilidad deidentificar la vejiga en ecograffas sucesivas.
« Disminucion del espesor de la pared abdominal.

« Presencia de una masa en el abdomen inferior.

« Cordon umbilical de implantacién baja.

o Genitales de posicién anormal (anterior o posterior), falo corto.

= Aumento del didmetro pélvico, con separacion de las ramas
del pubis.

= Onfalocele, malformaciones delas extremidades inferiores y/o
mielomeningocele (MMC) (sugerentes de extrofia cloacal).

Periodo de RN. La mayorfa de las variantes son fécilmente
identificables al nacer. Por lo general, los casos de extrofia vesical
cldsica corresponden a recién nacidos (RN) de término con buen
peso de nacimiento, mientras que los pacientes con extrofia
cloacal suelen ser RN pretérmino, con bajo peso de nacimiento.

Infancia. Las variantes infrecuentes pueden pasar desaper-
cibidas e identificarse en la infancia solo por incontinencia
urinaria persistente o alteraciones de la marcha.

EXAMEN FisICO

En la extrofia vesical cldsica estdn involucrados el tracto
urinario inferior, genitales y aparato locomotor, mientras que
en la extrofia de cloaca hay mayor compromiso del tracto
gastrointestinal y SNC.

Extrofia vesical clasica

La pared abdominal es alargada, el ombligo es deimplantacién
bajay en el hemiabdomen inferior existe un defecto aponeu-
rético triangular delimitado lateralmente por los misculos
rectos y por una banda fibrotica sinsicial que corresponde a

B f

Figura 10-2. Extrofia vesical clasica. Ombligo bajo y ano mas anterior. A: mujer con placa vesical
y uretra abiertas, con clitoris bifido. B: hombre con falo corto, ancho e invertido. Distancia anormal

entre escroto y falo.
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Extrofia cloacal en varén

Apertura del fleon

Ciego evertido
(2 apéndices)

Hemivejiga (2)

Orificio ureteral

Pene
rudimentario (2)

Ano imperforado

!
Testiculo en el escroto Uréter T

Microcolon de terminacion ciega

Corddn umbilical

Hernia umbilical

Figura 10-3. Dibujo esquematico de la extrofia cloacal.

la membrana urogenital distorsionada por abajo. Este espacio
contiene a la vejiga abierta anteriormente, con su mucosa
totalmente expuesta.

El ombligo se ubica en el borde superior de la placa vesical
y puede asociarse a un defecto herniario 0 un pequefio onfa-
locele. El ano esta mds anterior, pero la funcion esfinteriana es
normal, mientras que el piso pélvico es deficiente.

Los huesos del pubis estan ampliamente separados y, en
el30% de los casos ademds pueden estar acortados y rotados
externamente.

Extrofia vesical femenina. La placa uretral estd abierta y
se continda con la placa vesical. El clftoris es bifido, los labios
mayores estdn separados y la vagina es corta, con su orificio
estendtico y mds anterior (Figura 10-2).

Extrofia vesical masculina. La placa vesical se continda
conla placa uretral y los orificios ureterales estdn expuestos. L

placa uretral estd abiertay se extiende alo largo del falo corto,
anchoy con curvatura dorsal. El glande estd abierto y es plano.
El componente dorsal del prepucio estd ausente (Figura 10-2).

Extrofia de cloaca

Los musculos rectos y los huesos del pubis estdn separados. La
vejiga estd abierta en la pared abdominal inferior y dividida en
dos mitades adyacentes al segmento expuesto del ciego. Los
orificios que comunican el ileon terminal, el apéndice (uno o
dos) y el intestino distal son evidentes al interior de la placa
cecal y el fleon terminal puede prolapsarse como un“tronco” a
través de esta. Siempre se presenta con ano imperforado y puede
asociarse a onfalocele (Figuras 10-3 y 10-4). Hasta el 95%
tiene algun tipo de mielodisplasia y hasta el 65% de los casos
tiene una malformacién mayor de las extremidades inferiores.

En hombres, el falo generalmente es bifido y pequefio,
con cada hemiglande ubicado caudal a cada hemivejiga o
puede estar ausente.
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Figura 10-4. Extrofia de cloaca. Onfalocele gigante y hemivejigas adyacentes a la placa
cecal extrafica. En el hombre, falo pequefio y bifido, con su hemiglande y hemiescroto
ubicados distal a la vejiga.

En mujeres, el clitoris es bifido y puede haber dos hemi-
vaginas con un Utero bicome.

Variantes de extrofia

Son poco frecuentes. La sinfisis pubica estd ampliamente
separada y los musculos rectos divergen distalmente. El
ombligo es elongado y de insercion baja. Puede observarse
un pequefio orificio vesical superior (Figura 10-5) o un parche
de mucosa vesical. La vejiga intacta puede estar cubierta
externamente por una delgada membrana. Los genitales
externos generalmente son normales.

Fisura pubovesical. Apertura completa de la uretra hasta
el cuello vesical, pero con vejiga intacta.

Fistula vesical superior. Los defectos musculares y dseos
son idénticos a los de la extrofia vesical. La membrana uro-
genital estd abierta solo en la parte superior, bajo el ombligo,
simulando una vesicostomia congénita (Figura 10-6).

ESTUDIOS DE IMAGENES

Ecografia renal. Paraidentificar malformaciones congénitas
del tracto urinario (hasta 1/3 de las extrofias cloacales).

Ecografia de médula espinal y Rx de columna verte-
bral. Para detectar MMC en extrofia cloacal.

Rx pelvis. Para evaluar la separacion de los huesos pubicos.
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Resonancia magnética. Para identificar anomalfas ocultas
que pueden predisponer al desarrollo de médula anclada.

Uretrocistografia. Para confirmar la presencia de reflujo
vesicoureteral (RVU) y evaluar la capacidad vesical, el cuello
vesical y Ia uretra proximal.

DIAGNOSTICO

Antenatal. Desde las dieciséis semanas de gestacion. La
ecograffa permite ademas detectar malformaciones asociadas,
principalmente cardiacas.

Posnatal. Estudio de imdgenes del tracto urinario superior
y Rx de pelvis.

MANEJO

= Derivara centro especializado al establecer el diagndstico.
«  Siempre realizar consejerfa a los padres.
«Noexiste experiencia que avale la indicacion de cirugfa fetal.

«No se recomienda parto vaginal (mayor riesgo de lesion
de la placa vesical).

« En la atencion inmediata, cubrir la vejiga expuesta con
pldstico estéril para proteger la placa vesical y prevenir la
deshidratacion y pérdida de calor.
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Figura 10-5. Mujer con extrofia cubierta: ombligo mas

bajo, huesos pubicos ampliamente separados y musculos

rectos abdominales que divergen hacia distal. La vejiga esta
intacta y los genitales externos son normales.

Inicio de nutricion parenteral precoz en los casos de extrofia
de cloaca.

Inicio de tratamiento antibidtico y prevencion de alergia
al ldtex.

Definir cariotipo y descartara presencia de malformacio-
nes asociadas.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

El tratamiento quirdrgico siempre debe iniciarse en el perfodo
de RN. Los objetivos del abordaje quirdrgico actual son:

Reconstruccion de la pared abdominal.

Cierre anatomico de a vejiga extrofica, reubicandola en el
hemiabdomen inferiory aumento de la resistencia al flujo
urinario de salida, para favorecer el crecimiento vesical.

Preservar la funcion renal y lograr la continencia urinaria.
Reconstruccion de los genitales externos.

Historicamente, la reconstruccion se realizaba en tres

etapas. Sin embargo, en la actualidad existen centros en donde
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Figura 10-6. Fistula vesical superior. Los genitales
son normales, pero existen las anomalias de los rectos
abdominales y del pubis.

se realiza en un solo tiempo, combinando los procedimientos
de cada etapa. Los pasos quirdirgicos son:

1. Cierre de la vejiga en las primeras 24-48 horas de vida,
con aproximacién de los huesos del pubis, sin necesidad
de osteotomfa. Luego de la cirugfa debe mantenerse
inmovilizacién de las extremidades inferiores. En pacientes
con extrofia de cloaca debe realizarse derivacion intestinal.

2. La etapa dos consiste en el cierre completo del pene.
En algunos centros realizan el procedimiento de Kelly o
reconstruccion radical de partes blandas que en los varones
permite darle mayor longitud al pene, fundamentalmente
a través de desinsercion de los cuerpos cavernosos de las
ramas isquiopubianas. Generalmente se planea alrededor
de los seis a nueve meses.

3. Latercera etapa consiste en tratamiento de la incontinencia
urinaria, que debe hacerse no antes del quinto afio de vida.
Para esto se puede realizar cirugia de cuello vesical y/o
cistoplastia de aumento.
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CUIDADOS POSTOPERATORIOS

» Mantencién de la nutricion parenteral en pacientes con
extrofia de cloaca.

«  Inmovilizacién portres semanas en caso de osteotomia pélvica.

» Mantenerel tracto urinario desfuncionalizado con catéteres
uretrales.

« Profilaxis antibiotica para la prevencién de infeccién del
tracto urinario (ITU).

«Sequimiento a largo plazo, con control periddico de la
funcion renal.

« (onsejerfa y ayuda psicoldgica.

Complicaciones

Posquirdrgicas tempranas. Dehiscencia de la herida
operatoria, prolapso vesical, fistulas uretrales o vesicocutdneas
(49-19%), estenosis uretral (8%).

Tardias. RVU, ITU recurrente, incontinencia urinaria, litiasis
vesical, fibrosis de la pared abdominal, ruptura vesical, pro-
lapso uterino (cuando no se realiz6 osteotomia pélvica precoz),
insuficiencia renal, eyaculacién retrégrada, oligoespermia e
infertilidad, sindrome de intestino corto (extrofia cloacal).

PRONOSTICO

« Excelente sobrevida a largo plazo.

« (ontinencia urinaria hasta en el 75%-90% de los pacientes
con extrofia vesical.

« Incontinencia urinariay fecal hasta en el 75% de los casos
de extrofia cloacal, requiriendo derivaciones urinarias e
intestinales permanentes en muchos.
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« Engeneral, lafuncion sexual estd conservada y la mayoria
son fértiles.

o Enlas mujeres portadoras, se recomienda el parto por cesa-
rea, para evitar dafios en los mecanismos de continencia.
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Seno urogenital y cloaca

Capitulo 11

Francisco Reed, Yolanda Pullin, Fernando Gonzalez

I- a persistencia del seno urogenital (SUG) es un defecto
anatémico que se presenta en pacientes femeninos
con alguna endocrinopatia o alteracion genética, como los
desdrdenes del desarrollo sexual (DDS), el cual son bastante
infrecuentes, pero conlleva varios retos para el cirujano.
En especial la persistencia de la cloaca, que es una de las
variantes mds complejas de las malformaciones anorrectales
(MAR) en mujeres.

Hablamos de una persistencia del seno urogenital cuando
la uretra distal y Ia vagina se unen en un canal comun, el
cual abre entre la vulva o el periné en variadas localizaciones
(glande a margen anal anterior). Cuando ademas el intestino
distal desemboca en el canal comdn y no en el ano, se le
conoce como cloaca.

Embriologia

La diferenciacion urogenital normal se lleva a cabo entre la
cuarta y décimo segunda semana de gestacidn, la anatomia
de las estructuras externas es determinada en hombres por el
estimulo hormonal y en mujeres por la falta de este. El sistema
urinario y el genital derivan del mesodermo intermedio.
Inicialmente existe un conducto caudal comdn (la cloaca)
y una sola membrana (membrana cloacal) en la porcion
del intestino posterior. Posteriormente el tabique urorrectal
divide a la cloaca en un seno urogenital situado por delante
(dando origen a la vejiga y uretra), y un conducto anorrectal
por detrds. Este tabique también divide a la membrana
cloacal en una membrana anal y otra urogenital. Rodeando
a la membrana urogenital se encuentra el tubérculo genital,
los plieques uretrales y las prominencias genitales. En la
mujer, los pliegues uretrales forman los labios menores y
las prominencias genitales los labios mayores. £l desarrollo
de la uretra y la vagina estan intimamente relacionados. Los
conductos miillerianos dan origen a casila mitad de a vagina
proximal, Utero y trompas uterinas; mientras que los conductos
mesonéfricos o de Wolff pueden contribuir a la formacion de
uréteres y vagina.

Epidemiologia

La causa mds frecuente de genitales ambiguos en el recién
nacido es el sindrome adrenogenital, que presenta una
incidencia de 1 por cada 14.000 recién nacidos vivos. El SUG
sin DDS o MAR es menos atn de 1 por cada 20.000 nacidos
vivos de sexo femenino.

SENO UROGENITAL

Manifestaciones clinicas

Fl diagnostico antenatal se hace al diagnosticar hidrocolpos
durante la ecograffa, o incluso con una masa pélvica paravesi-
cal. En algunas ocasiones puede pesquisarse una megavejiga
e incluso hidronefrosis secundaria al mal vaciamiento vesical
por compresion extrinseca del hidrocolpos. Estos mismos
hallazgos se pueden diagnosticar durante el perfodo del recién
nacido o durante el estudio de un paciente con hiperplasia
suprarrenal congénita.

Muy pocas alteraciones del seno urogenital son diagnosti-
cadas de forma tardia, ya sea por amenorrea o por a presencia
de hematocolpos por acumulacion de sangre menstrual en
vagina y (tero. En algunas otras ocasiones por endometriosis
aincluso un absceso tuboovdrico o enfermedad pélvica infla-
matoria por menstruacion retrdgrada. Aunque poco frecuentes
también se puede diagnosticar al iniciar la actividad sexual,
sin embargo, es muy raro ya que se pueden sospechar con el
examen fisico genital anormal a muy temprana edad.

El examen fisico genital normal se puede hacer con Ia
traccién lateral y externa de los labios mayores con esta
maniobra se expone la mucosa del labio menor que forman
un techo sobre el clitoris, el meato uretral se puede observar
anterior al introito vaginal.

Adherencia de labios total sin membrana delgada en
la linea media que termine en un Unico orificio anterior
correspondiente a la vagina es sugerente de seno urogenital.
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Figura 11-1. Clasificacion de Prader. Grado de virilizacion.

NF: normal femenino; NM: normal masculino; I: clitoromegalia con ausencia de fusion labial y vulva pequefa; Il y Ill:
clitoromegalia con fusion labial posterior o fusion labial total con seno urogenital; IV: clitoris desarrollado como un
miembro viril, meato uretral en la cara inferior del clitoris hipertréfico con ausencia de testiculos; V: clitoris peneano de
aspecto masculino, meato urinario en la porcion distal del falo sin testiculos palpables en bolsa escrotal (Tomado de:
Speiser and White. Congenital adrenal hyperplasia due to 21-hydroxylase deficiency. Endocrine Rev 2000; 21(3):245-91).

Durante el examen fisico es importante determinar el
tamafio del clitoris normal (menor a 4,35 mm), la consistencia
de los cuerpos eréctiles, el grado de curvatura, presencia o
ausencia de gonadas palpables o hernias y el aspecto de los
pliegues labioescrotales. Es importante no olvidar el examen
fisico anal.

Otras manifestaciones clinicas pudieran ser una infeccion
urinaria debido a retencién o mal vaciamiento vesical o incon-
tinencia urinaria anatomica debido a falla en esfinter uretral,
o fisioldgica debido a reflujo vesicovaginal.

Clasificacion

Existen varias clasificaciones segtn el punto de vista ana-
tomico. Una se basa en la confluencia de las estructuras,
dependiendo de la longitud del canal comidn. También se
puede clasificar en alta si la confluencia estd localizada por
arriba del plano del esfinter urinario, donde generalmente el

canal es largo y la vagina corta; 0 en baja donde el canal es
cortoy la vagina generalmente es normal.

Otraes la clasificacion més actualizada es la propuesta por
Rink (abreviada PVE) que incluye longitud de falo (P) medido
en centimetros en su estado flécido; localizacién de confluen-
cia vaginal con uretra en relacion con el meato perineal y el
cuello vesical (V), medida por visualizacién endoscopica; y la
apariencia genital externa (E) que se basa en la clasificacion
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de Prader (Figura 11-1). Dicha clasificacion se fundamenta
principalmente en el tamafo uretral, refiriéndose a un SUG
alto cuanto la uretra es menor de 1,5 cm de longitud; y bajo
si la uretra es mayor a 1,5 cm (Figura 11-2).

Diagnéstico

El primer diagnéstico deberfa de ser clinico, ya que durante
la exploracidn fisica de los genitales femeninos suele verse
(inicamente un orificio en el introito vaginal, lo que debe elevar
altamente la sospecha de la presencia de un SUG.

El diagndstico a través de imdgenes es una herramienta
indispensable antes de someter a un paciente a reconstruccién
quirdrgica. Hay varias imdgenes de eleccién, podemos partir
con una ecograffa abdominal para evaluar 6rganos pélvicos,
riflones y glandulas suprarrenales.

Estudios mas especificos incluyen la genitograffa, donde se
utiliza medio de contraste para visualizar seno, vagina, uretray
vejiga. También es frecuente utilizar la resonancia magnética
nuclear (RMN), que también ayuda a descartar espina bifida,
que en ocasiones se ha vinculado con el seno urogenital; sin
embargo, la RMN deberfa de realizarse con una sonda dentro
del recto y otra sonda en SUG como marcador y distender las
estructuras en caso de ser necesario para tener una imagen
anatémica mds clara.
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Figura 11-2. Ejemplos de PVE en la clasificacion de Rink.

Por (ltimo, también podemos apoyarnos con la endos-
copia, que usualmente es un estudio de tipo diagndstico-
terapéutico por su uso dentro de la intervencion quirdrgica.
La cistoscopia es necesaria para poder medir la longitud del
canal comn, la uretra y, de ser posible, la vagina y descartar
otras malformaciones vaginales.

Tratamiento

El tratamiento genera controversia ya que muchas altera-
ciones urogenitales vienen acompafiadas de un DDS. Por lo
tanto, la decision debe ser resuelta en un tiempo especifico
y con un equipo que incluya especialistas de endocrinologfa,
neonatologfa, urologfa infantil, psicologfay comité de ética. La
Sociedad de Endocrinologia Pedidtrica Furopea y la Sociedad
Pedidtrico Endocrino Lawson-Wilkins recomiendan realizar
la cirugia cuando el paciente tenga de dos a seis meses de
nacido en aquellos que tengan una fusién alta y no se reco-
mienda la cirugfa para pacientes entre doce meses de edad
y la adolescendia.

Los tres procedimientos quirdrgicos necesarios son la clito-
roplastia, labioplastia y vaginoplastia. Existe controversia si es
mejor realizar una cirugfa en un tiempo (tres procedimientos)
0 realizar una cirugfa en etapas, realizando primero la clitoro-
plastia durante la infancia; y posteriormente |a vaginoplastia/
labioplastia durante la adolescencia.

Para el tratamiento quirdrgico se recomienda el abordaje
sagital posterior, con aseo quirdrgico en toda la porcion inferior
del cuerpo como se muestra en la Figura 11-3, facilitando el
abordaje al periné y zona genital. Abordaje de eleccién en la
resolucion de SUG bajo.

Cuando la confluencia es baja la reconstruccion es a través
de piel perineal desde el margen anal (incision en cliz) o
incluso abriendo la pared posterior del recto (ASTRA) y hasta
al margen posterior del introito vaginal (Figura 11-4). Cuando
la confluencia es alta se realiza una movilizacién parcial o total
del SUG (TUP 0 TUM). Durante esta cirugfa se pudiera llegar
a requerir un doble abordaje (perineal y abdominal abierto
0 laparoscopico).

Muchas pacientes requeriran en algin momento de su
seguimiento una cirugia de “retoque’, ya que la estenosis
vaginal es bastante frecuente. Preferentemente durante Ia
adolescencia.

Prondstico

Los resultados a largo plazo en pacientes con SUG general-
mente dependerdn del grado del defectoy sus malformaciones
asociadas. En general, un paciente con una anomalfa leve
tendrd un excelente control urinario y un desarrollo sexual,
fertilidad y funcién normal. En casos més graves o complejos,
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Figura 11-3. Abordaje posterior (Unidad Urologia, Hospital Exequiel Gonzalez Cortés. Santiago, Chile).

el cateterismo vesical puede ser necesario; ademds de difi-
cultades en la funcion sexual. Sin embargo, en la actualidad
existen pocos estudios que describan la funcién sexual o
satisfaccion sexual a largo plazo, al igual que la fertilidad.

CLOACA

La persistencia de cloaca es la union del SUG con el intestino distal,
desembocando en un canal comn, fuera del complejo anal.

Manifestaciones clinicas

Las manifestaciones son muy similares a las de un SUG
puro, sin embargo, de forma antenatal pueden presentar
manifestaciones graves como ascitis y distencién abdominal
provocando dificultad respiratoria por compresion. En ocasio-
nes podria estar asociada a malformaciones cardiacas, renales
y sacras. Generalmente son diagnosticadas al nacimiento por
la presencia de una MAR.

Al'examen fisico se presenta con apariencia de genitales
ambiguos o genitales de aspecto normal, con ausencia de
orificio anal, con un solo orificio en el introito vaginal. Podria
presentar distencién o masa abdominal por presencia de
hidrometrocolpos o globo vesical.
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Dentro del examen genital debe de quedar documentada la
longitud, consistencia y relacion con otras estructuras del falo.

En las ecograffas del sequndo trimestre se pueden ver
imdgenes sugestivas de masa pélvica, hallazgo que se debe
de estudiar con una RMN durante el tercer trimestre.

Siempre buscar al examen fisico dimorfismo espinal.
Clasificacion
Originalmente descrita por Pefia y actualizada por Krickenbeck
(clasificacion de MAR) (Tabla 11-1), se basa en si el canal

comdn es menor 0 mayor a 3 cm de longitud, dividiéndolas
en bajas y altas.

Diagnéstico

Por la asociacién que mantiene con otras anormalidades se
debe partir por una radiograffa de torax y abdomen, mds
ecograffa abdominal y pélvica que permite evaluar rifidn
(hidronefrosis), distencién vesical, vagina (hidrocolpos) y
recto; también descartar agenesia vaginal, duplicacion de
(tero 0 vagina, obstruccion en union ureterovesical, ectopia
ureteral y ureterocele.
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Figura 11-4. Abordaje sagital posterior de seno urogenital (Unidad de Urologia, Hospital Exequiel Gonzales Cortés. @
Santiago, Chile).

Tabla 11-1. Actual clasificacion de Krickenbeck

Principales grupos clinicos Variantes raras

Fistula perineal Atresia y estenosis de ano
Fistula rectouretral ffstula/atresia/estenosis (prostatica y bulbar) ~ Atresia/estenosis de recto
Fistula bulbar Fistula rectovaginal
Fistula prostatica Fistula en H

Fistula rectovesical Otras

Fistula vestibular

(loaca

MAR sin fistula

Estenosis anal

Tomado de: Gupta DK. Anorectal malformations - Wingspread to Krickenbeck. J Indian Assoc Pediatr Surg 2005; 10:75-77.

Se deberdn completar los estudios basicos con una ~ Tratamiento

fesonancia magnética para descartar patologia espinal y un - Se debe estabilizar al paciente antes de someterlo a trata-
ecocardiograma para descartar alteraciones cardiacas. miento quirtirgico. La primera intervencion quirdrgica, que
serfa una colostomia, no debe de posponerse mds de 48

Manual_Urologia_Cap_11.indd 81 @ 27-09-18 21:35‘ .



MANUAL DE UROLOGIA PEDIATRICA

horas, evitando una posible perforacion intestinal. En algunas
ocasiones también es necesario realizar una colpostomia,
la cual ayudard a drenar el hidrocolpos y el globo vesical.
Entre los dos a seis meses después de la colostomia se debe
programar la reconstruccién definitiva con el objetivo de
crear canales separados para vagina y uretra, sequida de I
reconstruccion anal.

Se recomienda, como en SUG, el abordaje posterior, si
durante la endoscopia quirdrgica se identifica un recto muy
alto el paciente debe ser girado para un abordaje abdominal
0 laparoscopico.

Lareparacion se realiza a través de una vaginouretrorrecto-
plastia utilizando un estimulador eléctrico para identificar
la musculatura y esfinteres anales. Uno de los pasos mds
complicados es separar la vagina de la uretra, asf como la
vagina del recto.

Pronadstico

Las complicaciones poscirugia son por la disfuncién de esfin-
teres, ocasionando estrefiimiento e incontinencia urinaria.
Dependiendo del grado de complejidad de la cloaca (indice
sacro-coccigeo), el grado de incontinencia fecal va del 14% al
63%y el estrefiimiento del 28% al 39%. Incluso el manchado
fecal puede ser tan frecuente como el 80% de los casos. Solo
el 12% de las pacientes con un canal comdn > 3 cm tiene
continencia fecal.
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Algunas pacientes pueden requerir cateterismo vesical de
por vida por alteraciones en la inervacion vesical o cuello vesi-
cal. Asimismo, la funcionalidad vaginal es bastante aceptable
en lamayorfa de los pacientes.

La insuficiencia renal puede ser una de las patologfas
tardfas que presentan estos pacientes por las alteraciones
renales que acompaiian a la patologfa o por consecuencia de
un retraso en la resolucién quirdrgica.
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Capitulo 12

Valvas de la uretra posterior

Paulina Baguedano

I- asvalvas de la uretra posterior (VUP) son una malforma-
cion congénita de la uretra masculina, representada por
un replieque patoldgico de la mucosa uretral, generalmente
unida a la porcion final del verumontanum, que constituye la
causa mds frecuente de obstruccion del tracto urinario bajo
en el periodo neonatal.

EPIDEMIOLOGIA

Esta patologia afecta al sexo masculino, con una frecuencia
de 1 de cada 8.000 nacidos vivos.

Alrededor del 50% de los fetos afectados presenta
oligohidroamnios y la descompresion en forma espontdnea
a través de la ruptura del tracto urinario, o la aparicion de
un urinoma perinéfrico que se observa en el 10%-20% de
|os casos severos.

ETIOLOGIA

La etiologfa exacta de las VUP o membranas no ha sido
establecida. La uretra prostdtica se desarrolla desde el seno
urogenital a la octava semana de gestacion. Las valvas uretra-
les posteriores son de origen embrioldgico heterogéneo que
resulta de un desarrollo exagerado de los repliegues uretro-
vaginales con una anormal insercion de la parte final distal
del conducto de Wolf, este repliegue patoldgico de mucosa
origina las valvas circunferenciales obstructivas.

La obstruccion uretral congénita causa una gran variedad
de anomalias en el tracto urinario, incluyendo dafio del
parénquima renal asi como de la funcion del musculo liso del
uréter y la vejiga. Estos cambios pueden persistir después de
a desobstruccion primaria.

Este aumento de la presion intravesical se trasmite a la via
urinaria superior, resultando en una dilatacién ureteral y en un
reflujo vesicoueteral (RVU).

El RVU es frecuente en asociacion con las VUP. Entre un
tercio y la mitad de estos nifios tiene RVU en el momento

del diagndstico. En muchos casos esto representa RVU
secundario resultante de alta presion intravesical, desarrollo
de diverticulos paraureterales y pérdida de la competencia
de la unién ureterovesical. En algunos casos se “sacrifica” un
rindn, produciendo un sistema de pop-off con un gran reflujo
aese lado, con deterioro renal, pero “salvando” la funcion del
contralateral. En algunos casos, sin embrago, el RVU es pri-
mario y puede estar causado por una anomala del desarrollo
de la yema ureteral.

Esta presion retrograda sobre el parénquima produce
dafio renal, muchas veces sobre un parénquima previamente
alterado por displasia renal.

Ademds, la elevada presion intravesical causa alteracion
en el detrusor (vejiga de lucha), en el cuello vesical y en el
desarrollo del esfinter urinario externo, comprometiendo Ia
continencia urinaria.

Se ha reconocido que los nifios con VUP tienen grados
variables de anomalias de la funcién vesical. Con frecuencia
se presenta como incontinencia urinaria, con la mitad de ellos
sin control de esfinter diurno durante la infancia.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Podemos observar un gran espectro de signos y sintomas,
variando desde una obstruccién severa con falla renal e
hipoplasia pulmonar, hasta sintomas de obstruccion moderada
con disfuncién vesical.

(l&sicamente los sintomas de presentacion dependen de
la edad. En el recién nacido, masas abdominales palpables
(vejiga distendida, hidronefrosis), ascitis, o distrés respiratorio
debido a hipoplasia pulmonar sugiere la posibilidad de una
obstruccién severa al vaciamiento vesical. Otros hallazgos
pueden incluir una historia obstétrica de oligohidroamnios y
hallazgos en el neonato consistentes con sindrome de Potter.
Los neonatos con vélvulas severamente obstructivas tienen
una pared vesical muy engrosada que puede ser facilmente
palpable a través del abdomen flécido de este grupo etario.
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TIPO | (Leves)

Cuello vesical

Veru

Esfinter externo

Endoscopio

e

Cuello vesical

Veru

Valvas unidas a las doce

Esfinter externo

Cuello vesical

Veru

Esfinter externo

TIPO 1l

Cuello vesical

Veru

Esfinter externo

Endoscopio
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Figura 12-1. Clasificacion de Young.
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La hipoplasia pulmonar se asocia frecuentemente con
uropatia obstructiva, ocurrida tempranamente en la edad
gestacional, especialmente cuando existe oligohidroamnios,
causa actual de riesgo vital en estos nifios.

Los nifios con obstruccion uretral de alto grado presentan
tempranamente en la vida sepsis urinaria, insuficiencia renal,
hipoplasia pulmonar, dificultad respiratoria, distensién abdo-
minal severa o neumotorax.

Los nifios que debutan mds tardiamente son probable-
mente aquellos que tienen mejor funcion renal y se presentan
generalmente con infeccién del tracto urinario (ITU) o disfun-
con vesical e incontinencia.

CLASIFICACION

Clasificacion de Young tipo I-111 (variedad de valvas). La
clasificacion de las valvas uretrales posteriores fue propuesta
por Young y cols. en 1919y estd basada en las caracteristicas
anatémicas de las valvas (Figura 12-1).

 Tipo I: es el mds comn, lo conforman plieques distales
del verumontanum que se insertan en la pared lateral de
la uretra, fusiondndose anteriormente. Representan el 95%
de todas las obstrucciones de la uretra posterior.

 Tipo II: es el més raro y consiste en plieques de mucosa
espirales a lo largo del eje longitudinal de la uretra, estos
replieques provienen del verumontanum, pasando muy
proximos al cuello dela vejiga y probablemente nunca causen
uropatfa fetal. Se han considerado como no obstructivas.

= Tipo Ill: es el menos comin y consiste en replieque
transverso que ocluye la uretra en la porcion distal del
verumontanun, cerca de la unién bulbo-membranosa. I
tipo Il se ha encontrado a diferentes niveles de la uretra
y aparentemente no quarda relacion al verumontanum.
Esta obstruccion involucra a toda la circunferencia de la
uretra, dejando una pequefia apertura en la zona central
posterior. El tipo lll representa solamente el 5% de los casos
de obstruccion de la uretra posterior, pero la obstruccion
parece ser la mds severa y estd asociada con un peor
prongstico.

Otros criterios. Los pacientes también se pueden clasificar
segln los criterios descritos por Churchill en dos grupos
prondsticos:

Grupo 1: favorable con pruebas sanguineas normales y
sin RVU o displasia renal asociada.

Valvas de Ia uretra posterior « Capitulo 12

Grupo 2: desfavorable si se acompafia de insuficiencia
renal, RVU, displasia renal o ureterohidronefrosis (UHN) severa.

DIAGNOSTICO

La obstruccion a nivel uretral, secundaria a valvas posterio-
res, tiene un amplio espectro de caracterfsticas ecogrdficas
prenatales y los signos cardinales consisten en dilatacién
persistente de la vejiga y la porcién proximal de la uretra,
engrosamiento de la pared vesical mayor de 2 mm y uréteres
caracteristicamente dilatados y tortuosos.

La consideracién mds importante con respecto al com-
promiso renal es la deteccion prenatal de la displasia renal.
Esta puede ocurrir con rifiones grandes o pequenos y el signo
ecogrdfico patognomonico es la visualizacién de mdltiples
quistes e hiperecogenicidad del parénquima renal.

De los fetos con obstruccion, en el 10%-20% la vejiga
se descomprime en forma espontdnea a través de la ruptura
del tracto urinario (ascitis) o la aparicion del pseudoquiste
perinefritico. El oligohidroamnios es un hallazgo invariable y
estd relacionado con la severidad y duracion de la obstruccion,
la presencia de un severo oligohidroamnios es considerado de
mal pronostico.

La sensibilidad para la deteccién de uropatia obstructiva
por ecograffa prenatal en mdltiples series es del 90% al
100%. Se estima que dos tercios de los pacientes con VUP se
identifican prenatalmente.

Aungue en algunos casos las anormalidades causadas por
|a obstruccion son letales, la mayorfa de los pacientes puede
ser monitoreado con estudios de ultrasonido secuenciales y
someterse a estudio de diagndstico y a un control inmediato
después del parto.

En la actualidad, obstetras y perinatdlogos refieren a Ia
madre a un ur6logo pedidtrico para una interconsulta prenatal
si se sospecha una uropatfa obstructiva y en algunos casos
favorables, se puede realizar intervencién prenatal mediante
un shunt vesicoamnigtico.

Todos los varones recién nacidos con antecedentes de
hidronefrosis significativa prenatal deben ser evaluados por
su posible obstruccion uretral.

Debido a la deplecidn de volumen es comin, en las
primeras 48 horas de vida, que los estudios de ultrasonido
realizados durante este periodo puedan dar un falso negativo
y se recomienda repetir a la semana de vida.
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El diagndstico de VUP se hace por uretrocistografia
miccional seriada, corroborando la lesién obstructiva por el
hallazgo de la triada cldsica de dilatacion de uretra proximal,
interrupcidn stbita de la columna del medio de contraste a
nivel de las valvas y la disminucion del calibre de la imagen
del chorro de la uretra distal.

Este diagndstico se corrobora con una cistoscopia bajo
anestesia en el momento de la ablacion endoscopica.

ESTUDIO DE LABORATORIO, IMAGENES Y OTROS

Los exdmenes de sangre, de funcién renal, hemograma y ELP
son necesarios en la evaluacion de un recién nacido con VUP
y un examen de orina y urocultivo.

La ecotomografia renal y vesical durante los prime-
ros dias de vida muestra una vejiga de lucha, con paredes
engrosadas e irregulares con presencia de diverticulos, una
uretra posterior dilatada y la presencia de ureterohidronefrosis
bilateral con rifiones de aspecto displasticos.

La uretrocistografia miccional seriada ademds de
mostrar la obstruccion a nivel de uretra posterior muestra
una vejiga de lucha, gruesa y trabeculada, con grandes
divertfculos y con reflujo vesicoureteral secundario, en la
mayorfa de los casos.

Fl cintigrama renal estatico con Tc99 DMSA completa
el estudio para detectar lesiones del parénquima renal de
grado variable, desde lesiones focales en caso de infecciones
urinarias hasta rinones displdsticos pequefios con compromiso
de la funcion renal diferencial.

TRATAMIENTO

La intervencion prenatal estd reservada a fetos cuyo diag-
néstico se realiza después de la semana 24 de gestacion con
adecuada funcion renal y coninmadurez pulmonar que impide
el nacimiento. EI prondstico es favorable pero estd asociado
al 5% de mortalidad; y el 25% progresa a falla renal crénica
a pesar de la intervencion.

El diagndstico de la patologia antes de la semana 24 de
gestacion tiene un prondstico pobre, esta asociado con el 50%
de muerte fetal y falla renal cronica posterior al nacimiento.

Una vez que se determina una adecuada funcién renal y
no hay ninguna malformacion letal asociada, se hace sequi-
miento ecogréfico del volumen del liquido amniético. Ante
la presencia de oligohidroamnios importante se procede a
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evaluar la madurez pulmonar, que en el caso de ser negativa
estd indicado realizar una intervencion in utero, teniendo en
cuenta la edad gestacional como parte fundamental del pro-
néstico y la experiencia del médico en estos procedimientos.

Fl tratamiento inicial de un recién nacido con diagndstico
de VUP debe comenzar con la colocacion de un catéter uretral
y el inicio de profilaxis antibitica, lo que nos permite medir
el nivel basal de la funcion renal y corregir las alteraciones
de liquidos y electrélitos durante los primeros dfas de vida.

La mejora definitiva de la funcidn renal y de las vias uri-
narias superiores presentes por la dilatacién de tracto urinario
superior debe evaluarse solo después de la descompresion
completa de |a vejiga.

Los valores de creatinina durante los primeros dfas de vida
reflejan los niveles maternos y no son indicativos del recién
nacido, por lo que debe medirse funcion renal y medicion de
creatinina al séptimo o décimo dfa de vida.

Después de este periodo inicial de estabilizacion, en la
mayorfa de los nifios con VUP se puede realizar con sequridad
la ablacién primaria de las vélvulas, este es el método de
eleccion en el tratamiento de las VUP.

El tratamiento primario consiste en la reseccion o ablacion
endoscdpica de las valvas, esto se puede realizar desde el
perfodo recién nacido, si se cuenta con el instrumental nece-
sario y el paciente estd estable.

Actualmente, la utilizacion del laser de Holmio permite Ia
vaporizacion del tejido sin exponer el resto de la uretra alesiones
térmicas; y el uso de instrumentos de pequefio calibre y flexibles
disminuiran el grado de lesion uretral y estenosis en el futuro.

La mayor controversia existe en el manejo mds apropiado
del nifio que tiene una insuficiencia renal significativay que no
mejora después de un periodo satisfactorio de drenaje uretral.
Las opciones de manejo en este grupo incluyen la reseccién
endoscopica inicamente, la vesicostomfa o la derivacién alta
(ureterostomia o pielostomia).

En el caso de que no haya esperanza de revertir el dafio
sufrido por los rifiones en el ttero por la presencia de displasia
renal, a derivacion debe evitarse y el tratamiento debe cen-
trarse en la preservacion de la funcion vesical.

Una preocupacién comn de los pediatras en el tratamiento
del paciente con VUP es la persistencia de hidroureteronefrosis
severa después la ablacién de la valvula. Con frecuencia, esto
seinterpreta como la evidencia de una obstruccion de a union
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ureterovesical, y si se asocia a niveles elevados de creatinina,
puede conducir a una derivacién supravesical en estos casos.

El hecho de que mads del 40% de estos pacientes progresa
ainsuficiencia renal en fase terminal con una derivacién proxi-
mal, apoya la creencia de que la insuficiencia renal demostrada
después de la estabilizacion del nivel de creatinina del recién
nacido es causada por la displasia renal primaria subyacente
y no es el resultado de una obstruccién no resuelta.

El tratamiento secundario consiste en cirugfa reconstruc-
tiva vesical en caso de vejiga de pequefia capacidad, de alta
presion o con RVU severo.

La presencia de RYU no debe influir en el manejo inicial
de nifios con VUP. En una tercera parte de los casos el reflujo
se resuelve espontdneamente después que la obstruccion se
ha eliminado. En otro tercio el reflujo persiste, pero no supone
un problema con profilaxis antibiotica mantenida. Aunque el
reflujo persista los uréteres dilatados generalmente disminu-
yen de calibre con el tiempo.

El reimplante de los uréteres en caso de RVU asociado a
VUP la mayoria de las veces no es necesario.

Dependiendo de Ia extension y naturaleza de la disfuncién
vesical y 1a capacidad de vaciamiento vesical, el manejo puede
consistir en terapia anticolinérgica para reducir las contraccio-
nesno inhibidas del detrusor; cateterismo intermitente limpio
para consequir un buen vaciamiento vesical; o una ampliacion
vesical para mejorar el volumen y la acomodacion.

La insuficiencia renal crénica requiere de un trasplante
renal en un nimero significativo de nifios con VUP.

PRONOSTICO

El diagndstico y tratamiento de las valvas de uretra posterior
se ha revolucionado con el desarrollo de nuevas tecnologias
de ultrasonido prenatal y el desarrollo de nuevos instrumentos
endoscdpicos y de reseccion vaporizante (ldser de Holmio).

Valvas de Ia uretra posterior « Capitulo 12

Esto permite la cirugfa temprana para la mayorfa de los
neonatos sin lesién mecdnica y térmica de la uretra.

El manejo del paciente con VUP debe individualizarse,
tomando en cuenta la importancia del répido alivio de Ia
obstruccion infravesical y el grado de disfuncién vesical
secundaria al proceso obstructivo, con el objeto de preservar
al méximo la funcion renal.

El prondstico a largo plazo es variable en cada caso,
depende del dafio renal asociado (por displasia o por infec-
ciones urinarias), el compromiso vesical y la continencia.

La realidad es que muchos nifios con VUP tienen grados
significativos de displasia renal y desarrollan una pérdida
progresiva de funcion renal a lo largo de la vida.

Hoy, con la deteccion antenatal, el manejo médico de Ia
insuficiencia renal y la hipoplasia pulmonar en perfodo de
recién nacido, el diagndstico y el tratamiento oportuno de
las VUP y sus consecuencias, ha mejorado el prondstico de
estos pacientes.
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Sindrome de Prune Belly

Capitulo 13

Francisco 1. Dénes, Sami Arap, Min J, Bag

| sindrome de Prune Belly (SPB) es una patologia con-

génita, caracterizada por flacidez de la musculatura
abdominal, criptorquidia bilateral, con testiculos intraab-
dominales y alteraciones del tracto urinario, que incluyen
displasia renal, ureterohidronefrosis con dolicomegauréter,
megavejiga y reflujo vesicoureteral (RVU). Sibien fue descrita
por primera vez por Frohlich en 1839, la denominacion Prune
Belly (abdomen de ciruela pasa) fue introducida en 1902 por
Osler. En 1950, Eagle y Barret presentaron 9 casos, haciendo
énfasis en que esta enfermedad correspondia a un sindrome.
Su incidencia es de 1 por cada 29.000 a 50.000 nacidos y
compromete casi exclusivamente al género masculino, exis-
tiendo raros reportes de nifias con flacidez abdominal asociada
a dilatacion del tracto urinario, pero sin alteracién gonadal y
que representan el 3% al 5% de los casos.

ETIOLOGIA

La etiologia del SPB es desconocida y la mayoria de los
casos son de ocurrencia esporddica con cariotipo normal. La
preponderancia en el género masculino podria sugerir una
herencia recesiva ligada al sexo, pero los casos descritos en
nifias no favorecen esta teorfa. Algunos estudios han mos-
trado alteraciones cromosémicas que podrian ser evidencia
de una herencia genética de la enfermedad, sin embargo,
los hallazgos son aleatorios, sin ser posible establecer una
relacion entre ellos.

Los eventos embrioldgicos que producen las manifesta-
ciones del SPB son indeterminados. Una teorfa plantea que Ia
obstruccién temporal del cuello vesical o de la uretra posterior
durante la gestacion, asociada a hipoplasia prostatica, podria
ser la causa de la dilatacion masiva del tracto urinario, con
atrofia compresiva de la musculatura abdominal y bloqueo del
descenso testicular. También se ha postulado una disembrio-
génesis mesenquimatosa entre |a tercera y décima semanas
de gestacion, que afectarfa al mesoderma precursor de los
uréteres, vejiga, prostata, uretra y guberndculo, resultando
en alteraciones estructurales del aparato urinario y testiculos.

Una tercera teoria propone que el sindrome seria secundario
a una malformacién del saco vitelino y del alantoides, que
tendrfa repercusion en la formacion de la vejiga y la uretra,
las cuales se mantendrian dilatadas, dificultando el drenaje
de los uréteres y los rifiones.

CARACTERISTICAS CLINICAS
Y ANATOMOPATOLOGICAS

El aspecto flacido y abultado del abdomen, con rugosidades
semejantes al de una ciruela pasa, caracterfstico del SPB, puede
variar en intensidad, extension y simetrfa, afectando principal-
mente alos segmentos medio e inferior (Figura 13-1). Mas alld
del aspecto estético, la debilidad abdominal tiene repercusiones
funcionales importantes, como el retardo en el inicio de Ia
deambulacién, vicios posturales y dificultad para incorporarse
desde la posicion supina; la falta de soporte abdominal al toser
es responsable de una mayor incidencia de infecciones del tracto
respiratorio, como también puede producir deformidades de
la parrilla costal. Ocasionalmente, estos pacientes presentan
también pectus excavatum o carinatum.

La criptorquidia bilateral es una caracterfstica constante
en estos pacientes. La ubicacion usual de los testiculos es
intraabdominal, junto a los uréteres dilatados, a la altura de
los vasos ilfacos. La histologa testicular en pacientes lactantes
muestra detencién del desarrollo testicular, asf como ausencia
de espermatogénesis en edad pospuberal. También ocurren
alteraciones del epididimo y del conducto deferente. En la edad
adulta, los niveles de testosterona son normales, mientras que
los de hormona foliculoestimulante y hormona luteinizante
se encuentran elevados. No hay reportes de pacientes fértiles
dentro de la evolucion habitual, sin embargo, recientemente
se han publicado casos de paternidad lograda mediante
fertilizacion asistida.

Hay gran variacion anatomica y funcional del tracto
urinario, tanto entre los portadores del sindrome, como entre
las unidades nefroureterales de un mismo paciente (Figura
13-2). Por otro lado, no existe una correlacion entre el grado
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Figura 13-1. Varios aspectos de la flacidez abdominal caracteristica del sindrome de Prune Belly.

de flacidez abdominal y la gravedad del compromiso del
tracto urinario. Si bien los riflones pueden ser normales, es
frecuente encontrar hidronefrosis, que se asocia en el 50%
a displasia renal. En los rifiones sin displasia la funcién estd
conservada, pero puede deteriorarse como consecuencia de
pielonefritis secundaria a obstruccion o RVU. En el caso de
displasia, la lesion funcional puede ser evidenciada ya en
el perfodo neonatal. La dilatacion pielocalicial se debe a la
deficiencia de la musculatura lisa, que puede estar agravada
por la eventual presencia de obstruccion ureteral o RVU. Los
uréteres presentan dilatacion y tortuosidad variable en el 81%
de los casos, siendo los segmentos distales los mds compro-
metidos. El peristaltismo es ineficiente en toda la extensién
ureteral, principalmente en los segmentos mds dilatados.
Algunos casos presentan obstruccion ureteral debido a Ia
tortuosidad excesiva, incluso a nivel de la union pieloureteral.
En el 75% de los casos se observa grados variables de RVU. La
histologia muestra engrosamiento ureteral por aumento del
tejido conectivo y deficiencia de la musculatura lisa, asf como
disminucion de células ganglionares. La vejiga se encuentra
alargada y con capacidad aumentada, presentando paredes
gruesas pero no trabeculadas, siendo facilmente palpable en

90

‘ Manual_Urologia_Cap_13.indd 90

el hipogastrio. La clipula vesical presenta un pseudodiverticulo,
resquicio del uraco, que se fija en la cicatriz umbilical. En el
25% de los casos puede haber fistula uracal, principalmente en
presencia de obstruccién uretral. El cuello vesical se encuentra
abierto, derivando hacia la uretra prostatica dilatada. Histo-
l6gicamente se pueden evidenciar células musculares lisas
normales intercaladas con fibroblastos y fibras de coldgeno
que producen engrosamiento de la pared vesical. La inervacion
de la vejiga y la distribucion de las células ganglionares en
la pared vesical son normales, pero hay disminucion de los
receptores alfa-adrenérgicos. Los estudios urodindmicos de
estos pacientes muestran buena complacencia y capacidad
vesical. Aunque la miccién puede tener presion y flujo normal,
son frecuentes las alteraciones miccionales con reduccion del
flujoy residuo posmiccional importante, ya sea por contraccion
vesical ineficiente, por presencia de un diverticulo uracal no
contractil, o por una eventual obstruccién infravesical. La
ectasia vesical empeora el drenaje del tracto superior y, si
bien con el crecimiento del paciente el patr6n de vaciamiento
vesical puede mejorar, este también puede empeorar.

