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= Objetivos

= Reconocer la clasificacion ecogréfica fetal de hidronefrosis desarrollada por la Sociedad Internacional
de Urologia Fetal.

= Identificar la etiologia de la estenosis pieloureteral (EPU).

= Reconocer las formas de presentacién de esta patologia.

= Realizar el diagnéstico de EPU por medio de los estudios complementarios.

= |dentificar las técnicas quirurgicas mas adecuadas a cada forma de presentacion de EPU.

—=> Describir las complicaciones relacionadas con la cirugia de la EPU y su tratamiento.

= |ntroduccion

La EPU es la causa congénita mas frecuente de obstruccion de la via urinaria en nifios y adolescentes.

Es mas frecuente en varones que en mujeres y con cierta preferencia por el lado izquierdo, en
especial en los recién nacidos (RN).

El porcentaje de bilateralidad es variable (10-40%) y depende fundamentalmente de si se toman en
cuenta solo las formas que requieren de cirugia. En el pasado, era bastante frecuente hallar en el urograma
excretor (pielografia), pelvis dilatadas con aspecto de EPU; en la actualidad, este estudio es de escaso uso
en nifos para el diagnostico de EPU. Nuestra experiencia indica que la bilateralidad como EPU patoldgica,
es decir que requiere de cirugia, no supera el 10% de los pacientes.

Desde los afios 80, la utilizacion de la ecografia fetal en los controles obstétricos periddicos,
ha permitido el diagnéstico de EPU en el segundo y tercer trimestre de la vida fetal, observandose una
hidronefrosis (HNF) persistente en un rifidn, pelvis y célices dilatados y ausencia de dilatacién del uréter
homolateral (megauréter) y de patologia vesical (valvulas de uretra, prune belly). Este hecho hizo que en
las consultas se incluyera el feto como paciente, obligandonos no solo a hacer pronosticos y determinar
conductas mas 0 menos urgentes sino que también a tomar, excepcionalmente, conductas activas durante la
vida fetal e intervenir junto con el obstetra y el neonatdlogo, en la decision del momento y lugar mas adecuado
para el realizar el parto o cesarea.

La calidad de los estudios ecogréficos actuales durante el embarazo y la eventual utilizacién de la
resonancia nuclear magnética (RNM) para algunos casos complejos asociados a malformaciones fetales
graves, brindan un panorama bastante claro del pronéstico postnatal tanto de la EPU como de varias
alteraciones urolégicas complejas de diagnostico prenatal.

La pielectasia fetal (dilatacion de la pelvis sin compromiso funcional renal) es la causa de
més del 50% de los diagndsticos de HNF fetal.

La ecografia fetal permite
realizar el diagnostico
prenatal de HNF

durante el embarazo.
Ante esta situacion

es conveniente que el
cirujano o el urélogo
pediatra participen junto al
obstetra y el neonatélogo,
tanto en la planificacion
del nacimiento

como en la toma de
conductas diagnésticas

y terapéuticas en los
primeros dias de vida.
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Los nifios con esta patologia, se mantendran asintomaticos después del nacimiento y no desarrollaran
EPU, sin embargo en casos limites (border line), se debera realizar el diagnéstico diferencial entre EPU y
pielectasia (en la bibliografia se la cita también como hidronefrosis transitoria).

Es de utilidad usar en forma habitual, la clasificacion ecogréafica fetal de hidronefrosis desarrollada
por la Sociedad Internacional de Urologia Fetal (SFU). Esta clasificacion permite unificar los criterios
ecograficos de HNF y hacer un prondstico mas fidedigno de la evolucion probable de la EPU en lactantes
asintomaticos.

La SFU clasifica la hidronefrosis en 5 grados (Fig. 1). En los grados 1y 2, los pacientes raramente
desarrollaran una EPU que requiera de estudios invasivos o de cirugia correctiva, mientras que los que
padecen hidronefrosis grados 3 y 4 persistente o progresiva y aquellos con alteracion funcional moderada o
severa, requeriran mas control, estudios de imagenes y funcionales (radiorenograma, centellograma renal,
Uro TC, etc.) y eventualmente, cirugia en los primeros meses de vida. (1,2)

A pesar de que algunos fetos desarrollan hidronefrosis muy severas por EPU durante el tercer
trimestre del embarazo, inclusive en forma bilateral, la indicacion de realizar procedimientos de derivacion
de la orina al amnios o de adelantar el momento del nacimiento, son excepcionales (3). Este hecho debe ser
explicado a los padres del feto con hidronefrosis, para disminuir la angustia y la incertidumbre que genera el
diagnéstico de una patologia fetal del arbol urinario, casi siempre benigna en su evolucion postnatal.

Profundizaremos estos conceptos en la seccion de diagnostico.

La hidronefrosis en pacientes sintomaticos en forma permanente o intermitente (luego explicaremos
la diferencia que esto puede implicar en el tratamiento) puede ser de etiologia congénita (ya descriptos) o
adquirida.

Dentro de la etiologia adquirida se encuentran los casos de obstruccion o acodamiento de la unién
pieloureteral debido a la presencia de un paquete arteriovenoso polar inferior. En estos casos, el grado de
compromiso funcional renal puede ir desde nulo (parénquima normal) hasta la ausencia total de funcién
renal, situacién que puede requerir de una nefrectomia.
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= Etiologia

Fig. 1 Clasificacion de hidronefrosis ecogréfica de la Sociedad Internacional de Urologia Fetal.
0. Ausencia de dilatacién; 2. Minima dilatacion piélica; 3. Pelvis dilatada sin caliectasia; 4.Caliectasia sin afinamiento
cortical; 5. Caliectasia con afinamiento cortical. (www.fetalurology.org)

La obstruccién a nivel pieloureteral genera dificultad en el vaciamiento de la pelvis renal con aumento
de la presion de la orina en el sistema pielocalicial, que puede traducirse en una mayor dilatacion de los
calices y alteraciones del parénquima renal que pueden producir en la:

= Etapa prenatal: displasia renal.

—> Etapa postnatal: atrofia por alteracion tubular y glomerular probablemente mediada por una
vasoconstriccion activa a nivel cortical mas que por el aumento de la presidn intrapélvica
(32). La infeccion urinaria agrega un ingrediente aun mas nocivo, por la alta vulnerabilidad
del parénquima renal a infecciones en los primeros afios de vida.

