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1. INTRODUCCION

Se ha creado un grupo de trabajo en colaboracion formado por miembros que representan a la
Sociedad Europea de Urologia pediatrica (ESPU, European Society for Paediatric Urology) y la Aso-
ciacion Europea de Urologia (EAU, European Association of Urology) con el fin de elaborar una actua-
lizacion de la guia clinica sobre urologia pediatrica. El objetivo de esta colaboracion estrecha entre un
grupo de subespecialidades y su especialidad matriz consiste en hacer publico un documento que
contribuya a mejorar la calidad de la asistencia de los nifios con problemas uroldgicos.

La mayoria de los problemas clinicos uroldgicos en la infancia estan bien diferenciados y, en mu-
chos aspectos, son diferentes a los observados en adultos. El objetivo de este trabajo es describir un
abordaje practico y preliminar de los problemas uroldgicos pediatricos. Las enfermedades complejas
y raras que requieren asistencia especial por parte de médicos con experiencia deben remitirse a
centros designados en los que la practica urologica pediatrica se encuentre plenamente consolidada
y dispongan de un abordaje multidisciplinar.

Durante bastante tiempo, la urologia pediatrica ha desarrollado informalmente, ampliado, madu-
rado y establecido su conjunto diverso de conocimientos y aptitudes y es posible que ya esté lista
para diferenciarse de sus especialidades matrices. Asi pues, en muchos paises europeos ha surgido
recientemente como una subespecialidad diferenciada de la urologia y la cirugia pediatrica y supone
un reto Unico en cuanto a que abarca un campo extenso con muchas escuelas diferentes de pensa-
miento y una enorme diversidad de tratamientos.

Los conocimientos adquiridos gracias al aumento de la experiencia, los nuevos avances tecnolo-
gicos y las técnicas incruentas de evaluacion diagnéstica han tenido una influencia importante en las
modalidades terapéuticas de la urologia pediatrica, una tendencia que continuara probablemente en
los proximos anos. Ahora existen nuevas técnicas de tratamiento del reflujo, han mejorado sustan-
cialmente las técnicas para tratar anomalias congénitas complejas y se han desarrollado tecnologias
para la sustitucion vesical y procedimientos laparoscopicos totalmente nuevos. También hay cada vez
mas conocimientos en relacion con la investigacion basica.

La urologia pediétrica abarca un campo enorme dentro de la urologia. El ambito y la complejidad de la
practica uroldgica pediatrica siguen expandiéndose. Plasmar todo el campo de la urologia pediatrica en
un Unico documento de guia clinica nunca fue una opcién, pero seguiremos modificando y haciendo
aportaciones a este documento con regularidad. Este afio hay dos capitulos nuevos y se han revisado
otros ocho.

Esta guia clinica fue recopilada por el grupo de trabajo en colaboracion y se baso en la bibliografia
actual tras una revision sistematica de MEDLINE. La aplicacion de un andlisis estructurado de la bi-
bliografia no fue posible en muchas enfermedades debido a la ausencia de estudios bien disefiados.
Siempre que ha sido posible, las afirmaciones se han clasificado en cuanto a su grado de compro-
bacion cientifica y grado de recomendacion (1). Debido a la disponibilidad limitada de ensayos alea-
torizados y controlados extensos, influido también por el hecho de que un nimero considerable de
opciones de tratamiento guardan relacion con intervenciones quirdrgicas en una amplia variedad de
problemas congénitos diferentes, este documento es, en gran medida, de consenso.

Confiamos en que considerara este documento un recurso educativo Util para su gjercicio y que le
proporcionara orientacion a la hora de atender casos de urologia pediatrica.

1.1 Bibliografia

1. Oxford Centre for Evidence-based Medicine Levels of Evidence (May 2001). Produced by Bob Phillips, Chris Ball,
Dave Sackett, Doug Badenoch, Sharon Straus, Brian Haynes, Martin Dawes since November 1998
http://www.cebm.net/index.aspx?0=1025 [access date February 2009
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2. FIMOSIS

2.1  Generalidades

Al final del primer afo de vida, la retraccion del prepucio por detras del surco del glande tan sélo es
posible en cerca del 50 % de los nifios; esta cifra asciende aproximadamente al 89 % a los 3 anos de
edad. La incidencia de fimosis es del 8 % en los ninos de 6-7 anos y tan sélo del 1 % en los varones
de 16-18 anos (1). La fimosis puede ser primaria (fisiologica), sin signos de cicatrizacion, o secundaria
(patoldgica) a una cicatrizacion, como en caso de balanitis xerética obliterante. La fimosis tiene que
distinguirse de la aglutinacion normal del prepucio con el glande, que es un fendémeno fisioldgico (2).

La parafimosis debe considerarse una situacion urgente: la retraccion de un prepucio demasiado
estrecho por detras del glande, en el cuello del glande, puede constrefir el cuerpo del pene y producir
edema. Dificulta la perfusion distalmente a partir del anillo constrictor y entraia un riesgo de necrosis.

2.2 Diagnostico
El diagndstico de fimosis y parafimosis se realiza mediante exploracion fisica.

Cuando el prepucio no es retractil o sélo lo es en parte y muestra un anillo constrictor al hacerlo
retroceder sobre el glande del pene, hay que suponer una desproporcion entre la anchura del pre-
pucio y el diametro del glande. Ademas del prepucio constrefido, puede haber adherencias entre la
superficie interna del prepucio y el epitelio del glande o un frenillo corto. Un frenillo corto produce una
desviacion ventral del glande cuando se retrae el prepucio. Cuando la punta sigue siendo estrecha y
se separan las adherencias del glande, el espacio se rellena de orina durante la miccion, 1o que hace
que el prepucio se abombe hacia afuera.

La parafimosis se caracteriza por un prepucio retraido con el anillo constrictor localizado a la altura
del cuello del pene, lo que impide la recolocacion del prepucio sobre el glande.

2.3 Tratamiento

El tratamiento de la fimosis en los ninos depende de las preferencias de los padres y puede con-
sistir en una circuncision plastica o radical al final del segundo afo de vida. La circuncision plastica
tiene el objetivo de lograr un perimetro amplio del prepucio con total retractilidad, al tiempo que se
conserva el prepucio (incision dorsal, circuncision parcial). Sin embargo, este procedimiento comporta
la posibilidad de reaparicion de la fimosis. En la misma sesion se liberan las adherencias y se corrige
un frenillo corto asociado mediante una frenulotomia. Se afiade una meatoplastia en caso necesario.

Una indicacion absoluta de circuncision es la fimosis secundaria. Las indicaciones en la fimosis
primaria son la balanopostitis recurrente y las infecciones urinarias recurrentes en pacientes con ano-
malias de las vias urinarias (3-6) (grado de comprobacion cientifica: 2, grado de recomendacion: B). El
abombamiento simple del prepucio durante la miccion no es una indicacion estricta de circuncision.

La circuncision neonatal sistematica no esta indicada para prevenir el carcinoma de pene. Las
contraindicaciones de la circuncision comprenden coagulopatia, infeccion local aguda y anomalias
congénitas del pene, especialmente hipospadias 0 pene enterrado, ya que es posible que se necesite
el prepucio para practicar una intervencion reconstructiva (7, 8). La circuncision infantil conlleva una
morbilidad importante y no debe recomendarse sin un motivo médico (9-12) (grado de comprobacion
cientifica: 2, grado de recomendacion: B). Como opcidn terapéutica conservadora para la fimosis
primaria, puede administrarse una pomada o crema de corticoide (0,05 %-0,1 %) dos veces al dia
durante 20-30 dias (13-16) (grado de comprobacion cientifica: 1, grado de recomendacion: A). Este
tratamiento carece de efectos secundarios y las concentraciones sanguineas medias de cortisol no
son significativamente diferentes de las de un grupo no tratado de pacientes (17) (grado de com-
probacion cientifica: 1). La aglutinacion del prepucio no responde al tratamiento con esteroides (14)
(grado de comprobacion cientifica: 2).
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El tratamiento de la parafimosis consiste en compresion manual del tejido edematoso con un intento
subsiguiente de retraccion del prepucio tensado sobre el glande del pene. La inyeccion de hialuronidasa
por debajo de la banda estrecha puede ser Util para liberarla (18) (grado de comprobacion cientifica:
4, grado de recomendacion: C). Si fracasa esta maniobra, se requiere una incision dorsal del anillo
constrictor. En funcién de los hallazgos locales, se practica una circuncision inmediatamente o bien
puede realizarse en una segunda sesion.
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3. CRIPTORQUIDIA

3.1 Generalidades

A la edad de un ano, casi el 1 % de todos los varones nacidos a término se ven afectados por
esta anomalia congénita, la mas frecuente, asociada a los genitales de los varones recién nacidos (1).
Dado que el conocimiento de la localizacion y la existencia del testiculo influyen directamente en la
actitud clinica, resulta apropiado clasificar los testiculos en palpables e impalpables.

Los testiculos retractiles no necesitan ninguna forma de tratamiento, salvo observacion, ya que
pueden ser ascendentes. Los testiculos retractiles han completado su descenso, pero pueden en-
contrarse en la ingle debido a un reflejo cremastérico intenso (2).

En caso de testiculos impalpables bilaterales y cualquier indicio de problemas de diferenciacion
sexual, como hipospadias, resulta imprescindible una evaluacion endocrinolégica y genética urgente
(8) (grado de comprobacion cientifica: 3; grado de recomendacion: B).

3.2 Diagnostico

La exploracion fisica es el Unico método de diferenciar entre testiculos palpables e impalpables. La
realizacion de una ecografia, tomografia computarizada (TC), resonancia magnética (RM) o angiogra-
fla carece de efectos beneficiosos adicionales.

La exploracion fisica incluye una descripcion visual del escroto y una exploracion del nifo mientras
esta tumbado y con las piernas cruzadas. El examinador debe inhibir el reflejo cremastérico con la
mano no dominante justo por encima de la sinfisis en la zona de la ingle antes de tocar, o alcanzar, el
escroto. La region inguinal puede ‘ordefiarse’ hacia el escroto en un intento de desplazar el testiculo
e introducirlo en el escroto. Esta maniobra también permite diferenciar entre un testiculo inguinal y
adenopatias que podrian dar la impresion de un testiculo criptorquidico.

Un testiculo retractil puede llevarse generalmente hacia el escroto, donde permanecera hasta que
un reflejo cremastérico (tocar la piel de la cara interna del muslo) lo retraiga de nuevo hacia la ingle (4).

Un testiculo impalpable unilateral y un testiculo contralateral agrandado pueden indicar ausencia o
atrofia testicular, si bien este hallazgo es inespecifico y no descarta una exploracion quirdrgica.

Hay que prestar atencion visual especifica a las regiones femoral, peniana y perineal en el caso de
un testiculo impalpable inguinal para descartar un testiculo ectépico.

No existen pruebas fiables para confirmar o descartar un testiculo intraabdominal, inguinal y ausen-
te/evanescente (testiculo impalpable), excepto la laparoscopia diagnéstica (5) (grado de comproba-
cion cientifica: 1b, grado de recomendacion: A). Antes de recomendar la evaluacion laparoscopica, se
aconseja una exploracion bajo anestesia general porque algunos testiculos inicialmente impalpables
son palpables en condiciones de anestesia.

3.3 Tratamiento

Cuando un testiculo no ha descendido al cumplir un ano, el hecho de esperar un descenso es-
pontaneo carece de ventajas. A fin de evitar el deterioro histologico, el tratamiento ha de realizarse y
finalizarse antes de los 12-18 meses de edad (6).

ACTUALIZACION EN MARZO DE 2009 991



3.3.1 Tratamiento médico
3.3.1.1 Tratamiento médico para lograr el descenso testicular

El tratamiento médico con gonadotropina coridnica humana (hCG) o gonadoliberina (GnRH) se
basa en la dependencia hormonal del descenso testicular, con unas tasas de éxito del 20 % como
maximo (grado de comprobacion cientifica: 1; grado de recomendacion: C) (7, 8). La hormonoterapia
para lograr el descenso testicular se acompafa de unas tasas de éxito mas bajas cuanto mas alto
se encuentra el testiculo criptorquidico. La hCG se utiliza en una dosis total de 6.000-9.000 Ul, ad-
ministrada en cuatro dosis durante 2 a 3 semanas en funcion del peso y la edad y la GnRH, en una
dosis de 1,2 mg/dia dividida en tres dosis al dia durante 4 semanas por medio de pulverizacion nasal,
respectivamente.

3.3.1.2 Tratamiento médico para lograr fertilidad

El tratamiento médico puede ser beneficioso antes (dosis segun se ha descrito anteriormente) o
después (dosis intermitentes bajas) de una orquiddlisis quirdrgica con orquidopexia (14) en lo que se
refiere a aumentar el indice de fertilidad, que puede servir como factor predictivo de la fertilidad en
fases mas avanzadas de la vida (grado de comprobacion cientifica: 1b; grado de recomendacion: A).
Sin embargo, todavia faltan datos de seguimiento a largo plazo de los efectos de la hormonoterapia
sobre la posible fertilidad.

3.3.2 Cirugia

Testiculo palpable. La cirugia de un testiculo palpable incluye una orquidofuniculdlisis y orquido-
pexia, mediante un abordaje inguinal, con unas tasas de éxito de hasta el 92 % (9). Es importante
retirar y disecar todas las fibras cremastéricas para evitar la retraccion secundaria. Los problemas
asociados, como un proceso vaginal abierto, deben disecarse y cerrarse cuidadosamente. Se reco-
mienda colocar el testiculo en un bolsillo subdartos. Con respecto a las suturas, han de ser suturas
sin fijacion o aplicarse entre la tunica vaginal y el musculo dartos.

El drenaje linfatico de un testiculo que ha sido objeto de cirugia con fines de orquidopexia cambia
de un drenaje iliaco a otro iliaco e inguinal (importante en caso de neoplasia maligna posterior).

Testiculo impalpable. En el caso de un testiculo impalpable, ha de intentarse una exploracion quirdr-
gica inguinal con posibilidad de realizar una laparoscopia. Existe una posibilidad notable de encontrar
el testiculo mediante una incision inguinal, aunque en casos excepcionales es necesario buscar en
el abdomen si no hay vasos o conducto deferente en la ingle. La laparoscopia es la forma mas apro-
piada de explorar el abdomen en busca de un testiculo. Ademas, mediante un acceso laparoscopico
puede efectuarse una extirpacion u orquidolisis con orquidopexia (10). Antes de iniciar la laparoscopia
diagndstica se recomienda explorar al nino bajo anestesia general dado que un testiculo impalpable
anterior podria ser ahora palpable en condiciones de anestesia.