En la mayorfa de los pacientes existe hipoplasia prostdtica
secundaria a disembriogénesis mesenquimatosa, con ausencia
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Figura 13-2. Varios aspectos de la anatomia del tracto urinario, con grados variables de dilatacion pieloureteral,
deformidad vesical y reflujo vesicoureteral.

de sus elementos epiteliales y musculares. En consecuencia,
la uretra posterior estd dilatada, pero al contrario de los
casos de valvulas de uretra posterior, el cuello vesical es
amplio. La uretra se estrecha abruptamente a nivel de uretra
membranosa. Hallazgos de vélvulas, estrecheces, diafragmas
y diverticulos obstructivos han sido descritos en la transicion
de uretra prostdtica a uretra membranosa en el 20% de los
casos. La hipoplasia prostdtica contribuye a la infertilidad del
paciente, debido a la falta de tejido secretor de la préstata,
asf como también por la eyaculacién retrégrada secundaria
hacia el cuello vesical abierto. La uretra anterior y el pene son
normales en la mayorfa de los casos, pero puede haber atresia

0 hipoplasia de estos segmentos, generalmente asociados
a fistula uracal, ureterohidronefrosis acentuada y displasia
renal. También se han descrito casos con megalouretra de
tipo escafoide o fusiforme (Figura 13-3).

El compromiso de otros 6rganos ocurre en el 75% de los
casos. Las anomalfas pulmonares son comunes, siendo la mds
grave la hipoplasia pulmonar asociada a oligohidroamnios. La
hipoplasia pulmonar, cuya forma mds grave es incompatible
con la vida, puede encontrarse en el 30% de las autopsias
de neonatos con SPB. Las alteraciones musculoesqueléticas
ocurren en el 45% de los casos, y aunque no interfieren en |a
sobrevida del paciente, pueden ser significativas; predomi-
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Figura 13-3. Paciente con SPB y megalouretra. Uretrocistografia que muestra cuello vesical abierto, megalouretra
escafoide y reflujo vesicoureteral izquierdo.

nando las malformaciones de los miembros inferiores (pie bot,
displasia de cadera y amputaciones), de la columna vertebral
(escoliosis) y de torax (pectus excavatum y pectus carinatum).
Las anomalfas gastrointestinales ocurren en el 30% de
los casos, siendo caracteristica la presencia de mesenterio
universal, que mantiene los segmentos coldnicos, el bazo y
el higado sin fijacién retroperitoneal, lo que puede derivar
en malrotacion intestinal con obstruccion y vélvulo. También
hay reportes de casos con concomitancia de malformacién
anorrectal, atresia intestinal, enfermedad de Hirschsprung,
gastrosquisis, onfalocele y extrofia cloacal. Alteraciones car-
diovasculares, como defectos septales, ventriculares y atriales,
persistencia de ductus arterioso y tetralogia de Fallot ocurren
en el 10% de los casos.

CLASIFICACION

Los pacientes con SPB pueden ser divididos en tres grupos,
sequn el grado de compromiso anatomico y funcional del
tracto urinarioy del sistema respiratorio al momento de nacer.

« Grupo 1:son los casos més graves, que presentan displasia
renal e hipoplasia pulmonar acentuadas, asociadas a oligohi-
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droamnios fetal. Corresponden a cerca del 20% de los casos,
los cuales son mortinatos o fallecen en el perodo posnatal
inmediato debido a insuficiencia respiratoria o renal.

Grupo 2: corresponde a los pacientes que no corren riesgo
vital inmediato al nacimiento porque no tienen hipoplasia
pulmonar. Tienen dilatacién pieloureteral importante,
pero la funcién renal estd inicialmente preservada, ya que
los rifiones son solo parcialmente displdsicos y porque
no presentan obstruccion significativa asociada. Sin
embargo, puede haber deterioro precoz y progresivo con
agravamiento de la obstruccion y pielonefritis recurrente
asociada a RVU. Se estima que dentro de los dos primeros
afios de vida, hasta el 30% de los pacientes puede fallecer
debido a insuficiencia renal o sepsis.

Grupo 3: son pacientes con funcién renal estable, con
presencia de ureterohidronefrosis moderada y ausencia
de displasia renal. En general, tienen buena evolucion
aun sin tratamiento. Un valor de creatinina sérica menor
0,7 mg/dL es indicador de buen prondstico nefroldgico.
Con el crecimiento del paciente, la hidronefrosis tiende
a disminuir, pero las infecciones, el RVU y la disfuncion
miccional pueden comprometer esta evolucion favorable.
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Figura 13-4. Reconstruccion del tracto urinario. A: aspecto inicial; B: reseccion de los segmentos ureterales dista-
les, dilatados y tortuosos; C: modelaje ureteral proximal; D: reimplante ureterovesical; E: cierre vesical y cistostomia

(técnica de Woodard).

TRATAMIENTO

La ecograffa antenatal, al final del primer trimestre de gesta-
cién, puede generar la sospecha de SPB en fetos masculinos
con ureterohidronefrosis bilateral asociada a megavejiga. Sin
embargo, la mayorfa de los fetos no tiene obstruccién del flujo
urinario, manteniendo vaciamiento vesical requlary volumen
de liquido amnidtico normal. El andlisis de amniocentesis o
de puncion renal demuestra estabilidad de la funcion renal,
siendo cuestionable la intervencion fetal para drenaje del
tracto urinario. La interrupcion de la gestacion, basada en
el diagndstico antenatal, no se justifica pues la funcién renal
puede estar conservada incluso en los fetos con dilatacion
importante del tracto urinario. La descompresién intrauterina
de los rifiones o la vejiga fetal podria estar indicada solo al
término de la gestacidn, para evitar un parto distocico.

Al nacimiento, la presencia de la flacidez abdominal,
ademds de criptorquidia bilateral caracteriza el diagnéstico

®

de SPB. Esimprescindible realizar una evaluacion del sistema
respiratorio para descartar hipoplasia pulmonar. Los estudios
secuenciales de laboratorio y ecogréficos completan la eva-
luacion morfoldgica y funcional del tracto urinario.

El pronéstico inmediato depende del grado de hipoplasia
pulmonary de displasia renal. En los pacientes del grupo T,
|a hipoplasia pulmonar lleva a disfuncidn respiratoria en las
primeras horas de vida, limitando la sobrevida, incluso con
asistencia ventilatoria; la funcion renal de los pacientes de
este grupo progresa rapidamente a insuficiencia renal, aun
con drenaje precoz del tracto urinario, debido a la displasia
renal ya presente. EI prondstico en este grupo es malo y el
tratamiento se reduce a medidas paliativas. En los pacientes
del grupo 3 las anomalias tanto del tracto urinario como de
otros drganos son discretas; por lo cual, generalmente no
requieren de tratamiento, salvo aquellos relacionados con el
abdomeny ala criptorquidia. Los pacientes del grupo 2 son los
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Figura 13-5. Reconstruccion del tracto urinario: imagenes pre y postoperatorias.

mds complejos, ya que tienen parénquima renal y pulmonar
lo suficientemente fntegros como para asequrar la sobrevida
inicial, pero pueden sufrir un rdpido deterioro debido a ectasia
y eventual obstruccion ureteral, RVU, disfuncion miccional y
principalmente por infecciones. Una vez instalada en estos
sistemas masivamente dilatados, la infeccion es dificil de
erradicar, siendo frecuente que se presente como pielonefritis.
Con el objetivo de preservar la funcién renal, estos pacientes
requieren de control y tratamiento uroldgico cuidadoso desde
el nacimiento.

Ante el hecho de que en muchos casos el factor obstructivo
del tracto urinario no existe y que la dilatacion pieloureteral
es hipotonica, acomodando el flujo de orina lentamente, pero
sin comprometer la funcién renal, algunos autores prefieren
una conducta conservadora, a la expectativa de la mejora
espontanea de la ureterohidronefrosis. En presencia de RVU
estéril, consideran que el uréter dilatado sirve como cdmara de
descompresion, que protege el parénquima renal del aumento
de presién. Con el tiempo, la vejiga puede reducir el volumen
residual, incluso si inicialmente necesitase cateterismo inter-
mitente. La infeccion, causa mds importante del deterioro
de este sistema dilatado, puede ser prevenida con profilaxis
antibiotica cuidadosa. En el caso de descompensacidn, con
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pérdida funcional, infeccion grave o sepsis, la vesicostomia
puede descomprimir el tracto urinario; aguardéndose el creci-
miento del paciente y la mejora de la dilatacién para su cierre,
en algunos casos hasta diez afios después. Sila vesicostomia
fuese ineficaz se puede recurrir a una ureterostomia cutdnea
0 una pielostomia.

Los autores a favor del tratamiento intervencionista arqu-
mentan que, incluso sin obstruccion significativa del tracto
urinario y aun con profilaxis antibidtica, los pacientes con SPB
presentan a mediano plazo unaincidencia importante de com-
plicaciones; hasta el 30% de ellos llega a insuficiencia renal,
debido a displasia renal asociada a pielonefritis, agravada por
la ectasia urinaria y RVU. En una revision de 56 casos, el 70%
de los pacientes fallecid y 16% de los sobrevivientes presento
insuficiencia renal. Para prevenir el deterioro, particularmente
enlos casos con gran dilatacion ureteral y RVU, se recomienda
el tratamiento quirdrgico precoz, con reconstruccién del tracto
urinario, incluso en presencia de estabilidad funcional. El
procedimiento consiste en exéresis de los rifiones displasicos
y no funcionales, rectificacion y reimplante de los segmentos
ureterales proximales menos dilatados en la vejiga, con técnica
de antirreflujo, eliminando asi la obstruccion y eventual RVU
que propician la infeccién (Figura 13-4). A pesar de que
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Figura 13-6. Orquidopexia. A: con preservacion de vasos gonadales; B: con seccion de vasos gonadales; C: testicu-

los en posicidn adecuada.

habitualmente la capacidad vesical se encuentra aumentada
la fuerza contrdctil del detrusor es deficiente, resultando en
residuo posmiccional importante en la mayorfa de los casos.
Fl cateterismo promueve el vaciamiento adecuado de la vejiga,
sin embargo, su aplicacién en nifios pequefios es limitada
debido a la sensibilidad uretral y a los riesgos de contami-
nacion del tracto urinario. La reseccion de la ctpula vesical,
incluyendo el diverticulo o fistula uracal, disminuye la exage-
rada capacidad vesical y puede aumentar su fuerza contrdctil.
Estudios urodindmicos recientes han mostrado que los efectos
iniciales de la cistoplastia reductora tienden a desaparecer
a largo plazo, pese a lo cual puede ser una ventaja para el
paciente que atin no ha aprendido a orinar adecuadamente.
En la reconstruccin del tracto urinario, la cistoplastia puede
ser asociada a la confeccion de un acceso para cateterismo
intermitente, utilizando la técnica de Mitrofanoff, idealmente
con apéndice cecal. Pese a que los reportes de complicaciones
no son despreciables, los resultados de publicaciones recientes
han sido favorables, con pocas recidivas de RVU y bajo indice
de obstruccién secundaria (Figura 13-5).

La orquidopexia es obligatoria, tanto por su efecto en la
imagen corporal, como también para el control de eventual
neoplasia, siendo dudoso el beneficio sobre la fertilidad de
los pacientes. Debido a la localizacion alta de los testiculos,
el abordaje debe ser abdominal. En pacientes menores de
un afio de edad, el pediculo vascular es disecado con mds
facilidad, permitiendo Ia fijacion del testiculo en el escroto

con preservacion de los vasos espermaticos; en nifios mayores
puede ser necesario seccionarlos, debiéndose preservar el
pediculo vascular deferencial (Figura 13-6). La mayoria de los
autores recomienda realizar este procedimiento en el mismo
momento de la reconstruccion urinaria. En la actualidad, la
orquidopexia abre la perspectiva de paternidad con técnicas
de fertilizacion asistida.

Enrelacién a la pared abdominal, la conducta expectante
estd indicada solo en pacientes con flacidez discreta, no se
justifica esperar en casos acentuados. La abdominoplastia
tiene por objetivo la reconstruccion estética y funcional,
promoviendo mejora de la postura, del soporte respiratorio,
de la prensa abdominal y del vaciamiento vesical e intestinal;
y puede serrealizada junto con la reconstruccion del tracto uri-
narioy la orquidopexia. Existen diversas técnicas y en todas los
segmentos enflaquecidos de la fascia musculo-aponeurdtica
son plegados o suturados al modo “en chaquetén’”.

El tratamiento del SPB debe ser individualizado y la
evaluacion de los pacientes desde el nacimiento permite la
planificacion terapéutica adecuada, segun la gravedad de
la enfermedad. En los pacientes del grupo 2 estd indicada la
intervencion quirdrgica completa, incluyendo reconstruccion
simultanea del tracto urinario, abdominoplastia y orquido-
pexia. Esta cirugia es factible a cualquier edad, proporcionando
estabilizacion anatémica y funcional del tracto urinario,
mejora de la pared abdominal y preservacion testicular en la
mayoria de los pacientes. Se recomienda que la orquidopexia
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sea realizada antes de los doce meses de edad, dada la menor
complejidad del procedimiento en esta etapa. Considerando
las ventajas de la cirugia completa en un solo tiempo, cree-
mos que esta es la mejor alternativa de tratamiento de los
pacientes con SPB.
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Enfermedad quistica renal

Capitulo 14

Ricardo Zubieta, Alejandra Rios

aenfermedad quistica renal en s es el grupo heterogéneo

de procesos clinico-patolégicos que dan lugar a forma-
ciones quisticas renales, dilataciones tubulares cuatro veces
mds grandes que el tamafio normal. Comprenden un amplio
espectro de anormalidades en la edad pedidtrica. Pueden ser
hereditarios 0 adquiridos, uni o bilaterales, ser renales aislados
de ubicacion medular, cortical o extrarrenal, o como parte
de un sindrome malformativo. Pueden presentarse desde Ia
etapa prenatal hasta la adulta y constituir un hallazgo silente
0 progresar a la insuficiencia renal cronica, como ocurre en el
6,5% de los pacientes pedidtricos de nuestro pafs.

Para esta patologfa en particular se debe indagar en los
antecedentes familiares de quistes renales o en otros 6rganos
(higado, pancreas y bazo), el antecedente de consanguinidad o
deinsuficiencia renal cronica de causa no precisada en la fami-
lia, estudioimagenoldgico de los padres y buscar en el paciente
dismorfias y manifestaciones extrarrenales. Esta informacion
permite una orientacién diagndstica de la enfermedad renal
poliquistica y sus diagndsticos diferenciales.

CLASIFICACION

Se han propuesto diversas clasificaciones basadas en aspectos
hereditarios 0 genéticos, etioldgicos, anatémicos, funcionalesy

enrelacién con sindromes polimalformativos, sin embargo, la
mds utilizada es aquella sequn factor hereditario (Tabla 14-1).

DIAGNOSTICO

Fl diagndstico precoz y certero permite otorgar un tratamiento
oportuno, evita la enfermedad renal cronica y orienta a familias
con respecto consejerfa genética. En nifios, estas patologias
suelen ser hallazgos incidentales en estudios de infeccion
urinaria, masa palpable, polimalformados, etcétera.

El método de eleccion para el diagndstico de estas patologfas
es la ecograffa abdominal, incluso la ecografia prenatal, ya que
permite demostrar compromiso uni o bilateral, tamafio renal
y presencia de lesiones quisticas, ademas del compromiso de
6rganos extrarrenales. Una de las principales caracterfsticas que
orienta hacia alguna patologfa quistica renal en particular es el
tamaio renal, el cual se resume en la Tabla 14-2.

Ocasionalmente se requiere medicina nuclear para evaluar
la funcion renal, y en caso de sospecha de complicaciones
como hemorragia o infeccion, complementar con resonancia
magnética y/o tomograffa computarizada.

Tabla 14-1. Clasificacion de las enfermedades renales

quisticas seguin presencia de factor hereditario

No hereditarias

Autosémica recesiva
« Nefropatfa juvenil

Autosémica dominante + Enfermedad renal poliquistica

- Esclerosis tuberculosa

- Enfermedad quistica medular
- Enfermedad glomeruloquistica

Asociada a sindromes
« Sindrome ligado al X

« Desdrdenes cromosémicos

- Enfermedad renal poliquistica

- Sindrome autosémico recesivo

Displasia quistica

Displasia multiqufstica renal

Quistes simples

Rifién esponjoso medular

Quistes multiloculares y tumor de Wilms
Enfermedad quistica renal localizada

Enfermedad quistica renal adquirida
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Tabla 14-2. Tamafo renal ecogréfico en las distintas patologias quisticas renales

Patologia quistica renal

Predominante quistica
Quiste simple

Enfermedad quistica localizada
Enfermedad renal poliquistica autosémica dominante

Quistes multiloculares

Enfermedad quistica renal adquirida

Predominante
hiperecogénica

Displasia quistica

Quistes multiloculares
Esclerosis tuberosa
Nefronoptisis

Mixta o variable

CLINICA, CARACTERISTICAS Y MANEJO DE
LAS ENFERMEDADES RENALES QUISTICAS

Enfermedad renal poliquistica
autosomica recesiva

La enfermedad renal poliquistica autosémica recesivas (ERPAR)
es una alteracion hereditaria progresiva de compromiso renal
y hepdtico, inversamente proporcionales entre si, que se inicia
en el periodo fetal con hipoplasia pulmonar secundaria, con
una incidencia de 1 por cada 20.000 a 50.000 nacidos vivos.
Se atribuye a alteracion en el gen PKD1 (focus 6p21.1-p12)
que altera cilios de tdbulos colectores de pancreas, rifones e
higado, presentdndose afectacion renal y hepdtica en todos
los casos. Los nifios con menor compromiso renal y mayor falla
hepatica desarrollan tardiamente algun grado de insuficiencia
renal progresiva, evolucionando a la falla renal.

Su presentacion en cuanto a edad se manifiesta en tres peaks:
un tercio entre el perfodo de recién nacido y el afio de edad, un
tercio entre el afio y los 20 afios y un tercio sobre los 20 afios, que
son los que con mayor frecuencia muestran sintomas hepticos.
De acuerdo a la edad de presentacidn es la clinica que manifiestan
estos pacientes. En recién nacidos se observa nefromegalia grave,
oligohidroamnios e hipoplasia pulmonar secundaria, la cual se
manifiesta con insuficiencia respiratoria y secuencia de Potter,
hipertension arterial precoz y de dificil manejo, con consecuente
hipertrofia miocardica e insuficiencia cardiaca congestiva, trastormnos
de capacidad de concentracién urinaria, infecciones urinarias recu-
rrentes, astenia, anorexia y retraso del crecimiento, esto sumado a
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Displasia renal multiquistica

Enfermedad renal poliqufstica autosomica recesiva
Enfermedad glomeruloguistica

Variable

Normal

Normal

Aumentado o normal
Aumentado

Pequefio

Pequefo

Aumentado
Aumentado (> 90%)
Aumentado

Variable

Normal

la clinica producida por el dafio renal hepdtico como hipertension
portal, hiperesplenismo, pancitopenia y hemorragias digestivas
secundarias a varices esofdgicas (Figura 14-1). La enfermedad
renal cronica terminal alcanza al 30%-70% entre los 5y 15 afios.

Figura 14-1. Lactante con ERPAR. Se puede observar
hipoplasia pulmonar, masas en ambos flancos e intestino
central.

27-09-18 21:51 ‘



‘ Manual_Urologia_Cap_14.indd 99

Para el diagndstico de ERPAR se requiere, ademads de
as alteraciones renales caracteristicas, al menos una de las
siguientes condiciones:

= Signos clinicos o de laboratorio sugerentes de cirrosis hepatica:
hipertension portal, hepatomegalia y/o vérices esofdgicas.

= Anomalfaen el desarrollo ductal hepatico, confirmado con
biopsia.

« Ausencia de quistes renales en los dos padres, confirmados
con ecograffa renal.

« Hermano afectado.
« (onsanquinidad parental.

Las pruebas genéticas debiesen considerarse solo en caso
de duda diagndstica, cuando existe sospecha antenatal y en
caso de consejerfa genética.

Microscopicamente, se caracteriza por un defecto en
al funcion ciliar, observandose innumerables formaciones
quisticas de los tlbulos colectores que representan ductos
dilatados fusiformemente, distribuidos en forma radiada
desde la corteza a médula, denominados “rosetas focales”
(Figura 14-2). Ademds, puede observarse fibrosis intersticial
asociada y ectasia que puede comprometer entre el 10%y el
90% de los tdbulos colectores. A medida que pasa los afios,
se observan macroquistes tipicos.

Figura 14-2. Hallazgos histologicos de ERPAR. Se
observan tubulos colectores dilatados y de disposicion
radial que abultan la cépsula renal, interpuestos entre
glomérulos normales.

Enfermedad quistica renal « Capitulo 14

En la ecograffa abdominal se pueden observar ambos
rilones aumentados de tamafio, que luego pueden disminuir,
hiperecogénicos y pérdida de la diferenciacién corticomedular
(Figura 14-3). Ocasionalmente se ven algunos quistes
pequenios subcentimétricos en corteza y médula. En cuanto
al higado, en lactantes con poca fibrosis, el higado puede
aparecer normal, minimamente ecogénico o heterogéneoy a
veces mostrar ductos biliares dilatados, alteraciones que van
cambiando segun progresa la enfermedad. En caso de duda
diagndstica se puede complementar estudio con resonancia
nuclear magnética.

El tratamiento incluye medidas de soporte como apoyo
ventilatorio, equilibrio hidroelectrolitico, manejo de hiperten-
sion arterial, preferiblemente con antagonistas de receptores
de angiotensina Il, aporte nutricional, inicio precoz de hor-
mona de crecimiento, manejo de complicaciones hepaticas y
manejo especffico de la enfermedad renal crénica progresiva.
Fl tratamiento definitivo es el trasplante renal y/o hepdtico.

Enfermedad renal poliquistica
autosomica dominante

La enfermedad renal poliquistica autosémica dominante
(ERPAD) es una de las enfermedades renales hereditarias mas
comunes por alteracion en los genes PKD1 del cromosoma
16 (responsable del 85%-90% de los casos) y PKD2 del
cromosoma 4, siendo responsable del 5% de la enfermedad
renal cronica (Figura 14-4). Posee una incidencia estimada
en 1:1.000 nacidos vivos. Generalmente se desarrolla entre los
30-40 afios, sin embargo, su diagndstico durante 1a infancia
suele ser consecuencia del estudio familiar, incidental o
hallazgo prenatal. Ademds, puede existir el antecedente de
familiar directo con la patologia en el 90% de los casos (10%
representa mutacion nueva).

(linicamente, se presenta como falla renal bilateral con
alteracién en la concentracion de orina, proteinuria o hema-
turia, dolor lumbar, HTA y urolitiasis, asociado a compromiso
multisistémico (hepdtico, esplénico, pancredtico, pulmonar,
ovdrico, testicular y seminal), donde la presencia de quistes
en otros 6rganos es indicador de mayor severidad y duracion
de la enfermedad. Ademds, suele asociarse a malformaciones
vasculares cerebrales que pueden ocasionar hemorragia
subaracnoidea, por lo que el estudio complementario con
resonancia nuclear magnética de cerebro es mandatorio.
En nifios ademds se ha descrito asociacion con enfermedad
diverticular del colon y prolapso mitral o artico.
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Figura 14-3. Hallazgos ecograficos en ERPAR.
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Figura 14-4. Deterioro progresivo de la funcion renal en ERPAD.

Microscopicamente se caracteriza por mltiples quistes en
la pared de los ttibulos colectores y nefronas, tanto corticales
como medulares, pudiendo ser asimétrico entre ambos rifiones
(Figura 14-5).

Enla ecograffa se pueden observar ambos rifiones de gran
tamafio, frecuentemente ecogénicos, con quistes bilaterales de
tamario variable en corteza y médula, con parénquima normal
entre ellos (Figura 14-6). Dado que los quistes simples son
poco frecuentes en nifios, la presencia de uno o mas quistes en
pacientes de riesgo es sugerente de la enfermedad. Es por esto
que el sequimiento y estudio a los familiares es mandatorio.

100

Para el diagndstico de ERPAD generalmente se considera
la presencia de criterios mayores, como tres 0 més quistes en
corteza 0 médula de ambos rifiones y antecedentes familiares
con ecografia positiva en padres; los criterios menores estan
dados por el compromiso extrarrenal.

El diagnéstico diferencial entre ambas enfermedades
renales autosémicas a veces es confuso. Las caracteristicas de
ambas se resumen en la Tabla 14-3.

El estudio genético se reserva para las siguientes situa-
ciones: identificacion de donante de rifion en familia que
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Figura 14-5. Hallazgos histoldgi
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cos en ERPAD.

Figura 14-6. Hallazgos ecograficos en ERPAD.

Tabla 14-3. Diferencias entre ambas enfermedades renales autosomicas

Caracteristicas clinicas

similares en ERPAR y ERPAD

Caracteristicas clinicas

sugerentes en ERPAR y poco

Caracteristicas clinicas
sugerentes en ERPAD y poco

Rifiones aumentados

Hipertension

Defectos de concentracién

Piuria aséptica

‘ Manual_Urologia_Cap_14.indd 101

probable de ERPAD

Presentacion neonatal
Progresidn hacia enfermedad renal
terminal

Hepatoesplenomegalia
Hipertension portal y vdrices
esofdgicas

(olangitis bacteriana

Historia familiar (-)

Quistes localizados en tdbulos
colectores

Quistes microsc6picos fusiformes

probable de ERPAR

Historia familiar (+)

Quistes extrarrenales
Aneurismas cerebrales
Presentacion asintomatica hasta
los 50 afios

Presentacion renal unilateral
Hematuria

Infeccion del tracto urinario
Quistes en todos los segmentos
del rifién

Quistes macroscopicos bilaterales
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sufre de la enfermedad, solapamiento del fenotipo con otras
enfermedades, diagndstico preimplantacional e identificacion
en familias de riesgo de afectacidn cerebral vascular.

El tratamiento suele ser de soporte, con manejo de la
hipertension arterial y de la enfermedad renal crénica, asf
como de sus posibles complicaciones, como manejo de
infeccion urinaria, litiasis, dolor y/o hematuria.

Enfermedad renal glomeruloquistica

La enfermedad renal glomeruloquistica (ERGQ) es aquella que
tiene compromiso quistico de més del 5% de los glomérulos.
Se trata de una condicion congénita rara que suele diagnosti-
carse durante el periodo prenatal y puede categorizarse sequn
Lennerz en: tipo | asociado a enfermedad renal poliquistica
autosomica recesiva (en relacién alamutacién del gen PKD2),
tipo Il 0 hereditaria, tipo Il 0 sindrémica (esclerosis tuberosa,
trisomia 13, displasia renorretiniana, sindrome de Zellweger,
enfermedad de Von Piel-Lindau y sindrome orofaciodigital
tipo | ligado al cromosoma X), tipo IV u obstructivo y, tipo
V 0 esporadica.

(linicamente suele presentarse como masa abdominal
palpabley falla renal precoz. Ademés pueden existir sintomas
asociados a compromiso hepético como fibrosis hepdtica
periportal, quistes hepdticos y dilatacién de via biliar.

Microscépicamente, se observa dilatacion quistica de los
espacios de Bowman y dilatacién variable de tdbulos colec-
tores proximales, con ovillo glomerular rechazado, asociado a
disfuncién ciliar y ausencia de elementos displsicos.

En el estudio ecogrdfico pueden observarse rifiones
aumentados de tamafio, hiperecogénicos y con pérdida de la
diferenciacion corticomedular, asociado a quistes periféricos
pequenios, principalmente subcapsulares y ausentes en médula.

Esclerosis tuberosa

La esclerosis tuberosa (ET) es un trastorno neurocutdneo mul-
tisistémico autosomico dominante, con incidencia estimada
de 1:10.000 recién nacidos vivos. Su etiologfa radica en una
mutacion en el gen TSC1 cromosoma 9 (25% de los pacientes)
yenel genTSC2 del cromosoma 16 (misma region que el gen
PKD1). Esta (ltima es la mds fenotipicamente grave debido al
mayor nimero de angiomiolipomas, quistes renales y mayor
riesgo de desarrollo de carcinoma renal.

(linicamente se presenta como la triada cldsica de retraso
mental, convulsiones y adenomas sebdceos. Por lo general
aparecen miltiples hamartomas en diferentes 6rganos:
higado, sistema nervioso central, corazon, hueso, rifiones,
bazo, 0jos, pulmones y piel. A nivel renal, los angiomiolipomas
constituyen la lesion renal caracteristica de la enfermedad y
son mas frecuentes en adolescentes y adultos, mientras que
los quistes renales suelen ser mds frecuentes en lactantes y
ninos. La presencia de ambos es caracteristico de la esclerosis
tuberosa renal.

Ecogréficamente se ven riflones aumentados de tamafio, con
miltiples quistes pequefios corticales bilaterales y angiomiolipo-
mas, los cuales se observan como focos ecogénicos pequeios y
redondeados en el parénquima renal (Figura 14-7).

Figura 14-7. Hallazgos ecograficos en ET.
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Silos angiomiolipomas son grandes o sintométicos, estos
pueden ser tratados con inhibidores de mTOR y/o emboliza-
cion, asociado a corticoesteroides. El objetivo es preservar
la mayor cantidad de parénquima renal, lo que por lo tanto
evita la nefrectomfa.

Nefronoptisis juvenil (NJ)

La nefronoptisis juvenil (NJ) es una enfermedad hereditaria
autosémica recesiva por mutacion de la regién 2q13 del cro-
mosoma 2 esla causa genética mas frecuente de enfermedad
renal cronica terminal en nifios y adultos jovenes.

(linicamente se presenta después de los 3-5 afios de vida
como poliuria, polidipsia, incapacidad de concentrar la orina,
pérdida de sal y uremia progresiva severa, con el consiquiente
retraso en el crecimiento y anemia. Habitualmente, se presen-
tan manifestaciones extrarrenales en el 10% al 20% de los
casos anivel de SN, con convulsiones y retraso mental; dseas
y hepaticas. La insuficiencia renal suele ser lentamente pro-
gresiva, alcanzando la ERC terminal en los siguientes 10 afios.

Microscdpicamente, se observa nefritis cronica tibulo-
intersticial con atrofia tubular, fibrosis periglomerular y
quistes medulares que se originan en tdbulos colectores y
contorneados distales. Puede asociarse a otras anormalida-
des como retinitis pigmentosa, fibrosis hepatica congénita y
malformaciones esqueléticas.

Ecogrdficamente se observan rifiones de tamafio normal,
hiperecogénicos, con quistes pequefios, pérdida de la diferencia-

Rifion izquierdo

Enfermedad quistica renal - Capitulo 14

¢ion corticomedular en rifiones, habitualmente hiperecogénicos,
con quistes en médula y corticomedulares (Figura 14-8).

Rifion medular en esponja

El riion medular en esponja (RME) es una patologfa rara y
esporadica, con alteracion en el desarrollo renal, caracterizada
por ectasia renal y dilatacién quistica de tdbulos colectores de
las pirdmides renales, que le otorgan el aspecto de “esponja”

(linicamente, es frecuente que sea una patologfa asinto-
matica, pero puede presentar complicaciones entre los 20y los
30 afios de vida, como litiasis por hipercalciuria, hematuria e
infeccién urinaria. Cuando la patologfa se encuentra mds avan-
zada, a menudo aparecen trastornos dcido-base y alteracion
en la concentracién de orina.

El estudioimagenoldgico para el diagndstico de esta pato-
logia es la urografia excretora, donde se observan proyecciones
“en cepillo” que se originan en los cdlices secundarios a Ia
dilatacién de los tibulos colectores. Inicialmente la ecograffa
suele sernormal o con ectasia renal aislada. Pueden observarse
rinones hiperecogénicos en las pirdmides renales y, posterior-
mente, nefrocalcinosis medulopapilar, pudiendo tener sombra
aclstica en caso de presencia de litiasis (Figura 14-9).

El objetivo del tratamiento estd enfocado hacia la nefro-
litiasis que se controla con ingesta de liquidos abundante
y control de trastornos metabélicos como hipercalciuria e
hipocitraturia y, control de infecciones urinarias.

Figura 14-8. Hallazgos ecograficos en NJ.
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Figura 14-9. Hallazgos ecograficos en RME.

Quistes renales simples y complejos

Los quistes renales simples y complejos corresponden a una
cavidad medular con liquido en su interior, rara en la edad
pedidtrica, con una incidencia del 0,22%, que aumenta a
medida que avanza la edad y estd presente en 50% de los
adultos mayores de 50 afios. Frecuentemente se presenta
mas en nifios con virus de inmunodeficiencia humana (VIH)
y en pacientes sometidos a quimioterapia o radioterapia
abdominal. Lo mds importante a determinar en este tipo de
quistes es si son simples o complejos (multiloculados), ya que
varfa su riesgo de malignizacion.

(linicamente, a menudo son asintomaticos y se diagnosti-
canincidentalmente en estudios ecograficos. Sin embargo, en
casos de quistes grandes o cercanos a pelvis, pueden presen-
tarse como masa palpable o presentar ruptura, hemorragia,
obstruccion calicial con HTA o infeccidn.

Ecogréficamente, se visualizan como una imagen aneco-
génica oval de pared delgada, lisa y bien definida, con refuerzo
hiperecogénico posterior y ausencia de ecos internos. Frecuen-
temente son (nicos y unilaterales, ubicados en la corteza renal
de polos superiores, por lo general a derecha, uniloculares, de
tamafio variado y sin comunicacién con el sistema colector.

Tabla 14-4. (lasificacién de Bosniak para quistes renales simples

I Uno o mdltiples. Pared fina sin septos, Baja Seguimiento
calcificaciones ni componentes solidos
Il Algunos septos finos, calcificaciones finas en pared Baja Sequimiento
0 septos, menores de 3 cm
II-F Bien delimitadas, mdltiples septos finos, puede Intermedia Seguimiento estricto

contener calcificaciones gruesas y nodulares
1] Septos o paredes gruesas, requlares o irregulares

Generalmente mayor 5 cm

v Septos o paredes gruesas, requlares o irregulares, con
tejido blando contrastado adyacente a pared o septo
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40%-60% Biopsia por puncion o

nefrectomia parcial
85%-100% Biopsia por puncién o
nefrectomia parcial/total
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Bosniak IIF

Bosniak IV

Figura 14-10. Clasificacion de Bosniak segun hallazgos en TC.

En caso de complicacién, se observan paredes gruesas, ecos
en suspension y/o tabiques internos.

El manejo de estos pacientes consiste en sequimiento
ecogrdfico periodico para descartar que se trate de ERPAD.
Si‘se trata de lesiones muy grandes, puede realizarse drenaje
percutdneo y escleroterapia cuando el tamafo pudiese com-
prometer el desarrollo renal. Se reserva ademds la cirugia
para aquellos quistes renales simples multiloculados por
el riesgo de malignidad, segun la clasificacién de Bosniak
determinada mediante tomografia computarizada (Tabla
14-4y Figura 14-10).

Rifién displasico multiquistico

El rifion displdsico multiquistico (RDMQ) es una patologia
causada por obstruccién ureteral severa durante el periodo
embrionario, causando un uréter atrésico y desconectado al
blastema renal y vasos hipopldsicos. Es la enfermedad renal
mds frecuente en el estudio ecogréfico prenatal. A menudo
es unilateral, sin embargo puede presentar algtn tipo de
anomalia en el rifién contralateral, como reflujo vesicoure-
teral, obstruccion pieloureteral o estenosis ureteral, siendo Ia
primera la mds frecuente. Los bilaterales son incompatibles
con la vida por ser no funcionantes.

Figura 14-11. Hallazgos ecogréficos de RDMQ.
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Existen dos tipos de RDMQ:
« Infundibulopélvico: asociado a atresia de urétery pelvis renal.

« HidronefrGtico: mds infrecuente. Habitualmente presenta
s0lo atresia de uréter proximal.

(linicamente acostumbra presentarse como masa abdo-
minal en el recién nacido. Si se trata de RDMQ sin alteracion
en el riidn contralateral, presentan funcién renal normal.
A veces presenta otro tipo de anomalfas asociadas: reflujo
vesicoureteral (la mayorfa de bajo grado), ureterocele, uropatia
obstructiva, anomalias de posicion o rotacion nefrouroldgicas y
alteraciones cardiovasculares, gastrointestinales, neuroldgicas
y musculoesqueléticas.

Ecogréficamente es unilateral en la mayorfa de los casos
y con mltiples quistes de tamafio variable, sin parénquima
normal visible (Figura 14-11).
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El tratamiento comdnmente es de soporte. Por lo general
involucionan en los primeros cinco afios de vida, més adn sison
menoresa 5 cm. La indicacion quirdrgica se reserva a aquellos
casos donde existe crecimiento de tamaio, sino involuciona en
dos afios con un tamafio mayora 5-6 cm, 0 cuando presentan
hipertension refractaria a tratamiento habitual.
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Capitulo 15

Tumores renales y suprarrenales en pediatria

Gloria Gonzalez

I- 0s tumores malignos en pediatrfa son infrecuentes,
representan solo el 2% de todos los casos de cancer. La
incidencia estimada es de 12-14 casos de cancer por 100.000
nifios menores de 15 afios. En Chile se estiman 450 a 540
€asos nuevos por afio, sin embargo, las neoplasias son en Ia
actualidad la sequnda causa de muerte en pediatria, siendo
latasa de mortalidad por cancer de un 3,7 por 100.000 nifios.

La probabilidad de sobrevivir a una enfermedad maligna
ha mejorado desde que en 1950 Farber indujo las primeras
remisiones en leucemia linfocitica aguda (LLA). Actualmente,
el porcentaje de curacién ha incrementado a cerca del 75%,
debido al desarrollo de quimioterapia y al manejo multidis-
ciplinario. A pesar de estos avances, queda un largo camino
por recorrer para aumentar la sobrevida de tumores malignos
que adn presentan pobre sobrevida.

El diagndstico precoz juega un rol preponderante en el
incremento de la sobrevida, es por esto que es fundamental
que el pediatra general conozca y maneje los aspectos bdsicos
de las patologfas frecuentes en oncologfa infantil, para asf
realizar una derivacion precoz y oportuna. El objetivo de este
capitulo es entregar conceptos generales del cancer renal y
suprarrenal del nifio.

Los tumores solidos corresponden a un 55% de los tumores
delainfancia, la mitad de ellos corresponde a tumores derivados
del sisterna nervioso central (Tabla 15-1). Los tumores abdo-
minales més frecuentes en pediatria son el neuroblastoma y
el tumor de Wilms, pero no son los tnicos que afectan a la
gldndula suprarrenal y rifidn, respectivamente. A continuacion,
se describiran los tumores malignos mds frecuentes de estas
dos localizaciones.

TUMORES ADRENALES

Los tumores suprarrenales se producen rara vez en la infancia
y el 90% corresponde a neuroblastoma (NB), que se ori-
gina de los neuroblastos (tejido nervioso inmaduro) de la
gldndula suprarrenal. La incidencia de NB es de 1/100.000
persona-anos.

Tabla 15-1. Frecuencia de tumores

malignos de la infancia

Leucemia 30
Tumores de cerebro 22
Linfoma 15
Neuroblastoma 8
Tumor de Wilms 6
Tumores de células germinales 5
Osteosarcoma 4
Retinoblastoma 2

Tomado de: Krasin y Davidoff, 2006.

Los tumores de corteza adrenal corresponden al 6% de
los cdnceres adrenales en los nifios, el carcinoma de la corteza
suprarrenal constituye el 0,2% de las neoplasias malignas en
nifios menores y el tumor derivado de las células cromafines
suprarrenales corresponde al feocromocitoma (FC) que afecta
a 1porcada 100.000 habitantes y solo el 10% al 20% corres-
ponde a casos pedidtricos.

Neuroblastoma. Esta neoplasia se origina en las células de
la cresta neural y a lo largo de la cadena simpdtica desde el
cuello a la pelvis. Su curso y presentacion clinica es variable,
se han reportado regresiones espontaneas con maduracion
tumoral en pacientes menores de un afio, sin embargo, la
enfermedad es progresiva en la mayorfa de los casos. A diferen-
cia de otros tumores, la sobrevida en los tumores metastasicos
no se ha logrado mejorar, aun con terapia agresiva multimodal.
El neuroblastoma corresponde al 10% del cancer en la infancia
y produce el 15% de la mortalidad por cancer. Es asociado a la
presencia de sindromes genéticos de Beckwith-Wiedemann
(B-W), neurofibromatosis, enfermedad de Hirschsprung y
sindrome fetal alcohdlico. £l neuroblastoma tiene manifes-
taciones clinicas diversas, dependiendo de la localizacion,
presencia de metdstasis y la produccion de ciertos metabolitos.
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Figura 15-3. Tumor adrenal izquierdo L1.

Figura 15-2. Resonancia magnética de cuerpo completo  Figura 15-4. Cirugia de reseccion tumor adrenal derecho
con tumor adrenal izquierdo. por via laparoscopica.
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Figura 15-6. Neuroblastoma L2 izquierdo. Cirugia de reseccion posquimioterapia.
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El 50% al 75% se presenta como masa abdominal. Los
sfintomas sistémicos incluyen baja de peso, fiebre, anemia
y distension abdominal. La produccion excesiva de cateco-
laminas puede producir flushing, irritabilidad y temblor. La
presencia de ataxia y opsoclonus-mioclonus se ha observado
en neuroblastomas. La presencia de “jos de mapache” (Figura
15-1), cldsica en la presentacion clinica del neuroblastoma, es
producto de metdstasis 6seas a la base de craneo. EI diagnds-
tico se realiza a través de variadas imdgenes (tomografia axial
computarizada (TAC), estudios isotopicos con MIBG-1123 y
resonancia magnética [Figura 15-2]), la determinacion sérica
y urinaria de catecolaminas y estudios histoldgicos y genéticos
de tejido tumoral obtenidos de médula 6sea, en caso de tumor
metastdsico, 0 del tumor primario en casos de tumorlocalizado.

El tratamiento del neuroblastoma es basado en el “riesgo”
(Tablas 15-2y 15-3), el que se define seqin estadio tumoral,
determinado porlasimdgenes preoperatorias, edad, presencia
de amplificacién del gen N-myc en el tejido tumoral, ploidfa
del ADN en tejido tumoral e histologia sequn los criterios de
Shimada. Estos factores definirdn la necesidad de reseccion
quirdrgica aislada o su asociacion a quimioterapia mas agre-
siva, dependiendo del riesqo, con la utilizacién de radioterapia,
ablacion de médula y trasplante de médula dsea en paciente
con alto riesqo sin respuesta a terapia habitual.

La supervivencia global a cinco afios de un paciente con
NB de bajo riesgo es del 95%. Para pacientes con NB de alto
riesqo es del 50%, aproximadamente.

Carcinoma adrenocortical. Fl carcinoma adrenocortical
(ACC) es un tumor poco frecuente, que afectaa 0,72 personas
por millén. Aunque se presenta principalmente en adultos,
también puede afectar a los nifios. En nifios del sur de Brasil
se ha reportado una incidencia excepcionalmente alta de

ACC (3,4-4,2 por 1 millon de nifios en comparacion con un
estimado de incidencia mundial de 0,3 por 1 millon de nifios
menores de 15afios) y estd relacionada a la mutacion del gen
supresor de tumores p53.

El 60% de los pacientes muestra sintomas relacionados
con la secrecion hormonal excesiva presentando sindrome
de Cushing acompafiado o no de virilizacion. Las pruebas
hormonales bioguimicas revelan que hasta el 80% de los
tumores es funcional. Otros indicios de presentacién son
sintomas abdominales inespecificos, como dolor abdominal
0 saciedad. £l 70% de estas neoplasias malignas presenta
metdstasis al momento del diagndstico.

La evaluacién inicial incluye estudios endocrinos, lo que
puede servir como marcador tumoral, y evaluacién con imd-
genes del sitio primario con TAC o RM (Figura 15-8), ademds,
es necesaria una TAC en busqueda de metdstasis pulmonar.
Los sitios de metdstasis mds comunes son los pulmones, el
higado, el peritoneo y con menor frecuencia, los huesos y las
venas principales.

El éxito del tratamiento depende fundamentalmente de
la reseccion completa del tumor (Figura 15-9), los tumores
irresecables o ampliamente diseminados se pueden tratar en
forma paliativa por medio de terapia adrenolitica con farmacos
antihormonales, asociado a mitotano, quimioterapia sistémica
oradioterapia. Sin embargo, la supervivencia a cinco afios para
los pacientes con tumores en estadio IV es menor del 20%. La
supervivencia general a cinco afios es de aproximadamente
el 38% al 46%.

Feocromocitoma. El feocromocitoma es un tumor secretor
de catecolaminas infrecuente en pediatria, afectaa 1 por cada
100.000 habitantes, el 109%-20% de los casos se presenta en
nifios 0 adolescentes. En la infancia, los feocromocitomas se

Tabla 15-2. Estadios del INRG (The International Neuroblastoma Risk Group)

L1 (Figuras 15-3y 15-4)  Tumor localizado que no compromete estructuras vitales como se definen en la lista de FRDIa
y confinados en un drea especifica del cuerpo.

Tumor locorregional con presencia de uno o més FRDI

L2 (Figuras 15-5y 15-6)
M1 (Figura 15-7)

Enfermedad metastdsica a distancia (excepto MS)

MS Enfermedad metastdsica en nifios menores de 18 meses con metéstasis confinada en la piel,

el higado o la médula osea
Adaptado de: Monclair y cols., 2009.
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FRDI: factores de riesgo definidos mediante imégenes.
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Tabla 15-3. Clasificacion de riesgo del INRG

Edad Histologia | Diferenciacion | N/myc Ploidia Grupo
(meses) tumoral riesgo

L1/12 GN maduro
GNB mixto
L1 (ualquiera excepto
GN maduro
GNB mixto
L1 (ualquiera excepto
GN maduro
GNB mixto
[2 <18 GNB nodular, NB
[2 <18 GNB nodular, NB
[2 >18 GNB nodular, NB En diferenciacion
[2 >18 GNB nodular, NB - En diferenciacion
0 pobremente
diferenciado
[2 >18 GNB nodular, NB
M <18
M <12
M 12218
M <18
M >18
MS <18
MS <18
MS <18

Tomado de: Chon y cols., 2009.