La displasia renal es una anormalidad histologica caracterizada por el reemplazo del tejido
cortical normal por nidos de cartilago metaplasico, tlbulos primitivos, epitelio columnar ciliado, rodeados
por anillos fibromusculares y con presencia frecuente de quistes de tamafio variable.

La etiologia exacta de la EPU se desconoce.

_ . Se debe considerar
Las causas de la EPU pueden ser intrinsecas o extrinsecas. e [0 i W

sucesion de procesos

A continuacion haremos referencia a cada una de ellas. fisiopatologicos
dinamicos y en

evolucion, mas que

= Causas intrinsecas como una simple
lesion.

En las intrinsecas (acé debemos citar a los clasicos) hay una “interrupcion en el desarrollo de la
musculatura circular de la union pieloureteral, existiendo:

= Predominio de las fibras longitudinales.
— Exceso de fibras de colageno y sustancia fundamental entre estas células y alrededor de ellas, que
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condicionan una discontinuidad funcional de las contracciones musculares pieloureterales.
= Falta de fibras longitudinales.
= Hipoplasia en el segmento ureteropélvico. (4)

Esto es muy evidente en las obstrucciones severas que llevan a cirugia en los primeros meses
de vida (Fig. 2 a y b).

Fig. 2 ay b. EPU del lactante con segmento estrecho corto (a) y segmento estrecho largo (b).
Es evidente la reduccion del calibre del uréter en la zona estrecha.

No se conoce a ciencia cierta cual es el rol de los pliegues ureterales fetales (pliegues de Ostling)
en la etiopatogenia de la EPU , aunque es muy frecuente verlos en la cistografia de un RN que tiene reflujo
vesicoureteral severo. A pesar que esto desaparecen en forma casi completa con el paso de los afios, podrian
ser la causa de algunos casos menos frecuentes de EPU secuelar o asociada al reflujo vesicoureteral.

Otra causa intrinseca menos frecuente pero que debe tenerse en cuenta, es la presencia de pdlipos
fibroepiteliales de la unién pielouretereal. Estas formaciones de histologia benigna, caracteristicamente se
encuentran en las zonas de unién (pieloureteral, ureterovesical, vesicouretral) y generan una obstruccién de
tipo interrmitente relacionada con el prolapso del pélipo en la luz del uréter o la uretra distal.

= Causas extrinsecas

La causa extrinseca mas frecuente es la compresion o acodamiento de la union pieloureteral por
vasos aberrantes 0 accesorios o por la ramificacion precoz hacia el polo inferior del rifién.

La rareza de hallar vasos polares en lactantes con EPU y vasos polares en la mayoria de los
nifios mayores y adolescentes con crisis de dolor intermitente, hace pensar en un trastorno adquirido por
el acodamiento o angulacién progresiva de la union pieloureteral provocado por el crecimiento corporal y el
cambio de la posicion del rifién y de la pelvis con respecto a los vasos renales (Fig. 3).

Este concepto es muy importante desde el punto de vista terapéutico ya que la movilizacién del
paquete vascular permite normalizar el flujo de orina y es la base de una nueva técnica videolaparoscopica
transperitoneal sobre la cual nos referiremos méas adelante.

En algunos casos se hallan en la cirugia, adherencias del uréter a la pelvis que angulan a la unién
pieloureteral, sin embargo es casi imposible determinar si este hecho es primario 0 secundario a la obstruccién
intrinseca que casi siempre acompafia a estos casos.
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Fig. 3. Unién pieloureteral (u-p) y uréter distal (u) de
aspecto normal después de la liberacion y elevacion de
los vasos polares para ser fijados en la pelvis (p)

En este grupo habria que incluir a los casos de lactantes donde la implantacién alta del uréter
acompafia a una obstruccion intrinseca por lo que se podria especular que la deformacion fetal de la pelvis
lleva la union pileoureteral hacia arriba y genera las adherencias muy firmes del uréter distal a la pelvis
(Fig. 4). Si bien como ocurre en los rifiones pelvianos, la implantacion andémala del uréter sea un hecho
primario, este hallazgo puede ser confirmado en forma preoperatoria por una pielografia ascendente y tiene
implicancias en la eleccidn de la técnica de reconstruccion como veremos en la seccion de tratamiento
quirurgico.

Fig. 4: EPU con implantacién alta del uréter y
adherencias firmes a la pelvis.

Entre las causa secundarias, el reflujo vesicoureteral severo es la mas frecuente y coexiste entre
un 5-10 % de los casos. El uréter se dilata y elonga, creando acodaduras que van fijandose por adherencias
inflamatorias hasta crear un obstaculo secundario a nivel pieloureteral.

La EPU es también frecuente en la duplicacion pieloureteral completa y en aquellos casos con
alteraciones de la posicion (rifién pelviano) y de fusion (riidn en herradura). En estos dltimos es frecuente
hallar una implantacién anémala del uréter como parte de la malformacién

Otras causas secundarias de EPU, aunque menos frecuentes son la fibrosis y la inflamacion cronica
secundaria a una litiasis y a traumatismos de la unién, hecho casi anecdético.

La EPU tiene causas
intrinsecas o extrinsecas,
primarias o secundarias.
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= Formas de presentacion
Actualmente existen cinco formas de presentacion.

Tabla 1.

Forma 1 | Es la mas frecuente en especial en poblaciones con alta proporciéon de embarazadas con adecuado
control ecografico periodico. Es el recién nacido asintomatico “sano” con diagnostico fetal de
hidronefrosis. Aunque cada vez es menos frecuente el hallazgo de un tumor palpable retroperitoneal en
el RN, éste puede deberse a una EPU severa sin diagnostico prenatal.

Forma 2 | Lapresencia de infeccion urinaria en los primeros meses de vida en un paciente sin diagnéstico prenatal
por controles ecograficos inexistentes o insuficientes.

Forma 3 | Es el nifio 0 adolescente con sintomas como dolor abdominal o crisis de colico renal o hematuria.

Forma 4 | Como diagnéstico casual (serendipico) durante una ecografia indicada por otra causa.

Forma5 | Como parte de un screening por otras malformaciones congénitas (sindromes, malformaciones
auriculares, asociacion Vater, etc.).