Un testiculo intraabdominal en un nifo de 10 afos 0 mas con un testiculo contralateral normal debe
extirparse. En caso de testiculos intraabdominales bilaterales, o en un nifio menor de 10 afios, puede
practicarse una intervencion de Fowler-Stephens en uno o dos tiempos. En caso de una intervencion
en dos tiempos, los vasos espermaticos se pinzan por via laparoscopica 0 se coagulan de forma
proximal al testiculo para permitir el desarrollo de la vasculatura colateral (11). La intervencion en dos
tiempos, en la que el testiculo se lleva directamente sobre la sinfisis y cerca de la vejiga hasta el escro-
to, también puede realizarse por laparoscopia 6 meses después. La supervivencia testicular con una
intervencion en un tiempo oscila entre el 50 % y el 60 % vy las tasas de éxito ascienden al 90 % con
una intervencion en dos tiempos (12). También puede realizarse un autotrasplante microvascular con
una supervivencia testicular del 90 %. Sin embargo, esta intervencion requiere la técnica quirdrgica de
un cirujano muy diestro y experimentado (13).
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3.4 Pronéstico

Los ninos con criptorquidia unilateral tienen una tasa de fertilidad mas baja, pero la misma tasa de
paternidad que los nifos con testiculos descendidos bilaterales. Los niflos con criptorquidia bilateral
presentan unas tasas mas bajas de fertilidad y paternidad.

Los ninos con criptorquidia unilateral tienen una posibilidad 20 veces mayor de padecer un tumor
testicular maligno, un riesgo que no se ve modificado por ningun tipo de tratamiento. Por consiguien-
te, en esta poblacion se recomienda efectuar un cribado durante y después de la pubertad. En un
estudio sueco reciente se siguid a una cohorte de unos 17.000 varones tratados quirdrgicamente por
criptorquidia durante un total de casi 210.000 personas-ano. Este estudio reveld que el tratamiento
de la criptorquidia antes de la pubertad reduce el riesgo de cancer de testiculo. El riesgo relativo de
cancer de testiculo entre los que se sometieron a una orquidopexia antes de alcanzar los 13 anos de
edad fue de 2,23 en comparacion con la poblacion general sueca; en los tratados a los 13 afios o
mas, el riesgo relativo fue de 5,40 (15). Ademas, un grupo estadounidense ha publicado una revision
sistematica y un metaanalisis de la bibliografia y ha llegado a una conclusion similar de que la orqui-
dopexia prepuberal puede reducir realmente el riesgo de cancer de testiculo y que la intervencion
quirdrgica precoz esta indicada en los nifos con criptorquidia (16).

Los nifos con testiculos retractiles no necesitan tratamiento médico o quirdrgico, pero si una vigi-
lancia estrecha hasta la pubertad.

Debido a la falta de descenso testicular espontaneo tras el primer afo de edad y a la posible pér-
dida de calidad testicular, se recomienda practicar la orquiddlisis quirirgica con orquidopexia, como
maximo, a los 12-18 meses de edad. Hasta ahora, parece que la hormonoterapia pre o postoperato-
ria puede ejercer un efecto beneficioso sobre la fertilidad en etapas posteriores de la vida.
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4. HIDROCELE

41 Generalidades

El hidrocele se define como una acumulacion de liquido entre las capas parietal y visceral de la
tunica vaginal (1). La patogenia del hidrocele se basa en un desequilibrio entre la secrecion y reab-
sorcion de este liquido. Esto contrasta con la hernia inguinal, que se define como la prominencia de
una porcion de érganos o tejidos a través de la pared abdominal (2). La obliteracion incompleta del
proceso vaginal peritoneal provoca la formacion de diversos tipos de hidrocele comunicante aislado
0 conectado con otros trastornos intraescrotales (hernia). Se desconoce el momento exacto de obli-
teracion del proceso vaginal. Persiste en alrededor del 80 %-94 % de los neonatos y el 20 % de los
adultos (3). Cuando se produce una obliteracion completa del proceso vaginal con permeabilidad de
la porcion intermedia, se produce un hidrocele del corddn. También se encuentran hidroceles escro-
tales sin permeabilidad asociada del proceso vaginal en recién nacidos (4). Pueden aparecer hidro-
celes no comunicantes de forma secundaria a un traumatismo menor, torsion testicular, epididimitis
u operacion de varicocele o como recidiva tras la reparacion primaria de un hidrocele comunicante.

4.2 Diagnostico

La descripcion clasica de un hidrocele comunicante es la de un hidrocele que oscila de tamafio y
suele guardar relacion con la actividad. Puede diagnosticarse mediante la anamnesis; la investigacion
fisica y la transiluminacion del escroto confirman el diagndstico en la mayoria de los casos (5). Cuan-
do el diagndstico es de hidrocele, no habra antecedentes de reductibilidad ni sintomas asociados; la
tumefaccion es traslicida, suave y habitualmente indolora. Cuando existen dudas sobre la naturaleza
de una masa intraescrotal, ha de efectuarse una ecografia escrotal, cuya sensibilidad es casi del
100 % para detectar lesiones intraescrotales. La ecografia Doppler ayuda a distinguir hidroceles de
un varicocele y una torsion testicular, aunque estos trastornos también pueden acompanarse de un
hidrocele.
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4.3 Tratamiento

En la mayoria de los casos, el tratamiento quirdrgico del hidrocele no esta indicado durante los
12-24 primeros meses debido a la tendencia a su resolucion espontanea (grado de comprobacion
cientifica: 4, grado de recomendacion: C). La cirugia precoz esta indicada cuando existe sospecha
de una hernia inguinal concomitante o una enfermedad testicular subyacente (6). La cuestion de la
enfermedad contralateral debe abordarse mediante la anamnesis y la exploracion en el momento de
la consulta inicial (5). La persistencia de un hidrocele escrotal simple transcurridos los 24 meses de
edad puede ser una indicacion de correccion quirdrgica. Sin embargo, no hay pruebas de que este
tipo de hidrocele entrafe riesgo de lesion testicular. En el grupo de edad pediatrico, la operacion
consiste en una ligadura del proceso vaginal permeable a través de una incision inguinal y se deja
abierto el munodn distal, mientras que en el hidrocele del corddn se extirpa o se elimina el techo de la
masa quistica (1, 5, 6) (grado de comprobacion cientifica: 4, grado de recomendacion: C). En manos
expertas, la incidencia de lesiones testiculares durante la reparacion de un hidrocele o hernia inguinal
es muy baja (0,3 %) (grado de comprobacion cientifica: 3, grado de recomendacion: B). No deben uti-
lizarse productos esclerosantes debido al riesgo de peritonitis quimica en el proceso vaginal peritoneal
comunicante (5, 6) (grado de comprobacion cientifica: 4, grado de recomendacion: C). El abordaje
escrotal (técnica de Lord o Jaboulay) se utiliza para tratar un hidrocele no comunicante secundario.

4.4 Bibliografia

5. ESCROTO AGUDO EN NINOS

5.1 Generalidades

El escroto agudo es una urgencia uroldgica pediatrica, debida con mayor frecuencia a una torsion
testicular, torsion del apéndice testicular o epididimitis/epididimoorquitis (1-6). Otras causas de dolor
escrotal agudo son edema escrotal idiopatico, orquitis urliana, varicocele, hematoma escrotal, hernia
incarcerada, apendicitis o enfermedad sistémica (purpura de Henoch-Schonlein) (7-19).

La torsion del testiculo se produce con mayor frecuencia en el periodo neonatal y en torno a la pu-
bertad, en tanto que la torsiéon del apéndice testicular tiene lugar en un intervalo mas amplio de edad.
La epididimitis aguda afecta a dos grupos de edad: menores de un afio y entre los 12 y 15 anos (5,
20, 21). La epididimitis aguda se observa con mayor frecuencia (37 %-64,6 %) en ninos con escroto
agudo (1-4). En un estudio se calculd una incidencia de epididimitis de alrededor de 1,2 casos por
cada 1.000 nifos varones y ano (22).

5.2 Diagnostico

Los pacientes suelen comenzar con dolor escrotal. La duracion de los sintomas es mas breve en
la torsion testicular (el 69 % consulta en el plazo de 12 horas) que en la torsion del apéndice testicular
(62 %) y la epididimitis aguda (31 %) (5, 6, 20).

En la fase inicial, la localizacion del dolor puede conducir al diagnéstico. Los pacientes con epidi-
dimitis aguda presentan un epididimo doloroso, mientras que los afectados por una torsion testicular
tienen mas probabilidades de presentar un testiculo doloroso y aquellos con torsion del apéndice
testicular perciben dolor aislado en el polo superior del testiculo (20).

Una posicion anormal del testiculo es mas frecuente en caso de torsion testicular que en los pa-
cientes con epididimitis (20). La busqueda de ausencia del reflejo cremastérico es un método sencillo
con una sensibilidad del 100 % y una especificidad del 66 % en presencia de torsion testicular (21,
23) (grado de comprobacion cientifica: 3; grado de recomendacion: C).

En la epididimitis aparece fiebre con frecuencia (11 %-19 %). El signo clasico de un ‘punto azul’
solo se identifica en el 10 %-23 % de los pacientes con torsion del apéndice testicular (4, 6, 21, 24).
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En muchos casos, no es facil determinar la causa del escroto agudo a tenor exclusivamente de la
anamnesis y la exploracion fisica (1-6, 21, 24).

Solo se obtiene un urocultivo positivo en algunos pacientes con epididimitis (3, 21, 24, 25). Hay que
tener en cuenta que un andlisis de orina normal no excluye una epididimitis. Asimismo, un analisis de
orina andmalo no descarta una torsion testicular.

La ecografia Doppler resulta util para valorar un escroto agudo, con una sensibilidad del
63,6 %-100 % y una especificidad del 97 %-100 %, asi como con un valor predictivo positivo del
100 % y un valor predictivo negativo del 97,5 % (26-31) (grado de comprobacion cientifica: 3; grado
de recomendacion: C). El uso de la ecografia Doppler puede reducir el nUmero de pacientes con
escroto agudo que se someten a una exploracion escrotal, pero depende de quien la lleva a cabo y
puede ser dificil de realizar en pacientes prepuberales (29, 32). También puede mostrar un flujo arterial
engafnoso en las primeras fases de la torsion y en caso de torsion parcial o intermitente: un flujo arte-
rial persistente no excluye una torsion testicular. En un estudio multicéntrico de 208 nifios con torsion
testicular, el 24 % de los pacientes presentd una vascularizacion testicular normal o aumentada (29).
Se han comunicado mejores resultados con la ecografia de alta resolucion (EAR) para visualizar direc-
tamente la torsion del corddn espermatico, con una sensibilidad del 97,3 % y una especificidad del
99 % (29, 33) (grado de comprobacion cientifica: 2; grado de recomendacion: C).

La gammagrafia y, mas recientemente, la RM de sustraccion con contraste dinamico del escroto
también deparan una sensibilidad y especificidad comparables a las de la ecografia (34-37). Estas
pruebas complementarias pueden utilizarse cuando el diagndstico es menos probable y cuando la
torsion testicular no puede descartarse a partir de la anamnesis y la exploracion fisica. Han de efec-
tuarse sin demoras excesivas para practicar una intervencion urgente (24).

El diagndstico de epididimitis aguda en un nifo se basa principalmente en el criterio clinico y las
pruebas complementarias. Sin embargo, no hay que olvidar que la observacion de cambios inflama-
torios secundarios en ausencia de indicios de un nddulo extratesticular mediante ecografia Doppler
podria sugerir un diagndstico erroneo de epididimitis en niflos con torsion del apéndice testicular (38).

Los nifios prepuberales con epididimitis aguda tienen una incidencia de anomalias genitourinarias
subyacentes del 25 %-27,6 %. La realizacion de una evaluacion uroldgica completa en todos los ni-
nos con epididimitis aguda sigue siendo objeto de debate (3, 21, 22).

5.3 Tratamiento

5.3.1 Epididimitis

En los nifos prepuberales, la etiologia suele ser poco clara, con una enfermedad subyacente en
aproximadamente el 25 % de los casos. Un urocultivo suele ser negativo vy, a diferencia de los nifios
mayores, €s muy rara una enfermedad de transmision sexual.

El tratamiento antibidtico, aunque se inicia a menudo, no esta indicado en la mayoria de los casos
a menos que el analisis de orina y el urocultivo revelen una infeccion bacteriana (22, 39). La epididi-
mitis suele resolverse espontaneamente y, con tratamiento de apoyo (es decir, actividad fisica minima
y analgésicos), se cura sin secuelas (grado de comprobacion cientifica: 3; grado de recomendacion:
C). Sin embargo, la epididimitis bacteriana puede complicarse con abscesos o0 un testiculo necrético
y se requiere exploracion quirdrgica (40).

La torsion del apéndice testicular puede tratarse de manera conservadora (grado de comprobacion
cientifica: 4; grado de recomendacion: C). Durante un seguimiento de seis semanas, clinico y ecogra-
fico, no se observo atrofia testicular. La exploracion quirdrgica se efectia en los casos dudosos y en
los pacientes con dolor persistente (27).

5.3.2 Torsioén testicular

La detorsion manual del testiculo se efectlia sin anestesia. Inicialmente debe hacerse mediante una
rotacion hacia fuera del testiculo, salvo que aumente el dolor o exista resistencia evidente. El éxito se
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define como un alivio inmediato de todos los sintomas y hallazgos normales en la exploracion fisica
(41) (grado de comprobacion cientifica: 3; grado de recomendacion: C). La ecografia Doppler puede
utilizarse con fines de orientacion (42).

Una orquidopexia bilateral sigue siendo necesaria después de una detorsion satisfactoria. No debe
practicarse de forma programada, sino inmediatamente después de la detorsion. En un estudio se
notificd una torsion residual durante la exploracion en 17 de 53 pacientes, incluidos 11 que habian
comunicado alivio del dolor tras la detorsion manual (41, 43).

5.3.3 Tratamiento quirdrgico

La torsion testicular constituye una urgencia y requiere un tratamiento quirdrgico inmediato. Los dos
determinantes mas importantes del rescate inicial del testiculo son el tiempo transcurrido entre el co-
mienzo de los sintomas y la detorsion y el grado de torsion del corddn (44). Se produjo atrofia testicular
grave después de una torsion de tan solo 4 horas de duracion cuando la torsion fue de mas de 360°.
En caso de torsion incompleta (180° a 360°), con una duracion maxima de los sintomas de 12 horas,
no se observo atrofia. Sin embargo, se identificd un testiculo ausente 0 muy atréfico en todos los casos
de torsion mayor de 360° y una duracion de los sintomas superior a 24 horas (45).