A Muy bajo
NA B Muy bajo
Amp K Alto
NA No D Bajo
NA Si G Intermedio
NA No E Bajo
NA Si H Intermedio
Amp N Alto
NA Hiperploide F bajo
NA Diploide  IIntermedio
NA Diploide  JIntermedio
Amp 0 Alto
P Alto
NA No C Muy bajo
NA Si Q Alto
Amp R Alto

GN: ganglioneuroma; GNB: ganglioneuroblastoma; NB: neuroblastoma; Amp: amplificado, NA: no amplificado.

presentan con mayor frecuencia en nifios de 6-14 afios (media
11 afios). La frecuencia de los tumores bilaterales es mayor
en los nifios que en los adultos (20% vs 5%-10%), mientras
que el de los tumores malignos es mds baja (3,5% frente
al 3%-14%). Mds de un tercio de los nifios afectados tiene
miltiples tumores, la mayoria de los cuales es recurrente.

Este tumor surge de las células cromafines del sistema
nervioso simpdtico localizado en médula suprarrenal o la
cadena simpdtica. En los nifios, se asocia mds frecuentemente
consindromes familiares, como la neurofibromatosis, la enfer-
medad de von Hippel-Lindau, esclerosis tuberosa, sindrome

de Sturge-Weber y como un componente de la neoplasia
endocrina multiple (NEM), parte de los sindromes NEM 2A
y NEM 2B. Los casos familiares son a menudo bilaterales o
multicéntricos dentro de una gldndula suprarrenal individual.
Los feocromocitomas no sindromdticos se encuentran con
mayor frecuencia en el lado derecho.

La presentacion clinica cldsica incluye ataques paroxisticos
de dolor de cabeza, palidez, palpitaciones y diaforesis. £l diag-
néstico puede hacerse sobre la base de los niveles elevados de
catecolaminas urinarias.

m
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Figura 15-7. Metastasis hepaticas en neuroblastoma.

Figura 15-8. Carcinoma adrenocortical izquierdo.

Los tumores mds grandes por lo general se pueden
localizar facilmente con la ecograffa, aunque para una mayor
definicién anatomica se requieren laTC o RM (Figura 15-10).
Enla bdsqueda de un tumor que no es identificable con estos
métodos, se ocupa actualmente el PET con dotatate o la deter-
minacion con cintigrama marcado con octeotride (Octeoscan).
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El tratamiento es la extirpacion quirdrgica. La quimiotera-
piay la radioterapia se han utilizado en tumores metastdsicos
y feocromocitoma irresecable, pero su valor es cuestionable.

TUMORES RENALES

Los tumores renales representan aproximadamente el 7% de
todos los canceres infantiles. La mayoria es tumor de Wilms,
que puede afectar a un solo rifion 0 ambos. Otras histologfas
son los tumores rabdoide, sarcoma de células claras, nefroma
mesobldstico congénito, tumores neuroepiteliales, tumor
desmopldsico de células redondas pequefias, nefroblastoma
quistico parcialmente diferenciado, nefroma quistico multilo-
cular, sarcoma sinovial renal y el sarcoma anapldsico.

Tumor de Wilms. El tumor de Wilms (TW) afecta a 1 de
cada 10.000 niflos menores de 15 afios, representando el 6%
de los cdnceres infantiles. La edad promedio de presentacion
es 38 meses. Tiene asociacién con diferentes anomalias
congénitas como la hemihipertrofia, sindrome de B-W y
sindrome de WAGR (TW, aniridia, anomalfas genitourinarias
y retardo mental). I sindrome Denish-Drash se ha asociado
amutaciones del genWT1y presenta alto riesgo de presentar
TW. Existen también casos de TW familiares, con transmision
hereditaria dominante de penetrancia variable asociadas a los
genes FWT1y FWT2. El screening con ultrasonido se realiza
cada cuatro meses en pacientes con sindromes genéticos que
incrementan la incidencia de TW.
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Tumor

'7 Modelo para el tumor

del lado izquierdo

Nodulos perinéfricos

Nédulos interaortocavales Nédulos preadrticos

Nddulos paraadrticos

;

Figura 15-9. Cirugia requerida en carcinoma adrenocortical.

porimégenes, se utiliza TACabdominal con contraste intrave-
noso para evaluacion del rifion afectado y evaluacion del rifidn
contralateral y TAC pulmonar sin contraste para la evaluacion
de metdstasis pulmonares. El tratamiento del TW es diferente
sequin el protocolo aplicado, en general en Furopa los pacientes
reciben quimioterapia preoperatoria, luego reseccion y qui-
mioterapia postoperatoria, dependiendo de la histologia al
momento de la reseccion, asociado a radioterapia en casos de
anaplasia difusa. En Chile actualmente realizamos el protocolo
norteamericano, que realiza reseccion quirdrgica cada vez que
esta es posible (excepto en estadioV (TW bilateral) y tumores
iresecables) y luego el paciente es tratado con quimioterapia
adyuvante que varia sequn el estadio (Figura 15-11), edad
del paciente y la histologia (Tabla 15-4).

Coneste protocolo a sobrevida global libre de enfermedad
a dos afios es del 90%.

Tumor rabdoide. Se presenta en lactantes y nifios pequefios.
La presentacion clinica en el rifién incluye en general fiebre,
hematuria, masa abdominal y dolor abdominal. Aproxima-
damente dos tercios de los pacientes se presentan con enfer-
medad en estado avanzado. Los tumores rabdoides tienden
a hacer metdstasis pulmonares y cerebrales (10% al 15%).

Figura 15-10. Feocromocitoma derecho.

La presentacion clinica habitual es con masa abdominal
indolora y en raros casos hematuria o dolor abdominal por
ruptura tumoral. El diagndstico se realiza a través de estudios
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ESTADIO |

ESTADIO Il

Biopsia tumoral

Dentro
del rifion

Dentro de

la reseccion Trombo venoso

ESTADIO Il

Ruptura del tumor

Enfermedad residual grave

ESTADIO IV ESTADIO V

& =

w7

Ganglios
linfaticos

Metastasis a distancia Bilateral

Figura 15-11. Estadios tumores renales pediatricos.

Tabla 15-4. Tratamiento del TW segtin riesgo

o | Tt

Estadio | (Figura 15-12)
Histologia Favorable o
desfavorable

18 semanas de vincristina/
dactinomicina

Estadio Il (Figura 15-13) 18 semanas de vincristina/

Histologfa Favorable dactinomicina

Estadio Ill (Figura 15-14) 0 24 semanas de vincristina/

IV Histologia favorable dactinomicina/doxorrubicina
Radioterapia al lecho
quirdrgico y sitios metastdsicos

Estadio Il, Il10 [V 24 semanas de vincristina/

Histologfa desfavorable dactinomicina/doxorrubicina/
ciclofosfamida/etopdsido
Radioterapia al lecho
quirrgico y sitios
metastasicos

Los pacientes con tumores rabdoides del riidn contintan
teniendo un mal prondstico. Los pacientes menores de 6 meses
al momento del diagndstico demostraron una sobrevida del
9% a cuatro afios, mientras que en pacientes de dos afios fue
del 41%. Los pacientes con estadio | y estadio Il tienen una
tasa de sobrevida del 42%; en etapas superiores es de 16%.

No existe ninguna opcion de tratamiento estandar para el
tumor rabdoide, porlo que estos pacientes deben ser tratados
de forma multidisciplinaria
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Sarcoma de células claras. Es un tumor renal primario
asociado a una mayor tasa de recaida y muerte respecto al
TW. Algunos pacientes presentan antecedentes familiares.
Tiene un aumento de incidencia entre los tres y cinco afios y
es mds frecuente en mujeres. Se distingue por la presencia de
metdstasis seas, cerebrales y a los tejidos blandos.

El enfoque para el tratamiento del sarcoma de células
claras es diferente del enfoque para el tratamiento de un TW.
Todos los pacientes se someten a radioterapia postoperatoria
en el lecho tumoral y reciben doxorrubicina como parte
de su régimen de quimioterapia. Con este tratamiento, |
supervivencia libre de eventos (SLE) a cinco afios fue de
aproximadamente 79%. La edad de aparicion mds tempranay
laenfermedad en estadio IV se han identificado como factores
prondsticos adversos para la SLE.

Nefroma mesoblastico congénito. Corresponde al 5%
de los tumores renales infantiles y mas de 90% de los casos
aparece en el primer afio de vida. Es el tumor renal mds comin
en los lactantes menores de tres meses. La edad media de
diagnéstico es de uno a dos meses. Existe una predominancia
en hombres. La tasa de SLE a los cinco afios es del 94%. El
tratamiento estandar incluye nefrectomfa para estadios | y |l
(Figuras 15-15y 15-16) y los pacientes que presentan un
mayor riesgo de recidiva local y metastasicos requerirfan qui-
mioterapia adyuvante, sin embarqo, el beneficio de la terapia
adyuvante permanecerd sin ser probado ante una incidencia
tan baja de la enfermedad.
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Figura 15-12. Tumor de Wilms derecho estadio .

Figura 15-16. Reseccion nefroma mesoblastico
izquierdo.

Figura 15-14. Tumor de Wilms derecho estadio Ill.
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Trauma renal pediatrico

Capitulo 16

José Antonio Mena, Monica Quitral

I- 05 nifos estan cada vez mds expuestos al trauma, lo que se
asocia al aumento de accidentes y de violencia, incluyendo
el maltrato infantil.

El trauma de abdomen constituye |a tercera causa de
muerte por trauma después del traumatismo encéfalo cra-
neano y del trauma de torax.

Debido a su menor proteccion anatémica, el rindn del
niflo es mds susceptible a la injuria que el riidén del adulto,
razén por la que puede dafiarse con mayor frecuencia que
otros 6rganos abdominales como higado, bazo o pancreas. I
rindn es el drgano mds lesionado del aparato genitourinario,
con ambos rifiones igualmente vulnerables, es mas frecuente
en varones (2:1) y escolares (7 a 10 afios).

En paciente politraumatizado, con lesiones del sistema
nervioso central, térax, abdomen o fracturas dseas, un dafio
renal puede pasar inadvertido, aunque se produce en el 10%
al 15% de los pacientes.

El trauma renal contuso se observa con mads frecuencia
(proporcién 9:1) que las lesiones penetrantes (arma blanca o
arma de fuego) aunque estas dltimas suelen producir lesiones
mds graves que requieren cirugfa. Los mecanismos de lesion
descritos en trauma renal pedidtrico son:

= (Contusion abdominal directa (agresion o deportes/bicicleta).

« Atropelloen la via publica (todo nifio atropellado debe ser
considerado politraumatizado).

« (aida de altura (desaceleracion o contragolpe) y riesgo de
dafio renovascular por desgarro, trombosis 0 isquemia renal.

Se hareportado lesion renal preexistente hasta en el 20%
de los casos (anomalia de posicién/fusion o hidronefrosis),
factor predisponente de dafio aun en casos de trauma menor.

DIAGNOSTICO

El enfrentamiento de un trauma abdominal se orienta a:

e Sospechar en forma oportuna la presencia de una lesion
intraabdominal.

o Establecer una estrategia de tratamiento adecuado
(médico o quirdrgico).
« Hacer un diagnstico especifico de las lesiones.
En trauma abdominal las lesiones del higado y/o bazo
se asocian a riesgo de muerte inmediata, no asf el dafio en

el sistema genitourinario, aunque pueden quedar secuelas
(isquemia renal, fistula arteriovenosa o hidronefrosis).

Se debe sospechar trauma renal en un escolar con ante-
cedente de contusion abdominal directa, atropello o caida de
altura, que se presenta con:

« Hematuria (micro/macroscopica).
« Palidez.

= Dolor y/o distension abdominal.
«Equimosis y/o masa de flanco.

o Inestabilidad hemodindmica, hipotension arterial o
tendencia al shock.

« Fracturas costales bajas o de apofisis espinosas.

El diagnostico y la evaluacion del dafio renal estdn prin-
cipalmente basados en los hallazgos clinicos y las imdgenes
(piedra anqular de la evaluacién diagnéstica).

La tomografia computarizada (TC) ha permitido clasificar
las lesiones renales en cinco grados, sequn la Escala de Injuria
de Organos (0IS) de la Academia Americana de Cirugia del
Trauma (1995), para el enfoque del cuidado y tratamiento
(Figura 16-1).
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® ®
| L 4
Grado 1 Grado 2 Grado 3
Hematoma subcapsular Laceracion superficial Laceracion profunda

Grado 4 Grado 4
Laceracion extensa Injuria de arteria renal

Grado 5 Grado 5 Grado 5
Destruccion renal Oclusién de arteria renal Avulsion del hilio renal

Grado 1 contusion renal: micro/macrohematuria. Estudio urolégico normal

Hematoma: subcapsular no expansivo. Sin laceracion parenquimatosa

Grado 2 hematoma: perirrenal, retroperitoneal, no expansivo

Desgarro: laceracion parenquimatosa < 1 cm de profundidad

Grado 3 laceracion parenquimatosa: > 1 cm de profundidad en la corteza renal, sin afectacion del sistema colector
Grado 4 laceracion extensa de corteza renal, médula y sistema colector

Vascular: injuria de arteria o vena renal principal con hemorragia contenida. Infarto segmentario

Grado 5 laceracion grave: destruccion (estallido) renal

Vascular: avulsion del hilio renal, devascularizacion del rifion. Incluye ruptura en rifién solitario o malformado

Figura 16-1. Clasificacion segun escala de severidad de injuria de drganos (0IS) Asociacion Americana de Cirugia
del Trauma, 1995.
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CLiNICA

En un paciente con sospecha de trauma renal, la atencion debe
sequirel protocolo ATLS. El examen clinico debe ser frecuente y
seriado, con cirujano tratante a cargo del paciente, informado,
para un manejo individualizado e interdisciplinario, con toma
de decisiones en equipo.

Después de la reanimacion y estabilizacion inicial, se reco-
mienda el monitoreo y manejo de complicaciones eventuales
en unidades de cuidado intermedio o de paciente critico para
€asos que lo requieran.

El estudio diagndstico debe ser agresivo y oportuno,
recogiendo informacién clinica e imdgenes, iniciando un
tratamiento conservador, no quirtirgico, si la estabilidad
hemodinamica lo permite.

Hematuria

Encontrar sangre en Ia orina después de un trauma exige una
investigacion urolégica. La hematuria es un indicador de dafio
renal, pero no es necesariamente proporcional a la severidad
de la lesién renal inicial, puede no ser significativa o incluso
puede estar ausente, no presentarse al comienzo, sino diferida
(es prudente considerar un periodo de observacion evolutiva).

Enla urgencia, la conductainicial se basa en la estabilidad
hemodindmica (HD) y hematuria:

« Paciente coninestabilidad HD y macrohematuria:
estabilizar al paciente y postergar estudios. Si no logra
estabilizacion, requiere exploracion quirdrgica urgente
(Iaparotomfa exploradora), con urograffa intravenosa (UIV)
de un disparo, en quiréfano, previo a la cirugfa.

« Paciente con inestabilidad HD y microhematuria,
asociado a dolor o masa en flanco, fracturas costales,
vertebrales o pelvianas y mecanismo de desaceleracion
brusca: unidad paciente critico 4 TC y/o FAST.

« Paciente HD estable y microhematuria sin signos

clinicos de lesion grave: monitoreo clinico continuo +
ecotomograffa Doppler.

Laboratorio e imagenes

El laboratorio bdsico incluye: orina (GR), grupo, Rh, hema-
tocrito y hemoglobina, coagulacién, funcion renal/hepdtica
y amilasa.

El manejo se orienta sequn clinica, estabilidad hemodi-
ndmica y hematuria evolutiva:

Trauma renal pedidtrico « Capitulo 16

« Macrohematuria: mantener reposo estricto.

« Microhematuria no significativa (< 50 gr xc): autoriza
el egreso.

En cuanto a imdgenes, el arsenal incluye: TC, eco-FAST
(Focused Assessment with Sonography for Trauma), eco-
Doppler, isotopos, angiografia, UV, resonancia magnética
(RM).

 LaTCesde primera linea y clasifica la severidad del dafio
(valor diagnéstico).

o Eco-FAST: estudio ecogréfico cuyo objetivo primario es
identificar la presencia de liquido intraabdominal libre, que
indicarfa la presencia de hemoperitoneo (lesién visceral en
el 80% al 90% de los casos).

Tiene baja sensibilidad (44% al 95%) para la deteccidn de
alteraciones del retroperitoneo, asi como en identificacion
y caracterizacion del grado de lesion visceral.

La ecotomograffa Doppler es usada para el monitoreo
seriado de pacientes, evalda el pediculo renal, flujo vas-
cularintrarrenal y evolucién del hematoma (seguimiento).

« Estudioisotdpico (una semana postrauma) mide funcion
renal diferencial/segmentaria/residual (valor prondstico).

o Arteriografia: complementa alaTCen dafio renovascular
(mejorla angio-TC). Suvirtud es la angioembolizacién en
casos de hemorragia activa y de manera diferida frente
pseudoaneurismas o fistulas arteriovenosas.

« UIV en casos de urgencia extrema, paciente con hemo-
dinamia inestable, si no hay TC, (un disparo, previo a Ia
cirugfa, en quiréfano).

« LaRMtiene atin poca utilidad en el manejo agudo de los
pacientes politraumatizados.

MANEJO

Es de alta complejidad. Se asocia al desarrollo de las unidades
de paciente critico, al trabajo en equipo, a laimagenologfa y
ala endourologfa, que han optimizado el manejo del trauma
renal, permitiendo un espacio al tratamiento conservador
(Figura 16-2).

CIRUGIA

El trauma es una enfermedad quirdrgica, con decisiones
dirigidas por cirujano (tanto para indicar una operacion como
para evitarla).
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Figura 16-2. Figura 16-2. Algoritmo de manejo en el trauma renal pediatrico.

Es mds dificil decidir cudndo no operar, que cuando hacerlo
y qué operacion realizar.

El equipo quirtirgico debe estar compuesto por cirujanos
orientados en trauma, con apoyo de urdlogos, para decisiones
conjuntas y dirigidas a la preservacion del rifion.

En pediatria la controversia es mayor que en adultos (nifios
estables con lesidn renal significativa o casos de lesién vascular).

La conducta conservadora tiene que ver con la anatomia:
un hematoma retroperitoneal puede ser contenido/autolimi-
tado, a diferencia del hemoperitoneo.

Los nifios con trauma renal pueden ser tratados sin ope-
racién en el 80% al 95% de los casos. La estadistica muestra
cirugfa en el 25%. La cirugfa de urgencia se indica en:
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« Inestabilidad HD (de causa abdominal).
o Lesiones abdominales asociadas.

o Lesién renal G5.

o Avulsién renovascular/de via urinaria.

e Urinoma-extravasacion orina no controlada. Intentar un
tratamiento quirdrgico puede constituir una cirugfa dificil,
que termine en nefrectomia, considerada una excepcion
(tasa ideal 5%, aceptable < 25%).

En los pocos casos que lo necesitan, conviene planificar
una laparotomia transperitoneal, amplia, para una exploracion
suficiente del abdomen, examen del rifdn contralateral y
control vascular renal proximal (Mc Anich), previo a abordar
el hematoma retroperitoneal.
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La cirugia diferida se utiliza en casos de lesiones con gran
cantidad de tejido renal no viable o lesiones de via urinaria/
urinoma, que pueden dejar secuelas si no reparan solas, con
endourologia y/o métodos percutdneos. La cirugia también
tiene indicacion en el caso lesiones uroldgicas coexistentes,
de hallazqo incidental (hidronefrosis por obstruccién pie-
loureteral).

CONCLUSIONES

El cuidado en trauma renal (manejo médico y/o quirtirgico),
tiene el propdsito de contribuir a disminuir la mortalidad
asociada, minimizar la morbilidad (complicaciones), preservar
el mdximo parénquima renal funcionante (evitar nefrectomas
innecesarias), vigilar secuelas en via urinaria, hipertensién
arterial o fistula arteriovenosa (control a largo plazo).

Ademds se debe ingresar a un sistema de registro de datos
para recoger informacién cuando sea preciso (Registro de
Trauma), revisar estadistica y comunicar en forma periddica.

Todo nifio con sospecha de trauma renal deberfa ser
manejado en un centro resolutivo, complejo y comprometido:
« Equipo médico/quirtrgico disponible y dispuesto para

enfrentar contingencias y descompensaciones en forma

oportuna (criterio de trauma).

«Unidad de Paciente Critico de nivel terciario. Equipado con
laboratorio.

«Imagenologia: TC, FAST, eco-Doppler, is6topos, arteriogra-
fia, UIV.

Trauma renal pedidtrico « Capitulo 16

« Investigacién y docencia actualizada.

La educacion en la prevencidn de accidentes y manejo del
trauma en un sistema organizado, coordinado y articulado en
red, asi como su investigacién y docencia, es lo que entrega
mayores beneficios para la atencion de personas con trauma.
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Capitulo 17

Tratamiento de la litiasis renal y de via urinaria

Lorena Oliveira, Min J. Bag, Francisco T. Dénes

EPIDEMIOLOGIA

La litiasis urinaria es una condicién poco comdn en ninos, sin
embargo, estudios recientes reportan un aumento significativo
de suincidencia. En los paises desarrollados, el 1% al 3% de los
casos de litiasis urinaria ocurre en pacientes pedidtricos, esti-
mandose la incidencia en este grupo etario de 1a 2 por millon.

ETIOLOGIA

La infeccion urinaria (ITU) es un factor litogénico importante
en nifios menores de cuatro afios, siendo comdnmente aso-
ciada a calculos de estruvita. Las alteraciones estructurales
del tracto urinario, como estenosis pieloureteral, megauréter,
ureterocele y reflujo vesicoureteral estan asociadas a calculos
en el 10% al 43,5% de los casos. La vejiga neurogénica y Ia
ampliacién vesical también pueden producir formacion de
cdlculos, por la asociacién de ITU con el residuo vesical y el
mucus producido por el segmento ampliado. Ademds de los
factores anatémicos, los factores dietéticos también tienen
importancia en la etiologfa, especialmente los relacionados
alaalimentacidn rica en sodio y carbohidratos. Algunas series
reportan presencia de alteraciones metabélicas, generalmente
hereditarias, en hasta el 44% de los casos.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Las manifestaciones de la urolitiasis en nifios difieren de las
de los adultos, siendo el tipico célico renal menos comdn en la
poblacién pedidtrica. Existe variabilidad en los signos y sinto-
mas, de acuerdo ala edad del paciente, pudiendo presentarse
como ITU, hematuria y/o dolor abdominal o lumbar, aunque
el paciente no siempre logre caracterizar el episodio doloroso.

DIAGNOSTICO

Generalmente la ultrasonograffa (US) es el primer examen
realizado en la evaluacion de cualquiera de los sintomas
mencionados anteriormente, esta permite caracterizar los
cdlculos y detectar anomalias groseras del tracto urinario.

El US tiene la ventaja de no tener exposicién a radiacion, no
necesitar anestesia y ser de bajo costo, por o cual, puede ser
repetida las veces necesarias. Sin embargo, su rendimiento es
operador-dependiente y su capacidad para definir la anatomia
eslimitada, asi como la de visualizacién de cdlculos ureterales.

Al'igual que en el manejo de pacientes adultos, la tomo-
grafia computarizada es considerada el gold-standard para el
diagnostico de urolitiasis, con una sensibilidad de hasta 96%
para cdlculos renales (Figura 17-1), ofreciendo informacidn
precisa sobre el tamafio y densidad del cdlculo, asf como
también sobre la anatomfa renal y ureteral. La tomograffa
tiene especial importancia en casos graves, asociados a ITU,
para evaluacién de eventual obstruccion del tracto urinario
en nifios con malformaciones urogenitales y cuando I
evaluacion anatémica completa es necesaria para la planifi-
cacion quirdrgica. No obstante, dada la radiacion inherente a
este examen y la necesidad de sedacidn en el caso de nifios
mds pequenios, la indicacion de tomograffa computarizada
en la poblacién pedidtrica debe ser concienzuda y evaluada
(as0 a caso, teniéndose en cuenta la exposicion gonadal y el
riesgo potencial de malignidad a futuro. La radiografia simple
de abdomen es un examen complementario que permite
identificar cdlculos radiopacos, y por ser fécil de realizar,
con minima exposicién a radiacion, aun sigue siendo (til. La
urografia excretora también puede aportarinformacion sobre
el cdlculo y la anatomia del tracto urinario, pero requiere de
mayor radiacion, por lo que ya no se solicita.

Luego de la confirmacién de la presencia de cdlculo por
exdmenes de imdgenes y del tratamiento de la eventual ITU
asociada, se deben pesquisar probables alteraciones meta-
bélicas, presentes en hasta el 44% de los casos de litiasis
pedidtrica. El estudio metabélico debe incluir mediciones de
orina de 24 horas, mediciones plasmdticas de electrélitos y
evaluacion de la funcion renal. La mayoria de los calculos en
nifios esta compuesta por oxalato (45% a 65%) o fosfato de
calcio (14% a 30%); los cdlculos de dcido Urico, estruvita y
cistina corresponden al 5%-10% de los casos.
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Figura 17-1. Calculo en uréter distal visualizado mediante radiografia de abdomen simple y tomografia computarizada.

TRATAMIENTO

El manejo conservador es la alternativa de preferencia en
el tratamiento de nifios con cdlculos renales y ureterales
pequefios, pues las tasas de eliminacion espontdnea son
altas. £l tratamiento conservador debe considerar: aumento
de la hidratacién —habitualmente la ingesta de liquidos
en estos pacientes se encuentra disminuida—, restriccion
de ingesta de NaCl, control de alteraciones metabélicas
(Tabla 17-1), eventual uso de diuréticos y tratamiento de
infeccion asociada. En los calculos ureterales, puede utilizarse
terapia medicamentosa para acelerar la migracién de los cdl-
culos o sus fragmentos, especialmente después de realizacion
de litotripsia extracorpérea por onda de choque (LEC). Estudios
recientes demuestran que con el uso de alfa-bloqueadores la
eliminacion del cdlculo ocurre en menor tiempo, con menos
crisis de dolor y escasos efectos colaterales. La dosis utilizada
es de 0,03 mg/kg peso para doxazosina, mientras que para
tamsulosina es de 0,2 mg para nifios menores de cuatro afios
y 0,4 mg en mayores de cuatro afios de edad.
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Si‘bien la eliminacion espontdnea de los cdlculos puede
ocurrir en hasta el 50% de los casos, la mayorfa requiere de
intervencién quirdrgica. £l manejo de los calculos urinarios
ha evolucionado significativamente en las dltimas décadas,
debido a laintroduccién de técnicas minimamente invasivas y
procedimientos endouroldgicos, como la ureterolitotripsia y la
nefrolitotripsia percutdnea. Por otro lado, la LEC, instaurada en
1980y perfeccionada continuamente desde entonces, es hoy
la primera opcion en el manejo de clculo en edad pediatrica.

Calculos renales

Litotripsia extracorpdrea por onda de choque. Es el
tratamiento de preferencia en la infancia, particularmente
en presencia de cdlculos en cdliz o pelvis renal de hasta 20
mm de didmetro. No hay limite de edad para el procedi-
miento, habiendo reportes de tratamiento exitoso en nifos
de incluso tres meses de edad. Los cdlculos coraliformes
también pueden ser tratados con LEC. Las contraindicaciones
para este procedimiento son: ITU no tratada, coagulopatas,
insuficiencia renal y obstruccion distal al calculo. Los cdlculos
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Tabla 17-1. Tratamiento de alteraciones metabélicas en urolitiasis pedidtrica

Alteracion
metabolica

Hipercalciuria

Aumentar ingesta de liquidos
Controlar ingesta de sodio

Me entos

(itrato de potasio
Tiazidas

Consumo de calcio seqdn recomendaciones dietéticas

Evitar consumo excesivo de proteinas

Normalizar nivel de vitamina D
Hipocitraturia

Hiperoxaluria Aumentar ingesta de liquidos

Disminuir oxalato de la dieta

Consumo de calcio segtn recomendaciones dietéticas
Tratar malabsorcion de lipidos, si estd presente

Probidticos

Hiperuricosuria  Aumentar ingesta de liquidos

Disminuir ingesta de alimentos ricos en purina
Evitar consumo excesivo de proteinas

Cistinuria Aumentar ingesta de liquidos

Controlar ingesta de sodio

de cistina, por ser muy duros, raramente se fragmentan con
LEC, requiriendo otra forma de tratamiento. Antes de realizar
la LEC es necesario evaluar la funcion renal, la anatomia y
permeabilidad del tracto urinario, ademds de controlar la
eventual infeccién asociada. Habitualmente, se realiza bajo
anestesia general y se recomienda la proteccion de los oidos
del paciente. La monitorizacion del procedimiento puede ser
con US —que tiene como ventaja el hecho de ser continua
y la capacidad de identificar cdlculos radiotransparentes,
aunque es mas dificil de realizar—, o por radioscopia, la cual
en los nifios presenta una dosis de radiacion menor, dado el
menor volumen corporal en comparacién con los adultos. La
intensidad aplicada debe mantenerse bajo los 400 bares por
el riesqo de lesion del parénquima renal a presiones mayores
y se recomienda un maximo de 2.000 impulsos con energfa de
17 kV. El uréter infantil es mds corto, eldstico y distensible que
el delos adultos, facilitando la eliminacion de los fragmentos,
por esta razon no se utilizan catéteres ureterales de rutina,
siendo recomendados solo en casos de rifién tnico, clculos
coraliformes mayores de 15 mm de didmetro y en uréteres
con drenaje deficiente.

Promover ingesta de citrato en la dieta
Aumentar ingesta de frutas y vegetales
Evitar consumo excesivo de proteinas

(itrato de potasio
Bicarbonato

(itrato de potasio
Piridoxina (vitamina B6)
Fosfato neutro
Magnesio

(itrato de potasio
Bicarbonato
Alopurinol
Tiopronina
Penicilamina
(aptopril

El control posterior puede realizarse con US y radiograffa de
abdomen simple, en blsqueda de obstruccién ureteral, lesion
renal o de drganos vecinos; puede considerarse completar
la evaluacion con tomograffa computarizada o urografia
excretora en casos que lo requieran. Si fuera necesaria una
nueva sesion de LEC, se recomienda esperar un intervalo de
unmes. Los resultados dela LECen la poblacién pedidtrica son
mejores que en adultos, debido a la consistencia mds blanda
de los cdlculos, la menor distancia entre la fuente de energfa
y el cdlculo, y la mayor eficiencia ureteral para eliminar los
fragmentos. £l 80% de los nifios tratados elimina los frag-
mentos dentro del primer mes de sequimiento. La eliminacién
completa depende del tipo y del tamafio de los cdlculos, con
tasas de eliminacién del 75%-85% con una sesion tnica, del
90% con dos sesiones y del 95% con mds de dos sesiones.
En casos de célculos mayores de 20 mm o coraliformes, en los
cuales generalmente hay necesidad de mds de una sesion de
LEC, la eliminacion completase lograen el 71,4% al 87,5% de
los casos, con mayor éxito en nifios menores. No hay diferencia
enlatasa de eliminacién en relacion a la ubicacion del célculo,
sea esta en cdliz o en alguno de los segmentos ureterales. Los
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peores resultados corresponden a casos de pacientes mayores
con calculos grandes, asociados a uropatia obstructiva. La
fragmentacion de calculos menos resistentes, como los
compuestos de dcido drico y oxalato de calcio dihidratado,
es mas facil que los de estruvita, bruxita u oxalato de calcio
monohidratado. En la poblacion pedidtrica es raro encontrar
fragmentos residuales a nivel ureteral, también conocidos
como “calle de piedras”. No existen reportes de mortalidad
intra 0 post-LEC en pacientes pedidtricos. La morbilidad varfa
del 6% al 26% y puede traducirse en: equimosis, aunque es
infrecuente, indolora y de resolucion espontdnea; o dolor
en el flanco, pero es discreto y poco habitual, tanto asi, que
incluso en presencia de “calle de piedras”la mayoria de ellos
es asintomatico. Las complicaciones del procedimiento, en
general, son poco frecuentes, siendo las principales: hematuria
transitoria (40% de los casos), dolor (18%), sepsis (2%), ITU
(2%) y obstruccién ureteral (2%); y si bien han sido descritas,
es raro encontrar hemorragia corticomedular o hematoma
subcapsular y perinéfrico. La normalizacion de Ia filtracion
glomerulary dela funcion renal puede ser constatada luego de
tres meses, mediante exdmenes de cintigrama estatico (DMSA)
y/o dindmico (DTPA). Se recomienda, a pesar de todos estos
datos favorables, evitar la aplicacion bilateral simultanea, asi
como un mayor cuidado en casos de monorrenos.

Nefrolitotripsia percutanea. Fue introducida con recelo
en la poblacion pedidtrica, debido al tamafio de los instru-
mentos inicialmente utilizados. Las primeras series, si bien
exitosas, usaban instrumental para adultos, presentando
complicaciones significativas como: lesion del parénquima
y alteracion de la funcion renal, sangramiento, hipotermia
e infeccién. Con la experiencia acumulada desde entonces y
el desarrollo de aparatos més pequefios (calibres de 15a 18
F) —que requieren de dilatacion minima, produciendo menos
sangrado—, la nefrolitotripsia percutdnea (NLP) estd siendo
mds utilizada en la actualidad. Esta técnica estd recomendada
para tratamiento de cdlculos grandes o coraliformes (> 20
mm), los de fragmentacion dificil (cdlculos de cistina) o casos
de LEC frustra. También puede ser indicada en presencia de
nefrostomia previa, en caso de asociacion con estenosis
pieloureteral, o diverticulo calicinal donde se puede realizar
tratamiento endoscdpico simultdneo. Recientemente, se han
desarrollados nuevos equipamientos an mds finos para
fragmentacion del cdlculo con ldser. La denominacion de
estas nuevas técnicas depende del calibre del instrumental:
minipercutanea (nefroscopios de 12y 14 Fr, vainas de 13a 21
Fr), ultraminipercuténea (nefroscopio de 6 Fry vainas de 11y
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13 Fr) y micropercuténea (aguja de 4,85 Fr acoplada a dptica
de 0,9 mm), la dltima con canales para Optica, irrigacion y
fibra ldser. En general, han mostrado buenos resultados pero
la visién puede estar limitada en caso de sangrado.

La infeccién urinaria activa y las coagulopatias pueden
ser contraindicaciones relativas, y las alteraciones muscu-
loesqueléticas pueden representar una limitacion para el
procedimiento por dificultar el posicionamiento del paciente
y la ubicacién de una ventana adecuada para la puncion. I
cateterismo ureteral previo es fundamental para realizar Ia
pielograffa y orientar la puncion inicial, como también para
evitar la migracién de los fragmentos. Para evitar la hipoter-
mia, se recomienda utilizar suero de irrigacién tibio y campos
quirtirgicos impermeables. Los calculos complejos exigen mds
de una puncién en el 61% de los casos.

Las tasas de éxito de la NLP como monoterapia son del
68%-89,8% y cuando se asocia a LEC u otro procedimiento
percutaneo puede alcanzar el 92%-96%. La conversion a
cirugfa abierta ocurre en el 5% al 6,4% de los casos. El uso
de equipamiento inadecuado o un nimero alto de punciones
aumentan el riesgo de complicaciones, tales como: perforacion
del sistema colectory sangrado, observados en el 12% de los
casos; hidroneumotorax en el 4% de los casos; obstruccion
ureteral en el 2,5%; fistula arteriovenosa en el 1%y lesiones
de drganos adyacentes —principalmente colon— en el 0,6%.
Los pacientes pueden presentar fiebre en el 8,3% de los casos
y 1a hipotermia se observa cuando la cirugfa tiene una duracion
mayor a 150 minutos.

Cirugia abierta. Ya sea pielo o nefrolitotomfa, estd indicada
cuando las técnicas minimamente invasivas no estdn dispo-
nibles o son frustras. Otra indicacion para este abordaje es la
asociacion de litiasis con alguna malformacion anatémica,
siendo posible su correccién simultdnea. También puede
considerarse en nifios muy pequefios con deformidades
esqueléticas, o cuando la morfologfa y la localizacién del
cdlculo sugiere la necesidad de mdltiples procedimientos
percutdneos o complementacion con LEC.

Pielolitotomia videolaparoscpica. Debe ser conside-
rada en casos con un gran componente piélico del cdlculo,
ya que a través de este procedimiento es posible retirar fnte-
gramente el calculo, sin necesidad de fragmentacion. En los
casos donde existe estenosis pieloureteral asociada, permite
que ambas condiciones sean tratadas simultdneamente en
forma minimamente invasiva (Figura 17-2).
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Tratamiento de la litiasis renal y de via urinaria « Capitulo 1

Figura 17-2. A: célculo en pelvis renal; B: extraido mediante pielotomia laparoscopica, tras varias sesiones frustras de
litotripsia extracorpdrea por onda de choque.

En casos raros asociados a lesion parenquimatosa irrever-
sible con una funcion relativa menor al 10%, estd indicada la
nefrectomia, que puede ser realizada por via laparoscépica.

Calculos ureterales

Sibien la mayoria de los célculos ureterales de hasta 3 mm de
didmetro se eliminan espontdneamente, los de mayor tamafio
necesitan de intervencién quirtrgica. Los cdlculos que no
logran progresar espontaneamente tienen indicacion de LEC
y ante la falla de esta, se puede considerar ureteroscopia
a partir de los nueve meses de edad, con buenos resultados,
semejantes a los de pacientes adultos. En el tratamiento ure-
teroscpico de los calculos en nifios, el 66% de los calculos es
localizado en el uréter pélvico, el 15% en el uréter medio y el
19% en el uréter proximal. La litotripsia ureteroscépica debe
ser evitada ante procesos infecciosos activos siendo necesario,
enalgunos casos, el drenaje previo del sistema urinario a través
de una nefrostomia percutanea o cateterizacion ureteral. Ante-

cedentes de algun procedimiento para correccion de reflujo
vesicoureteral representan una dificultad para la exploracion
ureteroscépica, sin embargo, con técnicas e instrumentos
adecuados se pueden obtener buenos resultados, evitando
lesiones ureterales. La dilatacion previa del meato ureteral
puede serinnecesaria con el uso de aparatos mas finos, aunque
se reporta en el 41% de los casos pedidtricos en general,
siendo practicada en el 90% de los pacientes menores de
dos anos y el 28% de los casos de pacientes mayores. En
casos con manipulacién ureteral excesiva o con fragmentos
residuales, se recomienda instalar al final un catéter ureteral
doble J. Posterior a la ureteroscopia, se puede encontrar
reflujo vesicoureteral en el 7% de los casos, predominando
en pacientes sometidos a dilatacion del meato ureteral; por
esta baja incidencia, no estd indicada la realizacidn rutinaria de
uretrocistografia miccional postoperatoria, reservandose para
los casos con dilatacién pieloureteral o ITU persistente. Tanto
la perforacion con extravasacion, como la estenosis ureteral
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tardfa ocurrenenel 1,6%, mientras que la conversion a cirugfa
abierta en el 2,4% de los casos.

La ureterolitotomia abierta en la infancia es excepcional,
estando indicada en presencia de calculos impactados, de
gran tamafio, inaccesibles para extraccién transureteroscopica
0 asociada a uropatfa obstructiva. Desde hace poco también
estd siendo realizada mediante técnica laparoscopica, con
resultados satisfactorios.

Calculos vesicales

SibienlaLECya litotripsia transuretral son las alterna-
tivas clasicas en el manejo de célculos vesicales pedidtricos,
tanto el tamafio de los cdlculos, como el antecedente de
reconstruccion del tracto urinario inferior —particularmente
la ampliacion o sustitucion vesical— pueden imposibilitar
estas opciones; en estas circunstancias, se recomienda a
cistolitotripsia percutanea, con el mismo instrumental
de la NLP, con los cuales se obtienen excelentes resultados.
En estos procedimientos es importante evitar el acceso
transperitoneal, por el elevado riesqo de extravasacion del
liquido de irrigacion.

Calculos uretrales

En los casos de cdlculos uretrales, el tratamiento depende
del tamafio y la ubicacion del cdlculo, asf como también de
la eventual concomitancia de alguna anomalia uretral. Los
cdlculos impactados en la uretra posterior deben ser, prefe-
rentemente, movilizados en forma retrégrada hacia la vejiga,
siendo entonces tratados como cdlculos vesicales. Aquellos
localizados en la uretra anterior, 0 asociados a estenosis uretral
0 uretrocele, deben ser removidos por uretrolitotomia. La
correccién de la malformacion uretral puede ser realizadaen el
mismo tiempo quirdrgico, si las condiciones son favorables. La
manipulacién endoscopica de los cdlculos uretrales en la infan-
Cia es desaconsejable, debido al riesgo de estenosis uretral.

CONCLUSIONES

La urolitiasis en la poblacion pedidtrica es de manejo complejo
yvariable. La eleccion del tratamiento mds adecuado depende
de factores como la edad del paciente, anatomia del tracto
urinario, existencia de alteraciones metabdlicas asociadas y
caracterfsticas del cdlculo, incluida su ubicacién. En casos de
calculos renales pequefios y ureterales no complicados se tiene
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la opcién de tratamiento conservador. La LEC se considera la
primera linea de tratamiento en nifios con célculos renales
y ureterales menores de 15 mm. La NLP estd indicada para
tratamiento de cdlculos mds grandes, resistentes a LEC o
asociadas a obstruccion ureteral. Ante cdlculos ureterales
grandes y distales, |a ureteroscopia es una buena opcion.
Las técnicas laparoscopicas han sido introducidas con éxito
en casos seleccionados de cdlculos piélicos y ureterales. Los
cdlculos vesicales deben ser tratados, en la mayorfa de los
(asos, con técnicas percutaneas; mientras que los infrecuentes
cdlculos uretrales deben ser movilizados hacia la vejiga y/o
retirados a través de uretrotomia. La experiencia del cirujano
y la disponibilidad del instrumental condicionan la seleccion
final de la modalidad de tratamiento. La profilaxia antibidtica
y el control de las alteraciones metabdlicas son fundamentales
para prevenir la recidiva de la litiasis y el sequimiento a largo
plazo es necesario, especialmente para evaluar los efectos
de la manipulacion quirtirgica de los rifiones en desarrollo.
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Endourologia

Luis Alonso, Eduardo Pérez, Paulo Reyes

I- a endourologfa es el conjunto de técnicas quirdrgicas
minimamente invasivas que permiten realizar maniobras
diagnosticas y terapéuticas en la luz del tracto urinario por via
transuretral o percutanea.

Mediante estas técnicas es posible, en algunos casos, obtener
mejores imdgenes con respecto a los métodos diagndsticos
habituales, con la posibilidad de realizar maniobras terapéuticas
en el mismo tiempo quirdrgico, sequn requiera cada caso.

Enlaactualidad la endourologia debe ser considerada como
una parte importante en la formacion de urélogos pedidtricos,
siendo considerada como de primera eleccion en multiples
patologias uroldgicas pedidtricas.

EQUIPAMIENTO

Es necesaria una variedad muy amplia de material en diferen-
tes tamafios, ya que el material usado en un adolescente no
puede ser usado en un neonato. En el quiréfano se debe contar
con unos medios minimos que permitan tratar con seguridad
a los pacientes, tanto en los procedimientos planeados como
ensus posibles complicaciones. Esimportante tener en cuenta
que el material destinado a endourologa, debe ser frecuen-
temente controlado por el personal de quiréfano (existencia,
estado del material, caducidad, variedad de tamafios, etc.) y
siempre antes de cada procedimiento. La mayoria de los
fracasos endouroldgicos se debe a problemas técnicos
por falta de instrumental adecuado.

Material necesario (Figura 18-1):
«Arco de fluoroscopia y monitor.
 Mesaradiotransparente y basculante.
= Ecdgrafo portatil.

o Sistema de irrigacion.

e Sistema de aspiracion.

« (istoscopios y accesorios:

Figura 18-1. Equipamiento.

- (istoscopios neonatales (7,5 Fr) e infantiles (9,5 Fr): estos
disponen de un canal de trabajo de 5 Fr que permiten
instrumentar en forma adecuada practicamente cualquier
patologfa.

- (istoscopios para nifios mayores: varfan desde 9,5 Fra 17,5
Fr con canales de trabajo variables.

- Resectoscopio: existe el neonatal de 7,5 Fr con electrodo
de 3 Fr, y el de 9,5 Fr (atn considerado de eleccion por
muchos autores para el tratamiento de las valvas de uretra
posterior) hasta 19,5 Fr.

-l distoscopio de 9,5 Fr, con el que podremos afrontar Ia
mayor parte de la patologia neonatal y del lactante, debe
ir acompafiada de instrumental adecuado para su canal
de trabajo:
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a. Tutores ureterales 3, 4 y 5 Fr de punta abierta para
permitir el paso de la quifa.

b. Guias 0,014 pulgadas.
¢. Gufas hidrofilicas 0,035 pulgadas.

d. Balones de alta presion y bajo perfil con didmetro de
inflado de4,5,607 mm.

e. (atéteres tipo doble J de 3,4y 4,8 Fr, con longitudes
variables de 8-12, 16,20 y 24 cm.

Electrodo monopolar.
. Cesta tipo Dormia.

=5 « —

. Pinzas de agarre (tipo forceps y/o dientes).

Varillas para aparato de litotricia (bien sea este por
ultrasonido o tecnologfa ldser).

j. Balones de Fogarty.

Ureteroscopios: hoy dfa se desarrollan cada vez con
menor perfil y mejor canal de trabajo para el tratamiento
retrogrado de la litiasis ureteral o renal y la endopielotomia
retrograda de la estenosis pieloureteral.

Los Ilamados rigidos (de 9 a12 Fr) tienen la ventaja de
facilitar el paso por el meato ureteral, aunque tienen mds
riesgo de lesidn iatrogénica de la via urinaria.

Los flexibles o semirrigidos (de 4,5 a 9 Fr) tienen la ventaja
de sumovilidad porla luz ureteral, asi también comoen la
litiasis en el cdliz inferior del rifién. Su desventaja es que
disponen de un canal de trabajo pequefo, lo cual impide
aveces utilizar el instrumental necesario. La dificultad del
paso por el meato ureteral exige el uso de introductores
ureterales.

Nefroscopios: su uso va destinado a la cirugia percutdnea
renal, aunque en muchas ocasiones se puede utilizar
cistoscopios en caso de no disponer de ellos. En cualquier
(aso para la cirugfa percutanea se debe disponer de:

Vainas: los set Amplazt de 20-28-30-32 Fr utilizados
en adultos pueden ser dtiles en nifios adolescentes. Sin
embargo, en este campo van surgiendo nuevas tecnologfas
asociadas ala inventiva que desarrolla el cirujano con otras
técnicas. Asf, existe un 10 Fr mini-PERC catéter a través del
cual se puede utilizar el cistoscopio de 9,5 Fro reutilizar un
trocar de laparoscopia de 5 mm que al disponer de vdlvula
de presion permite distender la pelvis renal con control.

Gufas, introductores, dilatadores rigidos Alken.
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INDICACIONES

Indicaciones diagndsticas:

Infecciones urinarias de repeticidn.

Alteracion en la localizacion del meato ureteral (uréter
ectopico) o sospecha de duplicidades renales radiolégi-
camente silentes.

Hematuria.

Investigacion de anomalias urogenitales (seno
urogenital, cloaca).

Sospecha de tumores vesicales.
Diverticulo uretral o vesical.
Sospecha de fistula rectouretral o rectovesical.