= Alteraciones histoldgicas y funcionales

A pesar del grado de hidronefrosis, las alteraciones histoldgicas tlbulointersticiales son limitadas
y la mayoria de las veces no guardan relaciéon con la hidronefrosis (6). Las primeras alteraciones son
tubulares con reduccién del didmetro de los tubos contorneados proximales y aumento del nimero de tubos
contorneados distales. La segunda alteracion es la aparicion de compromiso glomerular con esclerosis
difusa y engrosamiento de la capsula de Bowman, sdlo en los casos graves hay reemplazo renal por areas
de displasia como se describié previamente. Esto puede implicar que se trata de un defecto tardio en el
desarrollo fetal, dado el bajo indice de displasia, a pesar de presentar HNF grado 3y 4.

Nunca la definicién de una nefrectomia del rifion con EPU puede estar dada por el aspecto
macroscopico afinado de la corteza renal durante la cirugia, sino por los estudios previos de funcion con
radionucleétidos como se describiran en las préximas secciones (DMSA, MAG3, DTPA).

= Diagnostico

Aunque existen multiples métodos para el diagnostico de EPU, en la practica la ecografia y los
estudios de medicina nuclear son los mas utilizados y el gold standard para la confirmacion del diagnéstico
y el control evolutivo pre y postoperatorio.

También la Uro TC, la RNM y el urograma excretor pueden ser utilizados en casos especiales donde
la ecografia no es suficiente para llegar a un diagnéstico seguro de EPU.

La pielografia ascendente aunque es parte de los estudios complementarios, es utilizada casi
exclusivamente en el preoperatorio inmediato de la cirugia de EPU, por lo que la mencionaremos en la
seccion tratamiento.

A continuacién profundizaremos en la ecografia y en los estudios de medicina nuclear.
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= Ecografia

En la introduccién hicimos referencia al feto como paciente, en este sentido cada vez es mas
frecuente recibir en la consulta a una embarazada con diagnéstico ecografico presuntivo de hidronefrosis
fetal o de EPU, para confirmar el diagndstico y para definir los pasos a seguir.

Aunque es muy poco frecuente, se han descriptos casos de oligomanios en relacion con la EPU
bilateral o EPU en fetos con una DRMQ del rifion contralateral. En estos casos puede estar indicado un shunt
de la orina fetal o un eventual adelantamiento del parto o ceséarea; en caso de distocia se puede realizar una
eventual puncion para la evacuacion de la pelvis renal, inmediatamente antes del nacimiento.

Si la lesion es unilateral no habra alteracién de la funcién renal, por lo que el objetivo primordial
en la etapa postnatal, sera la proteccion del parénquima renal evitando que se produzca atrofia cortical o
infecciones urinarias.

Silaecografia prenatal muestra que la pelvis renal mide mas de 15 mm (en el didmetro anteroposterior)
y hay dilatacién calicial, se indica (aunque este tema es materia de controversia) al nacimiento, una profilaxis
antibiotica oral con una cefalosporina de primera generacion, hasta definir la evolucion de la dilatacién.

Entre los diagnosticos diferenciales de hidronefrosis alta (sin dilatacion ureteral) el primero a tener
en cuenta es la displasia renal multiquistica, expresion maxima de la displasia secundaria a una obstruccion
severa y muy precoz, al flujo de orina en la vida fetal.

En algunos casos la imagen ecografica pre y postnatal puede remedar a una EPU e inclusive
representar un paso intermedio o eslabdn entre ambas patologias, sin embargo la falta de comunicacién
entre las cavidades, la casi ausencia de corteza renal, la hiperecogenicidad del parénquima con falta de
diferenciacién cortico-medular y el aspecto compensador o vicariante del rifién contralateral (> grande) hacen
pensar en DRMQ.

La confirmacién del diagnéstico se hara en la etapa postnatal ante la ausencia total de funcién,
con un centellograma o radiorenograma (imagen negativa) (Fig. 5).

Estos pacientes con DRMQ sélo requieren control ecografico de los quistes, que suelen desaparecer
en forma espontanea en los primeros afios de vida, aunque un nifio puede requerir de cirugia ante la
persistencia de la masa quistica con el fin de dar un tratamiento definitivo y discontinuar los controles.

Fig. 5. Rifion izquierdo fetal reemplazado por multiples quistes de
gran tamafio sin parénquima renal funcionante en el DTPA

Lesion unilateral: en etapa
postnatal el objetivo sera
proteccion del parénquima
renal.

Pelvis renal > a 15mm

y dilatacion calicial
(ecografia prenatal):
profilaxis antibiética oral
con una cefalosporina

de 1ra generacion al
nacimiento.

Para confirmar DRMQ

en etapa postnatal:
centellograma o
radiorenograma con DTPA
o MAG3
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Aunque menos frecuente debe hacerse el diagnéstico diferencial con ecografia fetal, entre una
masa quistica pelviana (quiste de ovario, hidrometrocolpos) y una EPU en un rifién pelviano (Fig. 6).

Otro diagnéstico diferencial es la estrechez de uréter medio por estenosis intrinseca o valvulas del
uréter pero, la presencia de un uréter proximal dilatado y de la ausencia de megauréter retrovesical debe
hacer sospechar el diagnéstico. También la comprension extrinseca del uréter proximal derecho por pasar
por detras de la vena cava, puede ser un diagndstico diferencial con EPU (uréter retrocava).

Fig.6. Rifion derecho pelviano con EPU en feto femenino con
diagnostico presuntivo de quiste de ovario.

Los casos de EPU asociados a una duplicacion pielocalicial completa pueden llevar a un error
diagnéstico porque el sistema superior generalmente es normal y pequefio, y puede ser confundido con un
sector del polo superior de un sistema Unico que conserva la estructura y funcién.

En estos casos el centellograma renal puede ayudar a un correcto diagnéstico definitivo como se
observaenlaFigura7ayb.