Se constatod que la intervencion quirdrgica precoz con detorsion (tiempo medio de torsion < 13 ho-
ras) conserva la fertilidad (46). La exploracion quirdrgica urgente es obligatoria en todos los casos de
torsion testicular en las 24 horas siguientes al inicio de los sintomas.

En los pacientes con una torsion testicular superior a 24 horas se precisa una exploracion semi-
programada (44, 45) (grado de comprobacion cientifica: 3; grado de recomendacion: C). Hasta la
fecha, sigue habiendo controversia acerca de si se ha de realizar la detorsion y conservar el testiculo
ipsolateral, o practicar una orquiectomia, a fin de conservar la funcion contralateral y la fertilidad tras
una torsion testicular de duracion prolongada (> 24 horas).

Un estudio reciente realizado en seres humanos reveld que se conservo la calidad del semen en los
grupos de orquiectomia y orquidopexia en comparacion con los varones normales de control, aunque
la orquiectomia depard una mejor morfologia de los espermatozoides (47).

Durante la exploracion también se lleva a cabo una fijacion del testiculo contralateral. La recurrencia
tras la orquidopexia es rara (4,5 %) y puede sobrevenir varios afios después de la intervencion. No hay
recomendaciones comunes sobre el mejor tipo de fijacion y material de sutura; sin embargo, muchos
urélogos emplean actualmente una orquidopexia con bolsillo de dartos (48).

El enfriamiento externo antes de la exploracion y varios tratamientos médicos parecen eficaces
para reducir la lesion por isquemia-reperfusion y mantener la viabilidad del testiculo torsionado vy el
testiculo contralateral (49-53).

5.4 Pronéstico

5.4.1 Fertilidad

Los resultados varian y son contradictorios. En un estudio, la torsion unilateral del testiculo alterd
gravemente la espermatogenia ulterior en alrededor del 50 % de los pacientes y produjo un deterioro
limitrofe en otro 20 %.

54.2 Subfertilidad

Se observa subfertilidad en el 36 %-39 % de los pacientes después de una torsion. El espermiogra-
ma puede ser normal en tan sélo el 5 %-50 % en caso de seguimiento a largo plazo (44). Se ha com-
probado que la intervencion quirdrgica precoz (tiempo medio de torsion < 13 horas) con detorsion
conserva la fertilidad, pero los periodos prolongados de torsion (tiempo medio de torsion de 70 horas)
seguidos de orquiectomia ponen en peligro la fertilidad (46).
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En un estudio se identificaron anticuerpos antiespermatozoides en el semen de pacientes con torsion
testicular y las concentraciones de anticuerpos se correlacionaron con la infertilidad, mientras que en
otros estudios no se han confirmado estos resultados (44, 47). Anderson y cols. observaron anomalias
preexistentes en el testiculo contralateral en las biopsias efectuadas en el momento de la cirugia y no
detectaron casos de anticuerpos antiespermatozoides después de la torsion testicular (46).

543 Concentraciones de andrégenos

En un estudio efectuado en ratas se demostrd una reduccion a largo plazo de la produccion tes-
ticular de andrégenos después de una torsion testicular. Se considerd que este efecto fue causado
por la reperfusion/agresion oxidativa en el testiculo (45). Aunque las concentraciones de FSH, LH y
testosterona son mayores después de una torsion testicular que en controles normales, la funcion
testicular endocrina se mantiene dentro de los limites normales tras una torsion testicular (47).

5.4.4 Cancer de testiculo

Existe un riesgo 3,2 veces mayor de padecer un tumor testicular 6-13 anos después de una tor-
sion. Sin embargo, dos de nueve casos comunicados presentaron una torsion de un testiculo que
albergaba un tumor y cuatro tuvieron un tumor en el testiculo contralateral al torsionado (44).

5.4.5  Oxido nitrico

En un estudio realizado con ratas se observé que la torsion del corddn espermatico no produjo una
alteracion de las respuestas relajantes mediadas por el 6xido nitrico del bulbo peniano aislado (54).

5.5 Torsion perinatal

La torsion perinatal del testiculo se produce con mayor frecuencia de forma prenatal. Después del
parto se producen el 25 % de las torsiones perinatales y la torsion perinatal bilateral representa el
11 %-21 % de todas ellas (55). La mayoria de los casos son torsiones extravaginales en comparacion
con la torsion intravaginal habitual, que aparece durante la pubertad.

La torsion intrauterina puede manifestarse como:

e Pacientes con un remanente testicular

e Pacientes con un testiculo pequefo y duro

e Pacientes con un testiculo de tamafo normal y duro
e Pacientes con un escroto agudo

La torsion que se produce en el periodo posnatal durante el primer mes de vida cursa con signos
de escroto agudo. Los signos clinicos se correlacionan bien con los hallazgos quirdrgicos e histolégi-
cos, por lo que definen la necesidad y la urgencia por obtener la anamnesis (56). La ecografia Doppler
puede ser otra herramienta diagnoéstica. La sensibilidad en cuanto a diagndéstico de torsion testicular
es elevada, aunque se desconoce su especificidad en los recién nacidos. También puede utilizarse
para descartar una neoplasia testicular congénita (57). Los recién nacidos con signos escrotales agu-
dos, asi como los casos bilaterales, deben considerarse urgencias quirurgicas (56, 58).

En caso de torsion posnatal, en un estudio se comunicé el rescate del 40 % de los testiculos me-
diante una exploracion urgente (59). El escroto contralateral también ha de explorarse debido al riesgo
de torsion testicular contralateral asincronica hasta en el 33 % de los casos (58).
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HIPOSPADIAS

6.1 Generalidades

El hipospadias puede definirse como una hipoplasia de los tejidos que forman la superficie ventral

del pene después de la division del cuerpo esponjoso. El hipospadias suele clasificarse en funcion de
la localizacion anatdmica del orificio uretral desplazado proximalmente:

e Hipospadias distal-anterior (localizado en el glande o la porcion distal del cuerpo del pene y tipo
mas frecuente de hipospadias)

e Hipospadias intermedio-medio (peniano)
e Hipospadias proximal-posterior (penoescrotal, escrotal, perineal)

La afeccion puede ser mucho mas grave después de la liberacion de la piel.

6.1.1 Factores de riesgo

Los factores de riesgo relacionados con el hipospadias son probablemente genéticos, placentarios

o0 ambientales (1) (grado de comprobacion cientifica: 2b).

e Se detectan trastornos endocrinos en muy pocos casos.

e Los ninos nacidos de madres jovenes o de edad avanzada y los ninos con un bajo peso al
nacer corren un mayor riesgo de hipospadias.

¢ Un aumento significativo de la incidencia de hipospadias durante los Ultimos 20 afios sugiere la
participacion de factores ambientales (alteradores hormonales y pesticidas) (2-5).

El uso de anticonceptivos orales antes del embarazo no se ha asociado a un mayor riesgo de hipos-

padias en la descendencia (6) (grado de comprobacion cientifica: 2a; grado de recomendacion: B).
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6.2 Diagnostico

Los pacientes con hipospadias deberian ser diagnosticados al nacer (excepto la variante con pre-
pucio intacto y megameato). El diagnodstico requiere una descripcion de los hallazgos locales:

e Posicion, forma y anchura del orificio

e Presencia de uretra atrésica y division del cuerpo esponjoso

e Aspecto del capuchén prepucial y el escroto

e Tamano del pene

e Curvatura del pene en ereccion

La valoracion diagndstica incluye asimismo una evaluacion de las anomalias asociadas, que son:
e Criptorquidia (hasta en el 10 % de los casos de hipospadias)

e Proceso vaginal abierto o hernia inguinal (en el 9 %-15 %)

El hipospadias grave con testiculo impalpable uni o bilateral, o con genitales ambiguos, requiere un
examen genético y endocrino completo inmediatamente después del parto para descartar intersexua-
lidad, especialmente una hiperplasia suprarrenal congénita.

La expulsion de un hilo de orina y el abombamiento de la uretra requiere la exclusion de una este-
nosis del meato.

La incidencia de anomalias de las vias urinarias superiores no es diferente de la observada en la
poblaciéon general, salvo en formas muy graves de hipospadias (2, 3).

6.3 Tratamiento

La diferenciacion entre intervenciones quirdrgicas funcionalmente necesarias y estéticamente via-
bles es importante a la hora de tomar decisiones terapéuticas.

Las indicaciones funcionales de la cirugia son:
e Meato de localizacion proximal

e Chorro urinario desviado ventralmente

e Estenosis del meato

e Pene curvo

Las indicaciones estéticas, relacionadas firmemente con la psicologia del progenitor o la psicologia
del futuro paciente, son:

e Meato de localizacion andémala

e Glande hendido

e Pene rotado con rafe cutaneo anémalo
e  Capuchon prepucial

e Transposicion penoescrotal

e Escroto dividido

Dado que toda intervencion quirdirgica entrafia un riesgo de complicaciones, un asesoramiento
preoperatorio detallado de los padres es esencial.

Los objetivos terapéuticos son corregir la curvatura del pene, formar una neouretra de tamano
adecuado, llevar el neomeato a la punta del glande, si es posible, y conseguir un aspecto estético
general aceptable de los genitales del nifio (2, 3) (grado de comprobacion cientifica: 4; grado de re-
comendacion: C) (figura 1).
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Resulta imprescindible el uso de gafas de aumento y materiales de sutura reabsorbibles sintéticos
finos especiales (6/0-7/0). Como en cualquier intervencion quirlirgica sobre el pene, hay que tener una
cautela excepcional con el uso del electrocauterio. El conocimiento de diversas técnicas de recons-
truccion quirdrgica, el cuidado de las heridas y el tratamiento postoperatorio resultan esenciales para
obtener un resultado satisfactorio. La hormonoterapia preoperatoria con aplicacion local o parenteral
de testosterona, dihidrotestosterona o gonadotropina coridnica beta puede ser Util en pacientes con
un pene pequeno o para practicar una nueva intervencion quirdrgica.

6.3.1 Edad en el momento de la cirugia

La edad en el momento de la intervencion de reparacion de un hipospadias primario suele ser de
6-18 (7) meses (2) (grado de comprobacion cientifica: 4; grado de recomendacion: C). Sin embargo,
recientemente se ha descrito una reparacion mas precoz, entre los 4 y 6 meses de edad (grado de
comprobacion cientifica: 3; grado de recomendacion: B).

6.3.2 Curvatura del pene

En caso de estar presente, la curvatura del pene se libera a menudo mediante un desguantamiento
(degloving) del pene (curvatura [chordeg] cutanea) y una extirpacion del tejido conjuntivo de la curvatu-
ra genuina en la superficie ventral del pene. La placa uretral posee tejido conjuntivo bien vascularizado
y NO causa curvatura en la mayoria de los casos. La curvatura residual se debe a una desproporcion
del cuerpo y requiere un enderezamiento del pene, en su mayor parte mediante una ortoplastia dor-
sal (modificacion de la plicatura dorsal de Nesbit) (9) (grado de comprobacion cientifica: 3; grado de
recomendacion: B).

6.3.3 Conservacion de la placa uretral bien vascularizada

La piedra angular de la reparacion del hipospadias es la conservacion de la placa uretral bien
vascularizada y su utilizacion para la reconstruccion uretral ha pasado a ser basica para reparar el
hipospadias (10).

Cuando la placa uretral es ancha, puede tubulizarse siguiendo la técnica de Thiersch-Duplay. Cuan-
do la placa es demasiado estrecha para ser tubulizada simplemente, se recomienda practicar una
incision relajante en la linea media de la placa, seguida de una reconstruccion segun la técnica de
Snodgrass-Orkiszewski, en el hipospadias distal, asi como en el hipospadias proximal (aunque la tasa
de complicaciones es mayor) (7, 11-15).

La técnica de onlay se prefiere en el hipospadias proximal y en el caso de una placa que no esta
demasiado sana o es demasiado estrecha. Para las formas distales de hipospadias hay diversas
técnicas disponibles (por ejemplo, Mathieu, avance uretral, etc.) (12, 16) (grado de comprobacion
cientifica: 2b; grado de recomendacion: B).

Si no puede conservarse la continuidad de la placa uretral, se utiliza una modificacion del colgajo
tubulizado, con un colgajo en tubo-onlay o un inlay-onlay, para prevenir la estenosis de la uretra (17,
18) (grado de comprobacion cientifica: 3; grado de recomendacion: C). En esta situacion, asi como
en el hipospadias escrotal o penoescrotal grave, la técnica de Koyanagi o en dos tiempos puede ser
una opcion (19-21).

Cuando no se dispone de piel del prepucio o pene, o presenta signos de balanitis xerotica oblite-
rante, se utiliza un injerto de mucosa yugal en una reparacion onlay o en dos tiempos (22-25) (grado
de comprobacion cientifica: 3; grado de recomendacion: C). Es posible que el uso de injertos de piel
inlay permita realizar un mayor nimero de reparaciones en un solo tiempo (26, 27).

6.3.4 Reparaciones de hipospadias operados previamente

En cuanto a las reparaciones de hipospadias operados previamente, no pueden ofrecerse reco-
mendaciones definitivas. Todos los procedimientos anteriores se utilizan de formas diferentes y a
menudo se maodifican de acuerdo con las necesidades individuales del paciente.
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Figura 1: Algoritmo para tratar el hipospadias
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PIT = uretroplastia con placa incidida tubulizada;, AMG = avance del meato y glandeplastia.

6.3.5 Reconstruccion uretral

Tras la formacion de la neouretra, la intervencion se completa mediante una glandeplastia y recons-
truccion de la piel del pene. Cuando hay escasez de cobertura cutanea, puede utilizarse la técnica
de doble cara prepucial o la colocacion de la linea de sutura en el escroto. En los paises en los que
la circuncision no se realiza de forma sistematica, puede considerarse la reconstruccion del prepu-
cio. Sin embargo, en la reparacion PIT, hay que informar a los padres de que el uso de un colgajo de
dartos prepucial reduce la tasa de fistulas (11) (grado de comprobacion cientifica: 2; grado de reco-
mendacion: B).

6.3.6 Drenaje de orina y colocacion de apositos en la herida

La orina se drena con una endoprotesis de goteo transuretral o con una sonda suprapubica. Al-
gunos cirujanos no utilizan drenaje tras la reparacion de un hipospadias distal. La colocacion de un
aposito circular con compresion leve y el uso de antibidticos profilacticos son procedimientos conso-
lidados.
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Se ha descrito una amplia variedad de duraciones de las endoproétesis y los apoésitos. No pueden
ofrecerse recomendaciones debido al bajo grado de comprobacion cientifica.