Desdrdenes del vaciado vesical diagnosticados por pruebas
de imagen.

Duplicidad uretral.

Sospecha de vélvulas de uretra posterior.

Indicaciones terapéuticas:

Insercion y retirada de doble J.

Litiasis vesicoureterales.

Reflujo vesicoureteral.

Ureterocele.

Extraccion de cuerpos extrafios vesicales.

Inyeccion de sustancias de relleno en cuello vesical para
incontinencia.

Inyeccion de toxina botulinica en detrusor para vejiga
neurdgena.

Inyeccion de toxina botulinica en esfinter externo para
sindrome Hinman.

Valvulas de uretra posterior.
Estenosis uretral.

Pélipos uretrales.

TECNICAS MAS FRECUENTES

Antirreflujo endoscopico

Es una técnica que se realiza desde 1984, que consiste en
realizar unainyeccién paraureteral de un material biosintético
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(bulking agents) para crear un soporte bajo el uréter intravesi-
cal de tal forma que alarga el trayecto intravesical del uréter y
asi prolonga el uréter submucoso. Esto hace que al distenderse
la vejiga por el Ilenado fisioldgico, las paredes del uréter
intravesical se colapsen en mayor medida, disminuyendo la
posibilidad de que se produzca un paso retrdgrado de orina
al uréter. La técnica fue descrita por B. 0 “Donnell y P.Puri, con
el uso de teflon, como STING (Subureteral Teflon Injection), y
fue la primera publicacion en castellano de Angulo y cols.

Las complicaciones habituales son muy escasas y leves, el
mayor problema es no asequrar una tasa de curacion superior
al 60%-80% por tratamiento, sequn las series. El material
biosintético debe ser biocompatible, no carcinogénico ni
antigénico. En la actualidad los mds utilizados son:

o Deflux®: material que contiene particulas de dextrané-
mero, es el Uinico que tiene indicacién para el tratamiento
ennifios.

 Macroplastique®: contiene particulas de polidimetil-
siloxano, aprobado por la FDA para el tratamiento de
la incontinencia urinaria de esfuerzo en mujeres. £n las
indicaciones del fabricante, refiere su no eliminacion con
el paso del tiempo.

« (oaptite®: contiene particulas de hidroxiapatita de calcio
inmersas en un gel bioldgico.

«Vantris®: es un copolimero de poliacrilato-polialcohol en
un gel de glicerol.

La técnica se realiza bajo anestesia general en régimen de
cirugia ambulatoria. Se utiliza el cistoscopio, que varfa segun
la edad del paciente. Una vez realizada la uretrocistoscopia,
esimportante visualizar la localizacion y forma de los meatos
ureterales (ortotpicos o ectdpicos), descartar la existencia de
duplicidades y valorar la existencia de otras malformaciones o
problemas asociados (vejiga trabeculada, signos de cistitis cr6-
nica, etc.) que pueden modificar el prondstico del tratamiento.
Para la técnica de STING se utiliza la aguja recomendada por
cada fabricante para su producto. Segun esta técnica, la aguja
se posiciona en hora 6 debajo del orificio ureteral. Con ella
se punciona a una distancia a varios milimetros del meato
de forma muy superficial (submucoso) de tal forma que Ia
punta de la aguja se sitte bajo el meato. La inyeccion del
agente producird un habon que levantard dicho meato. Existen
otras técnicas de puncion, como la de HIT (Hydrodistention
Implantation Technigue), la cual requiere una distensién del
uréter a través del liquido de irrigacion. Segun esta técnica,

Endourologia « Capitulo 18
la aguja se posiciona dentro el orificio ureteral, debajo de la

mucosa de forma superficial, para coaptarlas paredes de dicho
uréter levantando exclusivamente la cara posterior de este.

Fulguracion valvas uretra posterior

La técnica endouroldgica es la uretroscopia, que en este aso
tiene un componente tanto diagndstico como terapéutico.
Aunque el diagndstico de presuncidn es actualmente durante
el perfodo prenatal, la uretroscopia es la tnica técnica que
dard un diagnostico absoluto de valvas de uretra posterior.
Se realiza bajo anestesia general y profilaxis antibiética. Si
los marcadores prondsticos son adecuados, en la actualidad
el tratamiento definitivo es la fulguracion endoscopica de las
valvas de uretra posterior. Para ello se ha utilizado cldsica-
mente |os resectoscopios neonatales, aunque hoy dia muchos
autores utilizan cistoscopios de pequefio tamafio (neonatal o
de 9,5 Fr). El resectoscopio aporta mds finura a la hora de la
fulguracién, independientemente del pulso del cirujano. Sin
embargo, la movilidad es menory el campo de vision respecto
alos modernos cistoscopios es peor. Los cistoscopios permiten
una mayor movilidad dentro de la uretra para ampliar la zona
a cruentar y una mejor vision, ademas de dar la capacidad
de utilizar diversos instrumentales para la reseccion. Por el
contrario, el grado de experiencia que se requiere es mayor al
ser mas sensible a cualquier movimiento del pulso, debido al
pequeno calibre de la uretra.

El objetivo prioritario es cortar en la linea media la unién
entre ambas valvas (Figura 18-2). Sise considera la luz uretral
un reloj, el corte debe producirse en las 12 (0 en las 12 y las
6 si las valvas son tipo diafragma). De esta forma simple

Figura18-2. Valvulas de uretra posterior (uso de cistoscopio).
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y sencilla se logra que las valvas dejen de ser obstructivas
al hacer desaparecer el efecto valvular al paso de la orina,
disminuyendo la probabilidad de iatrogenia. El corte serd frio
0 eléctrico en caso de utilizar el resectoscopio. Si se utiliza el
cistoscopio se puede utilizar el aparataje que permita el canal
de trabajo del cistoscopio. Se ha descrito el corte frfo, el corte
eléctrico con cauterio monopolar, el uso de diversos ldseres,
la coaqulacién con electrocauterio, entre otras. Recordar que
el corte eléctrico es expansivo, por lo que se debe ser cauto
para no lesionar la uretra. Si es posible, tras el corte en linea
media de lo que muchos autores describen como “velas de
barco’, se procede a cortar de forma controlada y limitada
dichas velas. Este momento es el de mayor precision, por lo
que algunos autores recomiendan no realizarlo si el cirujano
no es experto en endourologia.

Ureterocele

De igual manera, la cistoscopia permite diagnosticar y tratar
el ureterocele tanto ectépico como ortotdpico. Aunque la
indicacién de tratamiento depende de otros factores, hoy dfa
la puncion del ureterocele obstructivo es el tratamiento de
eleccion. Para su diagndstico es importante visualizary situar
los meatos ureterales durante |a cistoscopia, asf como intentar
localizar el meato del ureterocele. Esto es relativamente diffcil
en los ureteroceles ortotopicos y prdcticamente imposible en
los ectdpicos. Sin embarqo, permitird el diagnéstico diferencial
entre ambos y ayudard a plantear el lugar de puncion.

La puncidn del ureterocele fue descrita en los afios ochenta
por Monfort y Tank y fueron los primeros planteamientos
endoscopicos de la reseccion de la parte superior del urete-
rocele. Actualmente, la técnica mds habitual es la puncion
distal del ureterocele. Para ello, tras llenar la vejiga durante
|a cistoscopia, e procede a situar el cistoscopio en cuello
uretral y a vaciar a vejiga para permitir la descompresion del
ureterocele y visualizarlo completamente. Tras ello el objetivo
es realizar una puncion Unica del ureterocele, bien con corte
frio, 0 mds frecuentemente con electrocoagulacién mediante
electrocauterio monapolar o con ldser (Figura 18-3). El lugar
de puncidn debe ser perfectamente visualizado tras vaciado
vesical, para permitir que este sea intravesical y no produzca
problemas secundarios de incontinencia. Ademds debe ser
distal, asf si el flap del ureterocele es amplio colapsara el uréter
conel llenado vesical y evitard un reflujo vesicoureteral secun-
dario en dicho uréter. Esta es la complicacién mds frecuente y
se cifra entre el 20%-40% de los casos en las series, aunque
es subsidiario de poderse resolver mediante tratamiento
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Figura 18-3. Tratamiento endouroldgico de ureterocele
(uso de ureteroscopio).

endoscépico. Sila puncién es amplia o se procede a realizar
una reseccion parcial del ureterocele, las series muestran una
mayor incidencia de RVU secundario.

De iqgual forma, si se puede visualizar el meato del urete-
rocele, la intravesicalizacion de dicho meato no ha mostrado
mejores resultados que la puncion. ks necesario tener cuidado
al realizar la puncién de no atravesar igualmente la cara
posterior del ureterocele.

Los autores han desarrollado en los dltimos afios la
dilatacion del meato de los ureteroceles intravesicales. Asf, 1a
dilatacion de dicho meato permite conservar su localizacion
que en los intravesicales es adecuada, disminuyendo el
porcentaje de RVU secundario.

Megauréter obstructivo primario

El tratamiento endoscdpico del megauréter obstructivo prima-
rio presenta buenos resultados, aunque estos atin pueden ser
considerados como iniciales. Se realiza bajo anestesia general
y el periodo medio de ingreso es de 24 horas. Presenta baja
morbilidad y el control del dolor es excelente con antiinflama-
torios no esteroidales orales. Su complicacion mds frecuente
es la aparicion de un reflujo vesicoureteral secundario, que
igualmente puede ser tratado endoscopicamente con buenos
resultados.

Fl tratamiento se inicia con la realizacion de una cistoscopia
y la visualizacién de los meatos ureterales. Su simple visua-
lizacion permitird por comparacién entre ambos confirmar
el diagnostico.
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Endourologia « Capitulo 18

Figura 18-4. Tratamiento endouroldgico de megauréter (uso de dilatadores rigidos Alken).

Seintenta introducir un tutor ureteral de 3 0 4 Fr, aunque
en muchas ocasiones esto no sera posible al tener el meato
estendtico menor calibre. En estos casos es preferible intro-
ducir directamente una guia de 0.014"" para evitar lesionar
el uréter y realizar una falsa via. A través de la qufa se puede
instrumentar con mayor sequridad, por lo que en ocasiones
sobre a guia se sube un tutor al uréter para poder realizar una
pielograffa retrégrada y tener control radioscdpico del proce-
dimiento. Si no es posible, se puede completar el tratamiento
bajo vision directa. A través de la gufa se introduce el baln de
dilatacién de alta presion y bajo perfil que se infla a nivel del
meato. Para ello se utilizan qufas y balones de uso frecuente
en hemodindmica. Si se realiza bajo control radioscopico se
observa una muesca en el balon que se vence conforme se
eleva la presion de inflado. Si se realiza bajo visién directa
se puede ver como el meato se va dilatando poco a poco
(Figura 18-4A) y también en forma radiogrdfica en pabellén
(Figura 18-4B).Tras completar|a dilatacidn se coloca un doble
Jde tamafio adecuado para la edad del paciente que se retirard
alas cuatro semanas de la intervencion. £l paciente permanece
durante las 24 horas de ingreso con sonda vesical para facilitar
el vaciado y profilaxis antibiotica.

Estenosis pieloureteral

El tratamiento endouroldgico de la estenosis pieloureteral
plantea una amplia gama de tratamientos minimamente
invasivos. Dentro de ellos los mds desarrollados en nifios
son la dilatacion retrdgrada con balon de alta presion y Ia
endopielotomia anterdgrada percutanea. Es posible realizarla

a cualquier edad y se efectdia bajo control radiosc6pico. Los
pasos a sequir son:

o Posicion de litotomfa.

«(istoscopio compacto 9,5 Fr.

o Visualizacion de meatos ureterales.

« Tutorizacion de meato ureteral con tutor 4 Fr.
« Pielograffa retrograda.

 Paso de gufa 0,014 hasta pelvis renal. Si no es posible,
se utiliza quia hidrofflicade 0,035 " que posteriormente se
sustituye por lade 0,014 que permite el paso de balones
de dilatacion de bajo perfil a través de ella.

e Paso de balén de dilatacion.

« Dilatacion hasta 5, 6 0 7 mm en funcion de la edad
(Figura 18-5A,B,C, D).

« (olocacion de doble J de 3 Fry 8-12 cm.

 Sonda vesical.

Fl paciente permanece ingresado 24 horas con sonda vesi-
cal'y profilaxis antibiotica. El control analgésico es excelente.

La endopielotomia percutdnea presenta dificultades en
nifios de pequefio tamafio por la ausencia de material ade-
cuado. La utilizacion de material ideado para otra indicacion
logra subsanar estos problemas. Su indicacion en la actualidad
se centra en hidronefrosis gigantes que cruzan linea media y
estenosis pieloureterales secundarias, con multiples reinter-
venciones y fracasos terapéuticos.
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Figura 18-5. Tratamiento endouroldgico de obstruccion pieloureteral. A: paciente con
estenosis pieloureteral izquierdo severo; B:instalacion de pig taila izquierda; C: introduccion
de baldn de dilatacion donde se visualiza zona estendtica; D: visualizacion radiolégica de
resolucion de estenosis mediante dilatacion con balén endoscapico.

La técnica consiste en:

Posicién de Valdivia modificada.

Mediante cistoscopia y control radioscdpico, colocacion de
baldn de dilatacion o doble J en union pieloureteral.

Puncion percutdnea renal bajo control radioscopico y
ecogrdfico.

Dilatacion de trayecto percutdneo.

Colocacion de 10 Fr mini-PERC catéter, trocar laparoscopia
5mm o vaina 30 Fr Amplatz.

Visualizacion de unién pieloureteral.

Corte con electrocauterio en cara anterolateral de estenosis
pieloureteral.

(olocacion de doble J anter6grado o retrogrado.
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Capitulo 19

Trasplante renal en pediatria

Gloria Gonzalez

| trasplante renal (TR) es actualmente la terapia de

eleccion de tratamiento para los nifios en enfermedad
renal cronica terminal (ERCT). En Chile, se realizan aproxi-
madamente 20 TR anuales en nifios menores de 18 afios.
Esto implica un equipo multidisciplinario compuesto por
cirujanos de trasplantes, anestesistas, nefrélogos pedidtricos y
urélogos que cuentan con el apoyo de psicélogos, enfermeras
pedidtricas y trabajadores sociales.

La incidencia de ERCT aumenta progresivamente con la
edad, es decir, existe una incidencia en pediatria de 14 por
millén de personas entre 0-19 afios. Las etiologfas en pediatria
difieren de las de los adultos y son mds frecuentes las ano-
malfas renales del desarrollo, que incluyen rifiones apldsicos,
hipopldsicos y displasicos, uropatias obstructivas (valvulas
uretrales posteriores), esclerosis glomerular focal segmentaria,
nefropatia por reflujo y enfermedad renal poliquistica (Tabla
19-1). Las terapias de reemplazo renal actualmente utilizadas
en nifios con ERCT son la hemodidlisis y a didlisis peritoneal. La
hemodidlisis es un desafio en los nifios mds pequefios debido
a las dificultades en la instalacion del acceso vascular y a los
bajos volimenes circulantes. Los datos disponibles sugieren
que, en comparacién con la hemodidlisis, la didlisis peritoneal
permite un mejor crecimiento y desarrollo y una mejor calidad
de vida y es mds costo-efectiva. La supervivencia de pacientes
nifios a 5 afos después del trasplante renal es del 91,7% en
comparacion con el 78,6% con hemodidlisis y el 80,6% con
didlisis peritoneal. Debido a los resultados superiores del
trasplante renal, la mayorfa de los nifios con ERCT se deriva
a este, en contraste con los adultos, donde solo el 16% de la
poblacion en didlisis estd en lista para el trasplante.

INDICACIONES

Bl trasplante de rifién se realiz6 con mayor frecuencia para
rinones apldsicos/hipopldsicos/displdsicos (15,8%), sequido
de uropatia obstructiva (15,3%) y glomeruloesclerosis seg-
mentaria focal (11,7%), (Tabla 19-1). Las contraindicaciones
absolutas para el trasplante incluyen infecciones activas,

Tabla 19-1. Etiologia de la ERCT en pediatria

Displasia renal 15,8
Glomerulonefritis crénica 59
GEFS 1n,7
Enfermedad renal poliquistica 3,0
Sindrome hemolitico urémico 2,6
Nefropatia por reflujo 52
Nefropatia por IgA 1,6
Enfermedad metabolica 1,7
Purpura de Schénlein-Henoch 1,6
Vasculitis 1,62
Valvas uretra posterior 18,8
Vejiga neurogénica, no-neurogénica 9,4
Prune belly 2,5
Seno urogenital 33
Uropatfa obstructiva 15,3

cdncer en tratamiento o reciente y falla multiorgdnica. Las
contraindicaciones relativas al trasplante incluyen patologfa
uroldgica compleja no resuelta, antecedentes de malignidad,
incluido el tumor de Wilms, infeccién por el virus de la
inmunodeficiencia humana, virus de la hepatitis B o C, edad
menor de 6 meses, retraso mental grave y probabilidad de
incumplimiento de tratamiento médico post-TR.

ORIGEN DEL DONANTE

Existen actualmente en Chile dos alternativas, los donantes
vivos relacionados (DVR) o los donantes fallecidos (DF).

Enlaedad pedidtrica, los DVR constituyen el 25%y es un riidn
de los padres el que se usa con mayor frecuencia.
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ESTUDIO DE POTENCIAL RECEPTOR DE TR

Serdn potenciales receptores todos aquellos pacientes
portadores de ERCT en estadio IV bajo 20 mL/min y estadio
V. La evaluacion de los receptores pedidtricos incluye una
historia completa y examen fisico, con estudios de laboratorio
completos, radiograffa de téraxy electrocardiograffa, como los
pasos iniciales. El andlisis y el cultivo de orina, la recoleccion de
esta durante 24 horas y las biopsias renales nativas ocasionales
también se obtienen rutinariamente. Se pueden requerir
evaluaciones cardiacas, pulmonares, dentales y de otro tipo
seqln las comorbilidades. Los posibles receptores deben ser
examinados para detectar virus de inmunodeficiencia humana,
hepatitis By C, citomegalovirus, virus de Epstein-Barr, varicela
y tuberculosis. Los nifios deben recibir todas las vacunas apro-
piadas para su edad, incluyendo vacunas contra la hepatitis
A'y B, varicela, neumococo y meningococo. El servicio social
y a evaluacion psicosocial son particularmente importantes
porque el incumplimiento, especialmente en los adolescentes,
es una fuente importante de pérdida de injerto y muerte del
paciente después del trasplante. En pacientes con historia de
hemodidlisis previa o antecedente de enfermedad de los vasos
iliacos y vena cava inferior debe evaluarse cuidadosamente.

Aproximadamente el 20% de los pacientes pedidtricos
puede necesitar una nefrectomia nativa unilateral o bilateral
antes del trasplante (Tabla 19-2). La nefrectomia nativa antes
del trasplante puede reducir el riesgo de hipoperfusion del
injerto al mejorar los niveles de proteina sérica y la ingesta
de liquidos después del trasplante en nifios seleccionados.

La desensibilizacion previa al trasplante se considera para
nifios altamente sensibilizados con anticuerpos reactivos del
panel, superiores al 80%. Aunque son menos frecuentes
que en adultos, los factores de riesgo para anticuerpos
reactivos de panel alto en pacientes pedidtricos son similares
e incluyen trasplantes repetidos e historia de transfusiones
sanquineas mdltiples.

Tabla 19-2. Indicaciones de nefrectomia

pretrasplante en pediatria
Infeccidn cronica renal
Proteinuria
Hipertension intratable
Rifion poliguistico
Tumor renal
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PATOLOGIA UROLOGICA
EN RECEPTORES DE TR

La evaluacién uroldgica pedidtrica es valiosa en pacientes
con antecedentes de disfuncion del tracto urinario inferior,
como vélvulas uretrales posteriores, reflujo u otros problemas
congénitos. Histéricamente, a estos pacientes se les negé el
trasplante debido a la inferior supervivencia del injerto, pero
ahora es posible obtener resultados de trasplante que sean
comparables con los de a poblacion sin patologia uroldgica.

El pilar de la mayorfa de los protocolos es una evaluacion
pretrasplante exhaustiva y una urodinamia vesical. Cuando la
vejiga nativa se considera inadecuada, existen tres categorfas
de posible intervencion, incluidos los procedimientos de
cateterismo urinario, el aumento vesical y la derivacién uri-
naria. Los pacientes con drenaje vesical comprometido y para
quienes el cateterismo intermitente por uretra no es adecuado
0 ha fallado, se realiza un conducto cateterizable continente,
generalmente con el apéndice (Mitrofanoff) interpuesto
entre vejiga y pared abdominal, habitualmente el ombligo
0 con trozo de intestino (Monti) cuando el apéndice no esté
disponible. Los procedimientos de aumento o agrandamiento
vesical son enterocistoplastia (intestino delgado o grueso),
gastrocistoplastia, con menor frecuencia, y ureterocistoplastia
cuando estdn los uréteres disponibles. La derivacién urinaria
puede ser continente o incontinente, siendo mds frecuente
la primera, y estd restringida a pacientes con anomalias
complejas.

PROCEDIMIENTO QUIRURGICO

Las técnicas quirdrgicas para el trasplante renal en adoles-
centes y en nifios que pesan mds de 30 kg son generalmente
similares a las de los adultos, con exposicion retroperitoneal
y anastomosis a la arteria y vena ilfaca externa (Figura 19-1).
En ninos que pesan 15 kg o menos, los vasos renales se
anastomosan a la aorta y a la vena cava. En nifios que pesan
entre 15y 30 kg, la arteria ilfaca y a vena cava comunes se
utilizan con frecuencia para anastomosis vasculares a través
de un enfoque retroperitoneal o intraperitoneal. El reimplante
ureteral se realiza comdnmente con ureteroneocistostomia
extravesical simple, pero también se usan técnicas abiertas
antirreflujo. En pediatrfa se utilizan frecuentemente stents
ureterales (4,2 French). Se presta especial atencién alos TR de
donantes adultos a lactantes pequefios, pues pueden ocupar
un porcentaje significativo de su gasto cardfaco al perfundir
el rifion y se requiere una reanimacién fluida apropiada para

27-09-18 21:54 ‘



‘ Manual_Urologia_Cap_19.indd 137

Transplante renal en pediatria « Capitulo 19

Figura 19-1. Implante injerto renal.

evitar estados de bajo flujo que podrfan inducir trombosis
vascular o aguda y necrosis tubular en el aloinjerto.

TRATAMIENTO INMUNOSUPRESOR

El uso de medicamentos inmunosupresores mds nuevos ha
conducido a mejoras significativas en los resultados iniciales
del TR pedidtrico. Sin embargo, el desafio del rechazo crénico
continda limitando la supervivencia del injerto a largo plazo.
Actualmente la inmunosupresion se basa en la induccion con
inhibidores de la interleuquina (IL) -2, Basiliximab, que ha
demostrado tasas reducidas de rechazo agudo cuando ha sido
utilizado; esto asociado a un protocolo de esteroides con retiro
precoz de estos post-TR, evitando asi sus efectos adversos a
largo plazo; utilizacién de anticalcineurinicos, de preferencia
tacrolimus, y la utilizacién de un antimetabolito, actualmente
micofenolato mofetil.

COMPLICACIONES POSTRASPLANTE

Retardo de funcion del injerto renal. Se define como
la necesidad de didlisis en la primera semana después del
trasplante. En los pacientes pedidtricos, se ha observado una
tasa del 5% y del 15% después del trasplante con DV y DF,
respectivamente. Los factores de riesgo incluyen un tiempo
prolongado de isquemia fria (> a 24 horas), tiempo de

isquemia caliente prolongada e hipotensién perioperatoria;
las edades extremas de los donantes (menores de 2 afios y
mayores de 50 aflos) también se asocian con un mayor riesgo
de retraso en la funcion del injerto. EI diagnstico diferencial
de lafuncion delinjerto retrasada incluye la trombosis arterial
0 venosa renal, la glomeruloesclerosis segmentaria focal
recurrente, el sindrome urémico hemolitico y la obstruccién
o filtracion urinaria.

Rechazo agudo. Ocurre tipicamente dentro de los tres meses
del trasplante y se ha caracterizado cldsicamente por fiebre,
oliguria, hipertensién, proteinuria y sensibilidad del injerto. El
diagnostico de sospecha frente a alteracién de la funcién renal
y el definitivo mediante biopsia. £l rechazo temprano es con
mayor frecuencia mediado por células Ty se caracteriza por
tubulitis aguda e inflamacion intersticial. ks mds fdcil de tratar
que el rechazo mediado por anticuerpos. El rechazo agudo
tardio con mayor frecuencia se debe a la falta de adherencia
con medicamentos inmunosupresores y tiende a presentarse
como un infiltrado mixto agresivo con elementos de rechazo
humoral. El rechazo mediado por anticuerpos se caracteriza por
uninfiltrado neutréfilo y monocitico peritubular y glomerular,
y depdsito de complemento C4d en capilares peritubulares.
El rechazo mediado por anticuerpos es mds comdn entre
pacientes altamente sensibilizados, retrasplantes y donantes
con incompatibilidad alta o ABO. EI rechazo agudo se trata
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Figura 19-2. Doppler estenosis arterial renal.

Figura 19-3. Estenosis arterial renal.
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inicialmente con esteroides intravenosos (metilprednisolona
10-15 mg/kg/dfa durante tres dfas). La globulina antiti-
mocitica puede usarse para rechazos severos o resistentes a
esteroides (1,5 mg/kg/dia durante 5-7 dias). Para el rechazo
mediado por anticuerpos, puede requerirse inmunoglobulina
intravenosa, rituximab y plasmaféresis.

Trombosis vascular. Esta complicacion oscila entre el 2%
y el 12% en la literatura internacional (1,9% de los DV y el
3% de los DF). Los intentos de identificar los factores de riesgo
del donante para la trombosis vascular han arrojado resultados
mixtos. Los factores de riesqo del receptor incluyen una edad
mds temprana y una hipercoaqulabilidad preexistente. Se
puede utilizar la ecograffa Doppler de manera confiable para
evaluar y controlar la trombosis o estenosis vascular (Figura
19-2), sin embargo, la angio-TAC o angiorresonancia confir-
man el diagndstico (Figura 19-3).

Complicaciones uroldgicas. Estas incluyen obstruccion
urinaria, fuga urinaria, reflujo vesicoureteral y urolitiasis. La
incidencia varfa entre el 3%y el 15% y se correlaciona con la
presencia de uropatia obstructiva pretrasplante o disfuncién
vesical. Lasinfecciones recurrentes del tracto urinario después
del trasplante pueden ser un indicador de reflujo vesicoure-
teral y pueden confirmarse mediante un uretrocistograma
miccional.

Complicaciones infecciosas. Las complicaciones infeccio-
sas después del trasplante se asocian con un nivel significativo
de morbilidad y mortalidad. Durante el primer mes después
del trasplante, las infecciones del tracto urinario, las infec-
ciones de las heridas y las neumonias son comunes. Entre
uno y seis meses después del trasplante, se pueden observar
infecciones flingicas y virales que incluyen citomegalovirus,
virus de Epstein-Barr, virus del herpes simple y varicela zoster.
Después de este perfodo, la prevalencia de infecciones parece
ser similar ala de la poblacion general. El citomegalovirus, el
virus de Epstein-Barry el virus BK pueden presentar una mayor
amenaza en los nifios sometidos a trasplante. Se encontrd que

Transplante renal en pediatria - Capitulo 19

|la enfermedad por citomegalovirus se presentd en el 22% de
todos los receptores renales pedidtricos antes de la profilaxis
de rutina. La infeccion por el virus BK ocurre en el 4,6% de
los trasplantes renales pedidtricos y a nefropatia por virus BK
puede llevar a la pérdida del injerto en hasta en el 11% de
los pacientes.

Malignidad. Se presenta en el 2,4% de los receptores renales
pedidtricos. Mds del 50% de todas las neoplasias malignas en
receptores de trasplante renal pedidtrico es por enfermedad
linfoproliferativa postrasplante (PTLD). Los trastornos no lin-
foproliferativos incluyen carcinoma de células escamosas, Sar-
coma de Kaposi, melanoma y otros tumores poco frecuentes.

RESULTADOS

En Chile, los resultados del trasplante pedidtrico son similares
alodescrito en la literatura. La sobrevida del pacientea 1,3y
5afos es del 97%, 96% y 96% con DV y del 96%, 96% y 95%
con DF, sin diferencias significativas en los distintos grupos
etarios. La sobrevida del injerto es del 93%, 91% y 84% para
DVy del 90%, 82%y 77% para DF. Esta ha mejorado en forma
significativa en los dltimos afos, del 79% a 96% en DV y del
76% al 849% en DF a 5 afios, atribuible en parte a los nuevos
esquemas inmunosupresores utilizados.
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Capitulo 20

Laparoscopia en urologia pediatrica

Renato Gana

I- a dirugfa minimamente invasiva ha tenido un desarrollo
notable en los dltimos afios. La laparoscopia tradicional
y la cirugfa laparoscépica asistida por robot luchan por
convertirse en las de eleccion. En este capitulo veremos Ia
cirugfa laparoscapica tradicional, y la robética, en el Capitulo
21: Girugfa robdtica en urologia pedidrica.

Bl desarrollo de instrumental pequefio permite realizar
cirugfa laparoscépica incluso en recién nacidos. Opticas de 3 y
5mm einstrumental como porta agujas, disectores y graspers
de 3 mm han permitido realizar casi cualquier cirugfa por via
laparoscopica.

Existen dos tipos de accesos minimamente invasivos: el
désicolaparoscépico entrando a la cavidad peritoneal; y el retro-
peritoneoscdpico insuflando el retroperitoneo (Figura 20-1).

Recordemos que el rifién, los uréteres y la vejiga son
6rganos retroperitoneales.

Ventajas. Las ventajas de la cirugfa minimamente invasiva
en nifios son:

« Magnificacién, mejor vision
o Llegarazonas poco visibles en cirugia convencional, como
espacio suprarrenal.

 Menos secuelas estéticas.

= Menor respuesta inflamatoria.
 Menos dolor en el postoperatorio.
Menos dias de hospitalizacion.

= Reintegro antes a las actividades normales del nifio y su
familia.

Desventajas:
Menor experiencia.
o (urvas de aprendizaje.

« Espacio mds pequefio, lo que dificulta sobre todo la
realizacion de nudos intracorpéreos.

f
|
/

Figura 20-1. Posicion retroperitoneoscopia.

®
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PATOLOGIAS

Testiculo intraabdominal. Es una excelente indicacion.
Puede ser diagndstica y terapéutica. En los casos en que se
identifica un testiculo no descendido se puede realizar un
descenso testicular via laparoscopica en un tiempo. Otra
alternativa es realizar un primer tiempo de Fowler Stephens
(ligadura de vasos espermaticos) y en un sequndo tiempo
realizar el descenso. También se puede realizar una orquiecto-
mia en caso de encontrar un testiculo atréfico (Figura 20-2).

Desérdenes del desarrollo sexual. Se realiza laparoscopia
diagnostica para certificar presencia o ausencia de Gtero o
gonadas. Ademds, puede ser terapéutica y realizarse extirpa-
cién de remanentes mullerianos.

Hernia. Lo mds frecuente es realizar una laparoscopia diag-
néstica a través del saco herniario cuando se estd reparando
una herniainguinal. La exploracion contralateral se realiza con
Gptica de 70° y si se idéntica un saco herniario se procede a
reparar la hernia en el mismo acto quirdirgico en forma abierta.

Nefrectomia. La via retroperitoneoscdpica es la de eleccion
del autor. Las indicaciones son las mismas que en la cirugfa
abierta.

La técnica consiste en colocar tres trocares de 5 mm,
aunque dependiendo del caso se necesita uno de 10 mm. Se
realiza un retropneumoperitoneo. Esto puede ser con baldn o
con diseccion roma (camara). Se identifica el rifién, el hilio

renal y el uréter. Se clipan lo vasos renales. Se diseca el rifion.
Seseccionay cierra el uréter pegado a la vejiga, sin necesidad
de una sequnda incision para extirpar completamente el
uréter. Finalmente, se extrae el rifién por uno de los puertos
de entrada (rifiones pequefios) o e corta en pequefios pedazos
para extraerlo en una bolsa por uno de los puertos de entrada
(Figura 20-3).

En general, la via depende de la experiencia y preferencia
del cirujano por uno u otro abordaje.

La gran ventaja es el menor dolor en el postoperatorio,
lo que disminuye los dias de hospitalizacion y el uso de
antiinflamatorios no esteroidales. Esto, aparte de la ventaja
estética de la cirugia minimamente invasiva.

Heminefrectomia. Se indica cuando un polo superior o
inferior de un doble sistema pieloureteral no funciona o funciona
menos del 10% o esté dando sintomas (ej.. incontinencia,
infeccion recurrente del tracto urinario).

También preferimos la via retroperitoneoscdpica. Tiene |a
ventaja de la gran magnificacion que aporta la cdmara, lo que
facilita la diseccion del hilio renal sin traccionar ni movilizar
el polo que se quiere respetar, disminuyendo asf el riesgo de
dafiar el sistema sano.

Es fundamental un buen control del hilio renal y seccionar
el parénquima renal en el plano adecuado para evitar un
sangramiento no controlado.

Figura 20-2. Testiculo intraabdominal.
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Figura 20-4. Lactante de 5 meses postheminefrectomia retroperitoneoscopica.

A pesar de ser una cirugia bastante compleja la hemos
podido realizar sin complicaciones, incluso en lactantes
menores. Los pacientes estdn hospitalizados 24 a 48 horas
(Figura 20-4).

Pieloplastia. Se realiza con éxito via laparoscdpica. Se
usan tres o cuatro trocares de 3y 5 mm. Se puede realizar
transmesocdlica las izquierdas y decolando las derechas. La
via retroperitoneal tiene la gran ventaja de permitir dejar un
drenaje en caso de filtracién de la sutura y asf se evitarfa dejar
un pigtail. Pero por ser poco el espacio, a sutura es muy diffcil

por lo que es mucho menos popular que la transpertitoneal.
Las dos vias tienen la desventaja, comparadas con la via
abierta, de tener que dejar un pigtail, aunque muchos cirujanos
dejan uno de rutina cuando realizan una pieloplastia abierta.
Para retirar el pigtail se requiere de otra anestesiay, en general,
los pigtail pequeiios (3 Fr) no son muy eficientes. En el dltimo
tiempo se han reportado pieloplastias laparoscopicas sin dejar
pigtail, con buenos resultados en casos seleccionados. La
cirugfa laparoscopica asistida por robot ha ganado popularidad
por la facilidad en la espatulacion del dreter y en la sutura.
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Reflujo vesicoureteral. Se realiza con éxito el reimplante
extravesical (Gregoir) laparoscépico. Tiene la desventaja de
convertir una cirugfa extraperitoneal en una intraperitoneal.
El dngulo en que se realiza la sutura es bastante diffcil, lo cual
prolonga los tiempos quirtirgicos.

También se realiza con éxito el reimplante intravesical
(Cohen). Este se realiza insuflando la vejiga con (O, (neu-
movesicoscopia) instalando la Optica a través de la uretra y
dos trocares intravesicales. A pesar de reportarse excelentes
resultados, solo se realiza en un par de centros en el mundo y
es mucho mds popular el Gregoir laparoscépico.

Existen otras indicaciones como la extirpacion de
remanentes uracales, biopsia renal videoasistida en rifiones
pequefios y la extraccion de cdlculos.
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Capitulo 21

Cirugia robotica en urologia pediatrica

Renato Gana

I- as técnicas minimamente invasivas han evolucionado
mucho en las Ultimas décadas. La laparoscopia tradicional
esampliamente aceptada como una excelente alternativaala
cirugfa abierta y con ventajas claras, como la menor estada
intrahospitalaria, menor dolor postoperatorio y ventajas
cosméticas.

Las limitaciones de la cirugia laparoscopica tradicional
son la destreza o precision limitada, la dificultad para realizar
suturas intracorpdreas, sobre todo en espacios pequefios como
la pelvis y una curva de aprendizaje mds larga.

La cirugia robdtica fue desarrollada por equipos de
investigacion militar para intentar atender rapidamente y a
distancia, a los soldados caidos en el campo de batalla. Una
de las aplicaciones de la cirugfa robética, probablemente
la que mds desarrollo ha tenido, es la cirugia laparoscdpica
asistida por robot.

Ventajas. Las ventajas de la cirugia laparoscopica asistida
por Robot son:

 Mayor precision.

 Mayor destreza.

e Permite movimientos como la mufieca humana.
= Nohay temblor.

 Movimientos suaves.

e Vision estereoscapica.

« Mayor comodidad del cirujano.

Desventajas:

= No hay sensibilidad tdctil (cudnta fuerza se ejerce).
= (ostos elevados.

« Seusaninstrumentos de 8 mm, los instrumentos robéticos
de 5 mm no permiten la misma cantidad de movimientos
que los de 8 mm. En laparoscopia convencional son mds
pequefios, de 3y 5 mm.

ROBOT DA VINCI

Estd compuesto por la consola del cirujano, el carro quirdrgico
y un sistema de visualizacion de alta calidad.

Consola del cirujano. El cirujano se sienta cémodamente
frente a la consola (Figura 21-1), no requiere estar estéril y
opera desde aqui. Ve en tres dimensiones la cirugfa que estd
realizando a través de dos visores para os 0jos, mientras tanto
maneja los brazos del robot con dos controles en las manos.
(on el pie derecho controla la energa para coagular, cauterizar
o cortar tejidos. Con el pie izquierdo ayuda a mover la cdmara
hacia adentro y hacia fuera acercdndose o alejandose de los
tejidos. La consola del cirujano, en los robots mds nuevos
es doble, permitiendo cambiar de cirujano en cualquier
momento. Esto permite ensefiar en forma mds facil y mds
sequra. Ademds, en las cirugias largas permite descansar
un rato al cirujano principal mientras el ayudante prosigue
con la cirugfa.

Carro quirtrgico. Contiene cuatro brazos robéticos (Figura
21-2) que se manejan desde la consola. Tres brazos son para
sostener objetos como electrobisturf, tijeras, pinzas bipolares,
etc. El cuarto brazo es para la cdmara, la cual tiene dos lentes
que dan vision estereoscopica desde la consola.

CIRUGIAS

En general, cualquier cirugia puede hacerse asistida por robot,
obviamente no se justifica en todas las cirugias. Las ventajas
de la cirugfa robética en urologfa pedidtrica son mds dificiles
de objetivar, ya que los pacientes se recuperan rapidamente
incluso de cirugfa abierta. La cirugia robdtica, tiene ventajas
sobre la cirugia laparoscdpica tradicional sobre todo en la
cirugia reconstructiva. En una nefrectomia simple, no tiene
grandes ventajas sobre la laparoscopica tradicional.

La cirugfa robética ha evolucionado en el tiempo realizan-
dose cada vez cirugias mds complejas. El 2002, Peters realizo
la primera pieloplastia en nifios en los EE. UU. y Olson realizo
a primera pieloplastia en Europa. Franco publicé la primera
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Figura 21-1. Consola del cirujano.

apendicovesicostomia (Mitrofanoff) y heminefrectomia.
Peters 2005 el primer reimplante vesicoureteral. Gundeti el
2008 realizé la primera ampliacion vesical (ileocistoplastia).
Gargolloel 2011 a primera reconstruccion de un cuello vesical.

En Chile cinco centros cuentan con el robot, aunque en solo
tres de ellos se realiza cirugfa robdtica en nifios.

Cirugia renal y de la unidn peieloureteral:

Pieloplastia. 1a pieloplastia robética se realiza en forma
similar a la pieloplastia laparoscépica convencional, pero con
la ventaja de hacer mds fdcil y mds precisa la sutura. También
se facilita mucho la espatulacion del uréter, que es uno de los
puntos claves de esta cirugfa.

Se posiciona al paciente en dectibito lateral 30°. Se coloca
el trocar de la cdmara de 8,5 0 12 mm por el ombligo. Dos
trécares de 8 mm en Iinea media o medio clavicular, depen-
diendo del tamafio del paciente, y un cuarto trocar subxifoideo
para el asistente, a través del cual también se inserta el pigtail.
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Figura 21-2. Carro quirtrgico de cuatro brazos.

Olsen realiza de rutina el acceso retroperitoneoscopico, lo
cual es mds dificil con laparoscopia tradicional, pero a pesar
de la ventaja del acceso retroperitoneoscopico sigue siendo
mds popular el acceso transperitoneal.

Gargollo describe una interesante modificacion en la
colocacién de los trocares tratando de esconder las incisiones
de estos en la linea de la incision de Pfannestiel (HiDES). La
mayoria de los grupos, incluidos el del autor, usamos un pigtail
como drenaje interno, aunque hay grupos que lo usan solo en
€asos seleccionados.

Los resultados son absolutamente comparables con la
cirugia abierta y la cirugfa laparoscépica tradicional, con las
ventajas de la cirugfa robdtica.

Nefrectomia. Como antes mencionamos, no hay ventajas al
hacerla robotizada ya que no se requiere de realizar una sutura.

Nefrectomia parcial y heminefrectomia. Tiene la ventaja
tedrica de poder realizar una sutura si se abren los calices, lo
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cual es extremadamente raro en la heminefrectomia pedia-
trica. Deberfa usarse en casos muy seleccionados o segun
experiencia o preferencia del cirujano. Silos costos de la cirugia
robdtica fueran los mismos de la laparoscopia, probablemente
la heminefrectomia pedidtrica robotizada serfa de eleccion.

Reimplante vesicoureteral. La técnica més usada es el
reimplante extravesical tipo Gregoir. Se realiza iqual que la
cirugfa laparoscépica convencional en forma transperitoneal.
Fl paciente se ubica con las piernas abiertas y en Tredendelem-
burg. El robot entra desde abajo y se instala entre las piernas
del paciente. Se pone un trocar en ombligo y dos laterales,
mds un cuarto trocar para el ayudante. Se moviliza el uréter
cuidando de no dafar su inervacién e irrigacion. Se abre el
detrusor y se acuesta el uréter sobre la mucosa. Finalmente,
se sutura el detrusor sobre el uréter, de esta forma se alarga
el tinel submucoso. Esta sutura se realiza profundo en Ia
pelvis, lo que se facilita enormemente con el robot. Casale y el
grupo de Filadelfia reportan el 99% de éxito en el reimplante
bilateral. Ademds, destacan ausencia de disfuncion miccional
posreimplante bilateral, esto solo serfa posible por as ventajas
que otorga el robot, permitiendo respetar nervios a nivel del
uréter distal. Otro grupo, en un estudio multicéntrico, publica
tasas de éxito menores que en la cirugfa abierta.

Cirugia reconstructiva. Ampliacion vesical, apendicovesi-
costomfa (Mitrofanoff) y cirugia cuello vesical.

Las ventajas de la cirugia robética han permitido que
se desarrollen cirugias tan complejas como las menciona-
das. Gundeti describe la ileocistoplastia robdtica con o sin
Mitrofanoff, presentando una importante casuistica con
muy bajas complicaciones, aunque con tiempos quirtirgicos
bastante largos. Ademds, publica una serie sin el uso de sutura
mecanica. Gargollo describe ampliamente sus resultados en

Cirugfa robdtica en urologia pedidtrica « Capitulo 21

reconstruccion de cuello vesical con efectos comparables con
la cirugfa abierta. En nuestro grupo hemos realizado apendico-
vesicostomias (Mitrofanoff) y en adultos se realizan de rutina
prostatectomias radicales, cistectomias y neovejigas. I trabajo
en conjunto con los urélogos de adulto nos ha permitido
tener una curva de aprendizaje mds corta, mds sequra y sin
complicaciones hasta el momento.
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Patologia del prepucio

Capitulo 22

José Antonio Sepulveda

FIMOSIS

El prepucio se configura como una estructura separada del
glande hacia la semana dieciséis de gestacion, persistiendo
suadherencia natural al glande hasta después del nacimiento
y se va separando espontdneamente desde distal a proximal
con el paso del tiempo.

Al nacer, el prepucio suele estar estrecho y no retrdctil en
el 96% de los nifios, cae a un 10% a los cuatro afios y al 1%
alos catorce afos. Estos porcentajes representan la verdadera
incidencia de fimosis congénita o fisioldgica (Figura 22-1).
Si esta condicion de no retractilidad prepucial se asocia a
otras situaciones como balanitis xerdtica obliterante (BX0),
balanopostitis bacteriana recurrente, retracciones forzadas que
generan una cicatriz circular, postraumaticas, posquirdrgicas o
secundarias a dermatitis amoniacal severa, entonces estamos
frente a una fimosis adquirida o patoldgica (Figura 22-2).

Independiente de la causa que origina esta estrechez,
la circuncision ha sido considerada como el tratamiento de
eleccion. Sin embargo, otros consideran el uso de corticoides

Figura 22-1. Fimosis congeénita o fisioldgica.

Figura 22-2. Fimosis adquirida o patoldgica.

topicos como la primeralinea de tratamiento, con porcentajes
de éxito altos pero también con alta incidencia de recidiva.

Las indicaciones de circuncision son: fimosis patoldgica,
fimosis fisiol6gica que persiste sobre los tres afios, infeccién
urinaria a germen que habita en el prepucio y otras malfor-
maciones de la via urinaria cuyo manejo se facilite con este
procedimiento. En relacién a la circuncision neonatal, el afio
2012 1a AAP (Academia Americana de Pediatrfa) declard que
“aunque los beneficios superan a los potenciales riesqos, los
padres serdn quienes decidan si es en mejor interés del nifio”
Es aconsejable realizar este procedimiento antes de los cinco
afios pues: a) es mejor tolerado por el paciente; b) no tendra
recuerdo de su paso por el quirdfano; y ¢) suimagen corporal
en desarrollo, no se verd afectada.

OTRAS SITUACIONES

Se pueden encontrar diversas situaciones consideradas
patoldgicas y cuya explicacion se encuentra en el prepucio:
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Figura 22-4. Pene oculto.

 Pene palmado (Figura 22-3): se trata de una brevedad

real de la piel prepucial por ventral o una insercion alta
del escroto en el pene, de tal forma que al traccionar el
pene, se forma una especie de “web” o membrana. En
estos casos, y sobre todo si es necesario ademds hacer
una circuncision, es aconsejable realizar una plastia para
elongar esos tejidos.

Pene oculto (Figura 22-4): se observa en nifios con
sobrepeso y sobre todo en aquellos pacientes que siendo
obesos han sido sometidos a una circuncision. En estos
€asos no es recomendable realizar ningtin procedimiento
sobre el prepucio hasta que el paciente haya bajado de
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Figura 22-5. Megaprepucio.

peso 0 alcance la pubertad, momento en el cual crece el
pene y los tejidos se “‘embeben” de testosterona, muchas
veces liberando el glande naturalmente. Siesto no ocurre,
entonces serd necesario realizar una circuncision tipo
“adulto”fijando el falo a la fascia de Buck para lograr el
mdximo largo posible.

Megaprepucio (Figura 22-5): también llamado “vejiga
prepucial” Se trata de una verdadera malformacién congé-
nita del prepucio y consiste en una trfada: brevedad real de
piel entoda la circunferencia del pene, fimosis puntiforme
y una gran cantidad de mucosa subyacente generando un
verdadero “saco” donde se acumula orina (a la manera de
otra vejiga) y otros detritus. Su tratamiento es siempre
quirdrgico y para ello se han descrito varias técnicas, todas
enfocadas en la cobertura y elongacion del falo y reseccion
de la mucosa prepucial exagerada.