Fig. 7. Ecografia con polo superior con escasa hidronefrosis y corteza renal normal (a)
con captacion normal en el DMSA (b) (flechas blancas).
El polo inferior presenta severa hidronefrosis ecogréfica, pielectasia (a) y escasa
captacion en el DMSA (b) (flechas negras).
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Diagnésticos diferenciales

- Hidronefrosis

# Displasia renal multiquistica.

Comprension extrinseca del uréter derecho por la vena cava

# EPU derecha.

Estrechez del uréter medio por estenosis intrinseca o valvulas del uréter

# EPU.

EPU asociado a duplicacién pielocalicial completa con polo superior normal

# EPU con un sector del polo superior con estructura y funcién conservada en sistema Unico.
Masa quistica pelviana

# EPU en un rifion pelviano.

= Estudios de medicina nuclear

Los estudios realizados en un laboratorio de medicina nuclear son Utiles no sélo para definir la
funcién renal diferencial y las alteraciones parenquimatosas, sino que también para evaluar la capacidad de
evacuacion del sistema colector con obstruccién de salida por EPU.

Tabla 2 .
Radiofarmaco | Mecanismo de accion Define Indicacion Defecto
DMSA Fijacién tubular 60% Corteza Funcion renal diferencial En HNF aumenta
falsamente la funcion
DTPA Filtracion glomerular 95% | Via excretora Eliminacion Pobre definicion en RN
MAG3 Secrecion tubular 95% Ambos Ambos Mas costoso

El centellograma con DMSA tiene la ventaja de poder ser utilizado desde el nacimiento ya que la
inmadurez renal no impide su uso, permitiendo definir la presencia o ausencia de funcién renal y el grado de
compromiso funcional. Si bien puede exagerar la funcién por acumulacion en la pelvis y en el sistema excretor,
en las HNF severas (Fig. 8), permite determinar con bastante exactitud si hay una alteracion importante de
la funcion renal que requiera de una conducta quirirgica correctora o de derivacién urinaria en la etapa
neonatal.

ElI DMSA, utilizado universalmente en la mayoria de las instituciones médicas desde hace décadas,
no requiere de sedacion ni de grandes limitaciones de la movilidad en los nifios pequefios. Dado que requiere
que el radiofarmaco se fije en los tubulos renales, la lectura se debe realizar entre 4 y 6 horas después de la
inyeccion.

Aunque es el radiofarmaco de eleccion para los procesos infecciosos (pielonefritis aguda y crénica),
el DMSA puede ser utilizado para:

= La evaluacién inicial en el neonato para hacer el diagnéstico diferencial con DRMQ, doble
sistema completo, rifidn ectdpico pelviano.

= Definir alguna forma de fusién renal.

= El seguimiento alejado de pacientes operados con alteracion moderada a severa de la funcién
renal.

Es importante conocer las
caracteristicas de cada
radioisotopo con el fin de
indicarlos correctamente
como se observa en la
tabla 2.

El DMSA no requiere
de sedacion ni de
grandes limitaciones
de la movilidad en los
nifios pequefos. La
lectura se debe realizar
entre 4 y 6 hs. después
de la inyeccion.
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POSTERIOR 3 HORAS 0.P.D. 3 HS.

Fig. 8. EPU derecha con parénquima con buena
funcién pero que impresiona mayor que el izquierdo por
acumulacion del DMSA.

El radiorenograma (RRG) con MAG3 es probablemente el “gold standard” para el estudio de las
HNF ya que no s6lo mide la masa tubular, sino que también la excrecion. El mecanismo de eliminacién de
este radiofarmaco a través de secrecion tubular, hace que el estudio no pierda validez y pueda utilizarse en
los primeros meses de vida. Por esta razon en algunos centros, el radiorenograma (RRG) con MAG3 ha
reemplazado al DMSA'y al DTPA como unico estudio tanto para evaluar fundén como la eliminacion (7).

Aligual que el DTPA, muestra una fase vascular rapida inicial seguida por una fase parenquimatosa
corta y una fase de eliminacion mas prolongada que puede ser modificada por el uso de furosemida desde
el comienzo o en la mitad del estudio; un tiempo prolongado de eliminacion (> 50% de depuracion en 20
minutos) que no responde a la inyeccion de furosemida y con una imagen que muestra la retencién dentro
del sistema pielocalicial sin imagen ureteral, son sugestivos de obstruccion por EPU (Fig. 9)
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Fig. 9. RRG con curva e imagen de obstruccion por EPU derecha severa, la
inyeccion de furosemida a los 10 minutos empeora la caida espontanea de la
curva (flecha negra). La imagen sobre la vejiga es el material radiactivo en el
pafial porque fue hecho con un catéter vesical abierto (flecha punteada).

EI RRG con DTPA ha sido por mucho tiempo y adn hoy en dia, un método valioso y muy efectivo para
medir la eliminacion del sistema colector. Tiene la ventaja de tener un costo sensiblemente menor que el MAG3 y
es de gran utilidad para la evaluacion del trasplante renal en la fase aguda (vascularizacion, funcién y excrecion).
Requiere en general de dos inyecciones intravenosas, el DTPA en el momento 0 y la furosemida a los 10 minutos,
por este motivo se debe obtener una buena via intravenosa. Necesita ademas, una hidratacion adecuada y si es
posible, la vejiga vacia, aspecto importante si se sospecha megauréter primario o reflujo asociado.

Si bien es un tema de controversia, preferimos usar en lactantes, dada la dificultad de valorar el
vaciado vesical, un catéter 6 u 8 French en la vejiga abierto al pafial.

No recomendamos su uso en los primeros meses de vida ya que en esta etapa, las curvas suelen
ser indefinidas o dudosas por la inmadurez glomerular. Ademas, la escasa respuesta a la furosemida
puede generar un aumento ficticio de la funcion por un efecto “técnico” relacionado con la medicion del
"area de interés” a lo que se suma el alto fondo circulante, como se observa en la Fig. 10.
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Fig. 10. RRG con DTPA a los 3 y 9 meses de vida. Véase
la normalizacion de la funcion (derecha) y de la curva en
relacion con la edad y maduracion .glomerular.

= Tomografia computada espiralada 64 pistas (Uro TC)

Los estudios con contraste yodado como el urograma excretor o pielografia, tienen actualmente pocas
indicaciones en pediatria dado que ademas de la exposicion radioldgica, los inconvenientes que presentan
las sustancias yodadas no permiten obtener siempre imagenes de alta calidad en nifios pequefios.

En caso de requerir una mejor definicion de la patologia, en especial cuando hay variantes
anatémicas menos frecuentes como rifiones fusionados, ectopia renal cruzada, anomalias de la rotacion o
la presencia de vasos polares inferiores, la Uro TC con 64 pistas permite un estudio mas rapido y de mayor
definicién, ademas de realizar una reconstruccion tanto vascular como urolégica (8). El inconveniente mayor
es la necesidad de sedacién o anestesia general en nifios pequefios, agregando con ello, un costo adicional
al estudio.