6.3.7 Resultados

Los adolescentes que se han sometido a la reparacion de un hipospadias en la infancia presentan
una tasa ligeramente mayor de insatisfaccion con el tamano del pene, pero su comportamiento sexual
no es diferente del observado en los controles (28) (grado de comprobacion cientifica: 2a).
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CURVATURA CONGENITA DEL PENE

Generalidades

La curvatura del pene puede ser ventral, dorsal o lateral. La mayoria de las curvaturas ventrales se

asocian a hipospadias por chordee o a displasia ventral de los cuerpos cavernosos (1). Asimismo,
la curvatura dorsal se asocia principalmente a epispadias (2). La curvatura del pene aislada no es
frecuente, con una incidencia del 0,6 % (3) (grado de comprobacion cientifica: 2). La curvatura esta
causada por la asimetria de los cuerpos cavernosos (1, 4).
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Una curvatura superior a 30 grados se considera clinicamente significativa y una superior a 60 gra-
dos puede dificultar un coito satisfactorio en la edad adulta (5) (grado de comprobacion cientifica: 4).

7.2 Diagnostico

El diagndstico se realiza durante la reparacion del hipospadias o epispadias con una ereccion artifi-
cial (6). La anomalia aislada no suele reconocerse hasta después de la infancia porque el aspecto del
pene es normal. La curvatura sélo se observa durante las erecciones.

7.3 Tratamiento

El tratamiento es quirdrgico. Se utiliza una ereccion artificial para determinar el grado de curvatura
y comprobar la simetria después de la reparacion (6).

En el hipospadias, en primer lugar se libera el chordee relacionado con la fijacion de la piel ventral
y con los pilares esponjosos. Tan soélo en algunos casos, la curvatura del pene se debe a una placa
uretral corta, que ha de seccionarse.

Para reparar la angulacion del cuerpo en la curvatura aislada o la curvatura asociada a hipospadias,
se utilizan diferentes técnicas de plicatura de los cuerpos cavernosos (ortoplastia) (5).

En caso de epispadias, suele ser necesaria una combinacion de liberacion completa del cuerpo de
la uretra desde los cuerpos cavernosos y un tipo diferente de corporoplastia con o sin corporotomia
para lograr un pene recto (7, 8).
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8. VARICOCELE EN NINOS Y ADOLESCENTES

8.1 Generalidades

El varicocele se define como una dilatacion anormal de las venas testiculares en el plexo pampi-
niforme causada por reflujo venoso. Es infrecuente en los ninos menores de 10 anos y se torna mas
frecuente al principio de la pubertad. Se encuentra en el 15 %-20 % de los adolescentes, con una
incidencia similar en la edad adulta. Aparece principalmente en el lado izquierdo (78 %-93 % de los
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casos). Los varicoceles derechos son menos habituales; normalmente solo se observan cuando exis-
ten varicoceles bilaterales y rara vez aparecen como un hallazgo aislado (1, 2).

El varicocele aparece durante el crecimiento corporal acelerado por un mecanismo que No se co-
noce plenamente. El varicocele puede inducir vias apoptésicas debido a estrés por calor, privacion
de andrdgenos y acumulacion de materiales toxicos. Se encuentra una lesion grave en el 20 % de los
adolescentes afectados, asi como hallazgos anormales en el 46 %. Los datos histologicos son simila-
res en los nifos o adolescentes y en los varones infértiles. En el 70 % de los pacientes con varicocele
de grado Il y Il se observa una pérdida del volumen testicular izquierdo. Sin embargo, los estudios
de correlacion de un testiculo hipoplasico con una baja calidad del semen han deparado resultados
controvertidos (3, 4).

Varios autores han comunicado una correccion del crecimiento testicular después de la varico-
celectomia en adolescentes (grado de comprobacion cientifica: 2) (5, 6). Sin embargo, esto puede
atribuirse en parte al edema testicular asociado a la seccion de los vasos linfaticos (grado de compro-
bacion cientifica: 2) (7).

En aproximadamente el 20 % de los adolescentes con varicocele surgen problemas de fertilidad
(8). La influencia adversa del varicocele aumenta con el tiempo. Se ha demostrado una mejoria de
los parametros espermaticos tras una varicocelectomia en adolescentes (grado de comprobacion
cientifica: 1) (3, 9).

8.2 Diagnostico

El varicocele es en su mayor parte asintomatico y rara vez provoca dolor a esa edad. Puede ser
advertido por los pacientes o sus padres o bien ser descubierto por el pediatra en una visita habitual.
El diagndstico depende del hallazgo clinico de un conjunto de venas dilatadas y tortuosas en postura
erguida; las venas son mas pronunciadas cuando el paciente realiza la maniobra de Valsalva.

El varicocele se clasifica en 3 grados: grado |, Valsalva positivo (palpable sélo con la maniobra de
Valsalva); grado ll, palpable (palpable sin la maniobra de Valsalva); grado lll, visible (visible a distancia)
(10). El tamano de ambos testiculos ha de evaluarse durante la palpacion para detectar un testiculo
mas pequefio.

El reflujo venoso hacia el plexo pampiniforme se diagnostica mediante la distribucion del flujo en
color Doppler en decubito supino y en posicion erguida (11). El reflujo venoso detectado en la eco-
grafia se clasifica exclusivamente como varicocele subclinico. La ecografia incluye una evaluacion del
volumen testicular para discriminar una hipoplasia testicular. En los adolescentes, un testiculo mas pe-
queno que el otro en mas de 2 ml se considera hipoplasico (grado de comprobacion cientifica: 4) (1).

A fin de evaluar la lesion testicular en adolescentes con varicocele se consideran fiables unas res-
puestas supranormales de folitropina (FSH) y lutropina (LH) a la prueba de estimulacion con luliberina
(LHRH), ya que se han identificado cambios testiculares histopatolégicos en estos pacientes (9, 12).

8.3 Tratamiento

La intervencion quirdrgica se basa en la ligadura u oclusion de las venas espermaticas internas. La
ligadura se realiza a distintos niveles:

e ligadura microquirdrgica inguinal (o subinguinal)
e ligadura suprainguinal, mediante técnicas abiertas o laparoscopicas (13-16)

La ventaja de la primera es la menor invasividad del procedimiento, mientras que la ventaja de la
segunda radica en un numero considerablemente menor de venas a ligar y en la seguridad de la sec-
cion accidental de la arteria espermatica interna a nivel suprainguinal.

Para la ligadura quirdrgica debe utilizarse alguna forma de aumento Optico (microscopico o laparos-
copico) porque la arteria espermatica interna tiene un diametro de 0,5 mm a la altura del anillo interno
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(13-15, 17). La tasa de recurrencia suele ser inferior al 10 %. La oclusion angiografica se basa en una
esclerosis retrograda o anterdgrada de las venas espermaticas internas (18, 19).

Se prefiere la varicocelectomia con conservacion linfatica para evitar la formacion de hidroceles
y la aparicion de hipertrofia testicular y para lograr una mejor funciéon testicular segun la prueba de
estimulacion con LHRH (grado de comprobacion cientifica: 2; grado de recomendacion: A) (7, 13,
16, 17, 20). Los métodos de eleccion consisten en reparaciones microquirdrgicas (microscopicas)
subinguinales o inguinales o en reparaciones con conservacion linfatica abiertas o laparoscopicas
suprainguinales.

La oclusion angiografica de las venas espermaticas internas también cumple estos requisitos. Sin
embargo, aungue este método es menos cruento, parece acompafnarse de una mayor tasa de fraca-
s0s (grado de comprobacion cientifica: 2; grado de recomendacion: B) (1, 19).

No existen pruebas de que el tratamiento del varicocele a una edad pediatrica ofrezca un mejor
resultado androlégico que una intervencion realizada con posterioridad. Los criterios recomendados
de indicacion de la varicocelectomia en nifios y adolescentes son (1, 21):

e varicocele asociado a un testiculo pequefno

enfermedad testicular anadida que afecta a la fertilidad

e varicocele palpable bilateral

e calidad patoldgica del semen (en adolescentes mayores)

e varicocele asociado a una respuesta supranormal en la prueba de estimulacion con LHRH
e varicocele sintomatico

También puede contemplarse la reparacion de un varicocele extenso que provoca molestias fisicas
0 psicoldgicas. Otros varicoceles deberan ser objeto de seguimiento hasta que pueda realizarse un
espermiograma fiable (grado de comprobacion cientifica: 4; grado de recomendacion: C).
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9. MICROPENE

9.1 Generalidades

El micropene es un pene pequeno pero, por lo demas, normalmente formado con una longitud
estirado inferior a 2,5 desviaciones estandar por debajo de la media (1-3).

Ademaéas de un micropene idiopatico, se han identificado dos causas principales de estimulacion
hormonal anormal:

e Hipogonadismo hipogonadotropico (debido a una secrecion insuficiente de GnRH).

e Hipogonadismo hipergonadotropico (debido a una incapacidad de los testiculos de producir
testosterona)
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9.2 Diagnostico

El pene se mide en la cara dorsal, mientras se estira, desde la sinfisis del pubis hasta la punta del
glande (1). Se palpan los cuerpos cavernosos, el escroto suele ser pequeno y los testiculos pueden
ser pequenos y estar descendidos. El micropene debe diferenciarse del pene enterrado y plegado,
que suele ser de tamano normal.

La evaluacion inicial debe determinar si la etiologia del micropene es central (hipotalamo/hipdfisis)
o testicular. Ha de llevarse a cabo una evaluacion endocrinolégica pediatrica inmediatamente. La ca-
riotipificacion es obligatoria en todos los pacientes con micropene.

Hay que evaluar la funcion endocrina testicular (concentraciones séricas basales y estimuladas
de testosterona, LH y FSH). Las concentraciones estimuladas de hormonas también dan una idea
del potencial de crecimiento del pene. En los pacientes con testiculos impalpables e hipogonadismo
hipogonadotrépico debe realizarse una laparoscopia para confirmar un sindrome de testiculos eva-
nescentes o0 unos testiculos hipoplasicos criptorquidicos intraabdominales. Esta investigacion puede
demorarse hasta el ano de edad (2).

9.3 Tratamiento

El endocrindlogo pediatrico se encarga de tratar la insuficiencia hipofisaria o testicular. En los pa-
cientes con insuficiencia testicular y sensibilidad a los andrégenos confirmada se recomienda el trata-
miento con andrégenos durante la infancia y la pubertad para estimular el crecimiento del pene (grado
de comprobacion cientifica: 2; grado de recomendacion: B) (4-7). En presencia de insensibilidad a los
andrégenos, se pone en duda el buen resultado en cuanto a funcion sexual y puede contemplarse
una conversion de sexo (8-10).
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10. TRASTORNOS DIURNOS DE LAS ViAS URINARIAS INFERIORES

10.1 Generalidades

De acuerdo con el nuevo documento de terminologia de la ICCS, ‘trastornos diurnos de las VUl
es el nuevo término que se utiliza para agrupar los problemas de incontinencia funcional en los nifios
(1). Una vez descartada una posible uropatia o neuropatia subyacente, un problema de incontinencia
infantil se agrupa en la categoria de ‘trastornos diurnos de las VUI'. El hecho de ‘mojar la cama’ por
la noche se denomina ‘enuresis’.

Aunque no se dispone de datos exactos, esta claro que esta aumentando la incidencia de trastor-
nos diurnos de las VUI. De este aumento de la incidencia se ha culpabilizado a los cambios en la edu-
cacion de los esfinteres y los habitos de ir al baho relacionados con el modo de vida moderno, aunque
con pocas pruebas cientificas. Mas bien, es la vida moderna y las normas mas altas de higiene las
que han dado lugar probablemente a que los problemas de incontinencia reciban mas atencion, por
lo que el incremento de la prevalencia podria atribuirse a una mayor concienciacion. Existe una amplia
variacion en la prevalencia comunicada, entre el 2 % y el 20 % (2-6), que podria reflejar la variacion en
las definiciones utilizadas.

10.2 Definiciéon

Los trastornos diurnos de las VUI son trastornos que se manifiestan con sintomas de las vias urina-
rias inferiores (SVUI), entre ellos, tenesmo vesical, incontinencia, chorro débil, dificultad para iniciar la
miccidn, polaquiuria e infecciones urinarias, pero sin una uropatia o neuropatia manifiesta.

En el almacenamiento vesical y la evacuacion normales interviene un llenado a presion baja y volu-
men adecuado de la vejiga. Esto se sigue de una contraccion continua del detrusor, lo que provoca
un vaciamiento completo de la vejiga, asociado a una relajacion adecuada del complejo esfinteriano.
El almacenamiento de orina normal en la vejiga y la evacuacion se controlan mediante una interaccion
compleja entre la médula espinal, el tronco del encéfalo, el mesencéfalo y las estructuras corticales
superiores, acompanada de una integracion compleja de las inervaciones simpatica, parasimpatica y
somatica (7).

Es comprensible que sea probable que este complejo mecanismo de control sea vulnerable a
distintos tipos de disfuncion. Durante el sofisticado desarrollo inicial de los mecanismos normales de
control de la miccion pueden aparecer diversos trastornos funcionales del complejo detrusor-esfinter.
Por tanto, se cree que la disfuncion miccional es la expresion de una maduracion incompleta o tardia
del complejo esfinteriano vesical.

El control diurno normal de la funcién vesical madura entre los 2 y 3 afos de edad, mientras que
el control nocturno se consigue normalmente entre los 3y 7 afos (8). Hay dos grupos principales de
disfuncion miccional: de la fase de llenado y de la fase de evacuacion.

10.2.1 Disfuncion de la fase de llenado

En las disfunciones de la fase de llenado, el detrusor puede estar hiperactivo, como en la vejiga hi-
peractiva (VHA) y el sindrome de tenesmo vesical, o hipoactivo, como en la vejiga hipoactiva o
demasiado distensible (anteriormente conocida como ‘vejiga perezosa’). Algunos nifios posponen
la miccion de forma habitual, lo que da lugar a una posposicion de la evacuacion.