Estrechez anular del prepucio (EAP) (Figura 22-6):
se trata de aquella situacion en la que el prepucio se
retrae pero de manera incompleta, generando un anillo
de piel estrecha rodeando el glande distal a su base. Esta
situacion suele ser la antesala a la total retractilidad del
prepucio, pero también puede generar una parafimosis si
es sometida a una retraccién forzada.

Adherencias balanoprepuciales (Figura 22-7):
naturalmente la mucosa del prepucio y la mucosa del
glande tienen tendencia a unirse firmemente durante Ia
nifiez. Esto se debe a la falta de hormonas masculinas y a
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Figura 22-6. Estrechez anular del prepucio.
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Figura 22-7. Adnherencias balanoprepuciales.

la ausencia de retraccién del prepucio por pudor o temor
en esta edad. Estas adherencias suelen soltarse espontd-
neamente durante la pubertad.

Quistes de esmegma (Figura 22-8): acumulacidn de
detritus entre la mucosa glandular y la mucosa prepucial,
normalmente adheridos. Clinicamente se observa como
un aumento de volumen blanquecino en relacion al

Patologia del prepucio « Capitulo 22

Figura 22-9. Hipospadias sin hipospadias.

glande. No hace falta realizar ningtn procedimiento en
estos casos pues sabemos que las adherencias se liberardn
espontaneamente y asimismo el esmegma acumulado.

Hipospadias sin hipospadias (Figura 22-9): es la pre-
sencia de un capuchon dorsal de prepucio como vemos en

un hipospadias, pero con un meato urinario normoinserto.
Debe circuncidarse por razones estéticas.
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BALANITIS XEROTICA OBLITERANTE

Se trata de una enfermedad de la piel, histoldgicamente
muy parecida al liquen escleroso y atréfico (hiperqueratosis e
hiperplasia de la mucosa con depdsito de coldgeno de forma
homogénea en la parte alta de la dermis) que compromete al
prepucio, glande y a veces la uretra (Figura 22-10). Afecta al
prepucio de tal manera, que genera una cicatriz escleroatréfica
firme, no retrdctil, acompafiada de sobreinfeccion local y
que finalmente termina produciendo una estenosis severa,
primero del prepucio y luego del meato uretral y de la uretra
en sf misma.

Afectaal 0,6% de nifios antes de los quince afios y la mayo-
rfa se concentra entre los nueve y los once afios. Jayakumary
cols. han publicado un aumento significativo en la incidencia
de esta condicion (52,6%) con una edad de presentacién
también mds temprana (siete afios). Este conocimiento, tal vez
obligue alos cirujanos a estudiar la histologfa de los pacientes
drcuncidados de manera rutinaria. Se desconoce la causa de
esta condicién y hasta nuestros dias no se han identificado
factores predisponentes. Siempre afecta al prepucio, en Ia
mitad de los casos al glande y en raras ocasiones avanza hasta
comprometer el meato y la uretra.

(linicamente se manifiesta por una fimosis progresiva de
aspecto bien particular (con piel pdlida y deslustrada), disuria
y disminucion del flujo urinario.

Figura 22-10. Balanitis xerotica obliterante.
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Figura 22-11. Balanopostitis.

Fl tratamiento de eleccién es la circuncision, lo cual detiene
el progreso del cuadro inflamatorio, aunque en los casos en que
hay compromiso del meato uretral serd necesario agregar una
meatotomia ampliay la indicacidn de corticoides topicos por la
posibilidad de estenosis meatal. En particular estos pacientes
requieren sequimiento y evaluaciones periddicas de la calidad
del chorro miccional mediante flujometrias.

En adultos, la BXO se relaciona con la aparicion de cancer
de pene hasta en 30% de los casos.

URGENCIAS DEL PREPUCIO

= Balanopostitis (Figura 22-11): es la infeccion del pre-
pucio por gérmenes como Staphylococcus aureus, Esche-
richia coli'y Proteus sp. aunque en un tercio de los casos
no se logra identificar un germen causante. Se manifiesta
por edema, eritema y disuria y en casos mds severos, se
agrega descarga purulenta. Puede ser también la com-
plicacion de una circuncision en que al cuarto o quinto
dia postoperatorio aparece eritema, edema y secrecion
purulenta. El tratamiento siempre es con antibidticos de
amplio espectro y aseo local y para cuadros espontdneos
pero recurrentes, es aconsejable la circuncision en periodo
libre de infeccion.

= Parafimosis (Figura 22-12): es la consecuencia de Ia
retraccion forzada del prepucio por detrds de una EAP o
de una fimosis. La estrechez se fija a proximal del glande
en el falo y genera edema que progresa y evita devolver
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el prepucio a su estado de reposo. El tratamiento en la
urgencia es la reduccion bajo anestesia local en box o
bajo anestesia general en quiréfano. Si con maniobras
de compresion y vaciamiento del edema e ingurgitacion
glandar no es posible la reduccion, serd necesario realizar
una prepucioplastia. De manera diferida es aconsejable
programar una circuncision en estos casos.

Figura 22-12. Parafimosis.
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Capitulo 23

Hipospadias

Jodo Luis Pippi Salle

ipospadias es un defecto congénito del pene, con  INCIDENCIA

detencion del desarrollo uretral, que resulta en una
apertura del meato en posicion ectopica ventral. Comn-
mente se asocia a un cierto grado de incurvacién ventral y a
un prepucio redundante por dorsal e hipopldsico por ventral.
Funcionalmente, cuando el hipospadias o su curvatura son
severas, puede producir problemas en la direccion del chorro
urinario y posteriormente en las relaciones sexuales.

Hay una variabilidad geogrdfica en la incidencia de esta
patologfa y ha aumentado en el dltimo tiempo, por causas
desconocidas. Las hipospadias ocurren en 1 por 300 recién
nacidos vivos, esta incidencia es mayor si existe historia
familiar de hipospadias (14% en hermanos, 8% en hijos).

CLASIFICACION

El hipospadias es clasificada de acuerdo a la posicién del
meato uretral después de corregida la curvatura, esta varia
en su grado de severidad.

El 5% de los nifios con hipospadias puede tener un
prepucio normal, en ellos habitualmente se encuentra un
megameato en posicion subcoronal o en el glande.

El hipospadias se asocia a la criptorquidea en el 4% al
20% de los casos. Cuando es severa y se asocia a testiculos
® altos debe descartarse la presencia de algtin desorden del - Granular ®

= Anterior. £s la mds comun y se subclasifica en:

desarrollo sexual. - Subcoronal
- Distal-media
EMBRIOLOGIA o Posterior. Se subclasifica en:
- Penoescrotal

Los genitales son indiferenciados durante las primeras cinco
semanas de desarrollo fetal. Después de la diferenciacion
testicular durante a sexta y séptima semana, los genitales Conesta dlasificacin, el 70%, de hipospadias es distal, el
externos se masculinizan en respuesta a la testosterona tes- 9% de zona media y el 11%, las mds severas, proximales o
ticular. La uretra y el prepucio estan completamente formados ~~ posteriores (Figura 23-1).

a la semana doce de gestacion.

- Escrotal-perineal

Glanular Subcoronal Distal Proximal Perineal

Figura 23-1. Clasificacion de hipospadias.
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ETIOLOGIA

La etiologfa es multifactorial, pero sequro algunos factores
placentarios estdn involucrados en la formacion de la uretra.
Hipospadias es mas frecuente en RN pequefios para la edad
gestacional y también en mellizos, el méds pequefio es el
habitualmente afectado.

EVALUACION PREOPERATORIA

Ademas de la posicién del meato y la incurvacién, son de
importancia para la decisién quirdrgica los siquientes aspectos:

« Placa uretral y aspecto del glande: una cavidad profunday
una placa ancha facilita la tubularizacion de la uretra distal,
y mejora el aspecto de la reparacion. Fl glande pequefio
dificulta la cirugfa.

« Tamafio peneano: los pequefios se favorecen con el uso
de testosterona preoperatoria.

o (alidad de la piel ventral: lo que indica uretra hipopldsica,
la que demanda una diseccién cuidadosa para separar la
uretra de la piel.

« Grado de incurvacion y torsion peneana.

« (antidad de prepucio redundante dorsal que se puede usar
para la reparacion.

o Escroto bifido o transposicion penoescrotal, el hipospadias
severo a menudo se asocia a trasposicién penoescrotal.

o Desplazamiento caudal del pene, que resulta en penes
cortos y “enterrados” dificiles de reparar.

Para esto disefiamos un algoritmo que se muestra en la
Figura 23-2.

Muchas técnicas quirdrgicas han sido descritas, la que se
elige debe ser la més adecuada a cada paciente.

Idealmente el hipospadias debe ser reparado durante la
infancia, una vez que el tamario del pene sea el adecuado para
laintervencién. Generalmente esto ocurre entre los seis y die-
clocho meses de vida. Esto disminuye problemas psicoldgicos
asociados a reparaciones tardias de esta patologfa. En casos
de pene muy pequefio debe administrarse testosterona, para
tener més tejido al momento de la cirugfa.

TECNICAS QUIRURGICAS

Se han descrito numerosas técnicas para lograr los objetivos
de la cirugfa, que son:

e (reacion de un meato normal en el glande.
«Un pene derecho.

o Apariencia cosmética normal.

Algoritmo para el manejo de hipospadias

Distal ’ Con curvatura ‘ Proximal
’ Placa favorable ‘ ’ Placa desfavorable ‘ ’ Grado de curvatura ‘

TIP Injerto dorsal TIP

Leve a moderado Severa (> 50°)

e

Ay

’ Placafavorable‘ ’ Placa desfavorable ‘

’ Largo TIP ‘ ’ Largo Dorsal TIP ‘ ’

Reparacién por etapas

Figura 23-2. Algoritmo para el manejo de hipospadias.. Modificada de: Pippi Salle JL y cols. 2016.
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La reparacion puede hacerse en un tiempo o por etapas.
La eleccion de la técnica depende de las caracteristicas ana-
tomicas y de la experiencia personal del cirujano con una u
otra técnica. Para lograr un resultado optimo, los siguientes
principios generales son fundamentales:

= Diseccidn correcta de los tejidos para evitar devasculari-
zacion de ellos.

» (Obtener hemostasia adecuada.

o Fvitarsuturasobre sutura. Siempre cubrir linea de sutura de
uretra con dartos bien vascularizados o piel desepitelizada.

e Las alas del glande deben ser ampliamente movilizadas
para permitir buena aproximacion y sutura sin tension.

o Fvitar exceso de tubularizacion hacia distal de la placa
uretral para prevenir la estenosis de meato, en caso de
utilizar técnica de incision y tubularizacion de la placa
uretral (TIP).

o Flcierre adecuado de la piel requiere remover todo el tejido
de mala calidad y usar solo segmentos bien viables de piel.

e Fijacién adecuada del tutor uretral, generalmente este
debe ser atravesado por un punto y suturado a ambos lados
del glande, para evitar su migracion o exteriorizacion.

= En pacientes con hipospadias moderado a severo es esencial
realizar diseccion proximal hasta la insercion de los bul-
bocavernosos. El test de ereccion artificial debe ser hecho
sin torniquete para diagnosticar incurvaciones proximales
frecuentemente no diagnosticadas en hipospadias severos,
con este propdsito usamos mariposa N° 21 para obtener
mejor flujo, induciendo ereccion artificial sin torniquete.

REPARACION DE HIPOSPADIAS ANTERIOR

La técnica mds usada para reparar este tipo de hipospadias es
aincision y tubularizacion de la placa uretral (TIP o Snodgrass)
(Figura 23-3). Esta técnica es muy versétil y puede aplicarse
alamayoria de los pacientes. Para obtener un buen resultado
deben tenerse en mente varios detalles.

Uno de los mds relevantes es una demarcacion precisa de
las lineas de incision. Un error comun es extender las incisiones
laterales hasta la punta del glande, lo que lleva inevitable-
mente a la estenosis y formacién de fistula. £l punto mds
distal debe ser exacto donde se cruzan las lineas de direccion
del glande con las de la uretra (Figura 23-3).

Hipospadias « Capitulo 23

Una vez que las alas del glande han sido movilizadas
ampliamente, se procede a incidir Ia placa uretral en la Iinea
media, incision que debe llegar hasta el meato hipospddico,
debe ser profunda hasta la visualizacion de cuerpo cavernoso.
La tubularizacion de la placa debe iniciarse desde la punta,
lo que ayuda a formar un buen meato, usando un monofi-
lamento absorbible. Una vez completada la tubularizacidn,
toda la uretra debe ser cubierta con un flap de dartos, lo que
disminuye las posibilidades de fistula (Figura 23-3).

La cobertura con piel prepucial es importante y dificil, es
lo que da el aspecto cosmético. El uso de catéteres de drenaje
y curaciones es controvertido y variado. Se prefiere usar un
catéter blando de silastic transuretral y dejar un tegaderm
omo curacion.

En casos de placa uretral planay angosta y sin esponjoso,
no dudamos en poner un injerto en el piso (infay flap) de la
placaabierta, ensanchando la uretra antes de tubularizarla, en
estos casos dejamos catéter uretral por 10 a 14 dfas, también
usamos esta estrategia cuando el glande es muy pequefio.

REPARACION DE HIPOSPADIAS POSTERIOR

Tradicionalmente se tiende a usar flaps de prepucio y
reparacion en un tiempo, dltimamente se ha propuesto el
uso en dos tiempos. Este consiste en correccion inicial de
la curvatura peneana y colgajo o injerto del defecto de piel
ventral con prepucio 0 mucosa bucal, para en un sequndo
tiempo tubularizar el colgajo o injerto formando la neouretra.
Sise elige la cirugfa en un tiempo, la uretroplastia usada de
preferencia es el colgajo en isla (onlay island flap) (Figura
23-4). En el dltimo tiempo existe la tendencia de seccionar
la placa por curvaturas mayores de 30°, prefiriendo la cirugfa
en dos tiempos. Hemos abandonado el uso de colgajos para
neouretra debido a su mayor incidencia de complicaciones a
largo plazo. La presencia de curvatura severa puede obligar a
la seccion de la placa uretral, en estos casos debe usarse este
mismo flap tubularizado (Figura 23-5), aunque se sabe tiene
mds complicaciones. Las complicaciones potenciales incluyen,
estenasis, estrecheces uretrales, diverticulos y fistulas. Para
abtener buenos resultados con cualquier técnica esimportante
adherirse a los siguientes principios: todas las suturas deben
ser cubiertas con algun flap, dartos cuando es posible, de lo
contrario de tnica vaginalis o piel desepitalizada de prepucio;
resecar toda la fibrosis; en caso de transposicién penoescrotal o
criptorquidea, hemos cambiado nuestra conducta, prefiriendo
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Figura 23-3. Reparacion de hipospadias anterior. Técnica TIP o Snodgrass.
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Figura 23-4. Uretroplastia, colgajo en isla en hipospadias.

hacerlo durante el primer tiempo para en un segundo tiempo
mejorar todo el aspecto cosmético y reparacion de fistulas i
existieran , con este approach ademas los padres quedan mds
satisfechos; el uso de flap prepucial para uretroplastia deja un
meato redondo y generalmente en posicion subcoronal, por
lo que se incide la placa uretral distal y a veces se usa injerto
de prepucio o mucosa bucal (Figura 23-5).

REPARACION DE CUERDA VENTRAL

Pacientes con hipospadias severos pueden tener curvaturas
muy proximales, faciles de no ser vistas si la diseccion no es
suficientemente extensa hasta la insercién de los musculos
bulbocavernosos. Siempre debe realizarse una ereccion
artificial usando suero fisioldgico para determinar el grado de
incurvacién, considerando los siguientes principios: puncionar
el cuerpo cavernoso a través del glande, usar torniquete
después de deglobar completamente el pene.
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Mucosa bucal 0
prepucial cuando
esta disponible

Figura 23-5. Colgajo tubularizado de prepucio en reparacion de hipospadias proximal con uso de colgajo de técnica
vaginalis de testiculo para enderezamiento peneano y con injerto de mucosa bucal para reparar la uretra anterior.
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Generalmente las incurvaciones leves (< 259) o de prepucio
y las de hasta 35° se corrigen usando plicaturas en la zona
media de la superficie dorsal. Estas se realizan en la linea
media en el punto de mdxima incurvacion. Las severas
(> 40°) no deben corregirse de esta forma porque pueden
producir el acortamiento del pene; es preferible usar un colgajo
0 injerto ventral o realizar mltiples cortes horizontales en Ia
parte ventral de [a tdnica albuginea, cubriéndolos con injerto
prepucial o de mucosa bucal. Si se realiza un solo corte amplio
enlazona anterior, debe ser cubierto por un injerto de dermis
o flap de tinica vaginalis (Figura 23-6). Se han demostrado
excelentes resultados con el uso de tunica vaginalis, con un
sequimiento promedio de 7,2 afios, el 95% de los pacientes
persiste con penes rectos y erecciones normales.

REPARACION POR ETAPAS

Muchos urélogos prefieren la reparacién en etapas en los
hipospadias muy proximales asociados a incurvacion ventral
severa. Inicialmente la curvatura peneana es corregida sec-
cionando la placa uretral y haciendo plicatura dorsal o injerto
ventral. El defecto de piel ventral se corrige con mucosa bucal o
prepucial. Posteriormente, a los seis meses 0 mds, se realiza la
tubularizacion de la piel ventral. La neouretra debe ser cubierta
con tejido bien vascularizado, de preferencia tinica vaginalis.
(obertura adicional para cubrir la neouretra puede obtenerse
de piel prepucial desepitalizada (Figura 23-7).

REOPERACIONES EN HIPOSPADIAS

Son complicadas, cada caso debe ser analizado individual-
mente, pero se deben tener en cuenta los siguientes aspectos
al elegir la técnica quirdrgica a usar:

« Lapresencia de curvatura residual.
« ladisponibilidad de prepucio residual.
« Fltamafio y ubicacién de cualquier fistula.

= La presencia de balanitis xer6tica obliterante (BX0). En
estos casos es importante resecar toda la uretra com-
prometida. Su reparacion debe realizarse en dos tiempos
usando piel de localizacion extragenital como mucosa
bucal, por ejemplo.

El uso de mucosa oral es extremadamente (til en la repa-
racion de complicaciones. En nifios prepuberales se prefiere
de labio superior o inferior, pero en adolescentes se necesitan
injertos mas grandes por lo que se eligen de cara interna de

Hipospadias « Capitulo 23

la mejilla, sacando el celular hasta el tejido amarillo que
corresponde a la Idmina propia, que no debe retirarse para
evitar la retraccion del injerto.

Las reoperaciones, deben ser muy meticulosas y tener
especial cuidado de poner tejido bien vascularizado para
cubrir suturas.

Derivacion urinaria

La cistostomia suprapubica estd indicada solo en los casos en
que no se puede insertar un catéter uretral a vejiga. La mayorfa
de estos pacientes es derivada usando un catéter de silicona
transuretral a a vejiga, el que queda drenando libremente al
pafial. El drenaje de orina se mantiene por capilaridad. Algunos
urélogos prefieren no usar drenaje en reparaciones distales.
Esta estrategia parece ser exitosa en nifos pequefios que usan
pafiales. En los mayores es mds dificil ya que se producen
micciones dolorosas y pueden tener retenciones urinarias.

COMPLICACIONES

En el pasado la reparacién de hipospadias tenfa una alta tasa de
complicaciones, los avances técnicos y materiales finos las han
reducido en aproximadamente el 5% al 15% en las distales
y el 25% al 57% en las penoescrotales o més proximales. Las
complicaciones mds frecuentes son:

e Fistula uretrocutanea.

o Estenosis de meato.

o Persistencia de curvatura o cuerda.
o Hematomas.

« Infeccion.

o FEstrecheces.

El tratamiento de las complicaciones es individual, en
general los procedimientos de reparacién de complicaciones
deben tener un intervalo de alrededor de seis meses, esto per-
mite buena curacion de los tejidos y resolucion de inflamacion
generada por la cirugfa previa.

En resumen, el hipospadias es una malformacién pre-
valente que demanda cuidados especiales y experiencia del
cirujano (volumen anual de 40 a 50 casos por cirujano). Debe
ser reparado a edad temprana.

La atencion cuidadosa a detalles técnicos es esencial para
minimizar las complicaciones, que aunque ocurren, todos los
pacientes pueden ser reparados.
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Figura 23-6. Enderezamiento peneano.
(Autorizado: Braga LH y cols. Outcome analysis of severe chordee correction using tunica vaginalis as a flap in
boys with proximal hypospadias. J Urol 2007; 177:119-22).
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Figura 23-7. Reparacion por etapas, primer tiempo con mucosa bucal. (Gentileza de: Dr. Salle. Archivos personales).
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Capitulo 24

Traumatismos de la uretra y de los genitales

Miguel L. Podesta, Miguel L Podesta Jr.

TRAUMATISMOS DE LA URETRA MASCULINA

La uretra puede sufrir heridas o traumatismos abiertos, con-
tusiones, roturas y falsas vias. Entendemos por contusion un
traumatismo superficial y por roturas un traumatismo cerrado
que produce una lesion profunda en la uretra, la cual puede
ser parcial o total y completa. En los nifios, las roturas de Ia
uretra, solas o acompafiadas de lesiones en otros 6rganos o
estructuras, pueden evolucionar con una morbilidad o mor-
talidad importante. Las secuelas mds frecuentes relacionadas
con traumatismos de la uretra son la estrechez o Ia obliteracion
del conducto, la incontinencia de orina y la disfuncion eréctil.

Consideraciones anatomicas. En el varén, la uretra se
extiende desde el cuello de la vejiga hasta el meato uretral en
el glande. Los anatomistas cldsicos enfatizan que el diafragma
urogenital divide la uretra en un segmento posterior o intra-
pélvico, situado por encima del diafragma, y uno anterior por
fuera de la pelvis. Sin embargo, hay autores que dudan de Ia
existencia del diafragma urogenital como estd descrito en los
tradicionales libros de anatomia y abogan por la presencia de
una simple aponeurosis perineal media. Haciendo abstraccion
de esta controversia, la division topogrdfica de la uretra tiene
importancia clinica en relacion a la etiopatogenia de los
traumatismos de la uretra y ala morbilidad de los mismos. La
uretra posterior se divide en dos porciones: la uretra prostatica
y la uretra membranosa, mientras que la uretra anterior se
divide en una porcion fija, la uretra perineal o bulbar y otra
movil, la uretra peneana. La uretra anterior estd rodeada
en toda su extension por una tdnica vascular denominada

Cuerpo esponjoso.

Es interesante definir la relacion de la uretra con los meca-
nismos esfinterianos responsables de la continencia urinaria.
La uretra en su origen, en el cuello vesical, estd rodeada por el
esfinter urinario proximal o interno; luego atraviesa la gldndula
prostdticay al abandonarla se inicia la uretra membranosa, que
tiene una extension de 10 a 20 mm de longitud, atraviesa el
musculo transverso profundo y Ia aponeurosis perineal media
paraintroducirse en el fondo de saco del bulbo uretral. Importa

destacar que en el interior de Ia pared de la uretra membranosa
se encuentra el componente esfintérico intrinseco distal que
contribuye ala continencia urinaria pasiva. Asimismo, la uretra
membranosa estd rodeada por el componente esfintérico
extrinseco distal, también conocido como esfinter externo,
constituido por fibras musculares cuya funcién es aumentar
|a resistencia uretral durante los aumentos bruscos de presion
intraabdominal. Por lo tanto, la continencia urinaria depende
de la integridad del esfinter proximal o interno, ubicado en el
cuello vesical, o del funcionamiento del componente esfin-
térico intrinseco distal; si ambos son deficientes, el paciente
serd incontinente a pesar de conservar intacto el mecanismo
esfintérico extrinseco distal.

Traumatismos de la uretra posterior

Etiologia y patogenia. La incidencia de traumatismos
de la uretra en la edad pedidtrica oscila entre 2% y 3%. La
relacion entre rotura de la uretra posterior y fracturas de la
pelvis dsea es conocida y obedece a traumatismos de alta
energfa. ks importante aclarar que la fractura de la pelvis 6sea
no siempre se acompafia de lesion uretral concomitante; las
estadisticas indican que la asociacién entre ambas patologias
varfa entre el 2%y 25%. No obstante, como consecuencia del
ndmero creciente de accidentes de transito y automovilisticos,
la frecuencia de esta patologfa ha aumentado. Este hecho
queda reflejado en la serie de Podestd y cols. sobre 35 nifios
con lesiones traumaticas uretrales posteriores, de las cuales
el 82% ocurri6 por accidentes automovilfsticos o de trnsito
automotor, el 6% por accidentes ferroviarios y el 8% por
aplastamientos. En la mayorfa de estos casos los nifios fueron
atropellados por vehiculos motorizados mientras caminaban
por la acera o cruzaban la calle. La morbilidad y mortalidad
de estos pacientes aumenta cuando las fracturas de la pelvis
cursan con inestabilidad del anillo pelviano, a saber:

o Fracturas bilaterales de las ramas pubianas o de la sinfisis.

o Fracturas de los elementos posteriores de la pelvis, inclui-
das las de la articulacion sacroiliaca.
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« Fracturas que incluyen las estructuras anteriores y del
acetabulo.

« Luxacion de la articulacion sacroilfaca y del pubis, con
ascenso de la hemipelvis.

Estas fracturas reconocen tres mecanismos etiopatogénicos:
compresion anteroposterior de la pelvis; compresion lateral;
y por cizallamiento.

Como ya sefialamos, las roturas de la uretra asociadas a
fractura de la pelvis pueden clasificarse en unalesion contusa,
permaneciendo intacta la continuidad del conducto, en una
rotura parcial que involucra todo el espesor de la pared de
la uretra, pero con preservacion de su continuidad o en la
disyuncion total y completa del conducto. En este dltimo
caso, el desgarro de la aponeurosis perineal media generado
por la fractura de la pelvis provoca la rotura circunferencial
del conducto. En este tipo de lesion, |a elasticidad propia de
|a uretra genera la retraccion de sus extremos seccionados en
una variable extension de 2 a 5 cm, destruccion de tejidos y
estructuras adyacentes y extravasacion de sangre por lacera-
(i6n de vasos sanguineos. La localizacién preferente de este
tipo de lesién asienta a nivel de la uretra membranosa en su
union con la uretra bulbar, excepcionalmente compromete la
uretra prostatica.

Esimportante mencionar que cuando el traumatismo es de
envergadura, no solo produce la fractura de la pelvis 6sea y la
rotura de la uretra membranosa, sino que lesiona simultdnea-
mente a0tros rganos y estructuras tanto vecinas como alejadas:
piel, sistema musculoesquelético, visceras abdominales, ele-
mentos tordcicos y del sistema nervioso central. Es interesante
destacar que la rotura de la uretra membranosa puede coexistir
conlaceracion de la vejiga en el 10% al 20%. En esta circunstan-
cia, larotura vesical puede involucrar el cuello vesical, en especial
en nifios prepuberales. La lesion concomitante del cuello vesical
ylarotura de la uretra membranosa agravan el pronstico futuro
de la continencia urinaria del paciente por estar comprometidos
tanto el esfinter proximal o interno y el componente esfintérico
intrinseco distal, ubicados en el cuello vesical y en la uretra
membranosa, respectivamente.

Las heridas de la uretra posterior infligidas por balas e
instrumentos puntiagudos son raras en la vida civil. Por otro
lado, las falsas vias, traumatismos causados desde el interior
de la uretra, pueden obedecer a la practica inexperta de un
examen instrumental. Este tipo de lesiones se ven favorecidas
cuando el segmento membranoso de la uretra es estrecho o
presenta deformaciones patoldgicas.
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Sintomas y signos. Los primeros cuidados del paciente
politraumatizado deben iniciarse en el lugar del accidente.
Es valioso interrogar acerca del mecanismo causal del trau-
matismo, cubrir las heridas expuestas, controlar las pérdidas
hemadticas de estar presentes y, ante la persistencia de las
mismas, aplicar compresion externa. En presencia de fracturas
de pelvis inestables, estabilizar las mismas con dispositivos
acordes o vendajes, administrar por via intravenosa solu-
ciones salinas o de sangre —de ser necesario—, suministrar
analgésicos e inmunizacion antitetanica. A continuacion, es
primordial el traslado del paciente a un centro especializado
en trauma, donde el equipo médico procederd a reevaluar
el tipo y gravedad de las lesiones presentes, completar Ia
estabilizacion clinica del paciente y anticiparse a cualquier
situacién que comprometa su vida.

Siel nifio sufri6 una fractura de pelvis dsea debe conside-
rarse la posibilidad de rotura de la uretra. En esa circunstancia,
esvital un diagnstico rdpido y preciso ya que el cuadro clinico
del paciente politraumatizado oculta frecuentemente los
sintomas y signos de la rotura uretral. Las manifestaciones
clinicas de las roturas de la uretra posterior se caracterizan por
elintenso dolor, retencion de orina acompafiada de un fuerte
deseo de evacuar la vejiga, una gota de sangre en el meato
uretral o una hemouretrorragia, que muchas veces pasan
desapercibidos Como las roturas de uretra son de gravedad
variable, en alguna ocasion el nifio serd capaz de orinar en
una oportunidad, pero no después.

Diagnastico. Ante la sospecha clinica de la rotura de la uretra
se debe realizar la uretrograffa retrograda, con solucion de
contraste yodado hidrosoluble antes de cualquier intento de
cateterizar la uretra (Figura 24-1). El paciente se mantiene en
posicién supina (para evitar fraccionar el hematoma pelviano),
estirando el pene sobre el muslo para visualizar todo el trayecto
dela uretra. Se efecttia con anterioridad una radiografia directa
del aparato urinario. Los peligros que acarrea el cateterismo
uretral, sin conocer la anatomia de la uretra, en un paciente
con posible rotura de esta son significativos: el paso del catéter
puede agravar la lesion inicial de la uretra, provocar una nueva
hemorragia y por ltimo, contaminar el foco traumatico.

Una situacion clinica que crea dificultades diagndsticas
es diferenciar la rotura de la uretra posterior de la de vejiga,
especialmente en pacientes con fracturas concomitantes de
la pelvis 6sea. En las roturas de vejiga asociada a fracturas
de la pelvis la miccion estd ausente, no hay deseo de orinar

y el hipogastrio se presenta empastado a la palpacion. La
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Figura 24-1. Uretrografia retrograda y cistografia simultanea, en rotura total y
completa de la uretra posterior en un nifio de 7 afios, que sufrid una fractura de
la pelvis.

uretrograffa retrégrada es el examen de eleccion que ayuda
a dilucidar el diagnostico diferencial entre estas dos patolo-
gfas. La extravasacion del contraste por fuera de los limites
del conducto uretral confirma la rotura de uretra, aunque
no establece si la rotura es parcial o total y completa. Si se
confirma la indemnidad de la uretra, pero persiste la duda
de la existencia de ruptura vesical, el cateterismo uretral estd
entonces indicado para realizar la cistograffa contrastada bajo
control radioscdpico o la cistografia asociada a la tomografia
computarizada. Puede ocurrir que nos consulten ante un
paciente con sospecha de lesion uretral y al que le han catete-
rizado la uretra con éxito, en esta situacion recomendamos no
movilizar o extraer la sonda. En esta circunstancia procedemos
arealizarla uretrografia retrograda introduciendo Ta 2 cm un
catéter 5 Fr, al lado de la sonda y a través de él introducimos
sustancia de contraste para corroborar la indemnidad o la
lesion del conducto uretral.

Unicamente diferimos la préctica de la uretrografia retro-
grada y la cistograffa ante la sospecha clinica de una impor-
tante lesion vascular pelviana, para evitar que la extravasacion
de la sustancia de contraste obstaculice la interpretacién de
las imdgenes que brinda la tomograffa o la arteriografia y
ademés interfiera con la embolizacién selectiva de la lesion
vascular. Colapinto y Mc Calhum, a partir de la observacion
retrospectiva de uretrograffas retrogradas, describieron tres
categorfas de roturas de la uretra posterior:

Tipo 1: alargamiento de la uretra membranosa por el
hematoma pelviano, sin disyuncion del conducto.

Tipo 2: extravasacion de la sustancia de contraste en la
pelvis, imagen radiogrdfica acorde con el concepto tradicional
del mecanismo de rotura circunferencial de a uretra membra-
nosa, por encima de |a aponeurosis perineal media.

Tipo 3: extravasacion de la sustancia de contraste desde
la regién perineal hacia la pelvis, indicando que la rotura
tuvo lugar a nivel de la unién de la uretra membranosa con
la uretra bulbar posterior, con avulsion de la aponeurosis
perineal media.

Afios mas tarde, Goldman y cols. ampliaron esta clasifica-
ci6n incorporando: primero, la rotura incompleta o completa
de la uretra bulbomembranosa; sequndo, la laceracion de
la vejiga con extension de la lesién a la uretra o rotura de la
vejiga a nivel del trigono y por (ltimo, la rotura completa o
incompleta de la uretra anterior.

En la revisién de las uretrografias retrégradas, realizadas
en agudo y en diferido por Podesta y cols., se identificé un
predominio de disyunciones circunferenciales tipo 3, segdn
Colapinto y Mc Calhum. Es decir, en la experiencia de estos
autores el segmento uretral afectado con mayor asiduidad
por el traumatismo se ubica por debajo del veromontanum
y compromete la uretra membranosa y la porcién posterior
de la uretra bulbar.
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Tratamiento. Sila uretrografia retrograda es patoldgica se
debe realizar la consulta al urélogo. En pacientes con fracturas
inestables del anillo pelviano es primordial fijar la pelvis con
tutores externos y adoptarlas medidas necesarias para prevenir
complicaciones inmediatas del foco traumatico uretral y ami-
norar o evitar secuelas alejadas, entre ellas, la obliteracién de la
uretra a nivel de la disyuncién del conducto. Sila uretrografia
retrograda revela una rotura tipo 1 de acuerdo a Colapinto y
Mc Calhum, y el paciente no puede evacuar la vejiga, se debe
cateterizarse con delicadeza el conducto uretral, suministrar
analgésicos y esperar el inicio de la resolucién del hematoma
pelviano con la consiguiente recuperacion de la miccion.
En roturas més graves (tipo 2y 3) es mandatorio la precoz
derivacion de orina a través de la cistostomia suprapubica,
sin drenar el hematoma pelviano. Una vez que el paciente
politraumatizado se recupera del cuadro clinico inicial, se
inician las estrategias y técnicas recomendadas por los ur6-
logos encargados del tratamiento definitivo de las lesiones
ocasionadas por el trauma.

Aun hoy, existen diferencias de opinidn entre los urélogos
respecto al mejor momento de hacer la reconstruccion de la
uretra: en forma inmediata o diferida. También se discute la
necesidad de alinear o no la uretra seccionada, con el propé-
sito de evitar o reducir a longitud de Ia obliteracion uretral.
La exploracion inmediata del foco traumatico, sequida de la
reparacion dela uretra, solo arrojo buenos resultados en manos
de un reducido grupo de urélogos. La condicion critica del
paciente, la profundidad del foco traumatico en la pelvis, las
alteraciones anatémicas como consecuencia de la destruccion
de tejidos y la extravasacion sanquinea acentua la dificultad
para hallar los cabos seccionados de la uretra, identificar sus
bordes vitales y restablecer la continuidad del conducto.

Otra alternativa quirdrgica es la practica de la cistostomia
suprapubica inmediata y la reconstruccion uretral 7 a 14 dfas
mds tarde, cuando el paciente se encuentra con todos sus
6rganos en estado de suficiencia. Mundy y cols. publicaron
los resultados de esta conducta quirdrgica en 17 pacientes: 3
de ellos evolucionaron con estrechez de la uretra reconstruida
y 12 con disfuncion eréctil.

Una tercera postura es acompafiar la derivacién supra-
pibica de orina con el alineamiento de la uretra, ya sea a
cielo abierto o a través de procedimientos endoscopicos
videoasistidos. Nuevamente, el menor calibre uretral del nifio,
|a extensa separacion de los extremos uretrales seccionados y
el hematoma pelviano crean dificultades técnicas para realizar
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con éxito este proceder. En nuestra experiencia, lueqo de
tratar a dos grupos de nifios portadores de roturas totales y
completas de la uretra posterior con cistotomia suprapubica
(nicamente y a otro, con cistotomia supraptbica y alinea-
miento uretral, comprobamos que todos los pacientes de
ambos grupos evolucionaron con una estrechez obliterativa
que oscild entre los 2'y 5 cm de longitud. En base a estos
datos, en el Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez (B. Aires) solo
indicamos el cuidadoso alineamiento de la uretra en pacientes
con lesiones concomitantes a nivel del cuello vesical o del
recto, con el proposito de preservar, por un lado, el mecanismo
esfintérico proximal y por otro, evitar la fistula recto-uretral,
respectivamente.

En sintesis, nuestra preferencia al igual que la de otros
autores, es la prdctica de la cistotomfa suprapubica inmediata
sin evacuar el hematoma pelviano y efectuar la reparacién de
la inevitable estrechez obliterativa 4 a 6 meses después del
accidente, efectuando la exéresis del callo cicatrizal interpuesto
entre los extremos uretrales seccionados y restableciendo Ia
continuidad uretral mediante una uretroplastia anastomética.
Esta técnica arroja muy buenos resultados a largo plazo,
siempre que la uretra anterior sea sana y la efectte un urélogo
experimentado.

Traumatismos de la uretra anterior

Aligual que en Ia uretra posterior, este segmento estd expuesto
a traumatismos abiertos (heridas), lesiones de adentro del
conducto hacia afuera (falsas vias) y roturas o traumatismos
cerrados.

Etiologia y patogenia. La caida a horcajadas sobre un
objeto duro o golpe en el perineo desplaza la uretra perineal
contra el borde inferior del pubis y puede causar desde una
contusion a una rotura parcial (compromete el tejido esponjoso
y solo una de las otras dos tlnicas de la uretra) o la rotura total
del conducto. Este dltimo tipo de rotura cursa con desgarro
de la mucosa, del tejido esponjoso y de la vaina fibrosa del
conducto, en consecuencia, el foco traumdtico queda abierto
desde la luz uretral hacia el tejido celular periuretral. Las falsas
vias ocurren por cateterismos o procedimientos endouroldgicos
intempestivos. En el segmento peneano, los traumatismos son
excepcionales por la movilidad del conducto y 1a proteccion
que le brindan los cuerpos cavernosos. En la adolescencia,
cuando el pene estd en ereccién, puede ocurrir la rotura de Ia
uretra conjuntamente con el 6rgano eréctil, como consecuen-
cia de maniobras violentas durante el coito. Otra modalidad
grave de lesién peneana que compromete a la urefra tiene
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lugaren situaciones de automutilacién, en pacientes psicoticos
0 por gravisimos accidentes de transito. En tanto, las heridas
por arma blanca o de fuego son infrecuentes en la vida civil.

Sintomas, signos y diagndstico. Los sintomas y signos
de las roturas de uretra perineal quardan relacion con el tipo
y severidad del trauma e incluyen: intenso dolor, hemouretro-
rragia y hematoma perineal. En ocasiones, el paciente presenta
disuria o retencion de orina. Si la aponeurosis de Buck estd
comprometida, la extravasacion de orina o de sangre queda
limitada por el musculo transverso profundo y el ligamento
triangular de Colles, pudiendo extenderse el hematoma
perineal ala region escrotal, a la region glitea e inclusive a la
pared abdominal infraumbilical.

(uando larotura de la uretra peneana ocurre junto a la de
los cuerpos cavernosos el paciente experimenta dolor agudo,
desviacion del pene, equimosis, ingurgitacion de sangre en
los tejidos circundantes y hemouretrorragia. La localizacion
precisa de la rotura de la uretra se determina por la uretrograffa
retrograda (Figura 24-2).

Las falsas vias se manifiestan por dolor intenso y hemoure-
trorragia profusa. Sila falsa via ocurre con el nifio anestesiado
0 en un paciente con enfermedad neuroldgica, el paciente
no percibe el dolor, pero el urélogo percibe la sensacion de
instrumento retenido.

En las heridas, el orificio de entrada del proyectil o arma
blanca se localiza en el perineo, escroto o en el pene. Si el
paciente conserva la miccién, la orina saldrd por el meato

Figura 24-2. Uretrografia retrograda en una ruptura de
la uretra perineal, por caida a horcajadas.
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uretral y el orificio cuténeo de Ia herida. En resumen, el ante-
cedente del traumatismo, el orificio de entrada de la herida, o
|a referencia de un examen instrumental acompafiado de Ia
sintomatologia descrita orientan al diagndstico. Sin embargo,
es la uretrograffa retrograda con sustancia de contraste
hidrosoluble estéril 1a que certifica Ia lesién y su ubicacion.

Tratamiento. Fl tratamiento varfa de acuerdo a la severidad
del traumatismo. En las roturas de la uretra perineal que
cursan sin extravasacion periuretral de orina, hemouretro-
rragia escasa y miccion conservada, recomendamos reposo
y calmar el dolor con analgésicos. EI sequimiento se hard
por consultorio externo, indicando uroflujometrias periddi-
cas para documentar si el foco traumadtico evoluciona con
restitucion ad integrum de la uretra o hacia la estrechez. En
pacientes con hemouretrorragia intensa, disuria, sin coleccion
de orina o0 sangre periuretral y con miccion conservada,
aconsejamos reposo, cateterismo uretral bajo vision directa,
por via endoscopica o la derivacion de orina suprapubica,
hasta la mejorfa del cuadro clinico. Siete a diez dfas mds
tarde, retiramos la sonda uretral o cerramos la cistostomia
y supervisamos la evolucion del nifio, acompafiado de
uroflujometrfas periddicas. En los casos mds graves, con
ruptura total de la uretra asociada a extravasacion periuretral
de orina y sangre, la cistotomia supraptbica inmediata y la
uretrograffa retrégrada son indispensables, acompafiadas de
la prescripcién de analgésicos y antibidticos. A los 30 dias
repetimos la uretrograffa para documentar si el trauma dejé
como secuela la estrechez uretral. Si el control radioldgico es
normal se cierra la cistotomfa; retirandola 48 horas més tarde,
una vez que el paciente orina sin dificultad. Si por el contrario
deviene la estrechez, se mantiene la derivacion supraptbica
de orina y se practica la uretroplastia.

En las heridas abogamos por la asepsia, vacunacion
antitetanica, exploracion rapida de la herida y desbridamiento
de los tejidos contusos, sequido de la uretrorrafia. La lesion
uretral peneana asociada a fractura de los cuerpos cavernosos
serd tratada en traumatismos peneanos.

TRAUMATISMOS DE LA URETRA FEMENINA

Lalesidn traumatica de la uretra en las nifias es inusual, puede
variar desde la simple contusion, la rotura parcial, la rotura
total y completa del conducto a las laceraciones longitudinales
que se extienden desde la vejiga y lesionan el cuello vesical
y la uretra. En ocasiones ocurren heridas a raiz de una caida
sobre un objeto puntiagudo o un empalamiento. Las roturas
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Figura 24-3. Esquema de rotura circunferencial de la uretra proximal y de la cara anterior de la vagina en una nifia.

obedecen a traumatismos graves asociados a fracturas de la
pelvis 6sea, a caidas a horcajadas y a lesiones directas, indu-
cidas por fragmentos seos. Si la rotura tiene lugar en el tercio
proximal de la uretra, el foco traumdtico puede comprometer
el cuello vesical, a cara anterior de la vagina (Figura 24-3)
y en traumatismos violentos, al recto. Las secuelas de estos
traumatismos son importantes y suelen pasar inicialmente
inadvertidas. Estas complicaciones incluyen: la disyuncién
completa de la uretra, hemorragias internas, sepsis, incon-
tinencia de orina y la fistula uretrovaginal. Por lo tanto, es
esencial considerar la posibilidad de lesién vaginal ante una
fractura del arco anterior de la pelvis en una nifia y no olvidar el
examen vaginal. El examen fisico, el examen ginecoldgico bajo
anestesia, la uretrocistograffa retrégrada y la fibroureteroscopia
confirman la existencia y extension de la lesién. En forma
diferida la resonancia magnética nuclear ayuda a clarificar el
dafo causado por el traumatismo.
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Bl tratamiento estd supeditado a la gravedad del trau-
matismo. La inmediata derivacion suprapubica de orina y
a estabilizacion de la pelvis 6sea son conductas quirtirgicas
trascendentes. En casos de roturas circunferenciales de la uretra
proximal asociadas a desgarros de vagina, si el estado clinico
de a paciente lo permite, aconsejamos la reparacion precoz
del desgarro vaginal y de la uretra sobre un tutor uretral. Del
mismo modo, ante la existencia de una laceracion del cuello
vesical y de la uretra, recomendamos la reparacién inmediata
de estos con el propdsito de reconstruir la anatomia y preservar
el funcionamiento del esfinter proximal. Pero, si el compro-
miso general de la paciente es grave o las lesiones asociadas
impiden una reconstruccién uretral y vaginal inmediata,
aconsejamos la cistostomia suprapubica, suturar el desgarro
del cuello vesical, si estd presente, y alinear la uretra para
evitar la fistula uretrovaginal. En forma diferida se tratard Ia
rotura de la uretra y de la vagina. Las lesiones de la uretra
distal comprometen la continuidad uretral, pero no afectan
los mecanismos esfinterianos de la continencia.
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TRAUMATISMO DEL ESCROTO
Y DE SU CONTENIDO

El escroto puede experimentar lesiones traumaticas de diversa
gravedad: contusiones y hematomas de las cubiertas escrota-
les, hematocele, rotura o estallido del testiculo y la destruccién
completa del escroto y de su contenido. Aproximadamente
el 85% de los traumatismos genitales externos suceden por
traumatismos cerrados, como consecuencia de golpes, caida
desde una altura o caida con las piernas abiertas, que aprietan
al escroto y su contenido contra la sinfisis del pubis, la cara
interna del muslo o el perineo.

Estos traumatismos pueden afectar también alos genitales
de las nifias produciendo hematomas en la vulva o abrasiones
en los labios mayores (Figura 24-4).

Traumatismos de las cubiertas del escroto. Las con-
tusiones ocurren con asiduidad entre los nifios y adolescentes
que practican deportes y en aquellos que realizan actividades
fisicas violentas. Los traumatismos superficiales se manifiestan
por dolor y ala inspeccién por equimosis en los tegumentos.
Si el traumatismo es severo puede causar un hematoma
escrotal, infiltrando las cubiertas del escroto con sangre; en
casos de mayor gravedad se produce el hematocele, es decir

Figura 24-4. Hematoma vulvar y perineal por caida
brusca en una nifia de 3 afios.
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sangre contenida en la cavidad vaginal. Como ya expresamos,
ambas patologfas son el resultado de a violencia directa de un
agente externo sobre los genitales o pueden originarse a partir
de una intervencion quirdrgica en el escroto o en el testiculo.
Raramente el hematoma superficial requiere intervencién
quirtrgica. EI tratamiento del hematocele leve es médico y
consiste en reposo, elevacion del escroto, aplicacion de hielo
hasta que cese la hemorragia y suministro de analgésicos.
Pero, si el hematocele aumenta de volumen por persistencia
de la hemorragia o sobreviene la infeccion, la exploracion
quirtirgica es necesaria para evacuar el hematoma, efectuar
la hemostasia cuidadosa y dejar un drenaje por contrabertura.

