Hidronefrosis en rinién ectépico
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La obstruccion de la unién pieloureteral se encuentra asociada con
otras anomalias congénitas del rifnén, constituyendo en ocasiones un
dilema diagnostico y terapéutico. Estas anomalias incluyen alteracio-
nes en la fusién, malrotacién, ectopia renal y sistemas duplicados!.

El rinén ectépico se puede definir como un fallo en el proceso de
ascenso renal, este fallo puede producirse por exceso o por defecto
dando lugar a la ectopia toracica en el primer caso y a la ectopia abdo-
minal en el segundo. Etimolégicamente la palabra ectopia deriva de los
vocablos griegos, ek (fuera) y topos (lugar), por lo tanto literalmente
significaria fuera de lugar2.

El blastema renal se origina a nivel de los segmentos sacros supe-
riores, la posicion final del rinén a nivel de las vértebras lumbares
superiores se atribuye al ascenso del blastema. Parece que este ascen-
so ocurre por medio de cuatro mecanismos: 1) el crecimiento caudal
de la columna, 2) el crecimiento por elongaciéon del uréter, 3) el
modelado del parénquima renal y 4) la fijacién del rifién al retroperi-
toneo. La yema ureteral crece hacia arriba en un plano posterior al
mesonefros, sin embargo, esto no supone un gran ascenso, ya que la
futura pelvis renal ya ha alcanzado el nivel de la segunda vértebra
lumbar cuando la yema sélo tiene una longitud de 9,5-1,3 mm, de
modo que es un ascenso muy relativo, a partir de entonces, el uréter
tiene que alargarse para permitir el crecimiento en longitud de la
region lumbar. Durante su ascenso, el rinén sufre también una rota-
cién de unos 90°, de modo que el hilio, en vez de estar dirigido hacia
delante, mira ahora hacia dentro, esta rotacion parece estar inducida
por el modelo de ramificacién de la yema ureteral3.

Los factores que pueden impedir este ascenso renal incluirian, un
desarrollo anéomalo del brote ureteral, un tejido metanefrico defec-
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tuoso, anormalidades genéticas y enfermedades maternas. Sea de
uno u otro modo, el rinén ectépico dentro de la pelvis 6sea a menu-
do no tienen forma de rinoén, esta configuracién puede corresponder
a la persistencia del modelado normal del parénquima renal durante
el intento fallido de remontar la arteria umbilical, aparte la pelvis
renal muestra una situacion anémala al no haber finalizado con éxito
su rotaciéon normal. El uréter es corto, aunque puede ser levemente
tortuoso, lo que distingue la ectopia renal real de la nefroptosis adqui-
rida. El rinén no ascendido conserva su riego sanguineo embrionario,
de modo que la arteria o arterias renales llegan desde la parte infe-
rior de la aorta o desde las arterias iliacas primitivas. Se ha sefialado
que la persistencia de estos vasos podria ser la causa del no-ascenso,
esto no parece probable puesto que se han descrito casos de rinones
bien situados en que la parte superior estaba irrigada por arterias
situadas en su posicién normal, mientras que los polos inferiores
recibfan su irrigacion de grandes ramas de las arterias iliacas primi-
tivas4.

La ectopia es un trastorno raro que afecta al 0,01 a 0,05% de todos
los pacientes®. En autopsia se estima aproximadamente en 1:1.000.
Estudios de screnning como es el caso del presentado por Sheih6
realizado entre 132.686 escolares, encuentran anomalias renales en
645 (0,5%), de entre todas las anomalias solo hallaron 30 casos de
rindén ectépico (1:4.422), y solo se reconocen en 1:10.000 pacientes.

Gleason y col.” revisan su experiencia sobre 82 rinones ectépicos y
establecen las siguientes localizaciones: pélvicas (55%), cruzadas
(32%), lumbares (12%) y toracicas (1%).

Las manifestaciones patoldgicas que con mayor frecuencia se aso-
cian a los rinones ectépicos son la infeccién urinaria, el dolor abdomi-
nal, la masa abdominal y las malformaciones congénitas multiples en
ninos. Se ha descrito agenesia renal contralateral® y la ectopia bila-
teral9, sin embargo el aspecto mas llamativo lo tiene la asociaciéon con
anormalidades en el aparato genital, con una incidencia del 15% al
45%. Las mas frecuentes en las mujeres son Gtero bicorne o unicorne
con atresia de un cuerno, Gtero y vagina ausentes y duplicaciéon vagi-
nal’. Entre los hombres destacan la criptorquidea, la duplicacién
uretral y el hipospadias como las alteraciones mas frecuentes?: 10.

En el estudio de Gleason” estas malformaciones se presentaron en
el 19% de los casos y afectaron al sistema musculoesqueletico en el
26% y al genitourinario en otro 26%, otros sistemas afectados fueron el
cardiovascular 10% vy el gastrointestinal en el 9%. Donahoe!! sobre 16
casos de rindén pélvico encuentran tambien muy frecuentemente la
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asociaciéon con otras anomalias, 5 pacientes requirieron cirugia por
ellas: anomalias del seno urogenital con atresia vaginal y ano imperfo-
rado (2), atresia vaginal (1), criptorquidea (1) e hipospadias (1). Fue
alta la incidencia de anomalias vertebrales (3) incluyendo agenesia del
sacro, anomalias en la columna cervical y deformidad de Sprengels.