= Resonancia nuclear magnética ( Uro RNM)

Los estudios de resonancia nuclear magnética tienen la ventaja de carecer de exposicion radioldgica
aunque requieren de sedacién o anestesia general en nifios pequefios y de la inyeccidén de material de
contraste no yodado (gadolinio), no recomendada en los casos de insuficiencia renal severa.

Aligual que la Uro-TC permite definir muy bien la vascularizacion y realizar reconstrucciones de todo
el arbol urinario, de gran utilidad en los casos especiales ya descriptos.

La fase T1 es méas adecuada para definir la anatomia sin hidronefrosis, la vascularizacién y la
filtracion glomerular, en especial si se usa gadolinio -DTPA-dimeglumina (gd-DTPA).

Las imagenes en T2 son mas apropiadas cuando hay hidronefrosis ya que son independientes de
la funcién renal alterada (9,10).

Al igual que en el RRG, puede utilizarse furosemida para evaluar la eliminacién de la pelvis y del
uréter. Aunque aun no esta disponible clinicamente, la posibilidad de definir la funcion y valorar la excrecion,
hacen de este método una opcion a futuro que podria reemplazar al resto de los estudios.

EIRRG con DTPA
es un método
efectivo para medir
la eliminacion del
sistema colector.
Es de gran utilidad
para la evaluacion
del trasplante renal
en la fase aguda
(vascularizacion,
funcién y excrecion).

La Uro RNM permite
definir muy bien

la vascularizacion

y realizar
reconstrucciones de
todo el arbol urinario.
Puede utilizarse
furosemida para
evaluar la eliminacion
de la pelvis y del
uréter.
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= Esquemas de diagnostico y tratamiento

A continuacidn encontrara tres esquemas que combinan el diagnéstico con el tratamiento y que
resumen las situaciones clinicas més frecuentes con la EPU .

1. Ellactante con EPU de diagnéstico prenatal

Ecografia
prenatal

Pielografia ascendente

furosemida Cirugia cielo abierto
(5-6 meses)

Esquema 1.

Nifio con DPN de HDNF, se confirma el diagndstico ecogréfico postnatal. En los casos severos
donde puede haber duda sobre la funcidn del rifion, se puede hacer un DMSA en los primeros meses de vida.
Los controles ecograficos periodicos, los estudios de excrecion como el MAG3 y DTPA con furosemida dan
mejores resultados a partir del quinto o sexto mes. Si hay dudas sobre la anatomia, se puede realizar una
Uro-TC o un Uro-RNM aunque a esta edad, tienen la desventaja de requerir de anestesia general. Aunque
hay experiencia con cirugia laparoscépica, la mayoria de los equipos sugieren o prefieren la cirugia a cielo
abierto.

La pielografia ascendente esta recomendada en especial para los que prefieren un abordaje posterior
0 si se sospecha una anomalia de rotacion-posicién o fusién del rifidén afectado.

Cuando en nifios pequefios hay dificultades con el didmetro del meato uretral se debe utilizar un
catéter 3 French (no siempre disponible) o un catéter de anestesia epidural pediatrico 3 French cuyo extremo
es redondeado con orificios laterales que permiten “vencer” cualquier meato (Fig. 11).
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Fig. 11. A. Meato puntiforme en paciente con HDF e imagen ecogréafica de EPU y de MOP. B. Imposibilidad de
cateterizar el meato izquierdo con un atéter ureteral 4 French. C. cateterizacion del meato con catéter 3 French

2. Elnifio o adolescente con sintomas e hidronefrosis permanente

B #ry

TN 7]

AEcodoppIer

Renograna

MAG3 o DTPA Cirugia videolaparoscg’;pica por
via trans o retroperitoneal

c/furosemida

Esquema 2.

El nifio mayor o el adolescente que posee una hidronefrosis permanente requiere aunque parezca
obvio, confirmacién de la funcién y obstruccion con un RRG con MAG3 o DTPA furosemida. En casos de
anatomia compleja o variantes anatémicas, se recomienda una Uro-TC o Uro-RNM.

La pielografia ascendente no solo permite definir la anatomia sino también el grado de dificultad
para colocar una catéter doble J (véase las imagenes de la figura 11) por lo que es muy recomendada en
estos casos.

Lacirugiavideolaparoscépica con reseccion del segmento patolégico es el procediendo recomendado,
ya sea por via retroperitoneal (si no se sospecha vaso polar) o transperitoneal (con movilizacion colonica o
transmesocolonica).
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3. El nifo o adolescente con dolor e hidronefrosis intermitente

Angio Tc — Angio-RNM

Pielografia ascendente

Cirugia videolaparoscdpica por via

RRG MAG 3 o DTPA C/ furosemida transperitoneal o HITCH vascular

Esquema 3

En nifios mayores y adolescentes con episodios intermitentes de dolor e hidronefrosis (crisis de
Dietl) secundarias casi siempre, a acodamientos de la union pieloureteral por vasos polares, es necesario
confirmar la obstruccion en el episodio de dolor por ecografia doppler, buscando vasos polares por la fuerte
sospecha del sintoma o mediante Angio-TC o Angio-RNM en forma electiva.

EI RRG si no es realizado en el episodio de dolor puede mostrar resultados de dificil interpretacion.

Enestos casos la pielografia ascendente es mandataria para definirlaanatomia quirirgica. El abordaje
videolaparoscdpico debe ser en este caso, transperitoneal con la posibilidad de movilizar ampliamente los
vasos, realizar una técnica de A-H, la transposicion anterior de la anastomosis 0 una operacion de Hellstrom
(HITCH vascular) mediante una pexia de los vasos a nivel de la pelvis renal liberando la union pieloureteral
de aspecto normal. Con esta técnica podria evitarse la utilizacion de un catéter doble J.

= Conducta expectante y/ o tratamiento médico

Dado que un gran grupo de pacientes con hidronefrosis ecografrafica tipo 2-3 evolucionaran con
estabilizacion o reduccion de la dilatacion y mantenimiento de una buena funcién renal, requeriran de
controles periddicos de ecografia renal y eventualmente de un RRG con MAG 3.