Las heridas a nivel de los genitales externos en los varones
SN raras y revisten mayor gravedad; su tratamiento requiere
limpieza de la zona involucrada, hemostasia cuidadosa, des-
bridamiento y sutura adecuada de los bordes de las heridas e
inmunizacion antitetdnica. Si hay cuerpos extrafios presentes,
deben extraerse de inmediato.

Enlas nifias y adolescentes pueden ocurrir empalamientos
con perforaciones de la vagina y en ocasiones en la region
perianal, requiriendo un rdpido diagndstico y tratamiento
quirdrgico.

TRAUMATISMO DE LOS TESTICULOS

Pueden ser abiertos o cerrados. Los abiertos incluyen las
heridas por arma blanca, objetos punzantes y armas de
fuego. Los cerrados comprenden la contusién, el hematoma
intratesticular, la rotura y el estallido de la génada. Estos
traumatismos se originan por un golpe directo, caida desde
una altura o lesiones del cordon espermatico. Cuando ocurre
larotura del ligamento escrotal el testiculo puede deslizarsey
eludir al agente traumético. £l cuadro clinico del traumatismo
testicular incluye dolor agudo, equimosis de las cubiertas
y tumefaccién del escroto, que varfa segun la etapa de
observacion. A la palpacidn, el dolor testicular es extremo,
inicialmente puede palparse la gdnada aumentada de tamafio;
tardiamente Ia tumefaccién de las cubiertas impide esta
maniobra semioldgica. En traumatismos graves, si el testiculo
sufrié un estallido, el cuadro clinico se acompafia de nduseas,
vomitos y shock. El diagndstico es mds sencillo en su etapa
inicial, se realiza por el antecedente traumatico, la sintoma-
tologfa descrita, el examen fisico y la ecografia escrotal. En Ia
rotura de testiculo, es imprescindible la exploracion escrotal
precoz y la sutura cuidadosa de la albuginea para prevenir la
hernia del parénquima testicular. En el estallido, es inevitable
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|a orquiectomia. En presencia de un hematoma intratesticular
se evacua el mismo y se sutura la albuginea.

En contrapartida, la contusién ligera y moderada del
testiculo se trata mediante reposo, elevacion y sostén del
escroto y aplicacion de hielo local. Si el hematoma testicular
no cede con el tratamiento médico, es necesario la exploracién
quirrgica y su drenaje.

Las heridas son frecuentes en época de guerra y requieren
un tratamiento similar al descrito para las heridas escrotales.
En las heridas pequefias, aliviar el dolor, conservarlas limpias
y administrar la vacuna antitetdnica y antibioticos de amplio
espectro. En las heridas graves la exploracion quirdrgica
inmediata con reparacion de las partes lesionadas es la
practica habitual.

TRAUMATISMOS DEL PENE

Son poco frecuentes, pueden comprometer sus cubiertas,
cuerpos eréctiles y en ocasiones la uretra. Los traumatismos
del pene pueden dividirse en heridas por armas de fuego o
punzantes (raras en la vida civil), amputaciones, lesiones
contusas (deportivas o por caida de la tapa del inodoro sobre
el glande), roturas, denudacién o despellejamiento de las
envolturas del pene y as constricciones.

Lasroturas del pene involucran el desgarro de la albuginea;
se asocian en el 20% a lesiones de los cuerpos cavernosos
y en el 10%-20% a lesiones de la uretra. Si la aponeurosis
de Buck permanece intacta el hematoma resultante queda
confinado al tallo peneano. Este cuadro clinico se observa en
adolescentes en el curso de un coito intempestivo, al impactar
el pene erecto contra estructuras resistentes vecinas al introito
vaginal (ej.. perineo). El tratamiento de estos traumatismos es
eminentemente quirtirgico y de répida ejecucion. Se procede
a evacuar el hematoma, efectuar una hemostasia cuidadosa
de los vasos sangrantes y suturar la albuginea. Sila ruptura
comprometio a uretra se practica la uretrorrafia y se deja una
sonda uretral a permanencia. Las heridas se tratan de acuerdo
asutipoy magnitud, teniendo en consideracion la asepsia, el
desbridamiento, la hemostasia y la sutura.

Entre las heridas hay que mencionar las mordeduras por
perros que se manifiestan por dolor agudo, tumefaccion local,
hematoma y en ocasiones arrancamiento de las cubiertas del
pene. £l despellejamiento de las cubiertas del pene también
puede ser provocado por el impacto tangencial de la rueda de
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un vehiculo. Ante este cuadro clinico es primordial |a asepsia
local, cohibir la hemorragia, el suministro de analgésicos y
antibidticos, lainmunizacion antirrdbica y antitetdnicay la pro-
teccion estéril del drgano expuesto. De manera diferida se debe
recurrir al reemplazo de la piel con injertos cutdneos procedente
de un drea cutdnea sin pelos. En ocasiones el traumatismo
puede afectar simultdneamente a las cubiertas escrotales.

Las constricciones en el pene ocurren como resultado
de cirugfas genitales (ej. prepucioplastias o circuncisiones
religiosas), por un hilo anudado alrededor del drgano o por
pelos que se enrollan en forma espontanea y accidental en la
base del drgano. Estos estrechamientos requieren su pronta
remocion; de lo contrario, sobreviene un creciente edema de
las cubiertas del pene y compresién de los vasos sanguineos
que puede evolucionar en gangrena o fatalmente en la pérdida
total o parcial del 6rgano. Otro tipo de constriccion que no se
ve frecuentemente, puede ocurrir en el prepucio del nifio por
el cierre brusco de la cremallera de un pantalén. De no ser
posible la extraccion de la cremallera con maniobras manuales,
es necesario removerla con anestesia local o general, sequido
de curaciones planas del prepucio.

Por (ltimo, ante una amputacion parcial traumdtica
del pene, si se logra recuperar el segmento cercenado, es
imprescindible preservarlo para intentar la reconstruccion del
miembro. EI segmento amputado debe ser recogido, lavado
con cuidado y conservado en un frasco con solucién fisiol6-
gica estéril, adicionado con antibidticos, a baja temperatura,
para reimplantarlo en las préximas 6 a 7 horas en un centro
quirtrgico apropiado. Asimismo, se proveerd al paciente de
proteccion estéril a su tallo peneano expuesto, bajo un vendaje
adecuado, previo control de la hemorragia.

En resumen, en los nifos los traumatismos dela uretra y de
los genitales externos, solos o con lesiones de otros 6rganos,
pueden evolucionar con morbilidad y mortalidad significativa.
Los cuidados iniciales del paciente politraumatizado se inician
en el lugar del accidente. Acto sequido, se debe trasladar a un
centro de complejidad especializado en trauma, que lo recibe
y procede a consolidar la estabilidad de sus signos vitales y
reevaluar el tipo y gravedad de sus lesiones, anticipandose a
cualquiersituacién que comprometa su vida. Una vez recupe-
rado clinicamente, se inician los procedimientos aconsejados
por los profesionales encargados del tratamiento definitivo de
las lesiones ocasionadas por el trauma.
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Capitulo 25

Desordenes de la diferenciacion sexual

Nicolas Mendieta, Miguel A. Castellan

I- 0s desérdenes de la diferenciacion sexual (DDS) describen
aungrupo de pacientes con condiciones que demuestran
una falla en la correlacion entre el sexo genotipico, fenotipico
y/o gonadal. La incidencia aproximada de DDS se encuentra
en 1en 5.000-6.000 nacidos vivos. En un intento de estan-
darizar la nomenclatura y el manejo, una nueva clasificacion
fue propuesta en 2006 y definid a estas condiciones como
desérdenes de desarrollo sexual (DDS). DDS fue categorizado
en tres subgrupos principales de acuerdo con el cariotipo (DDS
sexo cromosomico, DDS 46,XX y DDS 46,XY). El consenso del
2006 también reconoce el rol integral del soporte psicosocial
en el manejo de estos pacientes, guiados por un equipo
multidisciplinario.

DIFERENCIACION SEXUAL NORMAL

La diferenciacién sexual comienza con la fecundacion del
6vulo por un espermatozoide con cromosoma X o Y. Durante
|a sexta semana de gestacion las células germinales invaden
el mesénquima y forman los cordones sexuales primitivos. Los
genitales externos se encuentran indiferenciados hasta la sexta
a séptima semana de edad gestacional (EG).

Desarrollo masculino. La region determinante del sexo
en el cromosoma Y (gen SRY) es el principal factor para el
desarrollo de los testiculos a partir de la génada bipotencial.
En la séptima semana de EG, las células de Sertoli secretan
hormona antimiilleriana (SIM) que inhibe el desarrollo del
conducto de Miller y sus estructuras. A su vez, las células
de Leydig producen testosterona, que se une a receptores
de andr6genos para estimular la virilizacion de los genitales
internos del feto. La testosterona también es convertida por
la enzima 5a reductasa en dihidrotestosterona (DHT), un
andrégeno mds potente, que produce la diferenciacién de los
genitales externos masculinos (desarrollo del pene, fusion de
abios formando el escroto). Finalmente, el descenso testicular
se produce en dos fases: transabdominal (décima semana EG)
e inquinoescrotal, donde atraviesa el canal inquinal (semana
veinte a veintisiete de EG).

Desarrollo femenino. La ausencia del gen SRY inhibe
el desarrollo de las células de Sertoli, la sintesis de SIM y Ia
presencia de células de Leydig, por lo tanto, se produce la
diferenciacién de la gonada bipotencial en cordones sexuales
secundarios y luego en ovarios. La ausencia de SIM y andré-
genos produce la degeneracion de los conductos de Wolff y
el desarrollo de los conductos de Miiller en 6rganos sexuales
(trompas, Utero y tercio superior de vagina). El resto de vagina
se forma desde el seno urogenital y los genitales externos
desde los pliegues uretrales.

HISTORIA Y MANIFESTACIONES CLINICAS

La mayoria de los pacientes con DDS suele presentarse en el
perfodo neonatal con genitales ambiguos. La evaluacion y
el manejo de un neonato con genitales ambiguos deben ser
realizados de inmediato y con gran sensibilidad. El equipo de
manejo de DDS que incluye entre otros al urélogo/cirujano,
endocrindlogo, genetista, neonatélogo, ginecdlogo y psicé-
logo/psiquiatra debe trabajar en conjunto con la familia para
consequir los objetivos minimos iniciales de establecer el
diagndstico correcto de la anormalidad y, determinar el sexo
de crianza basado en el cariotipo, funcion enddcrina, potencial
de fertilidad y anatomia del nifio/a. Debe obtenerse también
una completa historia familiar y prenatal para documentar
anormalidades. Uno de los hallazgos mds importantes en el
examen fisico es la presencia 0 ausencia de génadas. Sino hay
gonadas palpables, todas las categorfas de DDS son posibles.
En esta situacion clinica, DDS 46,XX es el mds comin sequido
de DDS 45,X/46,XY. Si solo una gonada puede ser palpada,
es altamente sugerente la presencia de un testiculo, la otra
0pci6n que ocurre raramente es que sea un ovotestis (ovarios
y g6nadas disgenéticas no descienden). Si una gonada es
palpable, DDS 46,XX es poco probable, mientras que DDS
45,X/46,XY, DDS ovotesticular, y DDS 46,XY son posibles. Si
dos gdnadas son palpables, lo mds probable es que sea un
DDS 46,XY y raramente un DDS ovotesticular.
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CLASIFICACION

La clasificacion actual se basa en el cariotipo del paciente y
reconoce tres grupos: DDS 46XY, DDS 46XX y DDS sexo cro-
mosémico (cariotipo mosaico, mds comdnmente 45X/46XY).
Algunas condiciones pueden ser ubicadas en més de una
categoria. Una mayor identificacién de la fuente del problema
(ej.c estructura/funcion gonadas, produccion y funcion del
receptor) lleva a un diagndstico més especifico (Tabla 25-1).

DDS XX

Hiperplasia suprarrenal congénita. La hiperplasia
suprarrenal congénita (HSC) es la causa mds frecuente de DDS
46XXy de DDS en general (mds del 60%). Es una enfermedad
autosomica recesiva que consiste en el déficit de uno o varios
de los genes necesarios para la produccién de enzimas rela-
cionadas con la sintesis de cortisol. Estolleva a la disminucion
de glucocorticoides y mineralocorticoides, la acumulacion
de precursores y la excesiva produccién de andrégenos
(dehidroepiandrosterona, androstenediona y testosterona). La
causa mds frecuente (90%) es la inactivacion del gen CYP21,
relacionado con la produccién de 21-hidroxilasa, que cataliza
la conversion de 17-OH-progesterona a 11-desoxicortisol y la
conversion de progesterona a desoxicorticosterona. Las formas
graves (perdedoras de sal) comprenden el 75% de los casos y
suelen presentarse en la primera o sequnda semana de vida,
con severa deshidratacion hiponatrémica e hipercalémica por

déficit en la biosintesis de aldosterona. Las formas leves tienen
virilizacion, pero con produccién normal de aldosterona. La
exposicion fetal al exceso de andrégenos produce distintos
grados de masculinizacion y clitoromegalia que pueden
diferenciarse seqin la clasificacién de Prader (Figura 25-1).
La asignacion de sexo en la mayorfa de los casos es hacia el
sexo femenino por su potencial de sexualidad y fertilidad casi
normal. £l manejo médico es liderado por el endocrindlogo.
Una vez que Ia terapia de reemplazo de corticosteroides estd
establecida, el tratamiento quirdrgico debe ser considerado.
La genitoplastia feminizante consta de tres partes: clitorido-
plastia, construccién de los labios genitales (labioplastia) y
la vaginoplastia.

DDS testicular. Consiste en la traslocacion de material
genético del cromosoma Y al X afectando el gen SRY durante |a
meiosis. Son varones con cariotipo 46XX. Como consecuencia
los pacientes presentan genitales externos aparentemente
normales, pero los testiculos se encuentran hialinizados, sin
espermatogonias y por lo tanto son estériles.

Otras causas. DDS ovotesticular, disgenesia gonadal, exceso
de androgenos exdgenos (luteoma, déficit de aromatasa).
DDS XY

Este grupo abarca un rango heterogéneo de sindromes con
fenotipos variables y por lo tanto, toma de decisiones mds
complejas.

Tabla 25-1. Clasificacion de DDS

Desdrdenes del desarrollo gonadal
DDS XX
DDS XY

DDS ovotesticular, sexo reverso XX (DDS testicular), disgenesia gonadal

Disgenesia gonadal pura, disgenesia gonadal parcial, DDS ovotesticular,

regresion gonadal o sindrome de testiculos evanescentes

DDS sexo cromosdmico  45X/46XY, disgenesia gonadal mixta, DDS ovotesticular

Desérdenes relacionados con la sintesis o la accién de los andrégenos

DDS XX

Exceso de andrégenos

a. Materno: luteoma, exdgeno (medicaciones)
b. Placenta-fetal: deficiencia de aromatasa
¢. Fetal: HSC (HSA congénita, mds comun deficiencia de 21-hidroxilasa)

DDS XY

Accién de androgenos: sindrome de insensibilidad a los andrégenos

Sintesis de andrégenos: mutacion de receptores de LH, deficiencia de
17-beta hidroxiesteroide dehidrogenasa, deficiencia de 5-alfa reductasa,
HSC varén (ej.: deficiencia de 3-beta)
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Vagina

Figura 25-1. A: genitales de una nifia con HSC (Prader IV); B: genitograma retrogrado en nifia con HSC, se
visualiza vejiga, vagina y ambas confluyendo en el seno urogenital.

Insensibilidad completa a los andrdgenos. Se produce
por alteraciones en el receptor de andrégenos, lo cual genera
ausencia total de virilizacién. Los genitales externos son
femeninos, por lo tanto los casos son diagnosticados durante
|a nifiez por sospecha de hernia inguinal (testiculo palpable)
0 en la adolescencia por amenorrea primaria.

Insensibilidad parcial a los andrégenos. El sindrome
presenta distintos grados de hipovirilizacion con fenotipos
que varfan desde mujeres con clitoromegalia a varones con
hipospadias y criptorquidia (Figura 25-2). Los niveles de
testosterona y 1a arquitectura testicular son normales. Se ha
descrito |a identificacion de una mutacidn en el receptor de
andrdgenos hasta en el 50%.

Déficit de 5a reductasa. La falta de reduccion de la
testosterona en DHT en los tejidos periféricos genera falta de
desarrollo de los genitales externos y determina genitales
ambiguos. El mecanismo de herencia es autosomico recesivo.
Durante la adolescencia los pacientes presentan desarrollo de
pene y caracteres sexuales secundarios debido al aumento de
los niveles de testosterona. I diagndstico se confirma con la
elevacion anormal en la relacion de niveles de testosterona/DHT.

Déficit de hormona antimiilleriana. Se produce por la
alteracion en la sintesis (mutacion del gen responsable) o en
el receptor de MIS. Se trata de nifios con genitales masculinos
y presencia de estructuras miillerianas. Se diagnostican més
frecuentemente al momento de Ia reparacion de una hernia
inguinal o de una orquidopexia.

Disgenesia gonadal. La presentacion es variable y afecta el
desarrollo de los conductos miillerianos, el seno urogenital y
los genitales externos; se clasifica en completa o parcial. En la
disgenesia gonadal completa los pacientes presentan fenotipo
femenino, con talla normal, estructuras miillerianas normales
y gonadas atroficas (streak) bilaterales. Se suelen diagnosticar
en la adolescencia por amenorrea primaria y ausencia de
caracteres sexuales secundarios. Diversos genes como SRY,
SOX9, DAXT y GATA4, han sido asociados a la disgenesia
gonadal. El genWT1 (Wilms tumor supressor) se ha encontrado
en el sindrome de Denys-Drash (genitales ambiguos, tumor
de Wilms y nefropatia progresiva) o en el sindrome de WAGR
(Wilms, aniridia, alteraciones genitales y retraso mental).

Otras causas. Mutacion de receptores de LH, deficiencia
de 17-beta hidroxiesteroide dehidrogenasa, HSC varon (ej.:
deficiencia de 3-beta), sindrome de testiculos evanescentes.
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Figura 25-2. Genitales de paciente 46 XY con insensibilidad parcial a los androgenos. A: transposicion penoescrotal
con dos testiculos en bolsa. B: hipospadias y curvatura ventral peneana.

DDS sexo cromosomico

Incluye a los pacientes con sindromes de Turner, Klinefelter
y los pacientes que presentan cariotipos con mosaicismos.

Sindrome de Turner. Se caracteriza por pacientes con
fenotipo femenino y cariotipos con un solo cromosoma X
(45X). Presenta ciertas caracteristicas distintivas como talla
baja, ausencia de caracteres sexuales secundarios y otras
alteraciones asociadas (cervicales, tordcicas, uroldgicas, retraso
mental, coartacion de aorta).

Sindrome de Klinefelter. Se caracteriza por la presencia
de un cromosoma Y y al menos dos cromosomas X (47XXY,
A8XXYY, 49XXXYY y mosaicismos). Los pacientes suelen
tener fenotipo masculino, con talla alta, retraso mental,
ginecomastia, déficit variable de andrégenos y testiculos atr6-
ficos (degeneracidn hialina). Tienen mds riesgo de presentar
tumores mamarios y testiculares.

Disgenesia gonadal mixta. Se caracteriza por genitales
ambiguos, un testiculo (generalmente disgenético) y una
g6nada tipo streak contralateral. £l cariotipo mds frecuente s
un mosaico 45X0/46XY. Los tumores gonadales se presentan
en el 20%-25% de los casos con cromosoma Y en el cariotipo
y el gonadoblastoma es el méds comun.

DDS ovotesticular. Es una entidad poco frecuente definida
por la presencia de tejidos testiculares y ovdricos en el mismo
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individuo. Los tejidos pueden encontrarse en la misma génada
(ovotestis) 0 en gonadas diferentes. El cariotipo suele ser 46XX
enel 60% de los casos, mosaicismo con sequnda lineaY en el
25%y 46XY en el 15%. El fenotipo es variable y los pacientes
presentan ambigiiedad genital, con hipospadias, criptorquidia
y fusion incompleta de los labios mayores.

EXAMENES DIAGNOSTICOS

Los exdmenes diagndsticos iniciales mds importantes en la
evaluacion de pacientes con DDS son cariotipo, ultrasonido
pélvico para evaluarla presencia de estructuras miillerianas y,
los niveles séricos de sodio, potasio y 17-hidroxiprogesterona
(17-0HP) luego del tercer dia de vida. Los estudios genéticos
son cada vez mds complejos e importantes en el diagndstico
de los diferentes tipos de DDS. Otros andlisis dtiles son los
niveles séricos de andrégenos (testosterona, dihidrotestoste-
rona, androstenediona), cortisol, gonadotropinas y hormona
antimiilleriana. Si los niveles séricos de 17 hidroxiprogesterona
estdn elevados, se diagnostica HSC. Determinar los niveles de
11-deoxicortisol y deoxicorticosterona ayuda a diferenciar
entre deficiencia de 21-hidroxilasa y de 11b-hidroxilasa. Si
los niveles séricos de 17-OH progesterona estdn normales, la
diferencia entre los niveles de testosterona y DHT junto con los
precursores de andrdgenos antes y después de la estimulacién
con gonadotropina coriénica humana ayuda a diagnosticar la
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etiologfa del DDS. Una diferencia entre los niveles de testos-
terona y DHT mayora 20 es sugestiva de deficiencia de 5-alfa
reductasa. Una falta de respuesta a la estimulacion con GCH
en combinacion con elevacién de hormona luteinizante y hor-
mona folfculo estimulante es consistente con el diagndstico de
anorquia. ks importante recordar que en los primeros 60 a 90
dias de vida, una elevacion normal de gonadotropinas ocurre y
resulta en un aumento de los niveles séricos de testosterona y
sus precursores. Por este motivo, en este periodo especifico, |a
estimulacion para evaluacion androgénica puede ser evitada.
Los niveles séricos de hormona antimiilleriana e inhibina
B puede ser medida en el periodo posnatal inmediato para
documentar la existencia de tejido testicular normal. El geni-
tograma retrogrado suele ser utilizado en pacientes con seno
urogenital para evaluacion de la longitud del seno y, ayuda
a definir la anatomia. En ocasiones es necesario realizar una
exploracin a via abierta o laparoscopica con toma de biopsia
gonadal para ayudaren el diagndstico definitivo del paciente.

EQUIPO MULTIDISCIPLINARIO
Y SOPORTE PSICOSOCIAL

Elrol de equipos multidisciplinarios para atender a pacientes
con DDS es de suma importancia. Todos los especialistas
involucrados son muy importantes tanto en el diagndstico
y manejo inicial como en su sequimiento. Las consecuencias
emocionales y sociales para todos los que participan (pacientes
y familiares) en el diagndstico y tratamiento de pacientes con
DDS no debe ser subestimado. Suele producirse una sensacién
generalizada de falta de respuestas y poca claridad en la vision
a futuro. Expertos en salud mental deben proveer soporte
psicosocial a pacientes con DDS y sus familiares en todos los
diferentes perfodos, desde el diagndstico hasta su etapa de
adultez. También es importante fomentar la participacion
de los mismos en grupos de soporte, con otros pacientes y
familiares con similares problemas.

Desérdenes de la diferenciacién sexual « Capitulo 25

CONCLUSIONES

Muchos avances fueron realizados para lograr un diagndstico
mds certero en pacientes con DDS y en el manejo integral
de los individuos y sus familias. EI diagnstico y el manejo
posterior de nifios con DDS y su familia requieren de un plan
estructurado, que incluye un manejo médico multidiscipli-
nario, con una comunicacion efectiva entre todas las partes
involucradas. Para su correcto diagndstico y sequimiento, los
pacientes suelen necesitar diferentes evaluaciones clinicas/
psicoldgicas, genéticas, de imdgenes radioldgicas y estudios
de laboratorios. A pesar de que su tratamiento puede incluir
opciones endocrinoldgicas y quirdrgicas; muchos pacientes,
familiares y médicos tienen preocupaciones en el tratamiento
de los pacientes con DDS, originadas de tratamientos pasados
incorrectos basados en el concepto binario tradicional de los
sexos. El manejo de pacientes con DDS requiere la aceptacion
de todos los involucrados de la posibilidad de que una
desviacion de las definiciones tradicionales de género no es
necesariamente patoldgica.
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Capitulo 26

Patologia testicular frecuente en la edad pediatrica

J. M. Escala

TESTiCULO NO DESCENDIDO

Es aquel que se encuentra en cualquier lugar del trayecto
normal de descenso entre la cavidad abdominal y la raiz
escrotal. Con menos frecuencia puede emigrar fuera de este
trayecto constituyendo una ectopia testicular. Su posicién mas
frecuente es sobre la aponeurosis del oblicuo mayor (Pipping
tetes), pero puede ubicarse también en la regién prepubiana
e incluso perineal.

Criptorquidia quiere decir testiculo escondido, lo que
ocurre solo en la posicion intraabdominal, que se da en el
5% de los casos, por lo que parece mas adecuado el nombre
de testiculo no descendido.

En el recién nacido (RN) esta condicion se presenta en
alrededor del 3% de los nifios, frecuencia que aumenta en
los prematuros, llegando hasta el 30% en los prematuros
extremos, o que no extrafia, ya que el descenso testicular
se completa al final del embarazo, por lo que en estos casos
puede ocurrir en las primeras semanas de vida. A partir de los
tres meses de vida la frecuencia de esta patologfa es del 1%,
iqual frecuencia que ocurre en estudios de grandes poblaciones
mayores, es decir, si el teste no desciende en los primeros
meses no lo va hacer en forma espontdnea.

Los mecanismos de descenso no estdn atn claros, se
estudian desde el siglo XVIIl cuando Hunter le daba gran
importancia al gubernaculum testes (timdn en latin), poste-
riormente se le ha dado relevancia al epididimo, a la presion
intraabdominal y a factores endocrinos, pero la verdad es que
al parecer son una combinacién de factores los que estarfan
involucrados en el normal descenso testicular.

El testiculo en posicion alta no tiene un desarrollo normal
y ve afectada su espermatogénesis llevando a diversos grados
de infertilidad. También es bien conocido el dafio que puede
producirse a través de la malignizacion, mds frecuentemente
seminomas en la edad de adulto joven, el que ocurre con
mucho mds frecuencia que en testes normalmente descendi-

dos. Su proporcién es mayor mientras mds altos se encuentren
y con un descenso tardio. Por otra parte, estos testes estdn mds
propensos a sufrir torsiones y mds expuestos a traumatismos
severos. Por estas razones su tratamiento es quirdrgico y en
la actualidad se recomienda que sea durante el sequndo
semestre de vida.

Su diagnéstico se realiza especificamente por el examen
fisico, que debe ser meticuloso en esta zona, que muchas
veces se deja sin examen al encontrar un escroto vacfo. Podrfa
ayudar en el diagnéstico algunas imagenes como ecografia o
resonancia nuclear magnética, que no son tan fiables como
el examen fisico, ya que la posicion del teste puede cambiar
espontaneamente o frente al tacto (Figura 26-1).

Figura 26-1. Ausencia de testiculo en escroto al lado
derecho.
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Figura 26-2. Vision laparoscopica de testiculo intraabdominal.

La cirugfa consiste en una incisién inquinal alta, para ubicar
el teste y disecarlo de todos los elementos vecinos. A veces
existe una persistencia del conducto peritoneo vaginal, que
debe tratarse de inmediato (hernioplastia inguinal) y “soltar”
completamente el teste y el corddn. Esta parte de la cirugfa
es la mds importante, incluso a veces se llega a diseccion
retroperitoneal amplia para lograr una suficiente longitud del
cordén. Posteriormente debe fijarse el teste en el escroto. Es
menos importante la forma en que se haga si hay una buena
diseccion alta y el teste llega libre. Unos prefieren la pexia en
un bolsillo escrotal, otros lo hacen con endopexia a través de
un punto que va del teste a la pared interna del fondo escrotal.

Esta cirugfa en los tiempos actuales se realiza en forma
ambulatoria y en nifios muy pequefios, por lo que se reco-
mienda uso de magnificacion y material quirdrgico y de sutura
fina, debe ser realizada por un especialista en nifios.

El tratamiento hormonal se reserva solo para el diagnstico
diferencial de los testiculos retrdctiles. Se usa gonadotropina
corionica u hormona liberadora de hormona luteinizante
(LHRH) para estimular la produccion de testosterona. Sin
embargo, los resultados han sido poco categdricos, depen-
diendo mucho de la ubicacion testicular al inicio del trata-
miento, teniendo efecto solo en los mds bajos y los retractiles.
También se usa la LHRH para mejorar la fertilidad en edades
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mayores de pacientes criptorquidicos, lo que no se hace en
forma masiva por sus resultados discutibles.

Enel testiculo no palpable es un esfuerzo generalmente
indtil intentar ubicarlo mediante estudios de imdgenes sofisti-
cados, por lo que no se indica la tomograffa computarizada o
resonancia nuclear magnética, generalmente ningtin método
es capaz de encontrarlo con certeza, por lo que solo se hace
una ecografia preoperatoria, la que es no invasiva y tiene
cierto éxito, sobre todo en manos expertas y con los equipos
de mejor calidad disponibles en la actualidad. Si aparece
en la region inquinal se prefiere esta via para la cirugfa, de
lo contrario, que es la mayorfa, se procede a realizar una
exploracion laparoscopica, la que sirve como diagnostico y
terapéutica (Figura 26-2).

Si aparecen vasos ciegos implica que no hay testiculo y
se termina la cirugfa, si el teste se ve en el abdomen, hay que
intervenir de inmediato, decidiendo en ese momento si se hard
en uno o dos tiempos, prefiriendo personalmente la primera
opcidn. Si aparecen vasos y deferente entrando al conducto
por el anillo inguinal, se debe proceder a una exploracién
inguinal, si estd presente se desciende como cualquier teste
criptorquidico, si es atrdfico se proceder a su extirpacion y pexia
contralateral (Figura 26-3)

El teste que no se palpa, puede estar en posicién intraab-
dominal o pertenecer al grupo de testes evanescentes, que
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Figura 26-3. Teste izquierdo atréfico que se procede a extirpar. Se pexia el teste con-
tralateral en el mismo acto quirdrgico.

corresponden a aquellos que han desaparecido, quedando solo
un vestigio donde llegan los vasos y el deferente, asumiendo
que se ha atrofiado por una torsion testicular in utero. En
estos casos generalmente se encuentra una hipertrofia del
teste contralateral.

TESTiCULO RETRACTIL

El teste retractil s la causa més frecuente de “escroto vacio”
y ocurre debido a la gran movilidad normal del testiculo
(Figura 26-4). Ala observacidn, fase inicial del examen fisico,
puede verse iqual al testiculo criptorquidico, generalmente en
nifios algo mayores como preescolares (Figura 26-5).

Es “tirado” fuera del escroto por un reflejo cremasteriano
exacerbado, pero en el examen fisico puede ser “devuelto” al
escroto por el examinador en forma fdcil, permaneciendo en
6 al liberar la traccion.

Puede estar en cualquier posicion del trayecto normal,
pero habitualmente se palpa superficial en la region inguinal.
Ocurre con mayor frecuencia en los nifios entre 3y 7 afios,
cuando el reflejo cremasteriano estd mds activo.

Con el tiempo y a mayor edad este reflejo disminuye, lo
que asociado a un teste de mayor volumen lo hace permanecer
en el escroto.

Este tipo de teste“alto” no requiere tratamiento quirtirgico
ya que su mejoria es espontanea.

Existe sf un pequefio grupo de estos pacientes en que con
el tiempo se va haciendo més dificil descender el testiculo al
escroto y que este permanezca en la bolsa espontdneamente
al soltarlo. Estos deben ser controlados de cerca por un mayor
lapso de tiempo, ya que pueden llegar a requerir tratamiento
quirdrgico.

CRIPTORQUIDIA ADQUIRIDA

Es una entidad relativamente nueva en que el testiculo se ha
encontrado en la holsa escrotal en perfodo de RN o lactante
menor, sin embargo, en edad preescolar se hace mds dificil su
palpacion y muchas veces se encuentran altos, sin descender
con facilidad al escroto y si lo hacen, ascienden rdpidamente.
En estos testiculos su tratamiento es aln discutido, existiendo
una gama amplia de ellos, desde la observacion en los mds
leves hasta la cirugia en los més severos.

Diversos autores y estudios orientan en uno u otro sentido,
desde los que opinan que no hay beneficio de una cirugfa
temprana al diagnstico ya que la mayoria desciende en forma
espontdneaen la pubertad y sinolo hacen, se pueden pexiar a
esa edad sin compromiso de su fertilidad, hasta aquellos que
insisten en la cirugfa precoz ya que la criptorquidia adquirida
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Testiculo retractil

Figura 26-4. Teste retractil. Mecanismo de ascenso
testicular.

serfa parte del espectro de la criptorquidia y no una variante
del testiculo normalmente descendido.

De preferencia se observa en un inicio y se controla con
ecografia midiendo el tamafio testicular, el que en los casos
unilaterales se compara con el del contralateral normalmente
descendido, si existe una diferencia mayor al 15% o si no
crece en controles seriados, se indica la cirugia, lo mismo que
en aquellos casos en que parece que clinicamente hay un
empeoramiento de su condicion inicial.

HIDROCELE

Es el aumento de liquido en el espacio que rodea al testiculo en
el escroto y se manifiesta como aumento de volumen escrotal.
Amedida que el testiculo desciende hacia el escroto “arrastra”
el conducto peritoneo vaginal, el que debe obliterarse antes de
nacer o en ese momento. La falla embrioldgica de este cierre
conlleva a patologias inguinales como el hidrocele, quistes
de corddn y hernias en general. La diferencia entre la hernia
inguinal en nifios (indirecta) y el hidrocele comunicante solo
estd en el calibre del proceso vaginal permeable, siendo de
menor calibre en el hidrocele, por lo que permite solo el paso
de liquido y no de intestino (Figura 26-6).
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Figura 26-5. Escroto vacio a izquierda con teste inguinal
que desciende al examen con maniobras.

El hidrocele se muestra como una masa de consistencia
liquida que transiluminay no duele. Ala ecograffa se ve como
el teste “flotando” en liquido puro.

El hidrocele esencial es aquel que no cambia de tamafio en
el dia o ante esfuerzos fisicos, mas propio del RN o el lactante
menor. Va disminuyendo paulatinamente con la edad y no
requiere tratamiento, ya que evoluciona en forma espontdnea
(Figura 26-7).

Sin embarqo, el hidrocele que cambia de tamafio durante el
dia, principalmente con el ejercicio o el llanto, se denomina
hidrocele comunicante y ocurre por persistencia permeable del
conducto peritoneo vaginal, por esta razon se llena de liquido
que proviene de la cavidad abdominal. En reposo este vuelve
a la cavidad abdominal y procede a“deshincharse” el escroto.
Esta variedad es de tratamiento quirdrgico, al igual que una
hernia inquinal de tipo indirecta (la de los nifios), y consiste
en el cierre del conducto permeable via inguinal, llamado
también hernioplastia (Figura 26-8).

En nifios mayores pueden existir hidroceles secundarios a
procesos tumorales o trauma, por lo que frente a un aumento
de volumen escrotal debe hacerse una ecograffa de la zona.
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Hidrocele Hidrocele Hidrocele
de cordon del escroto comunicante

Figura 26-6. Diferentes tipos de hidrocele en el nifio.
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Figura 26-7. Hidrocele bilateral extenso en recién nacido.
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Figura 26-8. Hidrocele comunicante por persistencia del conducto peritoneo-vaginal permeable.

Este examen es suficiente para diferenciar la mayoria de las
patologfas inquinales y ayuda a la toma de decisién quirdrgica
cuando es necesario.

QUISTE DEL CORDON

El conducto peritoneo vaginal puede cerrarse en forma seg-
mentaria, dando origen al quiste del corddn, el que también
puede ser de tipo comunicante en el caso que su extremo
proximal se encuentre permeable.

Se presenta como masa inguinal redondeada, mavil, no
dolorosa, cercana al polo superior del testiculo. Tiene transilu-
minacion positiva y es generalmente irreductible, a diferencia
de la hernia, aunque su tamario puede ser fluctuante en los
casos comunicantes. Fl teste se palpa normal bajo la masa.

La ecograffa certifica el diagndstico y su tratamiento es
quirdrgico, extirpando el quiste via inguinal, disecdndolo
cuidadosamente del resto de los elementos del cordon. En el
caso de los comunicantes debe realizarse una hernioplastia
junto a esta cirugfa. Su tratamiento quirdrgico es electivo y
ambulatorio.

186

‘ Manual_Urologia_Cap_26_210918.indd 186

QUISTE DEL EPIDIDIMO

También llamado espermatocele, es mds frecuente en el nifio
de edad prepuberal. Se presenta como una masa quistica
pequefia, redondeada, movil, a veces dolorosa, en relacion al
polo superior del teste.

La mayorfa aparece como un hallazgo frente a una eco-
graffa testicular solicitada por otras causas.

En algunos casos crece y puede llegar a un tamafio tal que
asemeja un tercer testiculo.

El diagnéstico se confirma con ecografia y el tratamiento
es quirdrgico solo si causa dolor o alcanza gran tamafo. La
mayoria es asintomadtico y evoluciona espontdneamente sin
crugfa, solo requieren observacion.

VARICOCELE

Es la dilatacién y tortuosidad de las venas esperméticas sobre
el testiculo debido a la insuficiencia de las vdlvulas de estas
y se manifiesta en el 15% de los adolescentes. Se presenta
como una“bolsa de gusanos”en relacién al polo superior del
testiculo. La mayoria de las veces es asintomatica, aunque
puede provocar molestias locales, desde una sensacién de
pesadez a un dolor localizado (Figura 26-9).
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Figura 26-9. Presencia de venas dilatadas en escroto, que
[O) constituyen un varicocele.
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La mayoria ocurre al lado izquierdo debido a la desembo-
cadura de la vena espermdtica de ese lado en dnqulo recto a
la vena renal, de gran flujo, la que produce una mayor presion
a la columna de sangre ascendente por la vena espermatica,
llegando a producir una insuficiencia en las valvas presentes
en estas venas, en cambio al lado derecho llega en forma
oblicua ala vena cava, evitando este trastorno fisiopatoldgico.

Laimportancia de esta patologfa radica en la relacién que
tiene con la infertilidad, de hecho, se sabe que el 40% de los
adultos que consulta por infertilidad primaria presenta varico-
cele, sinembargo, no se sabela causa exacta de este fenémeno.

El examen ideal para ver el deterioro de la funcién testicular
es el espermiograma, examen que no se utiliza en menores,
por lo cual la medicién del tamafio testicular, a pesar de ser
un pardmetro burdo, sirve para determinar indirectamente
el grado de dafio testicular, evidenciando la “gravedad “de Ia
patologfa y de paso favorecer la decisién de un tratamiento
quirdrgico. Lamejor forma actual de medicién gonadal es bajo
vision ecogréfica, que puede realizarse en forma secuencial y
ayuda a tomar la decision de un tratamiento quirdrgico.

El varicocele en el adolescente es habitualmente asin-
tomatico por lo que su diagndstico se hace en exdmenes de

Figura 26-10. Ecografia que muestra estructuras venosas muy dilatadas en cordon espermatico
que aumentan su diametro con Valsalva.
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Figura 26-11. Cirugia abierta que muestra venas espermaticas muy dilatadas que deben ligarse.

rutina, en posicién de pie por el mismo paciente o su pediatra.
Se certifica el diagndstico mediante una ecograffa testicular
que muestra las dilataciones varicosas que aumentan con las
maniobras de Valsalva (Figura 26-10).

El tratamiento puede ser solo observacién o en algunos
€asos cirugfa, esto lo determina principalmente la sintoma-
tologfa y el estado testicular, es decir, en los que padecen
dolor y/o presentan disminucién de volumen testicular se
prefiere operar.

Existen distintas técnicas quirdrgicas, abiertas o laparos-
cpicas, con un resultado similar. Las complicaciones mds
frecuentes son la recidiva, que ocurre en el 5% al 10% de
los casos, y el hidrocele postoperatorio que sequn diversos
estudios ocurre en frecuencia similar. En la actualidad la
eleccion del autor es la técnica inguinal con microscopio que
es algo mas tediosa, pero se asequra de no ligar la arteria ni
los linfdticos (Figura 26-11). También existen técnicas de
embolizacién percutdneas, con resultados variables, pero en
general con mayores recidivas a las anteriores, por lo que se
usan de sequnda linea .
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Escroto agudo

Capitulo 27

Alberto Torres, Felipe Castro

| sindrome de escroto agudo en el nifio se caracteriza

especialmente por dolor escrotal que se presenta de forma
aguda, usualmente acompafiado de signos inflamatorios
locales. La incidencia de esta condicion no estd reportada
en nuestro pafs, describiéndose una incidencia de 1 por cada
1.000 nifios al afo en publicaciones internacionales. Esta
condicion clinica puede ocurrir principalmente debido a las
siguientes situaciones, en orden de frecuencia: torsion de
apéndices del epididimo o del testiculo, torsion del corddn
espermdtico, epididimitis y orquitis. Sin embarqo, el diagnos-
tico diferencial también puede incluir otras etiologias como
trauma, tumores, hernias complicadas o no, apendicitis. El
enfoque de atencion debe estar centrado en descartar |a
torsion del corddn espermdtico, ya que en esta situacion el
dafio testicular irreversible puede ocurrir a pocas horas de
iniciada la sintomatologfa. Por lo anterior es que la anamnesis
debe dirigirse a definir el tiempo de evolucion y una detallada
descripcion de los sintomas, lo que sequido de un examen
fisico cuidadoso determinard la conducta a sequir. Por otro
lado, es importante educar a los padres para que consulten
tempranamente al servicio de urgencias en caso de dolor
testicular agudo, reforzando las consecuencias deletéreas en
caso del retraso en la evaluacién, diagnostico y tratamiento.

TORSION DEL CORDON ESPERMATICO

Laincidencia anual de esta patologia se describe en 4,5 casos
por cada 100.000 personas, en menores de 25 afios, siendo
mds frecuente en el lado izquierdo, con una relacién de 2:1.En
|a literatura se describe que la torsion de corddn espermético
representa el 23% de los casos de consulta por escroto agudo.
La edad de presentacion tiene una distribucion bimodal,
siendo mds frecuente en el perfodo perinatal y de adolescente,
en este (ltimo grupo el promedio de edad es de 13 afios.

Torsion del corddon espermatico en el adolescente.
En los adolescentes la torsién del corddn espermético es
intravaginal y sucede por una fijacién anormal del testiculo
y epididimo dentro de la tinica vaginal. Normalmente |a

tlnica rodea el epididimo y la cara posterior del testiculo, el
cual se adhiere al escroto impidiendo su torsion. Sila tdnica
se adhiere en una zona proximal del cordén espermatico,
el testiculo y el epididimo quedan suspendidos en forma
libre dentro del escroto, lo cual favorece su torsion dentro
de la vaginal. Esta fijacion anormal se describe cldsicamente
como en “badajo de campana”y ocurre con baja frecuencia.
Su incidencia se ha descrito hasta en 12% en estudios rea-
lizados en caddveres y habitualmente es bilateral. Debido a
que la incidencia de la torsion es significativamente menor,
se supone que existen otros factores que podrian influir en Ia
etiopatogenia de esta urgencia pediatrica, entre los que se
consideran: reflejo cremasteriano exacerbado, crecimiento
testicular desproporcionado con respecto al corddn, que se
produce normalmente durante la pubertad, y el aumento de
vascularizacion secundario a un trauma menor o epididimitis.

La presentacion clinica cldsica se caracteriza por dolor
testicular agudo muy intenso, de inicio sdbito, unilateral que
puede seracompafiado de nduseas o vomitos. Ocasionalmente
existe el antecedente de cuadros similares, menos intensos y
autolimitados, que podrfan corresponder a torsiones parciales
previas. Al examen fisico se puede apreciar un testiculo muy
sensible, en posicion fija, alta y transversa (Figura 27-1), el
reflejo cremasteriano la mayorfa de las veces estd ausente,
aunque su presencia no descarta la torsion. Ademas, puede
acompanarse de eritema y edema escrotal. Durante las
primeras horas de evolucion es posible hacer el diagndstico
diferencial con una epididimitis o torsion de apéndices, ya que
en estas situaciones se puede identificar el dolor especificoen
el polo superior del testiculo. Sin embargo, conforme pasan las
horas esta diferencia se hace més dificil de apreciar.

El diagndstico debe sospecharse en base a los hallazgos
clinicos aportados por la anamnesis y examen fisico. La
ecograffa con Doppler puede demostrar signos sugerentes
de torsion de corddn (signo del nudo, espiral, remolino o
concha de caracol) sin embargo, hay que considerar que se
han publicado series en que la eco-Doppler alcanza hasta el
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Figura 27-1. Torsion del cordon espermatico. Testiculo ascendido y en posicion
transversa.

20% de falsos positivos, probablemente debido a la presencia
de perfusion periférica, torsion incompleta (menos de 180°)
del corddn, tiempo de evolucién y episodios de destorsiones
espontdneas. La ecografia de alta resolucion logra identificar
la ausencia de flujo testicular con una sensibilidad del 86%
y especificidad del 100%, configurando un nivel de precision
en el diagnéstico de hasta el 97%.

Otro de los elementos importantes a considerar es la
estimacion de la viabilidad testicular, para ello tradicional-
mente se considera el tiempo de evolucion, sin embargo,
este dato habitualmente es inexacto y el rango de tiempo
publicado para rescatar la perfusion testicular es muy amplio
(entre 2-18 horas), debido a que existen otros factores que
pudieran influir en la evolucién de los pacientes, como el
grado de torsion o la presencia de circulacion periférica. Sin
embargo, en la mayorfa de los casos el “punto de no retorno”
para revertir la isquemia testicular sucede a las primeras cinco
horas de iniciado los sintomas. En este sentido el estado del
parénquima es fundamental, sies homogéneo probablemente
se recuperard mediante la destorsion, en cambio si es hetero-
géneo, se asume que ya existen zonas de necrosis por lo que
la posibilidad de recuperar la perfusion de ese testiculo es
practicamente imposible.

Aun considerando los aportes de la ecograffa Doppler,
hay que recordar que la sospecha de una torsién de corddn
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espermdtico constituye una emergencia quirdrgica, porlo que
no debe retrasarse la exploracion en aquellas ocasiones en que
no se disponga de ecograffa en forma inmediata.

El propésito de la cirugia es destorcer el testiculo afectado y
evaluar el estado circulatorio de este, i existe necrosis franca se
debe realizar una orquidectomia. En caso de dudas, se realiza
a destorsion (Figuras 27-2) y se cubre el testiculo con gasas
embebidas en suero tibio por algunos minutos para reevaluar
posteriormente. En caso de recuperar la perfusion del testiculo
se lo debe regresar al escroto y realizar una pexia del mismo
ya que tienen un mejor prondstico desde el punto de vista de
fertilidad que aquellos en los que se realiza orquidectomia.
Ademds, se recomienda también realizar la orquidopexia del
lado opuesto para disminuir el riesgo de una nueva torsién, la
cual puede llegar al 5% incluso después de fijado.