10.2.2 Disfunciones de la fase de evacuacion (vaciamiento)

En las disfunciones de la fase de evacuacion (vaciamiento), la principal disfunciéon consiste en una
interferencia en el esfinter y el suelo de la pelvis durante la contraccion del detrusor. El término general
para aludir a esta situacion es evacuacion disfuncional. Se describen diferentes grados de disfun-
cion, en funcion de la intensidad de la interferencia en el esfinter y suelo de la pelvis. Una interferencia
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leve produce una miccion en staccato, mientras que una interferencia mas intensa provoca una inte-
rrupcion de la miccion y esfuerzos, debido a la incapacidad de relajarse durante la miccion.

La disfuncion del esfinter vesical suele asociarse a disfuncion intestinal, como estrefiimiento y man-
chado por heces. En ocasiones, se observan cambios anatomicos secundarios, como trabeculacion,
diverticulos y reflujo vesicoureteral.

10.3 Diagnostico

Una evaluacion incruenta, consistente en anamnesis, exploracion clinica, uroflujometria, ecografia
y diario vesical, resulta esencial para establecer un diagnostico.

En el grupo de edad pediatrico, en el que la anamnesis se obtiene de los padres y el nino conjunta-
mente, se recomienda un método estructurado por medio de un cuestionario. Muchos signos y sinto-
mas relacionados con la miccion y la enuresis seran desconocidos para los padres y deben indagarse
expresamente, empleando el cuestionario como una lista de comprobacion. Un diario miccional es
indispensable para determinar la frecuencia miccional y los volumenes evacuados del nino, asi como
sus habitos de bebida. La anamnesis también ha de incluir una evaluacion de la funcién intestinal.
Recientemente se han desarrollado y validado algunas puntuaciones de miccion disfuncional (9, 10).

Durante la exploracion fisica es necesaria una inspeccion genital y una observacion de la columna
lumbosacra y las extremidades inferiores para descartar una uropatia o neuropatia evidente. La uro-
flujometria con determinacion del residuo posmiccional evalla la capacidad de vaciamiento, mientras
que la ecografia de las vias urinarias superiores investiga la presencia de cambios anatémicos secun-
darios. Un diario miccional aporta informacion sobre la funcion de almacenamiento y la frecuencia de
incontinencia, mientras que una prueba de la compresa ayuda a cuantificar la pérdida de orina.

En caso de resistencia al tratamiento inicial, 0 en caso de fracaso de un tratamiento previo, esta
justificada una reevaluacion y pueden contemplarse estudios videourodinamicos. En ocasiones hay
problemas uroldgicos o neurolégicos subyacentes leves, que solo pueden sospecharse mediante el
uso de videourodinamica.

En caso de problemas anatdmicos, como valvulas uretrales, siringoceles, membrana uretral pos-
terior obstructiva congénita (MUPQOC) o anillo de Moormann, puede ser necesario realizar una nueva
cistoscopia con el tratamiento. Cuando se sospecha una enfermedad neuropatica, una RM de la
columna lumbosacra y el bulbo raquideo puede ayudar a descartar una médula fija, un lipoma u otras
enfermedades poco frecuentes.

Una valoracion psicologica resulta Util en los nifios o las familias con problemas psicolégicos impor-
tantes relacionados con la disfuncion miccional.

10.4 Tratamiento

El tratamiento de la disfuncién miccional consiste en rehabilitacion de las vias urinarias inferiores, lo
que se conoce basicamente como uroterapia. Uroterapia significa tratamiento no quirdrgico ni farma-
cologico de la funcion de las vias urinarias inferiores (VUI). Se trata de un campo terapéutico amplio,
en el que se incorporan muchos tratamientos utilizados por uroterapeutas y otros profesionales sa-
nitarios (11). La uroterapia puede dividirse en tratamiento convencional e intervenciones especificas.

10.4.1 Tratamiento convencional

La uroterapia convencional se define como el tratamiento no quirdrgico ni farmacolégico de la dis-
funcion de las VUI. Consta de los siguientes componentes:

¢ Informacion y desmitificacion, lo que incluye una explicacion de la funcion normal de las VUl y
de cdmo un nino concreto se desvia de la funcion normal.

e Instrucciones sobre lo que debe hacerse con respecto al problema, es decir, habitos regulares
de miccion, postura miccional sana, evitacion de maniobras de aguante, etc.
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o (Consejos sobre los habitos de vida en relacion con el consumo de liquidos, la prevencion del
estrenimiento, etc.

e Registro de los sintomas y los habitos miccionales mediante diarios vesicales o graficos de
frecuencia-volumen.

e Apoyo y animo a través de una supervision regular por parte del cuidador.

Se ha descrito una tasa de éxito del 80 % de los programas de uroterapia, con independencia de
sus componentes. Sin embargo, el grado de comprobacion cientifica es bajo, ya que la mayoria de
los programa de uroterapia son retrospectivos y no controlados.

10.4.2 Intervenciones especificas

Ademas de la uroterapia, existen algunas intervenciones especificas, como fisioterapia (por ejem-
plo, ejercicios del suelo de la pelvis), biorregulacion, terapia con alarmas y neuroestimulacion. Aunque
se han comunicado buenos resultados con estas modalidades terapéuticas, no hay ensayos alea-
torizados y controlados (EAC) terapéuticos, por lo que el grado de comprobacion cientifica es bajo
(11-15).

En ciertos casos puede afiadirse farmacoterapia. Se ha demostrado que los espasmoliticos y an-
ticolinérgicos son eficaces, aunque el grado de comprobacion cientifica es bajo. Mas recientemente,
se han publicado algunos EAC. En un ensayo con tolterodina se demostrd seguridad pero no eficacia
(16), mientras que otro EAC con propiverina reveld seguridad y eficacia (17) (grado de comprobacion
cientifica: 1) (17). La diferencia de resultados se debe probablemente al diseno de los estudios. A pe-
sar del bajo grado de comprobacion cientifica en relacion con los anticolinérgicos y antimuscarinicos,
se recomienda su uso (grado de recomendacion: B) debido al elevado numero de estudios en que se
ha comunicado un efecto positivo sobre los sintomas de VHA.

Aunque los alfablogueantes se emplean en ocasiones, un EAC no reveld ningun efecto beneficioso
(18). La inyeccion de toxina botulinica parece prometedora, pero sélo puede utilizarse como indica-
cién no autorizada (19).
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11. ENURESIS MONOSINTOMATICA

11

.1 Generalidades

Enuresis es sindnimo de incontinencia nocturna intermitente. Es un sintoma frecuente en los nifos.

Con una prevalencia del 5 %-10 % a los 7 anos, se trata de uno de los trastornos mas prevalentes en
la infancia. Con una tasa de curacion espontanea anual del 15 %, se considera relativamente benigna

(1,

9),

Sin embargo, este trastorno persistira hasta la edad adulta en 7 de cada 100 nifios con enuresis a

los 7 afos. Dado que es un trastorno estresante, que supone una carga psicoldgica importante para
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los ninos y origina una autoestima baja, se aconseja el tratamiento desde los 6-7 afios en adelante. El
tratamiento resulta innecesario en los nifios mas pequefios en los que es probable la curaciéon espon-
tanea. El estado mental del nino, las expectativas familiares, los aspectos sociales y el entorno cultural
deben tenerse en cuenta antes de iniciar el tratamiento.

11.2 Definiciéon

Enuresis es el proceso que describe el sintoma de incontinencia durante la noche. Todo episodio
en el que se moja la cama durante el suefio por encima de los 5 anos es enuresis. Sin embargo, o
mas importante es que solo se trata de un sintoma aislado. Se dice que los nifos con otros sintomas
de VUI y enuresis presentan una enuresis no monosintomatica. Una anamnesis detallada, con
exclusion de otros sintomas diurnos, es obligatoria antes de diagnosticar una enuresis monosinto-
matica. Cualquier sintoma de las vias urinarias asociado hace que se trate de un ‘trastorno diurno
de las VUI' (3).

Esta afeccion se describe como ‘primaria’ cuando el sintoma ha existido siempre y el paciente no
ha permanecido seco durante un periodo mayor de 6 meses. Se describe como ‘secundaria’ cuando
ha habido un intervalo sin sintomas de 6 meses. Genéticamente, la enuresis es un trastorno complejo
y heterogéneo. Se han descrito locus en los cromosomas 12, 13y 22 (3).

Tres factores desempefan una funcion fisiopatoldgica importante:

e produccion nocturna de orina elevada

e capacidad baja de la vejiga 0 aumento de la actividad del detrusor por la noche
e trastorno del despertar

Debido a un desequilibrio entre la produccion nocturna de orina y la capacidad de la vejiga por la
noche, la vejiga puede llenarse facilmente por la noche y el nino se despertara para vaciar la vejiga o
u orinara durante el suefo si existe ausencia de despertar (1-3).

11.3 Diagnéstico

El diagndstico se realiza mediante la anamnesis. En un paciente con enuresis monosintomatica
Nno se necesitan mas pruebas complementarias. Un diario miccional, en el que se registra la funcion
vesical diurna y la produccion nocturna de orina, ayudara a orientar el tratamiento. Puede obtenerse
una estimacion de la producciéon nocturna de orina pesando los panales por la mafiana y sumando el
volumen de la miccion matutina. La determinacion de la capacidad vesical diurna ofrece una estima-
cion de la capacidad de la vejiga con respecto a los valores normales para la edad (4).

En la mayoria de los nifos, la enuresis es un problema familiar, de modo que en la mayor parte de
los ninos afectados hay antecedentes de enuresis en la familia.

11.4 Tratamiento

Antes de utilizar tratamiento con alarmas o medicacion, han de contemplarse intervenciones tera-
péuticas sencillas.

11.4.1 Medidas terapéuticas de apoyo

La explicacion de la enfermedad al nino y los padres ayuda a desmitificar el problema. Han de repa-
sarse los habitos de comida y bebida, haciendo hincapié en una ingestion normal de liquidos durante
el dia y en reducir su consumo en las horas previas a acostarse. Se ha constatado que el hecho de
llevar un diagrama en el que se representan las noches humedas y secas tiene éxito.

En primer lugar debe introducirse el asesoramiento, la facilitacion de informacion, el refuerzo positi-
vo 'y el aumento (y apoyo) de la motivacion del nifio. Hay un grado elevado de comprobacion cientifica
que demuestra que el tratamiento de apoyo es mas eficaz que no hacer nada, aunque la tasa de
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curacion no es significativamente alta. Sin embargo, el tratamiento de apoyo como terapia inicial se
acompana de un grado elevado de recomendacion (4).

Cuando estas medidas no tienen éxito, han de contemplarse otras modalidades terapéuticas, de
las que la farmacoterapia y el tratamiento con alarmas son las dos mas importantes.

11.4.2 Tratamiento con alarmas

El tratamiento con alarmas es la mejor forma de tratar el trastorno del despertar (grado de com-
probacion cientifica: 1) (grado de recomendacion: A). Unas tasas de éxito inicial del 80 % con tasas
bajas de recidivas son realistas, especialmente cuando la diuresis nocturna no es demasiado alta y la
capacidad vesical no es demasiado baja (5).

11.4.3 Medicacion

En caso de diuresis intensa por la noche, pueden obtenerse tasas de éxito del 70 % con desmo-
presina (DDAVP), ya sea en comprimidos, 200-400 pg, o en forma de liofilizado oral de desmopresina
sublingual, 120-240 ug. El aerosol nasal ha dejado de recomendarse debido a un mayor riesgo de
sobredosis (6) (grado de comprobacion cientifica: 1) (grado de recomendacion: A) (7). Sin embargo,
las tasas de recidivas son elevadas tras la suspension de DDAVP (4).

En caso de una capacidad vesical pequena, es posible el tratamiento con espasmoliticos o an-
ticolinérgicos (4). Sin embargo, cuando se necesitan estos medicamentos, la enfermedad ya no se
considera monosintomatica.

Imipramina, que ha sido popular en el tratamiento de la enuresis, soélo logra una tasa moderada de
respuestas del 50 % y presenta una tasa elevada de recidivas. Ademas, se ha descrito cardiotoxici-
dad y muertes por sobredosis. Por tanto, no debe recomendarse su uso (grado de comprobacion
cientifica: 1) (grado de recomendacion: C) (8).
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12. TRATAMIENTO DE LA VEJIGA NEUROGENA EN NINOS

12.1 Generalidades

La disfuncion detrusor-esfinter neurégena (DDEN) puede surgir como consecuencia de una lesion
a cualquier nivel del sistema nervioso. Este proceso contribuye a diversas formas de disfuncion de
las vias urinarias inferiores, lo que puede dar lugar a incontinencia, infecciones urinarias (IU), reflujo
vesicoureteral (RVU) y formacion de cicatrices renales. Es posible que se requiera cirugia para esta-
blecer el drenaje vesical adecuado. Si no se trata correctamente, la DDEN puede llegar a provocar
insuficiencia renal, con necesidad de didlisis o trasplante.

El tratamiento de la disfuncion neurdgena del esfinter vesical en los nifios ha experimentado cam-
bios importantes a lo largo de los anos. Aunque pafnales, sondas permanentes, dispositivos externos,
maniobra de Credé y varios tipos de derivacion urinaria han sido métodos aceptables de tratamiento,
ahora se reservan Unicamente para un pequefio nimero de pacientes resistentes. La introduccion del
sondaje intermitente (Sl) limpio ha revolucionado el tratamiento de los nifos con vejiga neurdgena.
No soélo ha hecho que el tratamiento conservador sea una opcion terapéutica muy satisfactoria, sino
también que la creacion quirdrgica de reservorios continentes sea una alternativa terapéutica muy
eficaz, con un buen resultado en cuanto a calidad de vida y proteccion renal (1-3).

La vejiga neurdgena en los nifos con mielodisplasia cursa con diversos patrones de disfuncion
detrusor-esfinter dentro de una amplia gama de intensidades. Alrededor del 15 % de los recién naci-
dos con mielodisplasia carece de signos de disfuncion neurourolégica al nacer. Sin embargo, hay una
probabilidad alta de cambios progresivos en la dinamica de las lesiones neurolégicas con el tiempo.
Incluso los niflos con una funcion neurourolégica normal al nacer presentan un riesgo del 33 % de
desarrollar disinergia detrusor-esfinter o desnervacion al alcanzar la pubertad. En el momento del na-
cimiento, la mayoria de los pacientes tienen unas vias urinarias superiores normales, pero casi el 60 %
de ellos presenta un deterioro de las vias superiores por infecciones, cambios vesicales y reflujo (4-7).

Conforme ha evolucionado el conocimiento de los estudios urodinamicos, se ha podido entender
la naturaleza e intensidad de los problemas y tratar a estos pacientes de una forma mas racional e
individualizada. A pesar de los notables cambios surgidos en el ultimo trimestre del siglo XX, los prin-
cipales objetivos del tratamiento siguen siendo los mismos, es decir, prevencion del deterioro de las
vias urinarias y consecucion de la continencia a una edad adecuada.