La mitad de los rinones ectépicos, de la serie de Gleason, presen-
taban dilatacién de la via urinaria, siendo la obstruccién de la unién
pieloureteral la causa de la dilatacién en el 37% de los casos. Otras
causas de uropatia obstructiva fueron el reflujo vesicoureteral (26%), y
la obstruccién de la unién vesicoureteral. En el 22% de los casos, la
dilatacion se acompana de obstruccién y se considera debida tinica-
mente a la posicién anormal y a la malrotacién. Das! en un estudio
realizado en obstruccién de la unién pieloureteral asociada a anoma-
lias renales sobre 27 pacientes, la encuentra relacionada con 9 rifiones
en herradura, 12 en sistemas duplicados, 5 en riflones ectopicos y 1 en
malrotacion renal. Donahoe!! sobre los 16 casos de rinén pélvico
examinados, encuentra 5 estenosis de la uniéon pielouretral en las que
realiza pieloplastia, otras tres estenosis fueron seguidas clinicamente
sin requerir intervencion y encontr6 en cuatro pacientes pelvis
extrarrenales.

Estos rinones resultan por tanto especialmente vulnerables a la
infeccion, la hidronefrosis, la formacién de cédlculos y los traumatismos
a causa de su posicion, su aporte vascular y el drenaje pielocaclicial
anormal que presentan.

El diagnostico de hidronefrosis en un rinén ectépico presenta no
pocas dificultades tanto en nifios como en adultos, un significativo
numero de pacientes solo presenta vagas molestias abdominales
sugerentes de trastornos gastrointestinales junto con la rareza de
sintomas urolégicos excepto la hematuria y la infecciéon del tracto
urinario. En nifos en ocasiones el primer signo es una masa abdo-
minal asintomatica. En la serie de Gleason la infeccién urinaria se
presento en el 44% de los casos, el dolor abdominal en el 23% y la
masa palpable en un 19%.

Entre los métodos diagnésticos utilizados estan la ecografia, la uro-
graffa intravenosa y la cistouretrografia miccional. Tambien pueden ser
utiles la cistoscopia con pielografia retrograda y en ocasiones una
angiograffa2. Dado que el 25% de los rifiones contralaterales pueden
ser hidronefroticos, se encuentra del mismo modo indicado un estudio
completo de los mismos. Es importante obtener un renograma diuréti-
co, dada la alta incidencia de dilatacién sin obstruccion, evitando de
esta manera cirugias innecesarias’.
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El tratamiento de estos pacientes requiere algunas consideraciones
especiales2.11,12,13. En muchos pacientes se encontrara indicada la
realizacion de nefrectomia, asi Gleason la realiza en 18 pacientes. Tres
de los cinco pacientes descritos por Das fueron sometidos a nefrecto-
mia. En el desarrollo de la cirugia debe tenerse en cuenta su posicién,
su aporte vascular anéomalo y la ausencia de grasa perirrenal.

No obstante, la correccién quirtrgica de las obstrucciones de la
unién pieloureteral que afectan a rinones ectdpicos, casi siempre se
puede realizar satisfactoriamente mediante una pieloplastia desmem-
bradad. Debido a la localizacion anémala, la incisién debe realizarse de
forma que permita un acceso directo. En los rifiones pélvicos el abor-
daje extraperitoneal anterior suele ser el mas empleado, mientras que
en los rinones cruzados el abordaje puede realizarse por via extraperi-
toneal a través de una incisién de Gibson modificada. En caso de no
parecer que la posicién de la anastomosis pieloureteral quede en una
posicién adecuada, deberia considerarse la posibilidad de una uretero-
calicotomia®.

Las alternativas a la pieloplastia desmembrada o la ureterocalicos-
tomia son variadas, tal como la pielovesicostomia, técnica empleada
en raras ocasiones después de una necrosis ureteral en el trasplante
renall4. Carinil®> presenta dos casos de pielovesicostomia en rinones
pélvicos, en uno de ellos se realizo tras el fracaso de una pieloplastia
desmembrada y en el segundo de forma electiva. En estos pacientes es
imperioso mantener orinas estériles y prevenir la obstruccion del trac-
to urinario inferior y se considera por parte de los autores como una
alternativa a la nefrectomia o nefrostomia, en pacientes que presenten
adherencias extensas debidas a la infeccién, en pacientes en que ha
fracasado una primera reconstrucciéon y en los de mayor edad que
sufren nefrolitiasis de repeticion.

Tambien se han realizado abordajes laparoscépicos fundamental-
mente en la realizacion de pielolitectomias!6. 17. En pacientes con
dilatacion no obstructiva, que debido al estasis y la infeccion desarrollan
calculos renales se ha utilizado la litofragmentacion extracorpérea
con ondas de choque con buenos resultados, asi Semercil8 trata dos
pacientes con litiasis en rinones pélvicos, observando una buena elimi-
nacion de los fragmentos litiasicos y sin apreciar otras complicaciones.

Aunque la endopielotomia anterograda puede ser dificultosa debi-
da a la malposicion renal, ha sido realizada con éxito en rifiones ecto-
picos y en herradura, el acceso percutineo puede realizarse de forma
mas segura mediante guia laparoscopical®. No obstante la experiencia
de la endopielotomia en estos rifiones es minima y la malrotacién renal
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junto con unas relaciones anatémicas alteradas incrementa el riesgo de
lesién. La endopielotomia retrograda parece una alternativa razonable
y particularmente apropiada en los rifones ectépicos ya que el riesgo
del acceso percutaneo queda resuelto, es esencial el estudio preopera-
torio de la vasculatura renal, con la localizaciéon de los vasos mayores
con relaciéon a la unién pieloureteral, como alternativa la utilizacion de
ultrasonidos intraluminales permite definir la localizacién de los vasos
periureterales, los autores recomiendan la utilizaciéon de catéter urete-
ral durante 6 semanas tras la cirugia20.
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