Torsion del cordon espermatico perinatal. Infrecuente
en neonatos, sin embargo representa hasta el 12% de las
torsiones de cordén en la infancia. EI 70% de las veces se
produce antes del parto y el 30% restante se presenta durante
el primer mes de vida. Puede ser unilateral o bilateral y en los
casos bilaterales puede ser sincrénica (67%) o asincronica
(33%). En estos casos sucede una torsion extravaginal por
una fijacién incompleta de la tdnica vaginal a la pared del
escroto, por lo tanto el testiculo, epididimo y tinica vaginal
se tuercen en el eje del cordon. Dependiendo del momento
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Figura 27-2. Ay B: torsion del cordon espermatico; C: se observa compromiso circulatorio del testiculo.

en que suceda esta condicién durante el desarrollo del feto se
pueden dar cinco estadios clnicos:

« Silatorsion ocurre muy previo al nacimiento, el paciente
nacerd con un testiculo ausente (vanishing testis) o muy
atrofiado (nubbin testis).

= Silatorsién ocurre algunas semanas previo al nacimiento, el
paciente nacerd con unamasaindurada, mas pequefia que el
testiculo contralateral, poco sensible, habitualmente ubicada
en la zona proximal del escroto, sin cambios inflamatorios.

« Silatorsion ocurre algunos dias previos al nacimiento, el
paciente nacera con una masa indurada, poco sensible, de
tamafio similar o més grande que el testiculo contralateral,
sin cambios inflamatorios.

= Silatorsion ocurre pocos dias u horas previas al nacimiento,
el paciente nacerd con cambios inflamatorios en el escroto,
sensible, aumentado de volumen, de coloracién violdcea
0 eritematosa, ocasionalmente con el testiculo elevado y

con un cordén engrosado.

« Silatorsién ocurre posterior al nacimiento (hasta el primer
mes de vida), el paciente podria nacer sin cambios eviden-
tes en el escroto (ocasionalmente podria haber hidrocele)
y los cambios inflamatorios aparecen posteriormente.

En los casos en que se sospeche esta condicién clinica,
la ecografia Doppler podria ser de ayuda para confirmar o
descartar el diagndstico. En los casos de torsién prenatal,
inicialmente la ecograffa muestra un testiculo aumentado
de tamafio, con parénquima heterogéneo y sin circulacion
intratesticular. También puede existir hidrocele y engrosa-
miento de estructuras paratesticulares. Posteriormente, se
puede evidenciar una disminucion de volumen del testiculo
y el parénquima presenta dreas hiperecogénicas que corres-
ponden a zonas de calcificacién. La exploracién quirtirgica es
una alternativa frecuentemente utilizada, aunque se debe
considerar que menos del 30% de los lactantes con dolor
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escrotal agudo tienen una torsion de cordon. El estudio con
resonancia nuclear magnética también podria considerarse
como alternativa de estudio de estos pacientes.

El manejo de esta patologia es controversial en este
grupo etario considerando que en la mayorfa de los casos la
posibilidad de recuperar la viabilidad del testiculo es muy baja.
Muchos investigadores consideran que los riesgos anestésicos
y quirtirgicos de un procedimiento sobrepasan la posibilidad
de salvar el testiculo, reportada en hasta el 5% considerando
solo aquellos pacientes que presentahan sintomas de torsion
testicular posterior al nacimiento. Sin embargo, ante la sos-
pecha de una torsién aguda deberfa realizarse la exploracion
quirdrgica del paciente ya que es dificil plantear una conducta
pasiva para una situacion que podria determinar una condicion
tan devastadora como la anorquia. Por otro lado, si se sospecha
que la torsion ocurrid previo al nacimiento deberfa enfocarse
el manejo en la observacion del testiculo contralateral. Hay
que considerar que existe un grupo importante de pacientes
(hasta el 60%) que presentan hidrocele del lado contralateral
que puede ser incidental o secundario a episodios isquémicos
como resultado de torsiones moderadas. La exploracion y
orquidopexia contralateral se considera fundamental conside-
rando la alta frecuencia de torsion asincrénica, la cual puede
suceder incluso 48 horas posterior al caso inicial.

TORSION DE LOS APENDICES TESTICULARES

Los apéndices o hidétides que se ubican tanto en la super-
ficie del testiculo como del epididimo son restos vestigiales
embrionarios derivados de los conductos de Miller y de Wolf,
respectivamente. La torsion e isquemia de estas estructuras
son la primera causa de escroto agudo, correspondiendo al
35% de los casos. Si bien puede suceder a cualquier edad,
el periodo mds frecuente de presentacion es entre los siete
y los doce afios. EI dolor es de menor intensidad que en la
torsion de cordon y el inicio puede ser stibito o paulatino, con
el transcurso de las horas se localiza tipicamente en el polo
superior del testiculo afectado. Al examen fisico se encuentra
un hemiescroto sensible, con edema o eritema. El signo
caracteristico de un punto azulado de 5a 10 mm en el polo
superior del testiculo puede identificarse en hasta el 20% de
los casos. A medida que el cuadro evoluciona se exacerban
los signos inflamatorios locales con lo que el diagndstico
diferencial resulta més diffcil de realizar.

En el 30% de los casos, la ecografia identifica un nédulo
extratesticular, frecuentemente entre la cabeza del epididimo
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y el testiculo, hiperecogénico, avascular, mayor de 5 mm con
cambios inflamatorios secundarios como hidrocele, aumento
de volumen del epididimo y edema escrotal. En una etapa
posterior pueden aparecer imdgenes quisticas. La circulacion
testicular estd caracteristicamente aumentada de manera
similar a la epididimitis, lo cual puede apreciarse hasta en
el 70% de los casos. Una vez realizado el diagndstico, y para
favorecer a resolucién en un menor tiempo, se indican anti-
inflamatorios y reposo con elevacidn escrotal; en caso de una
adecuada adherencia al tratamiento la sintomatologfa cede
en aproximadamente una semana, aunque estd descrito hasta
enel 15% la necesidad de exploracién quirdrgica en casos en
que los sintomas persisten. Algunos autores recomiendan
un enfrentamiento quirtirgico agresivo, especialmente en
pacientes con dolor intenso, lo que disminuira el tiempo de
recuperacion y el error diagndstico.

EPIDIDIMITIS Y ORQUITIS

La epididimitis corresponde a la inflamacion del epididimo
y se presenta habitualmente en adolescentes y adultos. Se
caracteriza por dolor testicular acompafiado de aumento de
volumen de inicio insidioso y progresivo en el tiempo. En la
medida que transcurre el tiempo y el cuadro avanza, el dolor
y el edema pueden extenderse al testiculo y la region inguinal,
dificultando el diagnostico diferencial con la torsién de cordon.

Mayoritariamente son de etiologia desconocida, sin
embargo, entre los agentes etioldgicos identificados, los mas
frecuentes corresponden a bacterias coliformes y algunas
formas de micoplasmas, mientras que en los adolescentes
sexualmente activos se agregan la Chlamydia trachomatis
y la Neisseria gonorrhoeae. En estos casos se piensa que
las bacterias llegan al epididimo de manera retrdgrada a
través de los conductos eyaculatorios; algunos casos pueden
presentarse asociados a infeccién urinaria, por lo que se
recomienda realizar un examen de orina. En casos en que haya
recurrencia, se debe sospechar alguna malformacién de la via
urinaria o anorrectal y solicitar exdmenes complementarios.
La ecotomograffa renal y vesical puede ser de ayuda para
descartar la presencia de uréter ectdpico que refluya a los
conductos eyaculadores o la presencia de valvas uretrales que
determinen obstruccion ureteral o de conductos eyaculadores.
Alternativamente podria presentarse en conjunto con uretritis,
en cuyo caso se recomienda complementar el estudio con
cultivo de secrecion uretral y PCR especifico para C. trachomatis
y N. gonorrhoeae, especialmente en poblacién de riesgo.
Entre otras etiologias se han descrito virus como el Mixovirus
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parotiditis o el citomegalovirus, e incluso, pardsitos como el
Enterobius vermicularis. Entre posibles causas no infecciosas
se han descrito la enfermedad de Behcet, el pdrpura de
Schonlein-Henoch y el tratamiento con amiodarona.

La ecografia Doppler muestra un epididimo aumentado de
tamafio, particularmente en la region de la cabeza, asociado
a hidrocele y engrosamiento del escroto. Ademds, si existe
compromiso testicular, este se encuentra aumentado de
volumen, asociado a un incremento en el flujo sangufneo.
La ausencia de signos de torsién del corddn o de apéndices
permite apoyar indirectamente el diagndstico.

La orquitis es una inflamacién del testiculo que gene-
ralmente es el resultado de la extensién de una epididimitis.
El compromiso testicular aislado es poco frecuente en nifios
y puede ocurrir por una diseminacién hematdgena de una
infeccion bacteriana o secundaria a una infeccion viral como
parotiditis, adenovinus, enterovirus, influenza o parainfluenza.

En los pacientes menores a tres meses la epididimitis/
orquitis es poco frecuente. El diagnostico se sospecha
clinicamente por la palpacién de una masa indurada, sen-
sible, acompafiada de eritema en la mayorfa de los casos.
La ecograffa con Doppler evidencia un aumento del flujo
vascular con ecogenicidad alterada y aumento de volumen
del epididimo, testiculo o0 ambos. Chiang report6 una serie
de siete casos, menores de tres meses, de los cuales cinco
presentaron epididimitis/orquitis y dos solo orquitis; de estos,
tres pacientes ingresaron por cuadro febril (sepsis) y poste-
riormente presentaron compromiso testicular. Cinco tuvieron
P(Ralta o leucocitosis, cuatro presentaron bacteriuriay dos se
presentaron con septicemia. Uno de los pacientes desarroll6
un hidrocele infectado y otro paciente un absceso testicular.
Se determind que la via de infeccién fue hematégenay ascen-
dente. El uso de antibidticos fue fundamental en el manejo de
estos casos. Los gérmenes mds frecuentemente identificados
fueron £. coli, E. fecalis y N. meningitidis.

El tratamiento consiste en reposo, elevacion escrotal,
antibioticos y analgésicos antiinflamatorios. Habitualmente el
dolory edema se resuelven en el plazo de una semana, mientras
que la induracion del epididimo puede durar varias semanas.

Finalmente, podemos concluir que el sindrome de escroto
aqudo se caracteriza por dolor escrotal, frecuentemente acom-
pafiado de signos inflamatorios locales, siendo las causas mds
frecuentes la torsién de apéndices testiculares, la torsion de
corddn espermdtico, epididimitis, orquitis y edema escrotal.
La sintomatologfa es similar entre las diferentes situaciones

Escroto agudo « Capitulo 2

clinicas, especialmente cuando la consulta no es temprana,
por lo cual el diagndstico diferencial puede ser un verdadero
desaffo. La exclusion de la torsion de corddn es fundamental
ya que el retraso en su diagndstico puede determinar una
necrosis del testfculo. La ecograffa es un buen recurso de apoyo
diagnostico, logrdndolo con precisién de hasta el 91,3% para
torsion de corddn, 91,1% para torsion de apéndice testicular
y 91,3% para epididimitis. La educacién a los padres orien-
tada a la consulta precoz en casos de dolor testicular agudo
es fundamental para prevenir a evolucion ominosa de este
cuadro clinico frecuente.
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Tumores testiculares

Capitulo 28

Francisca Yankovic
E n el grupo pedidtrico, los tumores testiculares son infre-
cuentes. En Chile, anualmente representan menos del
10% de los casos nuevos de tumores solidos de la infancia,
es decir, menos de 15 casos nuevos a nivel nacional. A nivel
internacional se estima una incidencia entre 0,5 a 2 casos por
100.000 nifos menores de 15 afios. Es importante reconocer
que en el grupo pedidtrico los tumores testiculares exhiben
diferencias significativas en la histopatologfa, malignidad y
patron de metdstasis. La mayorfa de los tumores testiculares
aparecen en pacientes menores de dos afos y la presentacion
clinica mds frecuente es la presencia de un aumento de volu-
men testicular duro e indoloro.

ETIOLOGIA Y PATOGENIA

La etiologfa del cancer testicular infantil es desconocida. En el
grupo pedidtrico, los pacientes con una alteracion de la diferen-
clacion sexual tienen un riesqo elevado de presentar tumores
testiculares, especialmente gonadoblastomas y disgerminomas
y, en etapas adultas, seminomas. Dependiendo del tipo de
alteracion de la diferenciacion sexual, este riesgo puede ser
entre el 15% para pacientes con insensibilidad parcial a andré-
genos, hasta el 30% en aquellos pacientes con cariotipo XY y
disgenesia gonadal mixta. El teste no descendido es otro factor
conocido que incrementa el riesgo de cancer testicular de células
germinales, pero fundamentalmente en pacientes pospuberales,
adolescentes y adultos jovenes. El riesgo serd mayor en patologia
bilateral y frente a un descenso testicular pospuberal.

MANIFESTACIONES CLINICAS

La mayoria de los tumores testiculares se presenta como una
masa indolora detectada por los familiares o el médico en un
control de rutina. En ocasiones puede existir el antecedente
de trauma, dolor o hidrocele. £l examen fisico revela una
masa testicular dura, indolora, con el consecuente aumento
de volumen escrotal unilateral. La transiluminacion puede
ser (til para distinguir componentes solidos o quisticos.
Otra forma de presentacion clinica es la pubertad precoz,

en cuyos casos el examen testicular debe ser acucioso. Los
diagnasticos diferenciales incluyen la torsion testicular, hernia
inguinoescrotal, epididimitis e hidrocele. Frente a la sospecha
diagnostica es imperativa la derivacion al especialista y 1a
solicitud de exdmenes complementarios. Especialmente (il
es la solicitud de una ecotomograffa testicular.

CLASIFICACION

Los tumores testiculares se clasifican de acuerdo a su histologia
en dos grupos principales, los tumores de células germi-
nales y tumores estromales. El primer grupo es el mds
frecuente, representando alrededor del 80% de los tumores
testiculares pediatricos e incluye los carcinomas embrionarios
infantiles, tumor de saco vitelino, los teratomas y los quistes
epidérmicos o tumores dermoides. Los tumores estromales
comprenden los tumores de células de Leydig, los tumores
de células de Sertoli, los tumores de las células granulosas
y los tumores estromales mixtos. A diferencia de los adultos,
los tumores testiculares benignos son mucho més frecuentes.
El seminoma, un tipo de tumor de células germinales que
representan el 89% de los tumores testiculares en adultos,
rara vez se encuentra en pacientes pediatricos.

Otras lesiones incluyen:

« Lesiones premalignas conocidas como neoplasia intratu-
bulary los gonadoblastomas.

o Infiltracion leucémica y linfomatosa testicular.
« localizacion testicular como metdstasis de otro primario.

o Lesiones pseudotumorales tales como nodulos hiperpla-
sicos en pacientes con hiperplasia suprarrenal congénita
0 la displasia quistica de |a rete de tests.

« Tumores de los tejidos de soporte paratesticulares, tanto
benignas como malignas, tales como rabdomiosarcomas,
leiomiomas, fibromas y hemangiomas.

La Tabla 28-1 resume la clasificacion de los tumores
testiculares prepuberales.
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Tabla 28-1. Clasificacion de los
tumores testiculares prepuberales

Tumores de células germinales

Teratomas testiculares (maduros e inmaduros)
Tumor del seno endodérmico o del saco vitelino
Tumor mixto de células germinales

Seminomas

Tumores estromales

Tumor de células de Leydig

Tumor de células de Sertoli

Tumores de las células juveniles de la granulosa
Estromales mixtos

Otros tumores malignos
(arcinoma in situ

Gonadoblastoma

Tumores de los tejidos de soporte
Rabdomiosarcoma

Fibroma

Leiomioma

Hemangioma

Secundarios

Infiltracion leucémica o linfomatosa
Infiltracion de otro primario

Lesiones pseudotumorales

Displasia quistica de |a rete de testis
N6dulos hiperpldsicos en hiperplasia suprarrenal congénita

Teratomas testiculares:

Teratoma maduro. Los teratomas maduros son los tumores
testiculares mds frecuentes y tienen un comportamiento bio-
l6gico benigno. Histoldgicamente presentan ADN diploide con
presencia de los 3 tipos celulares embrionarios (ectodermo,
mesodermo y endodermo). Dada su naturaleza benigna,
probablemente son menos reportados que otras formas
histoldgicas.

Teratoma inmaduro. Son infrecuentes y tienen compor-
tamiento maligno potencial. Tienen bajo riesqo de recaida,
respondiendo efectivamente al tratamiento quimioterdpico
cuando asi se presenta. Existen reportes aislados de metdstasis
secundarias a teratomas testiculares inmaduros.
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Tumor de saco vitelino o del seno endodérmico. Es
considerado el tumor maligno mds frecuente en el grupo
pedidtrico. Generalmente se presenta en nifios menores de dos
afios y tiene potencial de metdstasis a pulmones y linfonodos
retroperitoneales. De acuerdo con el registro de tumores de
la Academia Americana de Pediatrfa, cerca del 80% de ellos
es diagnosticado en etapa I. Este tumor presenta elevacion
de 1a alfa-fetoproteina en el 90% de los casos, que debe ser
monitorizada previo a la orquidectomia y posterior a ella, como
marcador de presencia de tumor residual. No se debe olvidar la
elevacion fisioldgica de la alfa-fetoproteina del recién nacido
y durante el primer afio de vida, de modo de no interpretar
en forma incorrecta un resultado elevado en una lesién tes-
ticular probablemente benigna. EI prondstico es excelente,
con una sobrevida mayor al 90%, incluso en pacientes con
tumor residual o metdstasis, dada la sensibilidad del tumor
ala quimioterapia.

Tumores estromales:

Células de Leydig. Tumor infrecuente, con una mayor inci-
dencia entre los 5-8 afios. Este tumor tiene un comportamiento
bioldgico benigno, no se asocia con metdstasis a distancia.
(aracteristicamente se presenta en el contexto clinico de
pubertad precoz pues es un tumor hormonalmente activo.
Ocasionalmente puede presentarse en forma bilateral.

(élulas de Sertoli. Muy infrecuentes, caracteristicamente
se presentan en nifos pequefios, en los EE. UU. tiene una
edad media de presentacién a los 6 meses. Tienen menor
actividad hormonal que los tumores de Leydig, por lo que
rara vez se asocian con pubertad precoz, pero en ocasiones se
han reportado casos de ginecomastia. En menores de 5 afios
no se han reportado casos con metdstasis y su prongstico es
excelente, sin embargo, existen casos de tumores de células
de Sertoli en nifios mayores con comportamiento maligno.

Juveniles de la granulosa. Tumor de origen no completa-
mente establecido que se presenta exclusivamente en menores
de un afio. Tiene un comportamiento benigno y son hormo-
nalmente inactivos. En ocasiones se asocian con alteraciones
del cromosoma Y o alteraciones de la diferenciacién sexual.

DIAGNOSTICO

La sospecha diagndstica es usualmente clinica, con los hallaz-
gos ya mencionados al examen fisico, caracteristicamente
de una masa testicular dura, indolora que fue detectada por
familiares del paciente o en un control de salud de rutina
(Figuras 28-1y 28-2).
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Figura 28-1. Paciente portador de un tumor testicular Figura 28-2. Nifio con un tumor escrotal (fibroadenoma
@ (seno endodérmico). escrotal). @

Frente a la sospecha diagnostica, se debe complementar

con estudios de im3genes y laboratorio. Tabla 28-2. Estatificacion de los tumores

testiculares prepuberales

ESTUDIO Etapa |
El estudio de una masa testicular contempla exdmenes de Enfermedad localizada
laboratorio e imagenes. Dado el alto porcentaje de lesiones Reseccion completa

benignas que se presenta como una masa testicular, es
importante diferir el estudio de diseminacion en aquellos

Normalizacion de marcadores (alfa-fetoproteina)

pacientes en que se ha confirmado histologicamente la Seminomas
naturaleza maligna de la lesion, o en aquellos con una fuerte Etapa Il

sospecha de patologia tumoral maligna. No existe consenso
sobre |a estatificacion de los tumores testiculares pedidtricos,
sin embargo, para tumores prepuberales se ha utilizado la
clasificacién del Children’s Oncology Group que se muestra Linfonodos retroperitoneales menores a 2 cm

en la Tabla 28-2. Marcadores elevados poscirugia

Laboratorio Etapa Ill

Alfa-fetoproteina. Esta cadena polipeptidica de aminoéci- Linfonodos retroperitoneales mayores a 2 cm
dos es producida por el saco embrionario, higado e intestino Etapa IV

fetal. Su vida media es de aproximadamente 5 a 7 dias y sus Metéstasis a distancia

valores deben ser ajustados por la edad del paciente, ya que

Orquidectomia transescrotal
Enfermedad microscGpica en escroto o cordon espermatico
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Figura 28-3. A, B y C: iméagenes ecograficas caracteristicas de un tumor testicular de probable etiologia maligna.

normalmente el valor adulto no se alcanza sino hasta los
8 meses de vida. Caracteristicamente, la alfa-fetoproteina
estd elevada en los tumores del seno endodérmico donde se
encuentra sobre su valor normal en cerca del 90% de los casos.
Con menor frecuencia, los pacientes con teratomas también
pueden presentar una elevacion de esta proteina.

Gonadotrofina coriénica humana-b. Esta glicoproteina
tiene una vida media de 24 horas y rara vez estd presente en
tumores testiculares en preadolescentes. En el reporte de Ia
Academia Americana de Pediatria del afio 2002, ninguno de
los pacientes evaluados por tumores testiculares presentd
elevacién de este marcador. En ocasiones los pacientes con
teratomas y gonadoblastomas pueden presentar elevacion
de esta glicoproteina, pero no asf aquellos que presentan un
tumor del seno endodérmico. Su elevacion es caracteristica en
tumores tipo adulto tales como seminoma o coriocarcinoma.

Testosterona. En un paciente con pubertad precoz y sospecha
de un tumor de células de Leydig se debe solicitar el estudio de
los niveles de testosterona, los que en ocasiones se encuentran
anormalmente altos en tumores hormonalmente activos.
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Imagenes

Ecografia. Frente a la sospecha diagndstica es el examen de
eleccion. Permite distinguir tumores testiculares de lesiones
no tumorales y la ubicacion intra o extratesticular de ellas.
Lasimagenes ecograficas también pueden ser sugerentes de
un tipo especifico de lesion. Especialmente dtil es la visua-
lizacion de lesiones quisticas simples de cardcter benigno o
la presencia de calcificaciones gruesas, més frecuentes en
teratomas. Este examen no permite el diagndstico definitivo
de unalesion maligna, pero es clave para planificar el trata-
miento (Figura 28-3).

Estudio de diseminacion. La tomograffa axial computa-
rizada de abdomen estd indicada solo frente a la sospecha de
tumores malignos tales como lesiones extratesticulares tipo
rabdomiosarcoma paratesticular o frente a un paciente mayor
de 6 meses con una lesidn testicular y elevacion significativa
de 1a alfa-fetoproteina en la que sospechamos un tumor del
seno endodérmico. En ambos casos es perentorio el estudio
de diseminacion para planificar una terapia adyuvante acorde
alos hallazgos de las imdgenes. Asimismo, frente a cualquiera
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de estos dos escenarios clinicos, se debe tomar una radiograffa
de térax y/o una tomografia de térax en la bisqueda de
metdstasis pulmonares.

TRATAMIENTO

El tratamiento de los tumores testiculares es quirdrgico.
Tanto en sospecha de lesiones benignas como malignas el
abordaje es por via inguinal, asegurando una incisién amplia
que permita la exteriorizacion del testiculo sin manipula-
cion excesiva. Frente al diagndstico de masa testicular, con
exdmenes de laboratorio normales, es muy probable que Ia
lesion tenga un cardcter benigno. Frente a este escenario, se
recomienda la extirpacién de la masa tumoral preservando el
tejido testicular normal. La técnica incluye el control vascular
por via inguinal con una cintilla vascular lo mas cercano al
orificio inqguinal profundo. Posteriormente se realiza una
biopsia excisional rdpida y una vez confirmado el diagndstico
de un teratoma maduro, de un quiste epidérmico o de un
tumor de células de Leydig se procede a la preservacion

Tumores testiculares « Capitulo 28

del tejido testicular normal, removiendo solo el tumor. Es
fundamental confirmar la presencia de tejido testicular
normal alrededor de la muestra, especialmente en nifios que
se acercan a la pubertad, en cuyos casos existe mayor riesgo
de malignizacion de teratomas. En el caso de elevacion de
alfa-fetoprotefna, es altamente probable que sea un tumor
tipo del seno endodérmico y en estos casos estd indicada
una orquidectomia radical por via inguinal. Mds del 90%
de estos tumores se encuentra confinado al testiculo y este
procedimiento serd curativo, sin requerir otras intervencio-
nes. Los tumores del seno endodérmico son muy sensibles
ala quimioterapia basada en cisplatinio, por lo que rara vez
se indicard una linfadenectomia radical retroperitoneal en
caso de enfermedad residual (Figura 28-4).

PRONOSTICO

En general, el prondstico de las masas tumorales testiculares en
la edad pedidtrica es excelente, incluso en lesiones malignas o
en presencia de metdstasis. La estadistica nacional publicada
en 2004 por el programa nacional de drogas antineopldsicas
infantiles (PINDA), que incluy6 29 pacientes tratados en el
perfodo comprendido entre 1993 y 1999, la sobrevida total
alcanz6 al 96%, con una mediana de sequimiento de 40
meses. Del total de pacientes tratados, hubo 8 de ellos que
presentaron recaida local o a linfonodos retroperitoneales,
ningdn paciente recay6 con metdstasis a distancia.

i

Figura 28-4. Imagenes Ay B muestran la secuencia quirtrgica con control vascular inguinal de una lesion tumoral testicular.
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Capitulo 29

Consideraciones anestesiologicas

en urologia pediatrica

Claudio Ricke

E n el dmbito de la anestesia para cirugia uroldgica en
nifios, en la mayorfa de las ocasiones los principios son

similares a otras cirugfas, sin embargo, hay algunos elementos

que requieren una consideracion especial.

EVALUACION PREOPERATORIA

Todo procedimiento anestésico debe iniciarse con una eva-
luacion preoperatoria que incluya una anamnesis dirigida a
identificar patologfa preexistente, alergias, uso de medica-
mentos, problemas durante anestesias previas y antecedentes
familiares de enfermedades que pueden ser hereditarias (ej.
hipertermia maligna, miopatias). En casos en que el paciente
presente malformaciones uroldgicas, deben descartarse otras
malformaciones que pudiesen tener implicancia para la
anestesia, como las anomalfas cardiacas asociadas al VACTER,
sindromes de CHARGE y de DiGeorge.

Si-bien en la actualidad la mayorfa de los pacientes
son evaluados por el anestesiélogo el dia de la cirugfa, en
casos complejos es recomendable realizar una evaluacién
preoperatoria con mayor antelacién para poder recolectar
la informacién necesaria, solicitar la evaluacién de otros
especialistas (nefrélogo, cardiologo, etc.) o solicitar exdmenes
complementarios.

Todos los pacientes que van a ser sometidos a una cirugia
o procedimiento diagndstico, ya sea bajo anestesia general,
regional o sedacion deben cumplir un periodo mfnimo de
ayuno para disminuir el riesgo de aspiracion pulmonar de
contenido gdstrico (Tabla 29-1).

El examen fisico debe estar focalizado en el aparato
cardiopulmonar, evaluacién de la via aérea y probabilidad
de dificultad con los accesos venosos. En caso que se plantee
una anestesia neuroaxial (espinal, epidural o caudal) debe
evaluarse la columna, incluyendo alteraciones cutdneas en
la zona lumbar y estigmas que puedan sugerir una disrafia
oculta (ej.. seno dérmico, hipertricosis localizada, fibromas o
lipomas en la zona sacra).

En lo que concierne a la solicitud de exdmenes de
laboratorio, es necesario enfatizar que en cirugfas de baja
o mediana complejidad (ej.: circuncisién, orquidopexia,
hipospadia) los exdmenes de rutina no estan indicados. Solo
deben solicitarse exdmenes cuando exista alguna patologfa
preexistente que requiera ser evaluada, cuando se estime
que el resultado de dicho examen puede alterar la conducta
anestesioldgica o quirdrgica y cuando se trate de una cirugfa
de gran envergadura. Ejemplos de ello son, la glicemia en
pacientes diabéticos, pruebas de coagulacion en pacientes

Tabla 29-1. Periodo de ayuno para cirugia o procedimiento diagnéstico

o | oo | ki
4h

Leche materna

Formula 6h
Comia liviana

Comida pesada

Liquidos claros 2h

6h

6h 6h
8h 8h
2h 2h

Liquidos claros: agua, jugo sin pulpa, te, café, bebida carbonatada.

Comida liviana: Liquido claro con tostadas.

Comida pesada: frituras, comidas altas en grasas y carnes.

201

27-09-18 22:08 ‘



MANUAL DE UROLOGIA PEDIATRICA

con discrasias sanguineas, hematocrito en pacientes en que se
sospecha una pérdida importante de sangre durante la cirugfa,
creatininemia y calemia en pacientes con insuficiencia renal o
sospecha de disfuncion renal.

Este es también un momento adecuado para establecer
una buena relacién con los padres y el nifio, explicar los
procedimientos a realizar, explicar los riesgos y beneficios de
ellos, responder a las dudas de los padres o del nifio y solicitar
el consentimiento informado.

Una vez terminada la evaluacion preoperatoria, debemos
decidir el tipo de anestesia a usar (sedacion, anestesia general,
anestesia regional [como anestesia (inica 0 asociada a aneste-
sia general]), asi como la necesidad de realizar un monitoreo
bésico (ECG, presion arterial no invasiva, oximetria de pulso,
capnograffa y temperatura) o una monitorizacién invasiva
(presion arterial directa, presion venosa central, sonda Folley).
La monitorizacion de la temperatura central (habitualmente a
nivel nasofaringeo o esofdgico) sibien constituye un estdndar
de la monitorizacion en anestesia pedidtrica, es especialmente
importante en procedimientos en que existe gran exposi-
cion de la superficie corporal o visceral y cuando se realiza
irrigacion vesical prolongada con liquidos frios, dado que se
puede producir una importante pérdida de calor por esta via,
requiriéndose medios activos de calentamiento para evitar la
hipotermia perioperatoria.

En casos en que se sospeche la necesidad de transfusion
durante el procedimiento se deberd contactar con el personal
de banco de sangre para confirmar que el paciente esté cla-
sificado, que exista disponibilidad de productos sanguineos y
coordinar procedimientos especiales (e].: filtracién o irradia-
cion de globulos rojos para transfusion en nifios pequefios).

INDUCCION Y MANTENCION ANESTESICA

Es altamente recomendable que la induccion anestésica del
nifio sea realizada en compaiiia de alguno de los padres. Esto
disminuye el estrés para el nifio y aumenta la probabilidad
de un proceso tranquilo y agradable para él. Si lo anterior
no es factible, especialmente en nifios pequefios, el uso de
premedicacion (habitualmente midazoldm 0,5 mg/kg, con un
mdximo de 15 mg por via oral) es una buena opcion.

Excepto en aquellos nifios que tienen una via venosa
instalada, la induccion suele ser inhalatoria. Lo mds habitual
es iniciar la induccién con éxido nitroso (inodoro) y luego
agregar en forma progresiva sevoflurano (no debe usarse
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isoflurano o desflurano durante induccion inhalatoria, dado
que son gases irritantes de la via aérea). El uso de sevoflurano
durante lainduccion suele asociarse a fenémenos excitatorios
(movimientos, hiperventilacion y taquicardia), de modo
que es recomendable explicar a los padres que esto es un
fendmeno normal.

La mantencion anestésica suele basarse en un haloge-
nado (sevoflurano, desflurano, isoflurano), asociado a algdn
analgésico potente (fentanilo o remifentanilo). En casos en
que se requiera intubacion endotraqueal, puede agregarse
algun relajante muscular (atracurio, vecuronio, rocuronio),
aunque la mayoria de las veces, los nifios adecuadamente
anestesiados no requieren del uso de relajantes musculares
para laintubacidn. En casos seleccionados puede ser necesario
el uso de TIVA (anestesia intravenosa total), como cuando se
sospecha susceptibilidad a hipertermia maligna, antecedente
de hepatitis por halogenados y en algunas miopatfas.

Bloqueos regionales. En la mayorfa de las cirugfas urol6-
gicas en pediatria es altamente recomendable Ia realizacion
de un blogueo regional con anestésico local, ya que permite
mantener una anestesia mas superficial, menor uso de
opioides durante el intraoperatorio, un postoperatorio mds
tranquilo con menor necesidad opioides y menor incidencia
de efectos colaterales.

En caso de usar una técnica regional, es necesario conocer
lainervacion de la zona que deseamos bloquear:

o Pelvis: parasimpatico: S2-53-54 (plexo esplacnico pel-
viano). Simpdtico: T11-T12 (plexo hipogdstrico).

e Rifién: T10-L1.

o Préstatay vejiga: S2-53-54 (la distencion vesical requiere
habitualmente bloqueo hastaT10 0 T11).

e Uréter: blogueo hasta T10.

« Pene: los 2/3 distales estén inervados por el nervio dorsal
del pene (rama terminal del nervio pudendo).

Bloqueo caudal. El blogueo caudal es un tipo de anes-
tesia epidural (Figuras 29-1'y 29-2), muy facil de realizar,
especialmente en RN, lactantes y preescolares, y que estd
especialmente indicado en procedimientos que requieren
bloqueo bajo el nivel T-10 (nivel umbilical). Una de sus
principales limitantes es la corta duracion de su efecto (4-6
h), motivo por el cual se ha usado la asociacion de anestésico
local (bupivacaina o levobupivacaina) con algunos coadyu-
vantes (morfina, clonidina, ketamina libre de preservantes)
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Figura 29-2. Bloqueo caudal: técnica de puncion.

en un intento de prolongar el efecto clinico. Se ha sugerido
una mayor incidencia de fistulizacién en el postoperatorio de
la cirugfa de hipospadias en pacientes que han recibido un
blogueo caudal para manejo del dolor postoperatorio, com-
parado con pacientes que han recibido un bloqueo de nervio
dorsal de pene o solo analgésicos sistémicos, sin embargo el
tema no estd del todo aclarado.

Bloqueo de nervio dorsal de pene. El blogueo de nervio
dorsal de pene estd indicado especialmente en la circuncision
y en hipospadias distales. En este bloqueo estd absolutamente
contraindicado el uso de vasoconstrictores en la solucion
anestésica, debido que, dada la circulacién terminal del pene,
podria producirse necrosis del glande.
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Bloqueo ilioinguinal/iliohipogastrico. Este bloqueo se
utiliza habitualmente en abordajes a nivel de zona inguinal,
como descensos testiculares e hidrocele comunicante. Es una
técnica facil de aprender, con unatasa muy baja de complica-
ciones. Actualmente se ha logrado una mayor tasa de éxito en
este blogueo mediante la técnica de inyeccion ecoguiada. Es
necesario recordar, sin embargo, que este bloqueo no incluye
las estructuras del corddn espermatico ni la piel escrotal por
lo que se requiere infiltracién en la zona de |a pexia testicular.

PROCEDIMIENTOS NEFROUROLOGICOS QUE
REQUIEREN CONSIDERACIONES ESPECIALES

Urodinamia. Idealmente, el procedimiento debe realizarse
en un paciente que pueda cooperar, y sin utilizar medicamen-
tos que puedan alterar los resultados del examen. En nifios que
no se realizan cateterismo vesical en forma habitual, casi Ia
mitad presenta un grado de molestias y ansiedad suficientes
para limitar la interpretacion del estudio realizado. Por otra
parte, existe cada vez mds evidencia que demuestra que la
sedacion con midazoldm disminuye la ansiedad del nifio
durante la cateterizacién y no impide la deteccion de reflujo
vesicoureteral nila deteccién de residuo posmiccional. También
se ha demostrado que estudios urodindmicos realizados bajo
anestesia general, permiten observar adecuadamente patrones
de disfuncion vesical suficientes para iniciar un tratamiento.

Otra alternativa que puede utilizarse en nifios que no son
capaces de tolerar |a cateterizacidn, es realizar una anestesia
muy breve durante |a cateterizacion, para posteriormente
realizar el estudio urodindmico con el nifio despierto.

Biopsia renal. La mayorfa de los pacientes que ingresa a
pabell6n para realizarse una biopsia renal tienen una funcion
renal normal o moderadamente alterada, que no requiere
mayores modificaciones del tipo y dosis de drogas anestésicas
utilizadas. La posicion habitual del paciente es el dectbito
prono, lo cual hace que un alto porcentaje de los anestesiélogos
opten por la anestesia general con intubacion endotraqueal,
sin embargo, existen varios reportes que avalan el uso de
mascarilla laringea en esta posicion, lo cual permite anestesias
més superficiales, evitar el uso de relajantes musculares y su
posterior reversion, y permiten acortar el tiempo de ocupacion
del pabelldn, en un procedimiento que en general es de corta
duracion (Figura 29-3). Otra alternativa es la realizacion de Ia
biopsia renal en dec(bito lateral. En un estudio que compard
un grupo de 47 nifios con biopsias renales realizadas en
dectbito prono (100% de los nifios fueron intubados) con
44 nifios con biopsias renales realizadas en dectbito lateral
(18% de los nifos fueron intubados) no se encontrd diferencia
significativa en el nimero de punciones, calidad de las biopsias
ni complicaciones en ambos grupos.

Figura 29-3. Posicion decubito prono para anestesia general con intubacion endotraqueal.
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Litotripsia. Hasta los trabajos de Newman en 1986, la
litotripsia se consideraba contraindicada en la poblacién
pedidtrica. A partir de entonces, se ha utilizado cada vez
con mas frecuencia en los casos de litiasis de la via urinaria
en pediatrfa. En nuestra institucién (C. Las Condes, Chile),
prdcticamente todos los casos pedidtricos los realizamos bajo
anestesia general con mascarilla laringea, sin embargo, se han
descrito otras alternativas, especialmente en nifios mayores de
cincoaseis afos (anestesia disociativa con ketamina, analgesia
con infusion de alfentanilo).

Anestesia para cirugia laparoscopica. La cirugia laparos-
cOpica se utiliza cada vez con més frecuencia para la realizacion
de procedimientos intraabdominales (nefrectomia, descenso
de testiculo intraabdominal alto, biopsia renal, varicocele,
reseccion de quistes renales, pieloplastia, reimplante ureteral,

cirugia reconstructiva de vejiga).

Esta cirugia requiere de intubacién endotraqueal, ventila-
cion con presion positiva y relajacion musculary, también de
monitorizacion de (0, espirado. Debe tenerse presente que el
aumento de presion intraabdominal por el neumoperitoneo
produce una reduccion del retorno venoso, lo que puede ser
agravado si la cirugia requiere ademds posicionamiento con
cabeza més alta que los pies (Fowler), sin embargo, en pacien-
tes por lo demds sanos, estos eventos suelen ser bien tolerados.

Cirugia robética. En los Ultimos afios se ha incorporado la
cirugfarobdtica dentro delas herramientas disponibles en cirugia
infantil. En el campo de la urologa se ha utilizado en pieloplastia,
nefrectomfa, reimplante ureteral y apendicovesicostomia.

Desde el punto de vista anestesioldgico, a las condicio-
nes requeridas para una laparoscopia cldsica se suman las
consideraciones dadas por la imposibilidad de acceder al
paciente una vez posicionado (idealmente 2 accesos venosos,
eventualmente linea arterial si se sospecha necesidad de tomar
examenes durante el procedimiento), la posibilidad de dafio
del paciente por los brazos del robot (proteccion de la cabeza
del paciente con algdn soporte metdlico) y la necesidad de
mantener una relajacion muscular mds profunda de lo habi-
tual por el riesgo que implican los movimientos del paciente
estando los brazos robéticos insertados.

Anestesia en pacientes con insuficiencia renal cronica.
Los pacientes con insuficiencia renal crénica suelen requerir
anestesia para procedimientos relacionados a su patologia
(instalacion o revision de catéteres de didlisis peritoneal,
realizacion de fistula arteriovenosa, instalacion de catéter
transitorio de hemodialisis) o por patologias no relacionadas
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(e].: peritonitis, abscesos, etc.). Siel procedimiento lo permite,
se debe realizar una sesion de didlisis el dfa previoa la cirugfa,
permitiendo una adecuacién posterior de la volemia y controlar
los niveles de calemia previo a la anestesia. Si la calemia es
mayor de 6 mEq/L, debe corregirse previo a la anestesia, a
pesar que la hipercalemia crénica suele ser mejor tolerada
que la aguda.

Durante la induccion y mantencién de la anestesia puede
usarse la mayorfa de los anestésicos, considerando la posi-
bilidad de un mayor porcentaje de droga libre debido a la
hipoalbuminemia, alteracion de volimenes de distribucion
y prolongacion de su efecto en aquellas que presentan
eliminacion renal. Debe considerarse el vaciamiento gdstrico
prolongado en este grupo de pacientes, lo que aumenta el
riesgo de aspiracion. Dentro de lo posible, deben evitarse las
punciones arteriales ya que podrian requerirse posteriormente
para la realizacion de fistulas arteriovenosas. Es importante
prestar especial atencion a la asepsia, dada la menor resistencia
a las infecciones en este grupo de pacientes.

Anestesia para trasplante renal. Los nifios programados
para trasplante renal por lo general tienen una serie de pato-
logias agregadas que deben ser consideradas en la evaluacién
preanestésica. Cabe destacar la HTA, anemia (habitualmente
bien tolerada), vaciamiento gdstrico retardado (riesgo de aspi-
racion de contenido gdstrico), trastornos electroliticos (hipo
0 hipernatremia, hipercalemia), tendencia a las infecciones,
alteracién de la funcion plaquetaria (aunque habitualmente
no contraindica el uso de anestesia neuroaxial).

La induccion anestésica debe ser cuidadosa, ya que el
paciente puede estar hipovolémico si ha sido dializado recien-
temente. El uso de succinilcolina debe hacerse con precaucion
Yy NO Usarse en pacientes con calemia preoperatoria superior a
5,5 mEqg/Ly en aquellos pacientes con neuropatia periférica
avanzada, en que puede producirse una liberacién masiva de
potasio al torrente sanguineo.

De los relajantes musculares de uso habitual, el rocuronio
puede presentar un efecto prolongado, aunque suele ser clini-
camente no significativo. Se ha observado efecto prolongado
del mivacurio en pacientes con insuficiencia renal cronica
debido a una disminucién en la actividad de colinesterasa
plasmatica. Fl relajante de eleccion es el atracurio, que no
presenta eliminacion renal.

Debe limitarse el uso de morfina y petidina, ya que se
pueden acumular metabolitos activos (normeperidina y
6-glucurénido de morfina). No hay contraindicacion al uso
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de fentanilo, alfentanilo o sufentanilo y, el remifentanilo es
una muy buena alternativa ya que se metaholiza por esterasas
inespecificas y por lo tanto su farmacocinética no se altera
en este grupo de pacientes. Puede usarse cualquiera de los
halogenados modernos (isoflurano, desflurano o sevoflurano).

La monitorizacion habitual debe incluir ECG, PANI, Sat0,,
EtCO, y temperatura central. Todos los pacientes deben ser
monitorizados con presién venosa central (habitualmente un
catéter de 2-3 limenes via yugular interna) y sonda Foley.
En nifios menores de cinco afios, en que la anastomosis
vascular se realiza en vasos arteriales mayores, es necesaria la
monitorizacion con una linea arterial. El estado dcido-bdsicoy
hematocrito deben controlarse cada 1-2 horas.

Durante el periodo de |a anastomosis vascular es recomen-
dable mantener presion venosa central entre 15-20 mmHg en
menores de cinco aflos y entre 12-14 mmHg en nifios mayores,
y mantener presion arterial sistolica > 100 mmHg. Previo al
declampeo se recomienda el uso de manitol (0,25 mg/kg) y
furosemida (2 mg/kg). Durante el declampeo de donantes
adultos en receptores pequefios, suele producirse una caida
brusca de la resistencia vascular sistémica y presion arterial,
lo que puede evitarse manteniendo un aporte de volumen
alto previo a esta etapa. El objetivo es mantener presiones
sistolicas idealmente mayores a 130 mmHg, asequrando una
perfusién adecuada del rifién trasplantado, acostumbrado a
presiones de perfusion del adulto.

Los nifios mayores pueden ser extubados al final de la
cirugfa, sin embargo, en los nifios mds pequefios, en que
habrd que utilizar gran cantidad de volumen para mantener
una presion de perfusién adecuada, puede ser preferible
mantenerlos en ventilacién mecanica, ya que es probable que
se produzca algun grado de edema pulmonar.

La analgesia postoperatoria puede realizarse en base a
analgesia epidural, o en su defecto puede usarse una infusion
de fentanilo. En caso de utilizar analgesia controlada por el
paciente con morfina debe tenerse presente la posibilidad de
acumulacion de metabolitos activos. No deben usarse AINE
ya que alteran la perfusién renal.

Alergia al latex. Desde su primera descripcion en 1979, Ia
alergia al latex se ha transformado en la sequnda causa de
anafilaxia en pabellon. Sin embargo, gracias al descubrimiento
de los factores de riesgo, la incidencia de este cuadro ha
disminuido en los dltimos afios. La presencia de anomalias
genitourinarias constituye un factor de riesgo de alergia al
ldtex, debido a las mdltiples cirugias a que son sometidos
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estos pacientes y a la necesidad de cateterismos vesicales
intermitentes con sondas de Iatex. Otros factores de riesgo
son: personal de salud y otras profesiones que usan guantes
de Iatex, pacientes portadores de espina bffida, antecedentes
de alergia a la palta, kiwi, pldtano y castafias.

Los pacientes con factores de riesgo deben ser interrogados
previo a la cirugfa sobre antecedentes de edema peribucal al
inflar globos, reaccion alérgica al usar guantes, preservativos o
cualquier otro elemento de Idtex y antecedentes de reacciones
alérgicas o shock en cirugfas previas. Si existe duda razonable
acerca de la existencia de un paciente con alergia al ldtex,
se deben eliminar todos los elementos de pabellén que lo
contengan ya que las reacciones pueden ser muy severas,
pudiendo ser incluso fatales.

MANEJO DE LA ANALGESIA POSTOPERATORIA

Estd demostrado que desde las veinte semanas de gestacién
existe un sistema funcional, aunque inmaduro, capaz de per-
cibiry responder al estimulo doloroso. El manejo inadecuado
del dolor en el postoperatorio de los nifios tiene repercusio-
nes fisioldgicas, psicoldgicas y emocionales. Un estudio de
pacientes pediatricos hospitalizados, mostrd que el 44% de
los pacientes admitidos a servicios quirdirgicos presentd dolor
moderado o severo. Entre los servicios con alta prevalencia de
dolor aparece urologa, con el 36%.