12.2 Definiciéon

El cuadro mas frecuente es al nacer, con mielodisplasia. El término mielodisplasia engloba un grupo
de anomalias congénitas derivadas de defectos en el cierre del tubo neural. Las lesiones pueden con-
sistir en espina bifida oculta, meningocele, lipomielomeningocele o mielomeningocele. El mielomenin-
gocele es, con mucho, el defecto mas frecuente y perjudicial. Las lesiones traumaticas y neoplasicas
de la médula espinal son menos comunes en los ninos. Ademas, los diferentes ritmos de crecimiento
entre los cuerpos vertebrales y la médula espinal en alargamiento pueden introducir un factor dina-
mico en la lesion. El tejido cicatricial que rodea la médula en el lugar de cierre del meningocele puede
fijar la médula espinal durante el crecimiento.

En la mielodisplasia oculta, las lesiones no son evidentes y a menudo aparecen sin signos evidentes
de lesiones neuroldgicas. No obstante, en casi el 90 % de los pacientes, una anomalia cutéanea recu-
bre la parte inferior de la columna vertebral y esta afeccion es facil de detectar mediante inspeccion
simple de la region lumbar (8).
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La agenesia sacra total o parcial es una anomalia congénita rara que consiste en la ausencia, par-
cial o total, de una o mas vértebras sacras. Esta anomalia puede formar parte del sindrome de regre-
sion caudal y debe considerarse en todo nifo que presente una malformacion anorrectal (MAR). Los
pacientes con paralisis cerebral también pueden presentar grados variables de disfuncion miccional,
normalmente en forma de contracciones vesicales desinhibidas (a menudo por espasticidad del suelo
de la pelvis y el complejo esfinteriano) y enuresis.

La disfuncion del esfinter vesical se correlaciona poco con el tipo y el nivel medular de la lesion
neuroldgica.

12.3 Clasificacion

La finalidad de todo sistema de clasificacion consiste en facilitar el conocimiento y el tratamiento de
la enfermedad subyacente. Existen varios sistemas de clasificacion de la vejiga neurdgena.

La mayoria de los sistemas de clasificacion se desarrollaron principalmente para describir los tipos
de disfuncion secundarios a enfermedades o lesiones neuroldgicas. Estos sistemas se basan en la
localizacion de la lesion neuroldgica y los datos de la exploracion neurouroldgica. Estas clasificacio-
nes han tenido mayor utilidad en los adultos, en los que las lesiones neurdégenas suelen deberse a un
traumatismo y se identifican mas faciimente.

En los nifios, el nivel medular y el alcance de la lesion congénita se correlacionan mal con la evo-
lucién clinica. Asi pues, las clasificaciones urodinamicas y funcionales han sido mas préacticas para
definir la extension de la enfermedad y planificar el tratamiento en los ninos.

La vejiga y el esfinter son dos unidades que trabajan en armonia para constituir una sola unidad
funcional. El abordaje inicial ha de consistir en evaluar el estado de cada unidad y definir el patréon de
disfuncion vesical. Dependiendo de la naturaleza del déficit neuroldgico, la vejiga y el esfinter pueden
encontrarse en un estado hiperactivo o inactivo:

e |a vejiga puede estar hiperactiva con aumento de las contracciones, asi como con una
capacidad y distensibilidad bajas, o inactiva sin contracciones eficaces

o |a salida (uretra y esfinter) puede presentar una hiperactividad independiente que causa
obstruccion funcional, o encontrarse paralizada sin resistencia al flujo urinario

e estos trastornos pueden presentarse en diversas combinaciones

Se trata principalmente de una clasificacion basada en los datos urodinamicos. El conocimiento
de la fisiopatologia de los trastornos es esencial para planificar un plan de tratamiento racional para
cada paciente. En caso de mielomeningocele, la mayoria de los pacientes presentaran un detrusor
hiperreflexivo y un esfinter disinérgico, lo cual representa una combinacion peligrosa a medida que se
genera presion y las vias superiores resultan amenazadas.

12.4 Estudios urodinamicos

Los estudios urodinamicos permiten al médico observar la funcion de las vias urinarias inferiores y
sus desviaciones de la normalidad. Dado que el plan de tratamiento depende principalmente de un
buen conocimiento del problema subyacente en las vias urinarias inferiores, un estudio urodinamico
bien realizado es imprescindible en la evaluacion de todo niflo con vejiga neurdgena.

Dado que el nivel 6seo no se corresponde a menudo con el defecto neuroldgico presente y que el
efecto de la lesion sobre la funcion vesical no puede determinarse por completo mediante estudios ra-
diolégicos o exploracion fisica, la informacion obtenida de un estudio urodinamico resulta inestimable.
Un estudio urodinamico también ofrece al médico informacion acerca de la respuesta de la unidad
vesicouretral al tratamiento, como demuestra una mejoria o empeoramiento durante el seguimiento.

Es importante determinar varios parametros urodinamicos, tales como:

e capacidad de la vejiga
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e presion de llenado intravesical

e presion intravesical en el momento de fuga uretral

e presencia o ausencia de actividad refleja del detrusor

e competencia de los mecanismos esfinterianos interno y externo

e grado de coordinacion de los mecanismos del detrusor y esfinterianos

e patrén miccional

volumen de orina residual posmiccional

12.4.1 Método de estudio urodinamico

Hay muy pocos datos comparativos en los que se evalle la complejidad y la capacidad invasora
de las pruebas urodinamicas por vejiga neurdgena en los nifos.

12.4.2  Uroflujometria

Dado que la uroflujometria es la menos cruenta de todas las pruebas urodinamicas, puede utili-
zarse como instrumento de cribado inicial. Ofrece una manera objetiva de evaluar la eficiencia de la
evacuacion y, junto con una exploracion ecografica, también permite determinar el volumen de orina
residual. A diferencia de los nifios con disfuncion miccional no neurdgena, la uroflujometria apenas se
utiliza como instrumento de investigacion Unico en los niNos con vejiga neurdgena, ya que no aporta
informacion sobre la capacidad de almacenamiento de la vejiga, si bien puede ser muy Util comprobar
el vaciamiento durante el seguimiento. La limitacion mas importante de un estudio urodinamico es la
necesidad de que el nifio tenga la edad suficiente para seguir las instrucciones y orinar cuando se le
solicite.

El registro de la actividad muscular esquelética del suelo de la pelvis 0 abdominal mediante un elec-
tromiograma (EMG) durante una uroflujometria puede utilizarse para evaluar la coordinacion entre el
detrusor y el esfinter. Como se trata de una prueba incruenta, la combinacion de uroflujometria y EMG
puede ser muy Util para evaluar la actividad esfinteriana durante la miccion (9-12) (grado de compro-
bacion cientifica: 3) (grado de recomendacion: C).

12.4.3 Cistometria

Aunque moderadamente cruenta y dependiente de la cooperacion del nino, la cistometria realizada
en nifos proporciona informacion valiosa sobre la contractilidad del detrusor y la distensibilidad. La
cantidad de informacion obtenida de cada estudio tiene que ver con el grado de interés y atencion
prestado a la prueba.

Es fundamental ser consciente de las alteraciones de las presiones del detrusor durante el llenado
y vaciamiento, ya que las velocidades de infusion varian durante la cistometria. La Sociedad interna-
cional de continencia infantil (ICCS) recomienda el uso de una cistometria de llenado lento (velocidad
de llenado < 10 ml/min) en los nifios (13). Sin embargo, se ha propuesto que la velocidad de infusion
debe ajustarse con arreglo a la capacidad tedrica del nifno, en funcion de su edad y dividida por
10 (14).

En varios estudios clinicos con uso de cistometria de llenado artificial convencional para evaluar
la vejiga neurdgena en ninos se ha comunicado que la cistometria convencional proporciona infor-
macion Util para el diagndstico y seguimiento de los nifios con vejiga neurdgena (15-20). Todos los
estudios fueron series clinicas retrospectivas y carecieron de comparacion con una cistometria de
llenado natural, por lo que el grado de recomendacion de una cistometria artificial en los nifilos con
vejiga neurégena no es elevado (grado de comprobacion cientifica: 4). Ademas, hay datos que indican
que el comportamiento vesical natural se altera durante la cistometria de llenado artificial convencional
(21, 22).
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Sin embargo, la cistometria convencional resulta Util en los lactantes para predecir un futuro dete-
rioro. Los parametros urodinamicos, como una capacidad y distensibilidad bajas y una presion alta en
el punto de fuga, no son buenos factores prondsticos de un futuro deterioro. La resolucion del reflujo
es menos probable en estas vejigas (15, 20, 22) (grado de comprobacion cientifica: 4).

Durante una cistometria de llenado natural, se permite que la vejiga se llene de forma natural y
se registran las presiones vesical y abdominal mediante sondas con microtransductores. En teoria,
esto permite una evaluacion de la funcion vesical en condiciones casi fisioldgicas. Los estudios con
cistometria de llenado natural en nifios deparan resultados similares a los de estudios realizados en
adultos. La cistometria de llenado natural depara una menor elevacion de la presion del detrusor du-
rante el llenado, asi como volumenes evacuados inferiores con presiones de evacuacion mas altas.
La incidencia de hiperactividad vesical es mayor con la cistometria de llenado natural que con la cis-
tometria de llenado artificial convencional (21, 23, 24).

Aunque sdlo existen algunos estudios sobre la cistometria de llenado natural en nifios con vejiga
neurdgena, los resultados indican que detecta nuevos hallazgos en comparacion con los diagnosticos
emitidos mediante cistometria convencional (21) (grado de comprobacion cientifica: 3). Sin embargo,
la comparacion entre la cistometria de llenado natural y artificial no se ha realizado con una prueba de
referencia, lo que dificulta la conclusion de qué estudio constituye un reflejo fiel de la funcion vesical
natural. Los resultados obtenidos en la poblacion adulta no neurégena han puesto en duda la fiabili-
dad de la cistometria de llenado natural, ya que con ésta se ha demostrado una incidencia elevada de
hiperactividad vesical en voluntarios asintomaticos totalmente normales (25).

El principal inconveniente de la cistometria de llenado natural es que es laboriosa y lleva mucho
tiempo. Ademas, debido a la sonda transuretral que se utiliza durante este estudio, es posible obtener
resultados falsos positivos causados por la sonda. Especialmente en los nifos, el registro de episo-
dios es dificil y existe un mayor riesgo de artefactos, lo que dificulta aun mas la interpretacion de la
enorme cantidad de datos.

La cistometria de llenado natural sigue siendo una técnica nueva en la poblacion pediatrica. Se ne-
cesita reunir mas datos de una manera normalizada antes de poder aceptarla de forma generalizada
(11).

12.5 Tratamiento

La asistencia médica de los ninos con mielodisplasia y vejiga neurdgena precisa observacion constante
y adaptacion a los problemas nuevos. En los primeros anos de vida, los rifiones son muy sensibles a
la presion retrograda y la infeccion. Durante este periodo, se hace hincapié en la documentacion del
patrén de DDEN vy en la evaluacion del potencial de obstruccion funcional y RVU.

12.5.1  Pruebas complementarias

Una ecografia abdominal obtenida lo antes posible después del parto detectara hidronefrosis u otra
enfermedad de las vias genitourinarias superiores. Tras la ecografia, hay que efectuar una cistouretro-
grafia miccional para estudiar las vias urinarias inferiores. Durante la ecografia y la cistografia también
debe medirse la orina residual. Estos estudios proporcionan una referencia en cuanto al aspecto de
las vias urinarias superiores e inferiores, pueden facilitar el diagnéstico de hidronefrosis o RVU y pue-
den ayudar a identificar a los nifios con riesgo de deterioro de las vias genitourinarias superiores y de
la funcion renal.

Al cabo de unas semanas puede realizarse una evaluacion urodinamica, que debe repetirse a
intervalos regulares, en combinacion con una evaluacion de las vias superiores (26-28) (grado de
comprobacion cientifica: 3) (grado de recomendacion: B).

12.5.2 Tratamiento precoz con sondaje intermitente

La abrumadora experiencia obtenida a lo largo de los afnos con el tratamiento precoz de la vejiga
neurdgena en lactantes se ha traducido en el consenso de que los nifios no presentan un deterioro
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de las vias superiores cuando son tratados precozmente con Sl 'y anticolinérgicos. El Sl debe iniciarse
poco después de nacer en todos los nifos, sobre todo en aquellos con signos de posible obstruccion
de la salida (26, 29-37) (grado de comprobacion cientifica: 2) (grado de recomendacion: B).

El comienzo precoz del Sl en el periodo neonatal facilita que los padres dominen el procedimiento
y que los nifos lo acepten a medida que van creciendo (38, 39).

El tratamiento precoz conlleva menos cambios en las vias superiores, pero también una mejor pro-
teccion vesical y menores tasas de incontinencia. Se ha indicado que el incremento de las presiones
vesicales debido a disinergia detrusor-esfinter causa cambios secundarios en la pared de la vejiga.
Estos cambios fibroproliferativos en la pared de la vejiga pueden provocar una mayor pérdida de
elasticidad y distensibilidad, o que origina una vejiga pequena y no distensible con presiones progre-
sivamente elevadas.

La instauracion precoz del Sl y los anticolinérgicos pueden prevenirlo en algunos casos (2, 37, 40)
(grado de comprobacion cientifica: 3). La evaluacion retrospectiva de pacientes también ha revelado
que se precisa un numero significativamente menor de cistoplastias de aumento en los pacientes con
Sl de inicio precoz (33, 34) (grado de comprobacion cientifica: 4).

12.5.3 Tratamiento médico

En la actualidad, oxibutinina, tolterodina, trospio y propiverina son los medicamentos mas utilizados
y oxibutinina, el mas estudiado.

Se han investigado dos formas diferentes de tolterodina en nifios con vejiga neurdégena. Se ha
comprobado que la formulacion de liberacion prolongada de tolterodina es tan eficaz como la de libe-
racion instantanea, con las ventajas de ser de administracion Unica y mas barata. Aunque el resultado
clinico es alentador, el grado de comprobacion cientifica es bajo para los anticolinérgicos porque no
se han realizado estudios controlados (40, 41-47) (grado de comprobacion cientifica: 3) (grado de
recomendacion: B).