Existe una amplia experiencia en la literatura médica sobre la implementacion por parte de grupos
médicos reconocidos, de una conducta expectante con una tasa de cirugia correctiva a mediano plazo no
mayor al 20% (11,12).

Solo se recomienda utilizar profilaxis antibiética en nifios con hidronefrosis sin reflujo vesicoureteral
en los primeros meses de vida, para compensar de alguna manera, la mayor tendencia a tener infeccién
urinaria en esta etapa de la vida.
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se recomienda una
conducta expectante,
con controles periddicos
de ecografia renal y
eventualmente de un
RRG con MAG 3.



= Tratamiento quirurgico: aspectos técnicos

Aspectos generales

Los indicadores mas habituales de cirugia correctora en los primeros meses de vida (1,2) son:
= aparicion de infeccién urinaria
= aumento de la dilatacion ecografica
= caida de la funcién renal en el centellograma con DMSA (poco frecuente)

La mayoria de los nifios operados en el periodo neonatal se encuentran asintomaticos y es
probablemente en nuestros dias, una presentacién mas frecuente. Al igual que en el esquema 1, estos nifios
son tratados con cirugia plastica a cielo abierto cuyos detalles técnicos desarrollaremos en forma sucinta en
esta seccion.

La cirugia videolaparoscopica no es aun la técnica mas utilizada inclusive en nifios mayores y
adolescentes, ya que requiere de entrenamiento técnico y experiencia en la realizacién de una anastomosis
en un espacio reducido. Sin embargo, esta cirugia va ganando adeptos en forma progresiva.

Dada la dificultad de ensefar estas técnicas sin la ayuda de un video, aconsejamos consultar en
nuestra pagina web (www.acaci.org.ar) los videos que resumen los pasos técnicos fundamentales de cada
técnica videolaparoscopica. De todos modos haremos consideraciones sobre algunos aspectos técnicos
relevantes de cada abordaje quirlrgico.

Derivacion urinaria

Solamente se realizara 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, derivaciones como por ejemplo una nefrostomia percutanea. Actualmente existen sets que
empiezan en 6 French muy adaptados para ser utilizados en neonatos. Su colocacién requiere de anestesia
general, ecografia para localizar un caliz dilatado y radiologia para confirmar la ubicacién adecuada del
“pigtail” (cola de chancho).

Otra indicacion poco frecuente de derivacion a cielo abierto, es la candidiasis renal con deposito de
bolsa de fungus (fungomas) que taponan completamente la unién pieloureteral en prematuros y neonatos
con EP que no repoden al tratamiento especifico. La pielostomia seria la indicacién para estos pacientes.
Eventualmente en casos seleccionados, se puede indicar la correccion neonatal con lavado de la pelvis y
calices, extraccion de los fungomas y nefrostomia transitoria colocada a través de una céliz renal.

Cirugia a cielo abierto
Los cuatro criterios de Foley aun vigentes para el éxito de una pielo-ureteroanastomosis son:

Creacidn de un canal que drena en la porcion inferior de la pelvis.
Manejo cuidadoso de los tejidos.

Anastomosis impermeable.

Ausencia de tension en la anastomosis.

el

Podemos agregar otro principio basico como la reseccion completa del uréter patoldgico
independientemente de su longitud (Fig. 12 a y b) realizado con la técnica quirdrgica mas utilizada en EPU, la

de Anderson-Hynes. El abordaje se puede realizar por una via subcostal clasica o a través de una via lumbar

Los indicadores mas
habituales de cirugia
correctora en los
primeros meses de
vida son:

- aparicion de infeccion
urinaria

aumento de la
dilatacion ecografica
-caida de la

funcion renal en
el centellograma
con DMSA (poco
frecuente).

Sélo se realiza una
derivacion urinaria de
urgencia en aquellos
casos con infecciones
urinarias severas con
sepsis neonatal y
colecciones purulentas
en las cavidades
renales (pionefrosis).
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posterior. Esta Ultima permite no seccionar musculos, aunque dado que debe reclinarse la masa de musculos
paravertebrales, es mas dificultosa en nifios mas grandes con mayor desarrollo muscular. Por lo limitado del
abordaje posterior es recomendado realizar una pielografia ascendente en el periodo preoperatorio inmediato
para asegurara la localizacion de la union pieloureteral (1).

Aconsejamos revisar cuidadosamente la serie de figuras presentadas en los atlas de técnica
quirdrgica del BJU Int (14) en especial para aquellos cirujanos menos habituados a este abordaje quirdrgico
de la EPU.

Aunque en la técnica original se recomienda la reduccion de la pelvis, esto sdlo es necesario en
las hidronefrosis gigantes donde mucha redundancia de la pelvis puede genera acodamiento de la nueva
anastomosis (Fig. 12 a).

No recomendaremos una derivacion urinaria transitoria en especial, ya que han sido descriptas
muchas opciones con resultados muy similares (15,16), sin embargo, las opciones mas utilizadas son:

= Drenaje Unico laminar en el lecho.

= Pielostomia transanastomética con un catéter 6-7 French de siliconas hasta la mitad del uréter
saliendo por la herida (Fig. 12 b).

= Utilizacion de un catéter doble J 3 0 4 French.

Fig. 12 a. Reseccion de pelvis redundante (5cm de didmetro en lactante de 3 meses)
b. Pielostomia que sale por contrabertura en la porcion superior de la pelvis remanente
(véase que falta completar la cara anterior de la plastica piélica (PDS 7-0).

Este tipo de abordaje quirtrgico presenta cuatro ventajas importantes en los lactantes:

La internacion es muy breve (6-8 hs.).

No requiere de sonda vesical.

No requiere de un segundo procedimiento anestésico (para sacar el doble J).
El costo global de la correccion quirtrgica de EPU es mucho mas bajo.

o=

La desventaja es el aspecto cosmético final, menos favorable por la presencia de una incisién
subcostal o lumbar de 2-3cm (Fig. 13 a). De todos modos, esto no invalida el caracter “minimanente invasivo”
de la cirugia a cielo abierto en lactantes (17), que permite el alta muy precoz utilizando en la mayoria de los
casos, un drenaje del lecho o una sonda de pielostomia a doble pafial como se observa en la en las figuras
13byc.
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impermeable.
Ausencia de tension en
la anastomosis.