Entre las causas que frecuentemente se mencionan para
explicar este fenémeno estd la dificultad de evaluacion del
dolor en nifios pequefios, la escasez de antiinflamatorios no
esteroidales (AINE) intravenosos aprobados para uso en nifnos
menores de dos afios y el temor, por parte del personal de
enfermeria 0 médico, de usar opioides en estos pacientes. ks
necesario realizar ademds una evaluacion clinica que incluya
el comportamiento del nifio, determinar el origen del dolor
(visceral 0 somatico), determinarla movilidad que requiere el
nifio y chequearla medicacion analgésica que est recibiendo.

Actualmente existe consenso en que el manejo de la
analgesia debe ser multimodal, es decir, usar medicamentos
que bloguean las diferentes vfas de transmision del dolor. Esto
puede incluir el uso de acetaminofeno (paracetamol), AINE
cldsicos (ibuprofeno, ketoprofeno, ketorolaco, etc.), opioides
(morfina, metadona, codeina, etc.), agonistas a2-adrenérgicos
(dexmedetomidina), bloqueadores de receptores NMDA
(ketamina en dosis bajas) y, en lo posible, el uso de un
blogueo regional, ya sea en dosis (nica o con un catéter para
infusién continua.
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Analgésicos no esteroideos. Estos son medicamentos
que inhiben la ciclooxigenasa (COX), enzima responsable
de transformar el dcido araquidénico liberado en los tejidos
traumatizados en prostaglandinas y tromboxanos (Tabla
29-2). Existen dos tipos: la COX, distribuida a través de
todo el organismo, es responsable de la proteccion gastrica,
requlacion del flujo renal, agregacién plaquetaria y tono de
la musculatura lisa bronquial. El uso de bloqueadores de
la COX, puede producir ulceraciones gdstricas, hemorragia,
alteraciones de la funcion renal.

La COX,, llamada también “inducible’, se produce solo en
los tejidos lesionados, y por lo tanto los blogueadores selecti-
vos de COX2 tendrfan menos efectos colaterales, sin embargo,
estas drogas han sido asociadas a una mayor morbimortalidad
cardiovascularen ciertas poblaciones de pacientes adultos, por
lo que su uso ha sido cuestionado.

Paracetamol. A diferencia de los AINE, el acetaminofeno
(paracetamol) bloquea la COX solo a nivel del sistema ner-
vioso central (SNC), y por lo tanto no produce alteracion de
la mucosa géstrica, de la funcion plaquetaria ni renal, pero
carece también de efecto antiinflamatorio. La asociacion de
paracetamol con los AINE, ha demostrado efecto sinérgico.

Opioides. Los opioides son drogas que actdan sobre recepto-
res a nivel del sistema nervioso, disminuyendo la transmision
del dolor. Existen diferentes tipos de receptores opioides (i,
K, 0, 0), sin embargo, la mayorfa de los opioides produce
analgesia debido a su unidn a los receptores (1. Los opioides
pueden presentar como efectos colaterales sedacion, depre-
sion respiratoria, nduseas, vomitos, constipacion, retencion
urinaria y prurito.

Consideraciones anestesioldgicas en urologia pedidtrica « Capitulo 29

Los opioides de uso mds frecuente en analgesia postope-
ratoria son: morfina, petidina, metadona, fentanilo, tramadol
y codeina. Ultimamente se ha dado una nota de alerta al uso
de la codeina ya que existen nifios con tasas de metabolismo
alto, que pueden lograr concentraciones peligrosas de morfina,
habiéndose descrito muertes en el postoperatorio por uso
de esta droga en nifios con apnea obstructiva sometidos a
amigdalectomfa.

Respecto del uso de morfina, debe tenerse especial cui-
dado en recién nacidos, especialmente prematuros, ya que en
esta poblacién su vida media es mayor y la eliminacién mds
lenta, lo que, asociado a una mayor penetracién al SNC (debido
alamenor union a protefnas), aumenta el riesgo de producir
depresion respiratoria.

El tramadol constituye un opioide atfpico, relacionado
estructuralmente a la codeina. Su mecanismo de accién es
doble: por un lado es un agonista p débil y por otro lado
produce una inhibicién de la recaptacion de norepinefrina y
serotonina a nivel central. Entre los efectos adversos se encuen-
tran las nduseas, constipacion y en algunos casos confusion,
probablemente secundario a su efecto serotoninérgico. Su
uso se ha recomendado especialmente para pacientes con
dolores de origen neuropdtico, grupo en el cual suelen verse
pocos efectos adversos.

Ketamina. Esta droga, usada inicialmente como anestésico
disociativo, es un potente analgésico en dosis subanesté-
sicas. Su mecanismo de accién estd mediado a través del
antagonismo no competitivo de los receptores NMDA y
posiblemente cierto grado de agonismo en los receptores 1.
En los dltimos afios se han postulado efectos de la droga en

Tabla 29-2. Dosificacion de analgésicos no esteroidales

- Dosis Intervalo Dosis maxima

Naproxeno Oral
Diclofenaco Oral
Ibuprofeno Oral
Paracetamol Oral

5-10 mg/kg/dosis
2-3 mg/kg/dia
5-10 mg/kg/dosis
20 mg/kg/dosis

Ketorolaco  Intravenoso 1 mg/kg/dosis (carga)

0,5 mg/kg/dosis (mantencién)

Ketoprofeno  Intravenoso 1,5 mg/kg/dosis

¢/6-12h 20 mg/kg/dfa
fraccionado 2-4 veces al dia 200 mg/dia
¢/4-8h 40 mg/kg/dia

¢/4-12h 90 mg/kg/dia (> 3 meses)

60 mg/kg/dia (0-3 meses)

35-60 mg/kg/dia (pretérmino)
/8h 90 mg/dia

¢/8h 5mg/kg/dia
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varios otros receptores, asf como un efecto antiinflamatorio,
antihiperalgésico, antidepresivo agudo y también un efecto
tipo anestésico local.

La ketamina ha sido considerada neurotdxica y neuropro-
tectora. Considerada inicialmente contraindicada en pacientes
con hipertensién intracraneana, hoy existe evidencia de su
efecto neuroprotector, siempre que el paciente esté ventilado
mecanicamente. Se ha descrito también un aumento de la
neuroapoptosis en animales recién nacidos, lo cual plantea una
nota de precaucidn en su uso en prematuros. El efecto tdxico
a nivel espinal, si bien inicialmente sindicado como causado
por los preservantes, parece hoy ser explicado por un efecto
directo de la ketamina. Entre los efectos indeseables de esta
droga estd su efecto disférico y el aumento de secreciones de
la via aérea, por lo que suele asociarse a una benzodiacepina
y alguin anticolinérgico.

Agonistas a2-adrenérgicos. Existe una amplia experiencia
en el uso de clonidina en pediatria, ya sea asociado a bloqueos
regionales o por via sistémica. En los ltimos afios se ha
agregado a este grupo la dexmedetomidina, con un perfil
farmacoldgico mds favorable. Este grupo de drogas posee
un buen efecto analgésico, asociado a ausencia de depresién
respiratoria y menor efecto gastrointestinal que los opioides,
con escasa incidencia de constipacion y nduseas. Tiene buen
efecto tanto en el dolor nociceptivo como neuropatico. Su
principal efecto adverso (que en ciertos casos constituye una
ventaja) es la sedacion. También se asocia a disminucién de la
frecuencia cardfaca y estd contraindicado en nifios con blogueo
de la conduccién eléctrica intracardiaca.
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Capitulo 30

Imagenes en patologia urologica

Carolina Perez, Karla Moénne, Ximena Ortega

TECNICAS EN EL ESTUDIO POR IMAGEN

El estudio por imdgenes representa una parte importante
de la evaluacion diagnostica, planificacion del tratamiento y
sequimiento de la patologfa uroldgica renal, vesical y de via
urinaria. Si bien todas las técnicas de imagenes han demos-
trado alguna utilidad en el estudio de las diversas patologias,
existen caracterfsticas propias de cada una que contribuyen a
demostrarlas alteraciones precozmente, de forma més simple
0 con menor costo. s asi como desde la vida intrauterina es
posible evaluar en cada etapa las alteraciones del sistema
urinario. Mencionaremos algunas de las caracteristicas mds
importantes de cada técnica y revisaremos su utilidad, indi-
caciones y limitaciones.

Ultrasonografia. Esta técnica utiliza ondas de sonido de alta
frecuencia para caracterizar los tejidos y demostrar sus altera-
ciones. La frecuencia de onda utilizada en la ultrasonograffa
(US) médica se encuentra en el rango de millones de ciclos por
sequndo (MHz), en contraste con las frecuencias audibles por
los humanos que se encuentran en alrededor de 20 kHz. Los
ecos recibidos desde los tejidos contienen informacion espacial
y de contraste, desplegada como imagen en escala de grises.
Por su parte, el US Doppler puede detectar un cambio en la
frecuencia de los ecos y determinar si el elemento muestreado
se acerca o se aleja del transductor, permitiendo la evaluacion
de vasos sanquineos y el corazén. Esta técnica es de gran
utilidad en el estudio del sistema urinario, especialmente del
parénquima renal.

Bl US debe ser efectuado preferentemente en nifios bien
hidratados y con vejiga llena, utilizando transductores acordes
altamano del paciente, incluyendo siempre rifiones y vejiga. Es
importante conocer la sospecha diagnostica para direccionary
complementar el US, por ejemplo, adicionando Doppler color
en pielonefritis aguda y sindrome hemolitico urémico, medida
de volimenes y control posvaciamiento vesical en alteraciones

miccionales o dilataciones pielocaliciarias, entre otros.

Radiografia simple. Los rayos X representan una forma de
radiacion electromagnética. Se producen utilizando un tubo de

®

rayos X y alto voltaje para acelerar electrones generados en un
cdtodo, que interactdan con un dnodo, produciendo radiacion
X. La interaccion de estos haces de radiacion con la materia
y la atenuacién que sufren al atravesarla son responsables
de la formacion de la imagen, que convierte la atenuacion
a una escala de grises y la expresa en una imagen digital. La
radiograffa (Rx) simple tiene un uso reducido en la evaluacion
del sistema urinario. Su utilidad se encuentra restringida a la
litiasis, al control pre y posprocedimiento de litotricia y a la
evaluacion de la ubicacién de alqunos catéteres (pig tail).

Uretrocistografia miccional. La uretrocistografia mic-
cional (UCG) es una técnica de radiologfa contrastada que
combina las imagenes simples y la administracion de contraste
por medio de cateterismo vesical transuretral. Aunque invasivo,
el estudio es bien tolerado por la mayoria de los nifios y resulta
muy (til en el estudio anatdmico del tracto urinario inferior,
ademas de la pesquisay clasificacion del reflujo vesicoureteral
(RVU). Las dosis de radiacion involucradas han disminuido
significativamente en los dltimos afios (0,15 mSv), haciéndose
incluso inferiores a la cistograffa isot6pica directa (0,23 mSv).
Sus indicaciones se han ido acotando a los pacientes con
antecedentes de compromiso parenquimatoso renal, sospecha
de reflujo, diverticulos vesicales y/o malformaciones de uretra.
Debe realizarse con profilaxis antibiotica y en ausencia de
infeccién urinaria.

Tomografia computarizada. Esta técnica también estd
basada en la utilizacion de radiacion ionizante y atenuacion de
los tejidos en la generacion de sus imdgenes. A diferencia del
tubo simple de rayos X utilizado en la radiologfa convencional,
en latomograffa computarizada (TC) existe un haz de rayos X
que incide en el paciente que se encuentra sobre una camilla
madvil mientras el haz gira a su alrededor. Rodeando en 360°
al paciente, se ubican mdltiples detectores que reciben la
radiacion atenuada y la transforman enimagen en una escala
estandarizada de grises, en diferentes planos de seccién. Los
ajustes técnicos y el uso de contraste intravenoso determinan
un amplio rango de informacién y de dosis de radiacién.
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Un estudio promedio del abdomen puede significar una
exposicion a radiacion cercana a 3 mSv en un nifio de 5 afios,
que puede llegar al doble dependiendo del nimero de fases
realizadas y de sus pardmetros de adquisicion.

Se conoce como Pielo-TC a la adquisicion Unica de abdo-
men y pelvis, sin contraste intravenoso. Su utilidad se restringe
principalmente a la litiasis urinaria e incluye la evaluacion de
rifiones, uréteres y vejiga. El estudio contrastado funcional,
conocido como Uro-TC, implica la obtencion de mdltiples
fases, antes y después del uso de contraste, para evaluar tanto
la anatomia del sistema urinario como la concentracién y
eliminacién del contraste en el sistemna excretor. Su uso es muy
ocasional en nifios, por el excelente desempefio del ultrasonido
y por las altas dosis de radiacion que implica.

Resonancia magnética. Esta modalidad de imagen no
utiliza radiacién ionizante. El paciente es posicionado en un
magneto de alto poder, donde recibe una sefial de radiofre-
cuencia, que regresa a la antena lueqo de atravesar los dife-
rentes tejidos. La sefial devuelta depende de las caracteristicas
de cada tejido, lo que entrega a las imdgenes de resonancia
magnética (RM) una mayorresolucién y contraste, respecto de
[aTC; estas imdgenes también son reconstruidas en diferentes
planos. A diferencia de lo ocurre en TC, la intensidad de sefial
de las diferentes estructuras en RM no tiene equivalencia con
el estdndar de densidades representadas en la TC.

La ausencia de radiacion permite su uso durante el
embarazo (RM fetal), hecho que la ha incorporado en el
algoritmo diagnéstico frente a la sospecha de malformacion
del sistema urinario, confirmando alteraciones sospechadas
en el ultrasonido obstétricoy agregando hallazgos adicionales
hasta en el 24% de los pacientes. Es especialmente dtil en
presencia de oligoamnios, donde la evaluacion ecogrdfica
suele ser limitada. En estos fetos, [a RM ha demostrado ser
util en la evaluacion del parénquima renal, dilatacion de la
via urinaria y evaluacion de la uretra posterior en fetos mas-
culinos. Después del nacimiento, es posible efectuar estudios
anatoémicos sin contraste, dada la excelente definicion de las
estructuras. Recientemente, las imagenes de difusion se han
incorporado al estudio del parénquima renal en la pesquisa
de pielonefritis aguda, dado los cambios que se producen
en é| frente a la inflamacion y que son detectables por este
método. Se agrega contraste intravenoso (gadolinio) cuando se
requiere caracterizar el comportamiento vascular de tumores
del sistema urinario o precisar la relacion anatomica de este
con lesiones que ocupan espacio en el abdomen y en la pelvis.
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El contraste permite, ademads, la evaluacién funcional del
parénquima renal con curvas de concentracién y excrecion
(urograffa por resonancia o Uro-RM). Entre sus limitaciones
debemos mencionar el costo, disponibilidad y necesidad de
inmovilizacion, con o sin sedacion en nifios pequefios.

ELECCION DE LA TECNICA DE ESTUDIO
POR IMAGEN

Al'momento de elegir el o los eximenes de imdgenes en el
estudio del rifién y de la via urinaria en nifios se deben considerar
algunos aspectos especificos. Entre estos se pueden mencionar;

 La menor cantidad de grasa corporal de los pacientes
pedidtricos y el menor espesor del abdomen mejora el
rendimiento del US, por lo que es posible obtener infor-
macién de gran calidad con esta técnica. Por otra parte, el
menor tamafio de los nifios requiere imagenes de mayor
resolucion por lo que se utilizan transductores de alta
frecuencia en US y cortes finos en TCy RM.

« La mayor susceptibilidad de los nifios a los efectos de la
radiacion ionizante induce a priorizar el uso de técnicas
que no la utilicen, siempre que estas permitan obtener la
informacion necesaria. Cuando estan indicados exdmenes
que utilizan radiacién ionizante (Rx, TC) es necesario
adaptar las técnicas, con el objeto de disminuir a dosis
involucrada a niveles tan hajos como sea razonablemente
posible, sin alterar el objetivo médico requerido (concepto
ALARA). El menor tamafio y circunferencia del abdomen
infantil requiere en Rx simple y TC dosis muy inferiores
a las utilizadas en adultos, ademés, en esta dltima es
posible disminuir el nimero de fases utilizadas, sequn
la informacidn requerida. La reduccién progresiva de la
técnica utilizada en UCG efectuada en equipos digitales y
la disminucién del tiempo de exposicion con radioscopia
pulsada, permiten actualmente obtener estos exdmenes
con dosis inferiores a las involucradas en cistograffa
isotdpica directa.

« Lafrecuencia cardiaca mds rapida, el tiempo de circulacion
més corto, el mayor volumen relativo de sangre circulante
y el menor peso de lactantes y nifios pequefios hace nece-
sario modificar la dosis de contraste y ajustar los tiempos
de adquisicion en los exdmenes de RM y TC, respecto de
los adultos.

«(Con frecuencia los nifios son incapaces de cooperar por
su corta edad, inquietud y temor, por lo que idealmente
deben ser atendidos por profesionales y personal entre-
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Figura 30-1. Malformacion congénita renal y de vias urinarias. US prenatal con sospecha de hidronefrosis (A).
RM fetal demuestra hidroureteronefrosis bilateral (B, C y D). US y UCG en periodo de recién nacido confirman
severa dilatacion pielocaliciaria y ureteral bilateral (E, Fy G).

nados, que invertirdn mayor tiempo para obtener el
resultado deseado, en especial en US. También puede ser
necesario utilizar inmovilizacion y/o sedacion en técnicas
que involucran mas tiempo de ejecucién, como es el caso
de la RM.

ANALISIS POR PATOLOGIAS

Malformaciones congénitas del rifidn y vias urinarias.
Existe un amplio espectro de anomalias congénitas renales que
incluye entre las més frecuentes: alteraciones de posicién y
fusion; agenesia e hipoplasia renal; enfermedad renal quistica
y uropatia obstructiva. Actualmente un porcentaje importante
de estas son sospechadas o diagnosticadas prenatalmente
con US obstétrico o RM fetal, especialmente si se asocian a
hidronefrosis. (Figura 30-1) A pesar de los grandes avances
en el diagndstico antenatal, algunos pacientes atn llegan al
diagnastico luego de una ITU, mal incremento pondoestatural,
dolor, hematuria o pesquisa de hipertensién.

Bl US es el examen inicial y de sequimiento en todo nifio
con sospecha de anomalia renal o del tracto urinario (Figura
30-2). En pacientes con diagnéstico antenatal de hidronefrosis
el estudio debe realizarse idealmente después de los primeros
5 dias de vida para asequrar una adecuada filtracion a nivel

renal, que ayuda ademds a pesquisar dilatacion ureteral y
excluir alteracion vesical. El didmetro anteroposterior de la
pelvis renal es la medida estandar para evaluar la dilatacion de
la pelvis renal, precisar el grado de hidronefrosis y controlar la
evolucion. Pacientes que presentan hidronefrosis de alto grado
usualmente se asocian a uropatfa obstructiva.

La UCG se requerird en aquellos casos en que se necesite
descartar RVU y evaluar anatomia del tracto urinario inferior.
En pacientes seleccionados con malformaciones complejas,
la Uro-RM es especialmente (til para obtener evaluacién
anatomica y funcional detallada que combina excelentes
imdgenes anatémicas con evaluacién de concentracion y
excrecion y valora la funcién renal diferencial (Figura 30-3).
Es el examen de eleccidn para evaluar funcion de los sistemas
superior e inferior en pacientes con duplicacidn pieloureteral,
donde la cintigraffa renal diurética puede ser limitada.

Reflujo vesicoureteral. Este topico es controversial y
permanece en constante discusion, tanto desde el punto de
vista clinico como especialmente terapéutico. Actualmente se
acepta que el RVU porsf solo producirfa dafio renal Ginicamente
en reflujos intrauterinos de alto grado o cuando se asocia a
otros factores como: infecciones del tracto urinario (ITU),
papila compuesta u obstruccion del tracto urinario, por lo
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Figura 30-2. Sospecha antenatal de malformacion renal. US en recién nacido confirma doble sistema de eliminacion.
A: corte longitudinal muestra hidronefrosis y doble sistema, con dilatacion del uréter superior; B: en vejiga se demuestra

ureterocele (punta de flecha).
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Figura 30-3. RM anatomica y funcional. A: wT2 coronal muestra hidronefrosis izquierda, con pelvis extrarrenal, sugerente
de estenosis pieloureteral. B: curvas de excrecion poscontraste normal del rifion derecho y obstructiva del rifion izquierdo.

que se ha reducido las indicaciones de estudios de imdgenes
en busqueda de RVU. El estudio de estos pacientes se indica
habitualmente en recién nacidos (RN) con hidronefrosis aso-
ciadas a malformaciones complejas del tracto urinario, ITU con
evidencias de compromiso del parénquima renal, estudio de
etiologfa de dilatacion ureteral, disfuncion vesical persistente
y pacientes trasplantados que lo requieran; siempre comienza

212

Manual_Urologia_Cap_30+.indd 212

el estudio con US que incluye todo el sistema urinario. Los
signos ultrasonograficos que sugieren la posibilidad de RVU
son: cambios del grado de dilatacion pielocaliciaria durante el
examen, dilatacion ureteral distal con engrosamiento urotelial,
alteracion de la localizacion de la unidn ureterovesical y pared
vesical engrosada o de aspecto trabecular. Se ha utilizado
dstosonografia contrastada con alta sensibilidad en la pesquisa
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de RVU pero limitada visualizacion de uretra, diverticulos
vesicales y uréteres no dilatados, ademds de problemas de
costo y aprobacién de contrastes para nifios.

La UCG es considerada el gold standard en imdgenes para
la pesquisa y caracterizacion del RVU, permite graduar el
reflujo de acuerdo a la clasificacion internacional vigente desde
1985y, ademds, aporta informacién relevante en presencia de
alteracién funcional vesical (Figura 30-4).

Figura 30-4. Reflujo vesicoureteral. UCG miccional
en lactante que demuestra RVU bilateral, grado Il a
derecha, con reflujo intrarrenal y grado IV a izquierda.

Imédgenes en patologia urolégica - Capitulo 30

Litiasis renal y de la via urinaria. Patologia poco frecuente
en nifos, aunque al igual que en la poblacion adulta su
incidencia ha aumentado progresivamente en las Ultimas
décadas. Los sintomas muchas veces pueden serinespecificos,
especialmente en nifios pequefios, por lo que es fundamental
el uso racional de los estudios de imdgenes y destacar que los
protocolos de imdgenes de adultos no deben aplicarse a nifios
por la mayor exposicion a radiacién que involucran.

Fl US es el estudio primario de eleccién en sospecha de uro-
litiasis en nifios porque permite una demostracién detallada
de los riflones y el tracto urinario completo. La mayorfa de las
litiasis se encuentra en el sistema pielocaliciario, en el uréter
a nivel proximal/distal y cercanas a la union pieloureteral o
ureterovesical, zonas habitualmente bien visualizadas, espe-
cialmente en pacientes bien hidratados y con orina en vejiga.
Los criterios para el diagndstico de litiasis por US son: presencia
de focos hiperecogénicos, muchas veces con sombra sénica
y artefacto de reverberacion o centelleo al Doppler color, en
cualquier parte del sistema excretor (Figura 30-5). Se puede
identificar también hallazgos secundarios como hidronefrosis
o hidroureteronefrosis, aumento de tamafio y ecogenicidad
renal, engrosamiento de la pared ureteral y edema perinéfrico o
coleccion liquida perirrenal. £l Doppler pulsado puede mostrar
aumento unilateral del indice de resistencia intrarrenal en
obstruccion aguda.

La pielo-TC sin contraste intravenoso es rapida, precisa,
indolora y puede plantear diagndsticos alternativos. A pesar de

Figura 30-5. Litiasis renal. US imagen longitudinal del rifidn derecho muestra foco hiperecogénico
en cdliz inferior (punta de flecha), con artefacto de sombra acustica posterior.

®
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utilizar protocolos de baja dosis, en nifios igualmente se aporta
dosis significativa de radiacion ionizante, por lo que en la edad
pedidtrica no se considera examen de primera linea. Las indica-
ciones de la pielo-TC son: alto indice de sospecha y US negativo
0 no diagnostico, pacientes con sintomas persistentes, nifios
obesos, con anomalias esqueléticas severas o alteraciones ana-
tomicas complejas del tracto urinario (en las que el US puede ser
sub6ptimo), y estudio prequirtirgico, si se requiere informacion
adicional. La uro-TC seindica muy ocasionalmente, cuando el US
esinsuficiente y existe sospecha de complicaciones o necesidad
de descartar otros diagndsticos diferenciales.

La RM no ofrece ventajas en la demostracion de urolitiasis,
aunque puede aportar informacion sobre el nivel de obstruc-
cién y funcion renal; estd indicada en casos seleccionados
que requieran evaluacion anatémica y funcional. La Rx renal
y vesical solo tendrfa indicacion en la localizacion de litiasis
previo a procedimiento de litotricia.

Enfermedad renal quistica. Las formaciones qufsticas
renales se observan en un amplio espectro de anormalidades,
algunas hereditarias y otras de presentacion esporddica. La
pesquisa de un quiste solitario en el parénquima renal de un
nifio puede ser la primera manifestacion de una patologfa
familiar o sindromética, por lo que habitualmente requiere al
menos sequimiento de imdgenes.

El principal método de diagndstico por imdgenes en estas
patologias es el US, que permite demostrar con certeza si existe
compromiso uni o bilateral y caracterizar tanto la anatomfa
renal como las lesiones quisticas. Solo ocasionalmente se
requiere de otros métodos de imagenes para precisar aspectos
morfoldgicos. En estos casos se debe recurrir a RM.

Tumores. Enla edad pedidtrica pueden presentarse tumores,
benignos o malignos, y también neoplasias pre 0 semimalignas;
la neoplasia renal mds frecuente en nifios es el tumor de Wilms.

El rol de los estudios de imdgenes ha evolucionado, se
amplié desde la deteccién del tumor hacia su clasificacion y
etapificacion y aporta importante informacion para la planifi-
cacion terapéutica y posterior sequimiento. £l US, siempre con
adicién de Doppler color, es la modalidad de estudio inicial
ante la sospecha de masa renal y el método ideal para el
screening de tumores de abdomen y pelvis en neonatos, nifos
y adolescentes, especialmente (til en nifios con sindromes de
predisposicion genética al cancer. Estd ampliamente disponible,
no requiere sedacién y no usa radiacion ionizante. Permite
excelente caracterizacion de los tejidos y puede determinar si
unamasaes quistica o sélida, si contiene grasa o calcificaciones;
el Doppler color ayuda a distinguir los componentes solidos
de la masa, evaluar la vascularizacion tumoral, presencia de
necrosis y trombosis vascular; también se usa como quia en las
biopsias percutdneas. Su rol es més limitado en a visualizacion
del retroperitoneo y evaluacion a la respuesta al tratamiento.

En la actualidad, la RM es considerada el gold standard
como estudio de imagen avanzado en tumores renales,
relegando la TC a un rol limitado, en los casos en que la RM
no esté disponible o esté contraindicada. La RM contrastada
permite caracterizar el tumor y su origen, evaluar tamafio,
composicion tisular, diseminacion regional, presencia de
adenopatias regionales, metdstasis hepdticas o peritoneales
y trombosis de venas renal o cava. Puede ademds evaluar la
extension intraespinal de algunos tumores (Figura 30-6).

Figura 30-6. Tumor de Wilms. RM, wT2 axial, muestra extensa masa renal derecha, solida, con intensidad de sefial
heterogénea (A) y escaso refuerzo en imagen wT1 luego de la administracion de contraste (B).
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Figura 30-7. Trauma renal. TC contrastada, muestra solucion de continuidad del parénquima del rifion izquierdo, con
extensa coleccion perirrenal e indemnidad de arteria y vena renal (A'y B).

Trauma:

Trauma renal. En nifios, el rifién es el tercer 6rgano mds
frecuentemente afectado en el trauma abdominal después
del higado y bazo. Las caracteristicas anatémicas propias de
los nifios que hacen que los rifiones sean mds susceptibles
de sufrir lesion en un trauma abdominal cerrado son: tamafio
renal proporcionalmente mayor, persistencia de lobulaciones
fetales, menor cantidad de tejido adiposo perirrenal, fascia
de Gerota inmadura, musculatura abdominal débil y caja
tordcicamas laxay menos osificada. En general, se recomienda
realizar estudio de imagen dirigido para descartar lesion del
tracto urinario a pacientes con cualquier grado de hematuria
después de trauma abdominal significativo y en aquellos que
hayan sufrido trauma directo en el flanco, caida de altura o
desaceleracion brusca, independiente del resultado del sedi-
mento urinario. En nifios con politraumatismo o trauma de alta
energfa con sospecha de lesion renal severa, la indicacion es TC
abdominal contrastada (Figura 30-7). La TC permite evaluar
el tracto urinario completo, incluyendo la vascularizacion
renal, el parénquima y sistema colector; puede caracterizar las
lesiones parenquimatosas, demostrar sangramiento activo y
extravasacin de orina, ademds de detectar lesiones en otros
6rganos abdominales y retroperitoneales (Figura 30-8). La
severidad de las lesiones renales se clasifica sequin la escala de
la American Association for the Surgery of Trauma en grados
['al V. EI'US tiene gran utilidad también en el sequimiento
posterior de lesiones ya conocidas (Figura 30-9) Los procedi-
mientos de radiologfa intervencional juegan un rol importante
en el trauma renal pedidtrico, permiten tratar complicaciones
agudas y tardias, detener hemorragias masivas y tratar lesiones
del sistema urinario de manera minimamente invasiva.
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Figura 30-8. Trauma renal. Reconstruccion 3D de TC con-
trastada en fase tardia de eliminacion. Se evidencia trauma
renal derecho grado Ill, sin lesion del sistema colector.

Traumatismo ureteral. Las lesiones ureterales son infre-
cuentes. Se producen mds cominmente en traumatismo
penetrante que cerrado y pueden poner en riesqo la funcién
del riidon que drenan. La localizacion mds frecuente en nifios
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Figura 30-9. US en el seguimiento de trauma renal. Imagen longitudinal muestra continuidad del contorno,
con persistencia de coleccion perirrenal una semana mas tarde (mismo caso Figura 30-7).

es la union pieloureteral. Pueden ser de diagndstico tardfo,
por urinoma que produce dolor lumbar, nduseas y fiebre.
Las lesiones ureterales iatrogénicas pueden ocurrir durante
drugfa ginecoldgica, uroldgica, colorrectal o vascular, mds
frecuentemente en adultos. Es importante la realizacién de
imdgenes de TC tardias (10 min después de la inyeccion de
contraste) con el fin de mejorar la capacidad del método para
detectar extravasaciones secundarias a estas lesiones.

Traumatismo de vejiga. Fl trauma cerrado es la principal
causa de lesion vesical significativa. La vejiga en los nifios es
mds susceptible de lesionarse que en los adultos, especialmente
si estd Ilena, debido a que estd en una posicion mds alta en el
abdomen del nifio, por sobre la pelvis 6sea; la pared abdomi-
nal otorga menor proteccién muscular; y existe menos grasa
rodeando la vejiga, en comparacion con el adulto. Debido a la
posicion de la vejiga pedidtrica, la asociacion con fractura de
pelvis es menos comdn en nifios que la reportada en adultos.
A pesar de los avances diagndsticos en TC, el diagndstico de
rotura vesical muchas veces puede ser dificil, por lo que los
mejores resultados se obtienen con llenado en forma retrdgrada
de la vejiga con un catéter y descarte previo de la presencia de
lesion uretral; aqui la cistograffa convencional juega un rol en
el diagndstico de lesiones traumdticas vesicales. Es necesario
incluir imdgenes posvaciamiento, ya que las lesiones de pared
posterior pueden pasar inadvertidas durante el llenamiento en
pacientes que muchas veces estan imposibilitados de moverse
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para realizar proyecciones oblicuas.

Traumatismo de uretra. A excepcion del segmento peneano,
la uretra se lesiona con baja frecuencia en los nifios porque
estd bien protegida y por su forma y elasticidad. Sin embargo,
debe sospecharse una lesion uretral en todo nifio con fractura
de pelvis o trauma significativo sobre el periné. Los signos de
lesidn uretral son: presencia de sangre en el meato, hematuria
macroscopica, disuria o incapacidad para orinar, retencién
urinaria con globo vesical. La uretrograffa retr6grada es el
procedimiento diagndstico de eleccion para evaluar pacientes
con sospecha de lesion uretral.

Trauma escrotal. Las principales causas de trauma escrotal
son actividades deportivas, accidentes en vehiculos motori-
zados y caida a horcajadas. Este tipo de trauma suele ser un
desafio diagndstico ya que la tumefaccion y dolor limitan el
examen fisico. El US es la modalidad de eleccion tanto para la
evaluacion inicial de pacientes con dolor escrotal agudo pos-
trauma, como para su posterior sequimiento. FI US resulta de
gran utilidad para la planificacion terapéutica, ya sea médica
0 quirdrgica ya que demuestra de manera sequra y precisa
las lesiones intra y extratesticulares secundarias a trauma. El
Doppler color permite ademads evaluacién directa de la per-
fusion testicular pues detecta alteraciones mds infrecuentes,
como torsion testicular asociada a trauma escrotal. Por otro
lado, se ha demostrado que entre el 10% y el 15% de los
tumores testiculares es diagnosticado de manera incidental por
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US realizados a raiz de un trauma. En el US escrotal efectuado
por trauma se debe procurar comenzar la exploracion con el
testiculo asintomatico, ajustando los pardmetros de imagen
y Doppler color para después comparar detenidamente el
tamario, ecogenicidad y flujo de ambos testiculos y epididi-
mos. Especialmente (til resulta laimagen escrotal transversa,
incluyendo ambos testiculos, tanto en escala de grises como
en Doppler color.

Entre las lesiones testiculares traumdticas es posible
considerar rotura, fractura y hematoma testicular. La rotura
testicular se caracteriza al US por testiculo de ecoestructura
heterogénea, alteracion de su contorno y disrupcion de la
tdnica albuginea. La heterogenicidad se explica porque el
parénquima se lesiona cuando la tunica albuginea se rompe.
La rotura del testiculo puede resultar en pérdida de la vascu-
larizacién de un segmento o del testiculo completo; el Doppler
color es especialmente importante en estos pacientes ya que
ayuda a determinar la viabilidad del parénquima testicular y
la necesidad de tratamiento quirdrgico. La fractura testicular
consiste en la discontinuidad o interrupcién del parénquima
testicular normal; se visualiza al US como un drea lineal
hipoecogénica, avascular al Doppler color y puede asociarse
también a rotura de la tinica albuginea. Los hematomas
intratesticulares constituyen hallazgos frecuentes en el trauma
escrotal; pueden ser solitarios o multiples, presentar diversos
tamafios, encontrarse en etapa aguda o cronica y asociarse a
otras lesiones testiculares o extratesticulares. Las caracterfs-
ticas del hematoma al US dependen del tiempo de evolucion
de este: en etapa aguda pueden presentar ecogenicidad
similar al parénquima testicular o el testiculo aparecer de
ecoestructura heterogénea difusa, lo que puede dificultar su
diagnostico; el Doppler color muestra ausencia de flujo en
su interior. A medida que pasa el tiempo, el hematoma se
va haciendo progresivamente mds hipoecogénico o defini-
tivamente anecogénico y tiende a disminuir de tamafio. Se
requiere sequimiento de estos hematomas hasta su resolucién
completa, ya que pueden complicarse con infeccion o necrosis.

Entre las lesiones extratesticulares es necesario considerar
elhematoma o hematocele, el hematoma de la pared escrotal
y la epididimitis traumatica. EI US es la técnica de eleccion en
estos casos, ya que permite la localizacion y extension de la
lesion, ademds de monitorear el sequimiento.

Torsion testicular. La torsion testicular, o mejor denomi-
nada como torsion del cordon espermético, determina primero
obstruccion al flujo venoso y posteriormente a la irrigacion

mdgenes en patologfa uroldgica « Capitulo 30

arterial. La magnitud de la isquemia testicular depende del
grado y duracién de la torsién, siendo posible rescatar el
testiculo en la mayoria de los pacientes antes de 4 a 6 horas
de iniciada la torsion. Se reconocen dos tipos de torsion de
cordon espermatico: extravaginal e intravaginal. La torsion
extravaginal se observa fundamentalmente en neonatos y Ia
mayoria ocurre prenatalmente; se debe a una débil fijacién del
corddn espermatico dentro del canal inguinal que permite Ia
torsién del cordén completoy compromete el flujo sanguineo
de todo el hemiescroto ipsilateral. Este testiculo aparece usual-
mente necrético al nacimiento y es habitualmente unilateral,
aunque también puede observarse compromiso bilateral. En
el infrecuente caso que la torsién extravaginal se produzca
después del nacimiento y determine solo isquemia parcial,
el testiculo podria ser viable y posible de salvar con cirugfa.
Sila torsion es reciente, el testiculo se observa aumentado
de tamafio y heterogéneo al US. En etapa més crénica puede
aparecer anillo ecogénico periférico que corresponde a cal-
cificacion de la tdnica albuginea; gradualmente el testiculo
disminuye de tamafio y puede calcificarse. Al Doppler color
no se demuestra flujo en el testiculo ni el cordon.

La torsién intravaginal puede ocurrira cualquier edad, pero
es mds comun en adolescentes. En este caso, testiculo y cordon
espermdtico se tuercen dentro de la tinica vaginalis a causa
de una inadecuada fijacion del testiculo. Los sintomas son
de instalacion répida y con frecuencia se asocian a nduseas y
vomitos. En etapa precoz de la torsién la ecogenicidad testicu-
lares normal y al progresar en el tiempo, el testiculo aumenta
de tamafio y se hace heterogéneo. La porcion intraescrotal
del cordon aparece edematosa y se observa como una masa
ecogénica extratesticular redondeada, oval o curva adyacente
ala cabeza del epididimo (Figura 30-10). El examen de US en
el escroto agudo debe incluir siempre el conducto inquinal; el
punto de torsion puede visualizarse a nivel del orificio inquinal
externo, asociado a inversién de la orientacién del testiculo,
epididimoyy corddn; con frecuencia se observa también algun
grado de hidrocele reactivo y engrosamiento de la pared del
escroto. El diagndstico definitivo de torsién completa se hace
cuando se demuestra ausencia total de flujo sanguineo en el
lado afectado y presencia de flujo normal en el contralateral
(Figura 30-11) Cuando existe torsién incompleta (menor a
3600), puede existir algtn grado de flujo arterial remanente en
el testiculo afectado, de ahfla importancia de una evaluacion
meticulosa comparativa de ambos testiculos, tanto en escala
de grises como el Doppler color, para un diagndstico certero.
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Figura 30-10. Torsion testicular. US muestra masa ecogénica ovalada adyacente al epididimo,
correspondiente a la porcion intragscrotal del cordon, que se observa edematoso.
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Figura 30-11. Torsion testicular. US Doppler demuestra ausencia de flujo en el testiculo izquierdo (A) en compara-

cion con el flujo normal del testiculo derecho (B).

Torsion de hidatide. La torsién de una hiddtide testicular o
epididimaria s la causa mds frecuente de dolor escrotal agudo
en nifios prepuberales. Su real incidencia probablemente esté
subestimada, porque muchas veces se diagnostican como
epididimitis, ya que los hallazgos clinicos y de imagenes
pueden ser similares. La hiddtide testicular de Morgagni es la
mads frecuentemente afectada. Los pacientes habitualmente
presentan dolor de comienzo brusco o gradual localizado en
el polo superior del testiculo; se ha descrito como patogno-
monica la presencia de un nddulo azulado palpable en el
aspecto superior del escroto. La hidatide torcida aparece al US

218

Manual_Urologia_Cap_30+.indd 218

como una masa redondeada extratesticular, hiperecogénica o
heterogénea, dependiendo del tiempo de evolucién, sin sefial
ensuinterior al utilizar Doppler color. Con frecuencia se asocia
a aumento de tamafio de la cabeza del epididimo, hidrocele
reactivo y engrosamiento de la pared escrotal. El epididimo y
la pared escrotal se muestran hipervascularizadas al Doppler
color. Con el tiempo Ia hiddtide torcida puede calcificarse y
aparecer como calcificacion escrotal aislada. El tratamiento
habitual es conservador, requiriendo cirugia solo aquellos
€asos con sintomatologia persistente.
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Capitulo 31

Medicina nuclear en urologia pediatrica

Sonia Neubauer

I- 0s estudios radioisotdpicos, de uso rutinario en pacientes
pedidtricos, se aplican en la evaluacién de rifiones, vias
urinarias y algunos tumores.

Cintigrama renal estatico con DMSA. Estudia morfologia
al fijarse la sustancia en los tibulos proximales. Confirma el
dafio agudo o secuelas en infecciones, cirugfa o trauma; deter-
mina funcién relativa, que es de importancia en decisiones
quirdrgicas; confirma malformaciones y ectopia en forma
simple, sin necesidad de preparacion.

Cintigrama renal dinamico o renograma. Este examen
puede ser con o sin estimulo diurético, estudia con imdgenes
seriadas y curvas el comportamiento en el tiempo del radio-
trazador inyectado en forma de bolo por una vena periférica,
demostrando la perfusion, funcion renal relativa (derecha/
izquierda o superior/inferior en doble sistema), captacién en
el parénquima, posicion de los rifiones, tamafio aproximado,
anormalidades sugerentes de doble sistema, eliminacién por
vias urinarias y ciclo miccional, con mayor detalle cuando se
incluye la miccion durante el mismo estudio en la llamada
cistografia indirecta. £s un examen muy (til tanto en caso
de obstruccion como en malformaciones, trasplante renal,
hipertension de causa renovascular, filtraciones urinarias.

Cistografia directa. Muestra en forma dindmica continua
el llene vesical via sonda vesical y también el vaciamiento
miccional. Entrega informacion de la velocidad de vaciamiento,
del residuo vesical y si hay reflujo vesicoureteral.

Ademds, se cuenta con sustancias radioactivas de aplica-
cién diagnastica y terapéutica para tumores neuroendocrinos
como neuroblastoma, feocromocitoma y tumor carcinoide,
entre otros.

Los resultados de estos exdmenes se entregan en:
a) imagenes, ya sean estdticas o dindmicas (secuenciales);
b) curvas de la evolucion de la radioactividad en el tiempo

en una determinada estructura (rifiones, grandes vasos,
uréteres, vejiga); ) comparacion de la concentracion
de radioactividad en cada rifion (funcion renal relativa); y d)
comparacion de dos examenes pre y postintervencion
medicamentosa (diurético, inhibidor de enzima convertidora
de angiotensina), en caso de terapia radioisot6pica o cirugia.
Es necesario que el médico especifique la pregunta clinica
para que se use el radiotrazador adecuado y el protocolo mds
conveniente.

Probablemente el examen mds usado por el urdlogo
infantil es el renograma diurético, por su aporte tnico en
informacion sobre la funcionalidad de rifiones y sistema
excretor en forma fisioldgica y simple, determinando muy
bien los sistemas obstruidos.

El renograma se puede obtener en forma satisfactoria
desde lactantes pequefios. La miccion espontdnea durante
el estudio permite evaluar la presencia de reflujo, excepto en
caso de retencidn en sistema excretor, y de la funcion vesical en
condiciones fisioldgicas en cuanto a velocidad de vaciamiento
y residuo vesical posmiccional, sin necesidad de poner sonda y
tampoco de preparacion, excepto buena hidratacion.

A continuacidn se detalla el estudio, a través de renograma
diurético con Tc99m-EC, de un caso investigado por antece-
dente neonatal de hidroureteronefrosis izquierda. La ecografia,
a los 26 dias de vida, confirma doble sistema izquierdo
dilatado, con doble uréter dilatado; sistema derecho normal.
El renograma con Tc99m-EC (etilendicisteina), sustancia de
excrecion tubular administrada por via intravenosa, demuestra
adecuada perfusion y funcion relativa de ambos rifiones; se
visualiza doble uréter dilatado hasta el nivel de vejiga, con
retardo en el vaciamiento de ambos sistemas a izquierda.
También, un posible ureterocele en relacidn al sisterna superior
(Figura 31-1).
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Figura 31-1. Renograma diurético con Tc99m-EC. A. Serie de 2 segundo cada imagen para la fase angiografica
muestra flujo total similar en ambos rifiones, pero menos concentrado en el rifion izquierdo mas grande y dilatado.
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B. Serie de 5 segundos por imagen, agrupadas en 65 segundos por imagen para la fase renografica en este caso. En la
primera imagen (“79 sec”), correspondiente a la retencién parenquimatosa inicial del Tc99m-EC, el rifion derecho es de mor-
fologia normal y tiene significativa mayor concentracion que el rifion izquierdo, que es de mayor tamafio, presenta una banda
parenquimatosa que lo divide en un tercio superior y dos tercios inferiores con defectos muy evidentes en correspondencia
con las pelvis dilatadas de ambos sistemas. La cuantificacion de la concentracion parenquimatosa comparativa o funcion
renal relativa resulté en 52% rifion derecho y 48% rifion izquierdo. Desde los 209 segundos se reconoce orina concentrada en
pelvis renal derecha y uréter derecho, de aspecto normal, y se llena progresivamente la vejiga. En el rifion izquierdo se llenan
ambas pelvis renales y dos uréteres dilatados en toda su extension. Desde los 1.379 segundos (23 minutos de examen) se
produce una miccion espontanea, 1o que coincide con la maxima radioactividad en la curva renogréfica en rifidn izquierdo.
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Cuenta/segundos

Medicina nuclear en urologia pedidtrica - Capitulo 31

Curva angiografica
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C. Curvas radioactividad en fase angiografica: en aorta (blanco), rifidn derecho (celeste) y rifion izquierdo (gris). Se ve
flujo similar a ambos rifiones con llegada simultanea a la aorta y rifiones, lo que es normal.

1 Fondo derecho

D.Curvas de radioactividad en rifiones en fase renografica: dos
minutos después de la administracion del radiofarmaco se adminis-
tro furosemida 1 mg/kg de peso y se demuestra actividad maxima
en rifidn derecho 2 minutos mas tarde, con rapida eliminacion en
los minutos siguientes. La curva renografica correspondiente a rifion
izquierdo completo (en color celeste) es ascendente a lo largo de
los 24 minutos de estudio, con escaso vaciamiento hasta el término
del examen a los 41 minutos postinyeccion. Esto se confirma en
las iméagenes que muestran contraste persistente, especialmente
en el sistema inferior que también es el mas dilatado.
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Testiculo no descendido

Fimosis

Liberacion de adherencias balanoprepuciales

Quiste del corddn espermatico

Hidrocele comunicante
Hidrocele esencial
Hernia inguinal
Varicocele

Quiste del epididimo
Hipospadias

Teste retractil

Tumor testicular
Torsion testicular
Prepucio redundante
Frenillo corto

Pene sumido
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ANEXO 1

TABLA DE CIRUGIA UROLOGICA ELECTIVA SEGUN EDAD

Jose MANUEL EscALA

6-12 meses

4 anos 0 mds

10 afios™

Al diagnéstico

Al diagnéstico

Después de 1 afio

Al diagnéstico

Solo sintomatico: dolor o falta de crecimiento testicular
Mayor de 1 cm de didmetro o dolor testicular
6 mesesa 1ano

No se opera

Al diagnéstico

Urgente, antes de 6 horas

No se opera

Pubertad

Solo casos extremos

* No siempre necesario, solo cuando son sintomaticas.
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