El uso de medicacion para facilitar el vaciamiento en los nifilos con vejiga neurdgena no se ha es-
tudiado bien en la bibliografia. En algunos estudios sobre el bloqueo alfaadrenérgico en los nifios con
vejiga neurégena se ha comunicado una buena tasa de respuesta, si bien carecieron de controles y
se encuentra justificado un seguimiento a largo plazo (48) (grado de comprobacion cientifica: 4) (grado
de recomendacion: C).

12.5.3.1 Inyecciones de toxina botulinica

En las vejigas neurdgenas que son resistentes a los anticolinérgicos y permanecen en un estado de
capacidad pequena y presion elevada, una opcién novedosa de tratamiento es la inyeccion de toxina
botulinica en el detrusor. Algunos resultados prometedores iniciales en adultos han llevado a su uso
en ninos. Hasta ahora, los estudios del efecto clinico de la toxina botulinica en nifos han sido abiertos
y faltan ensayos clinicos controlados y prospectivos. Sin embargo, la inyeccion de toxina botulinica en
vejigas resistentes al tratamiento parece una opcion terapéutica eficaz y segura.

Este tratamiento parece mas eficaz en las vejigas con hiperactividad del detrusor demostrada,
mientras que las vejigas no distensibles sin contracciones del detrusor evidentes tienen pocas proba-
bilidades de responder (49-52).

En los nifios, la dosis se calcula segun el peso corporal y una edad minima, con precaucion con
respecto a la dosis total en caso de emplearse también para tratar la espasticidad. En la actualidad,
no estéa claro cuantas veces puede repetirse este tratamiento, aunque se ha comprobado que el tra-
tamiento repetitivo es seguro en los adultos (53-55) (grado de comprobacion cientifica: 3) (grado de
recomendacion: C).

En un estudio aislado se ha demostrado que la inyeccion de toxina botulinica A en el esfinter uretral
resulta eficaz para disminuir la resistencia uretral y mejorar la miccion. Las pruebas siguen siendo de-
masiado escasas para recomendar su uso sistematico con el fin de reducir la resistencia de la salida,
aunque podria considerarse una alternativa en los casos rebeldes (56).
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12.5.4 Tratamiento de la incontinencia fecal

Los nifios con vejiga neurdgena presentan trastornos de la funcion intestinal ademas de la funcion
urinaria. La incontinencia fecal en estos ninos suele ser imprevisible. Tiene que ver con la tasa de
recambio del material fecal en la zona anal después de la evacuacion, con el grado en que estén
intactas la sensibilidad y la funcion motora de la médula sacra y con la reactividad refleja del esfinter
anal externo (57).

La incontinencia fecal se trata con mayor frecuencia con laxantes suaves, como aceite mineral,
combinados con enemas para facilitar la eliminacion del contenido intestinal. A menudo resulta nece-
sario un régimen regular y eficiente de vaciamiento intestinal para mantener la continencia fecal y quiza
deba comenzar a una edad muy temprana. Con enemas anterdgrados o retrogrados, la mayoria de
estos nifios tendran menos problemas de estrefimiento y pueden lograr un cierto grado de continen-
cia fecal (58-62) (grado de comprobacion cientifica: 3).

Los programas de entrenamiento con biorregulacion para reforzar el esfinter anal externo no han
demostrado ser mas eficaces que un programa de tratamiento intestinal convencional para lograr la
continencia fecal (63). La electroestimulacion intestinal también ofrece un grado variable de mejoria a
algunos pacientes (64) (grado de comprobacion cientifica: 3) (grado de recomendacion: C).

12.5.5 Infecciones urinarias

Las U son frecuentes en los niflos con vejiga neurdgena. En ausencia de reflujo, las IU deben tra-
tarse de forma sintomatica. Existen pruebas solidas para no recetar antibidticos a los pacientes que
presentan bacteriuria, pero no sintomas clinicos. Aunque se observa bacteriuria en mas de la mitad de
los nifios con Sl limpio, los pacientes asintomaticos no necesitan tratamiento (65-67) (grado de com-
probacion cientifica: 3). Los pacientes con RVU suelen recibir antibiéticos profilacticos para reducir la
incidencia de pielonefritis, que puede provocar una lesion renal (68, 69).

12.5.6 Sexualidad

Aunque no supone un problema en la infancia, la sexualidad se torna cada vez mas importante a
medida que el paciente se hace mayor. Esta cuestion se ha ignorado histéricamente en los pacientes
con mielodisplasia. Sin embargo, los pacientes con mielodisplasia también tienen encuentros sexua-
les. Los estudios indican que al menos el 15 %-20 % de los varones son capaces de engendrar hijos
y que el 70 % de las mujeres pueden concebir y llevar el embarazo a término. Por eso es importante
aconsejar a los pacientes acerca del desarrollo sexual al principio de la adolescencia.

12.5.7 Cistoplastia de aumento

Los niflos con una buena respuesta al tratamiento anticolinérgico y un esfinter hiperactivo pueden
ser continentes entre los sondajes. La presion vesical y el desarrollo de las vias urinarias superiores
determinaran si resulta necesario anadir otros tratamientos.

La hiperactividad resistente al tratamiento del detrusor, o una capacidad pequena con distensibi-
lidad deficiente, normalmente debe tratarse mediante una cistoplastia de aumento. Puede realizarse
una cistoplastia de aumento simple con intestino en caso de existir tejido vesical, un esfinter o cuello
de la vejiga competente y una uretra que pueda sondarse. Rara vez se utiliza estbmago como parche
de aumento debido a las complicaciones asociadas (70). Con frecuencia se emplean parches de
fleon o colon para aumentar la vejiga, de modo que estos segmentos intestinales parecen igualmente
utiles. A pesar de algunas ventajas (por ejemplo, evitacion del moco, menor tasa de cancer y menos
complicaciones), no se ha demostrado que otras técnicas con conservacion del urotelio, como la au-
tocistoplastia de aumento vy la cistoplastia seromuscular, sean tan satisfactorias como la cistoplastia
de aumento convencional con intestino (71, 72).

Diversas aplicaciones de tejidos vesicales manipulados se encuentran en distintas fases de desa-
rrollo. Se han evaluado algunos en ensayos preclinicos; los avances recientes indican que los tejidos
vesicales manipulados pueden tener una mayor aplicacion clinica en el futuro (73).
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12.5.8 Procedimientos sobre la salida de la vejiga

Los ninos con hiperactividad del detrusor, pero con esfinteres hipoactivos, son mas adecuados
para proteger las vias superiores, aunque tendran una incontinencia grave. El tratamiento inicial con-
siste en Sl (ya que podria reducir el grado de incontinencia y ofrece un control mucho mejor sobre las
IU) con anticolinérgicos. A una edad mas avanzada se incrementara la resistencia de la salida para
hacerlos continentes. Ninguno de los tratamientos médicos disponibles se ha validado para aumentar
la resistencia de la salida de la vejiga. La estimulacion de los receptores alfa del cuello de la vejiga no
ha sido muy eficaz (74-79).

Cuando fracasan las medidas conservadoras hay que contemplar intervenciones quirdrgicas para
mantener la continencia. Aungue una cistoplastia de aumento simple resulta suficiente en la mayor
parte de las vejigas de capacidad baja y presion alta, se precisa un aumento con procedimientos
adicionales sobre la salida de la vejiga cuando tanto la vejiga como su salida son deficientes. Entre
los procedimientos sobre la salida de la vejiga figuran la reconstruccion del cuello de la vejiga y otras
formas de reconstruccion uretral.

Pueden utilizarse diversos procedimientos sobre el cuello de la vejiga para incrementar la resis-
tencia, aunque todos ellos pueden complicar el sondaje transuretral. Una cistoplastia de aumento
con cierre quirdrgico del cuello de la vejiga resulta necesaria de forma primaria 0 como intervencion
secundaria en algunas situaciones clinicas excepcionales. En esta situacion se precisara un estoma
continente. Sin embargo, la mayoria de los cirujanos prefieren dejar permeables el cuello de la vejiga
y la uretra como medida de precaucion.

12.5.9 Estoma continente

La cistoplastia de aumento con un estoma continente adicional se utiliza principalmente tras el
fracaso de una intervencion previa sobre la salida de la vejiga. También resulta aconsejable cuando es
probable una incapacidad de sondar por via transuretral. Un estoma continente en la pared abdominal
puede ser especialmente beneficioso en los pacientes con espina bifida confinados en una silla de
ruedas, que a menudo tienen dificultades con el sondaje uretral 0 dependen de otras personas para
sondar la vejiga. En cuanto a la continencia con cistoplastia de aumento y un estoma en la pared ab-
dominal, resulta esencial un mecanismo correcto de salida de la vejiga para mantener la continencia.

12.5.10 Sustitucién total de la vejiga

La sustitucion total de la vejiga en anticipacion de una miccion normal en nifios es muy rara, ya que
hay muy pocas indicaciones de una cistectomia total, con conservacion de la salida de la vejiga 'y un
esfinter uretral competente. Este tipo de sustitucion vesical es mucho mas frecuente en la reconstruc-
cion uroldgica adulta. Cualquier tipo de construccion importante de la vejiga y su salida debe reali-
zarse en centros con experiencia suficiente con la técnica quirdrgica y con personal sanitario experto
para efectuar el seguimiento postoperatorio (80-82).

12.5.11 Seguimiento de por vida de los pacientes con vejiga neurégena

Los pacientes con vejiga neurdgena requieren una supervision de por vida y la vigilancia de la
funcion renal es extremadamente importante. La investigacion periddica de alteraciones en las vias
urinarias superiores, la funcion renal y la situacion vesical es imprescindible. Asi pues, se necesitan
pruebas urodinamicas repetidas con mas frecuencia (cada ano) en los nifos mas pequehos y con
menor frecuencia en los nifos mayores. Desde el punto de vista urologico, esta justificado repetir el
estudio urodinamico cuando el paciente presenta una variacion de los sintomas o se somete a algun
procedimiento neuroquirdrgico. En caso de cambios evidentes en las vias urinarias superiores € infe-
riores, o de variaciones de los sintomas neurolégicos, esta indicada una evaluacion mas detallada con
pruebas urodindmicas y resonancia magnética vertebral.

La insuficiencia renal puede progresar lentamente o aparecer con asombrosa velocidad en estos
nifnos. Los pacientes que se han sometido a procedimientos de reconstruccion con intestino deben
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ser objeto de seguimiento con regularidad para identificar complicaciones tales como infeccion, for-
macion de calculos, rotura del reservorio, cambios metabdlicos o neoplasias malignas (83).
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13. DILATACION DE LAS VIiAS URINARIAS SUPERIORES (UNION
URETEROPELVICA Y OBSTRUCCION DE LA UNION URETEROVESICAL)

13.1 Generalidades

La dilatacion de las vias urinarias superiores sigue suponiendo un reto clinico importante en lo que
se refiere a determinar qué pacientes pueden beneficiarse del tratamiento.

La obstruccion de la union ureteropélvica (UUP) se define como una alteracion del flujo urinario
desde la pelvis hasta el uréter proximal con dilatacion consiguiente del sistema colector y posibilidad
de lesion renal. Es la causa mas frecuente de hidronefrosis neonatal (1). Tiene una incidencia global
de 1:1.500 y una proporcion entre varones y mujeres de 2:1 en recién nacidos.
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La obstruccion de la unidn ureterovesical (UUV) es un proceso obstructivo del uréter distal segun
entra en la vejiga, lo que habitualmente se denomina megauréter obstructivo primario. Los megauré-
teres ocupan el segundo puesto en el diagnostico diferencial de la hidronefrosis neonatal. Se produ-
cen con mayor frecuencia en los varones y son mas probables en el lado izquierdo (2).

Mucho mas dificil es la definicion de obstruccion. La creacion de una linea divisoria entre vias urina-
rias ‘obstruidas’ y ‘no obstruidas’, como si estas entidades pudieran diferenciarse claramente como
‘blanco’ o ‘negro’, es imposible. En la actualidad, la definicion mas aceptada es que la obstruccion re-
presenta una restriccion al flujo urinario que, si no se trata, provocara un deterioro renal progresivo (3).

13.2 Diagnéstico

Debido al uso generalizado de la ecografia durante el embarazo, la hidronefrosis prenatal se detecta
con mas frecuencia (4). El reto en el tratamiento de las vias urinarias superiores dilatadas consiste en
decidir qué nifo puede ser observado, cuél debe ser tratado médicamente y cual requiere interven-
cion quirdrgica. No existe una prueba aislada definitiva que permita distinguir entre casos obstructivos
y no obstructivos (figura 1).

18.2.1 Ecografia prenatal

Normalmente, entre las 16 y 18 semanas de gestacion se visualizan los rinones de forma sistemati-
ca, cuando casi todo el liquido amnidtico consiste en orina. El momento més sensible para evaluar las
vias urinarias fetales es la semana 28. Cuando se detecta dilatacion, la ecografia debe centrarse en la
intensidad de la dilatacion y la ecogenicidad de los riflones, la presencia de hidronefrosis o hidroure-
teronefrosis, el volumen y vaciamiento vesical, el sexo del nifio y el volumen de liquido amnidtico,
respectivamente (5).

18.2.2 Ecografia posnatal

Dado que la deshidratacion neonatal pasajera dura unas 48 horas, han de realizarse pruebas de
imagen después de este periodo de oliguria posnatal. En los casos graves (dilatacion bilateral, rifdn
unico, oligohidramnios) se recomienda una ecografia posnatal inmediata (6). Durante la ecografia ha
de evaluarse el diametro anteroposterior de la pelvis renal, la dilatacion de los célices, las dimensiones
renales, el grosor del parénquima, la ecogenicidad cortical, los uréteres, la pared de la vejiga y la orina
residual.

13.2.3 Cistouretrografia miccional (CUGM)

En los recién nacidos con dilatacion identificada de las vias urinarias superiores, los factores prima-
rios 0 asociados importantes que deben detectarse incluyen reflujo vesicoureteral en hasta el 25 % de
los nifios afectados (15), valvulas uretrales, ureteroceles, diverticulos y vejiga neurdgena. La CUGM
convencional es el método de eleccion como procedimiento diagndéstico principal (7).

13.2.4 Nefrografia con diuréticos

La nefrografia con diuréticos es el método diagndstico mas utilizado para detectar la intensidad y la
importancia funcional de los problemas del transporte de orina. El "Tc-MAGS3 es el radionuclido de
eleccion. Es importante realizar el estudio en condiciones normalizadas (hidratacion, sonda transure-
tral) entre la cuarta y la sexta semanas de vida (8).