(Fig. 13 a,b,c).

Cirugia videolaparoscopica

La utilizacion de técnicas minimamente invasivas también ha llegado a la urologia pediatrica por lo
que la correccion de la EPU por via videolaparoscopica es una opcion técnica factible que se puede utilizar
especialmente en nifios grandes y adolescentes aunque también ha sido realizada en casi todas las edades
en centros con mucho entrenamiento laparoscépico (18-20).

Sus limitaciones son el espacio de trabajo reducido (en especial en los abordajes retroperitoneales)
y la necesidad de entrenamiento en la realizacién de una sutura impermeable entre una pelvis dilatada y un
uréter normal con suturas delicadas (5-0 o 6-0).

La via transperitoneal puede realizarse por via transmesocolénica en especial a la izquierda o con
movilizacidn colonica, en especial a la derecha. En ambos casos el espacio de trabajo es mas amplio. Esta
via es la preferida en nifios pequefios.

La via transperitoneal también de eleccion ante el diagnostico de vaso polar renal, permite realizar
la movilizacién con conservacion del paquete vascular y reseccién de la zona estenética cuando esta
presente.

Otra opcién que ya mencionamos en el esquema 3 (podra consultar el video en la pagina web de la
ACACI) es la operacién de Héllstrom o0 méas conocida como HITCH vascular (21-23).

La via retroperitoneal se realiza en posicién de lumbotomia y remeda en la posicion de la pelvis y
uréter y en las maniobras a realizar en la cirugia a cielo abierto. Si bien el espacio es mas limitado, es una
opcion valida en adolescentes.

La utilizacion de técnicas videolaparoscdpicas asistidas con un sistema computarizado robético
(da Vinci ®), es una opcién aun poco disponible en nuestro medio, que facilita la realizacion de las
anastomosis por la versatilidad, exactitud y especialmente el gran rango de movilidad de un portagujas en
una piloureteroanastomosis asistida por robot (24-26) (podra ver el video en la pagina web de la ACACI).

Es casi obligatorio en todas estas técnicas, la utilizacion de un catéter doble J que debe colocarse en
forma anterdgrada a través de un trécar o un catéter tipo Abbocath 14.

Es indispensable antes de finalizar el procedimiento, confirmar la localizacién intravesical del
extremo distal del catéter doble-J por medio de una radiologia, ecografia 0 usando azul de metileno diluido
en la vejiga.

La utilizacion de cirugia
videolaparoscopica
€es una opcion

técnica factible para
la correccion de la
EPU. Sus limitaciones
son el espacio de
trabajo reducido en
nifios pequefios y una
curva de aprendizaje
prolongada.
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Es recomendable el uso de una sonda vesical con balon por 24 a 48 horas para evitar el reflujo
desde la vejiga hacia el rifién a través del doble J, que es una de las razones que obliga a mantener internado
al paciente por 24 a 48 horas.

Podré ver el video con estos detalles técnicos en la pagina web de la ACACI.

Dada la escasa experiencia y la falta de evidencias fuertes en la literatura médica, no abordaremos
el tratamiento radioldgico o endoscépico de la EPU en pediatria, lo que no quita que en el futuro se puedan
incluir entre las estrategias del tratamiento de esta patologia.

Existen otras técnicas menos utilizadas, tanto a cielo abierto como en forma videolaparoscépica, que
pueden ser consultadas en los textos y articulos clasicos de urologia como la técnica de Y-V Foley (13) para
la implantacion alta del uréter en la pelvis renal, y la pielocalicostomia para los casos de EPU intrasinusales o
con lesion muy grave de la pelvis renal, que impide la realizacién de una pieloureteroanastomosis (5).

= Complicaciones

Las complicaciones de la EPU pueden estar relacionadas con la patologia de base o mas
frecuentemente con su tratamiento quirlrgico.

Ya comentamos las complicaciones perinatales poco frecuentes (oligoamnios, distocia, candidiasis)
y las conductas recomendadas.

Aunque cada vez son menos frecuente, una EPU sin diagnostico puede generar en la infancia o
adolescencia una pionefrosis, litiasis y en su estadio mas severo, una pielonefritis xantogranulomatosa. En
la mayoria de estos casos, la complicacién deriva en la pérdida funcional total de la unidad renal obligando
a una nefrectomia.

Entre las complicaciones quirdrgicas mas frecuentes se incluyen:

Pérdida de orina por la anastomosis (urinoma — fistula cutanea).

Infeccion urinaria — pionefrosis.

Estenosis transitoria de la anastomosis.

Estenosis permanente de la anastomosis (asociada en general con 1y 2).
Litiasis (por infeccion urinaria, cuerpo extrafio).

Complicaciones del doble J (no olvidar que el doble J no es inocuo).

Juuduy

Las complicaciones agudas se pueden resolver con el drenaje de la coleccién urinosa tanto a cielo
abierto como en forma percutanea y la colocacion eventual de un doble J, cuando este no habia sido utilizado
previamente.

En el caso de la persistencia de hidronefrosis y dificultad o imposibilidad de controlar la infeccidn
urinaria, es recomendable indicar una nefrostomia percutanea mediante un catéter tipo pigtail con el fin de
evitar dafio al parénquima renal remanente.

La tasa de complicaciones severas o definitivas que requieren de correccidn quirdrgica, oscilan en la
mayoria de las series modernas, entre el 5% y 10%. Aunque las complicaciones son levemente mayores en las
primeras series con cirugia videolaparoscopica en nifios pequefios (19), ya hay publicaciones de urélogos pediatras
del cono sur, que presentan resultados similares a los que se obtienen con la cirugia a cielo abierto (27-28).

En los casos de reestenosis se puede realizar, casi siempre con éxito, la exéresis del sector
estendtico y una nueva anastomosis por via abierta o videolaparoscépica (29).
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En nifios grandes o adolescentes que tienen colocada una nefrostomia, una opcion que se realiza Las complicaciones de
en centros con entrenamiento nefroscopico pediatrico o de adultos, es la correccion mediante la seccion de 5 gpy pueden estar
la estenosis con vision directa y la colocacion de un catéter doble jota o tutor de mayor calibre (6-8 French) | relacionadas con la
por un tiempo prolongado (30-45 dias), sin embargo, su efectividad no ha superado a la reoperacion a cielo | patologia de base o

abierto con reseccion del sector estenético (30,31). mas ffetcuf“t?m‘t’”te
€Oon Ssu tratamiento

quirdrgico

= Conclusiones

La EPU es una patologia con una frecuencia alta en la practica pediatrica, y con diferentes formas
de presentacién segun la edad del paciente. Puede presentarse desde la etapa fetal hasta la adolescencia, lo
que obliga a conocer claramente los métodos diagnésticos méas apropiados para cada etapa de la vida.

Es importante determinar si es suficiente con el control médico o es necesario realizar una cirugia
correctiva. Se debe ademas, desarrollar las habilidades técnicas apropiadas para cada tipo de cirugia, a cielo
abierto o en forma laparoscépica.

Esperamos con esta publicacidén y con los videos en la pagina web, haber proporcionado los
elementos basicos para comprender esta patologia.

Recomendamos la lectura de la bibliografia seleccionada y recomendada, que resume los mejores
articulos clasicos y las publicaciones més actualizadas sobre los aspectos fundamentales de la EPU.
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A continuacion le proponemos realizar algunas actividades que le permitiran repasar y aplicar los conceptos
abordados en esta unidad didactica.

‘@// Actividades

Indique la opcién correcta.

1.

Llega a su consultorio una madre con una ecografia de su hijo de 15 dias. Tiene diagnostico prenatal
de hidronefrosis izquierda y el informe dice entre otras cosas: “Dilatacion de pelvis y célices, el
didmetro anterior de la pelvis es de 21 mm y la corteza impresiona de aspecto normal con un grosor
de 7 mm”. Si usa la clasificacién de la SFU, ;qué grado de hidronefrosis tiene actualmente?

a.

1
b. 2
c. 3
d. 4

Impresiona un “buen rifién izquierdo“pero sabemos que la ecografia no es buen método para definir
funcién con exactitud. ;Cuél de estos estudios le indicaria a continuacién? Recuerde que tiene 15
dias.

RRG con DTPA.

RNM.

Urograma excretor.

Centellograma con DMSA.

oo oo

El paciente vuelve al mes de vida, con la confirmacién de una buena funcion del rifidén izquierdo,
asintomatico y con muy buen aumento de peso (800gr.). ,Qué estudio elegiria para determinar si
el rifion izquierdo esta obstruido, en la medida que las ecografias se mantengan con igual grado de
hidronefrosis, sin dilatacion ureteral y sin infeccion urinaria hasta el 4° mes de vida?

a. RNM.

b. Centellograma con DMSA.

c. RRG con MAG3 y prueba de furosemida.

d. Uro TAC.

El paciente regresa a su consultorio a los 6 meses de vida, asintomatico, con una ecografia de
control en la que se observa un afinamiento cortical moderado, persiste la caliectasia y la pelvis mide
25 mm en sentido anteroposterior. El estudio funcional muestra una franca obstruccién al flujo de
orina en la union pieloureteral izquierda. ; Qué conducta recomendaria?

a. Mantener la profilaxis antibiotica y repetir los estudios en tres meses.

b. Suspender la profilaxis e indicar cirugia sélo si tiene infeccién urinaria.

c. Realizar una plastica pieloureteral tipo Anderson-Hynes a cielo abierto.

d. Realizar una cirugia videolaparoscopica retroperitoneal y catéter doble J.

Unos meses después llega a su consultorio otro paciente que aparentemente, tenia diagnéstico
prenatal de hidronefrosis severa unilateral. En la ecografia postnatal se informa “rifion derecho
reemplazado por mltiples imagenes quisticas sin comunicacién entre si....” y “rifion izquierdo de
5,6 cm de longitud de aspecto vicariante”. ;Cual de los siguientes es el de eleccidn para confirmar
el diagnostico?

a. Ecografia doppler renal.

b. Uro TC.

c. Centellograma con DMSA.

d. Uro RNM.
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6.

El estudio realizado, confirma la ausencia total de la funcién renal derecha. ;Cual es su
diagnéstico?

a. Poliquistosis infantil (ARPKD).
b. Hipoplasia renal extrema.
c. DRMQ.
d. EPU.
Un paciente de 12 afios presenta dolor muy intenso en hipocondrio y en la region lumbar izquierda
(colico renal), que cede con analgésicos y reposo, en 24 hs. Se sospecha litiasis y se solicita en
forma electiva, una radiografia de arbol urinario que es normal, y una ecografia que muestra la
ausencia de litos en un rifién con una dilatacién tipo 2 y una pelvis de 23 mm. ;Qué estudio le
solicitaria como primera opcién si sospecha una EPU intermitente con un vaso polar?

a. RNM.

b. Uro TAC

c. Urograma excretor.

d. Ecografia doppler.

Se confirma la presencia de vasos polares en el rifion izquierdo como probable etiologia de la
EPU. Si la funcion renal del rifidon izquierdo, fuera del episodio de dolor, fuera normal con
obstruccion moderada en el RRG con MAG3, y usted pudiera disponer de los siguientes medios
para realizar un abordaje quirtrgico. ;,Cual elegiria?

a. Lumbotomia clésica a cielo abierto.

b. Via lumbar posterior a cielo abierto.

c. Videolaparoscopia por via retroperitoneal.

d. Videolaparoscopia por via transperitoneal.

Opera al nifio y comprueba la presencia de vasos polares en el rifién izquierdo que al movilizarlos,
muestran una unién pieloureteral sin aspecto obstructivo y con pasaje de orina normal. ;,Qué opcién
técnica elegiria?

a. Reseccion de la EPU y plastica tipo A-H.

b. Plastica A-H con trasposicion de los vasos polares.

c. Transposicion de los vasos y HITCH vascular.

d. Seccion de los vasos polares.

10. Elija de estas opciones, la cirugia de EPU que considere correcta.

30.

a. La utilizacion de un doble J en lactantes esta exenta de complicaciones.

b. El promedio general de permanencia hospitalaria es de 7 dias.

c. Elcolocar un catéter doble J evita el uso de una sonda Foley.

d. La vialaparoscdpica transmesocolénica esta indicada en las EPU izquierdas.

Respuestas correctas

1. ¢
2. d.
3. ¢
4. c.
5. c.
6. c.
7. d.
8. d.
9. ¢
10. d.
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