Se recomienda la ingestion oral de liquidos antes de la exploracion. Quince minutos antes de la
inyeccion del radionuclido, resulta imprescindible administrar una infusion intravenosa de solucion
salina normal a un ritmo de 15 ml/kg durante 30 minutos y, después, a un ritmo de mantenimiento de
4 ml/kg/hora durante todo el tiempo de la investigacion (9). La dosis recomendada de furosemida es
de 1 mg/kg en los lactantes durante el primer afio de vida, mientras que deben administrarse 0,5 mg/
kg a los nifos de 1 a 16 anos hasta una dosis maxima de 40 mg.

ACTUALIZACION EN MARZO DE 2009 1031



Figura 2. Algoritmo diagndstico en caso de dilatacion de las vias urinarias superiores

Ecografia posnatal

Dilatacion (uni o bilateral) < Ausencia de dilatacion

Repeticion de la ecografia al cabo de
4 semanas

Cistouretrografia miccional (CUGM)*

_

*La evaluacion diagndstica, con inclusion de CUGM, debe comentarse con los padres, ya que un
reflujo posiblemente detectado podria carecer absolutamente de repercusion clinica. Por otro lado,
en la bibliografia se describe una tasa de reflujo de hasta el 25 % en casos de hidronefrosis detec-
tada prenatalmente y confirmada posnatalmente (15), por lo que también podria tener una cierta
repercusion medicolegal.

Nefrografia con diuréticos

13.3 Tratamiento

13.3.1  Tratamiento prenatal

El asesoramiento de los padres es uno de los aspectos asistenciales mas importantes. El prondsti-
co de un rindn hidronefrético, aun cuando se encuentre gravemente afectado, es optimista. Un rifién
hidronefrético aun puede ser capaz de proporcionar una funcion renal importante, mientras que las
perspectivas de un rindn muy hipoplasico y displasico son desastrosas. Es importante explicar a los
padres la cronologia y la exactitud de la confirmacion del diagndstico definitivo de su hijo. En algunos
casos hay indicios evidentes de la gravedad, como dilatacion bilateral masiva, datos bilaterales de
displasia hipoplasica, dilatacion bilateral progresiva con oligohidramnios e hipoplasia pulmonar.

La intervencion intrauterina rara vez esta indicada y Unicamente debe practicarse en centros con
experiencia (10).

13.3.2 Obstruccién de la UUP

Lo mas importante es tomar la decision en funciéon de pruebas complementarias seriadas, con apli-
cacion de la misma técnica y realizacion en el mismo centro bajo condiciones normalizadas. La obs-
truccion sintoméatica (dolor en el costado recurrente, infeccion urinaria) requiere correccion quirdrgica
con una pieloplastia, segun la técnica abierta normalizada de Hynes y Anderson (11). Recientemente,
cada vez hay mas datos que respaldan el uso de un abordaje laparoscopico o retroperitoneoscopico
para conseguir una pieloplastia desmembrada. Ademas, se ha mejorado la sutura laparoscépica
mediante el uso de la robdtica (16). Sin embargo, estos métodos carecen de datos a largo plazo y su
confirmacion plena necesitara tiempo. En los casos asintomaticos, el seguimiento conservador puede
ser el tratamiento de eleccion.

Las indicaciones de intervencion quirdrgica son una disfuncion renal dividida (< 40 %), una dismi-
nucion de la funcion renal dividida de mas del 10 % en estudios posteriores, un aumento del diametro
anteroposterior en la ecografia y una dilatacion de grado Ill y IV segun lo definido por la Sociedad de
urologia fetal.
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13.4 Megauréter

En lo que respecta a las opciones de tratamiento de los megauréteres secundarios, véase el capitu-
lo 14, Reflujo y valvulas. Cuando un estudio funcional revela y confirma un drenaje ureteral adecuado,
el tratamiento conservador es la mejor opcion. Inicialmente, se recomienda la administracion de anti-
bidticos preventivos en dosis bajas durante el primer afio de vida para prevenir las infecciones urina-
rias, aun cuando no existen ensayos aleatorizados prospectivos con evaluacion de este régimen (12).

Con unas tasas de remision espontanea de hasta el 85 % en casos de megauréter primario, ya
no se recomienda el tratamiento quirdrgico, excepto en los megauréteres con infecciones urinarias
recurrentes, deterioro de la funcion renal dividida y obstruccion significativa (13).

El abordaje inicial del uréter puede ser intravesical, extravesical o combinado. El enderezamiento
del uréter es necesario, sin desvascularizacion. El afilamiento ureteral deberia mejorar el flujo urinario
hacia la vejiga. Ha de afilarse el uréter hasta lograr un diametro que permita una reparacion antirreflu-
jo. Existen varias técnicas de adaptacion, por ejemplo, imbricacion ureteral o afilamiento por escision
(14).

13.5 Conclusion

Con el uso de la ecografia perinatal sistematica, la hidronefrosis por obstruccion de la UUP o UUV
se esta reconociendo con una frecuencia cada vez mayor. Una evaluacion posnatal meticulosa y re-
petida es imprescindible para intentar identificar casos obstructivos con riesgo de insuficiencia renal
y que precisan reconstruccion quirdrgica. Los métodos quirdrgicos se han normalizado bastante y
deparan buenos resultados clinicos.
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14. REFLUJO VESICOURETERAL (RVU)

141 Generalidades

El RVU es una anomalia uroldgica muy frecuente en la infancia y probablemente es uno de los as-
pectos mas controvertidos en pediatria (1). Se define como el flujo retrégrado no fisiolégico de orina
desde la vejiga hacia el uréter o la pelvis renal y los calices. Mientras que el RVU primario es una ano-
malia de la union ureterovesical de base genética (2), el reflujo secundario se debe a una obstruccion
anatémica o funcional de la salida de la vejiga, con la consiguiente elevacion de las presiones, o a
enfermedades inflamatorias. EI RVU primario puede asociarse a otras alteraciones morfolégicas y
funcionales de las vias urinarias inferiores.

En torno al 1 %-2 % de todos los ninos presenta RVU, mientras que aparece RVU en el 25 %-40 %
de los nifios con pielonefritis aguda (1). En los recién nacidos, la incidencia de reflujo es mayor en los
niRos que en las nifas, pero en etapas posteriores de la vida, las nifas se encuentran 4-6 veces mas
afectadas que los nifos. La incidencia de hidronefrosis diagnosticada prenatalmente causada por
RVU oscila entre el 17 % y 37 % (3, 4). Alrededor del 30 %-50 % de los nifios con RVU sintomatico
presentan signos radiologicos de formacion de cicatrices renales, como consecuencia de una displasia
congénita o lesion postinfecciosa adquirida. Parece que el reflujo intrarrenal de orina infectada es el
principal responsable de la lesion renal.

La nefropatia por reflujo (NR) podria ser la causa mas frecuente de hipertension arterial infantil.
Los estudios de seguimiento revelan que en cerca del 10 %-20 % de los ninos con NR se desarrolla
hipertension arterial o nefropatia terminal (5). En estudios mas antiguos, el 15 %-30 % de los casos
de insuficiencia renal cronica en nifios y jovenes se ha atribuido sistematicamente a pielonefritis cré-
nicay NR (6). Sin embargo, el conocimiento de la morbilidad relacionada con el RVU ha dado lugar a
un diagnéstico y tratamiento mas generalizado, lo que parece que ha provocado una reduccion del
numero de pacientes afectados por NR. Asi pues, el diagnéstico y tratamiento del RVU han alterado
la epidemiologia de la hipertension arterial y la insuficiencia renal en los nifos y jovenes. En una serie
reciente de poblaciones sometidas a trasplante renal, el 2 %-3 % de los casos tuvieron que ver con
pielonefritis cronica (7).

Estudios de gemelos y familias han revelado que el RVU tiene una base genética (2). Los hermanos
de pacientes con reflujo conocido presenta una prevalencia aproximada de reflujo del 30 %, tenien-
do los hermanos mas jovenes un mayor riesgo. Los hijos de padres con reflujo presentan un riesgo
de progresion a reflujo de practicamente el 70 %. Dado que los hermanos y la descendencia de los
afectados suelen permanecer asintomaticos, se aconseja someterlos sistematicamente a cribado de
reflujo (8, 9).
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El tratamiento de los nifios afectados se ha centrado en prevenir la infeccion vy la lesion del parén-
quima renal permanente y sus complicaciones tardias mediante profilaxis antibiética o correccion qui-
rdrgica del reflujo. Sin embargo, sigue habiendo controversia en relacion con las estrategias Optimas
de tratamiento de los ninos con RVU primario (10-12).

14.2 Clasificacion

En 1985, el Comité internacional para el estudio del reflujo introdujo un sistema uniforme para la
clasificacion del RVU (13) (tabla 1). Este sistema de graduacion combina dos clasificaciones prece-
dentes y se basa en el grado de llenado retrogrado y dilatacion del uréter, la pelvis renal y los calices
en una CUGM. El Comité también describié una técnica normalizada de CUGM para permitir que los
resultados fueran comparables.

Tabla 1: Sistema de graduacién del reflujo vesicoureteral segin el Comité internacional
para el estudio del reflujo (13)

Grado | El reflujo no llega a la pelvis renal; grados variables de dilatacion ureteral

Grado |l El reflujo llega a la pelvis renal; ausencia de dilatacion del sistema colector; fondos de
saco normales

Grado Il Dilatacion leve o moderada del uréter, con o sin torsion; dilatacion moderada del siste-
ma colector; fondos de saco normales o minimamente deformados

Grado IV Dilatacion moderada del uréter con o sin torsion; dilatacion moderada del sistema
colector; fondos de saco despuntados, aunque las impresiones de las papilas siguen
siendo visibles

Grado V Dilatacion y torsion macroscopicas del uréter, dilatacion pronunciada del sistema colec-
tor; las impresiones papilares ya no son visibles; reflujo intraparenquimatoso

14.3 Estudio diagnostico

Un estudio diagnéstico basico consta de anamnesis completa (con antecedentes familiares), ex-
ploracion fisica, analisis de orina, urocultivos y, si hay que evaluar la funcion renal, creatinina sérica. El
diagnostico por imagen del RVU abarca modalidades radiolégicas y ecograficas (14). Entre las téc-
nicas radioldgicas figuran la CUGM, el método mas extendido para evaluar el reflujo, y la cistografia
isotépica (Cl).

En la Cl, la exposicion a la radiacion es significativamente menor que en la CUGM con radioscopia
continua, pero los detalles anatémicos representados son muy inferiores. Con la introduccion de la
radioscopia pulsada, pudo reducirse notablemente la exposicion a la radiacion de la CUGM. El uso
de la CUGM permite determinar el grado de reflujo (en un rifdn solitario o duplicado) y la evaluacion
de la configuracion vesical y ureteral. Ademas, la CUGM es el estudio de eleccion para obtener iméa-
genes de la uretra. El diagndstico ecogréfico del RVU con administracion intravesical de un medio de
contraste ecografico (uroecografia miccional [UEM]) se utiliza en su mayor parte como modalidad para
evaluar el reflujo primario en nifas y durante el seguimiento.

En los casos complejos puede ser necesaria una urografia por resonancia magnética para evaluar
las vias urinarias superiores.

El acido dimercaptosuccinico (DMSA) es el mejor producto nuclear para visualizar el tejido cortical,
evaluar el parénquima renal y confirmar la presencia de cicatrices renales. Los nifios con DMSA nor-
mal durante una IU aguda tienen un riesgo bajo de lesion renal. Los nifios con DMSA de seguimiento
normal y RVU de bajo grado presentan una resolucion espontanea mas frecuente del RVU (15).

En caso de incontinencia o de orina residual, pueden realizarse estudios urodinamicos para detec-
tar anomalias funcionales de las vias urinarias inferiores. Estas pruebas son mas importantes cuando
se sospecha reflujo secundario, como en los pacientes con espina bifida o los nifos cuya CUGM in-
dica la presencia de valvulas uretrales posteriores residuales. No obstante, en la mayoria de los casos
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de disfuncion miccional no neurégena, el diagnodstico y el seguimiento pueden limitarse a pruebas
incruentas (diagramas miccionales, ecografia, uroflujometria). En los pocos nifios restantes con re-
sultados no concluyentes y que son resistentes al tratamiento se requieren pruebas urodinamicas. El
tratamiento adecuado de la disfuncién miccional dara lugar, a menudo, a la resolucion del reflujo (16).

Antiguamente, se consideraba que la cistoscopia era esencial para evaluar el RVU. Se pensaba
que la posicion y la forma de los orificios ureterales se correlacionaban con el grado y el prondstico.
Los datos posteriores han demostrado que las observaciones cistoscopicas no contribuyen de ma-
nera significativa al resultado del tratamiento (17). Puede practicarse una cistoscopia en el momento
de la cirugia abierta para identificar otras anomalias anatémicas, como duplicacion ureteral y ectopia
ureteral.

14.4 Tratamiento

El diagndstico precoz vy la actitud expectante son los pilares del tratamiento (tabla 2). El objetivo
Ultimo del tratamiento consiste en permitir el crecimiento renal normal y en prevenir una lesion perma-
nente del parénquima renal y sus complicaciones tardias (nefropatia por reflujo, véase anteriormente).
No existe una estrategia terapéutica Unica para todos los contextos clinicos de RVU.

Las opciones terapéuticas comprenden tratamiento conservador (médico), incluida la profilaxis an-
tibiotica, y estrategias intervencionistas (por ejemplo, inyeccion subureteral endoscopica, correccion
quirdrgica laparoscopica o abierta del reflujo), aislados o en combinacion.

La eleccion individual del tratamiento se basa en la presencia de cicatrices renales, la evolucion
clinica, el grado de reflujo, la funcion renal ipsolateral, la bilateralidad, la capacidad y funcion vesical,
las anomalias asociadas de las vias urinarias, la edad, el cumplimiento terapéutico y las preferencias
de los padres.

La correccion quirdrgica se encuentra justificada en caso de infecciones febriles recurrentes a pe-
sar de la profilaxis antibidtica (infecciones intercurrentes), incumplimiento médico, nuevas cicatrices
y presencia de malformaciones asociadas (por ejemplo, sistemas duplicados, diverticulo de Hutch o
uréter ectopico).

En el RVU secundario, el objetivo es el tratamiento de la afeccion subyacente. Cuando el RVU
persiste después de un tratamiento satisfactorio del trastorno subyacente, el tratamiento posterior
depende de las circunstancias clinicas individuales.

Tabla 2: Tratamiento del reflujo

Edad del paciente

Grado de reflujo/sexo

Tratamiento

<1 aho Conservador
1-5 anos Grado I-lI Conservador
Grado IV-V Correccion quirdrgica
> 5 anos Nifios La indicacion de la cirugia es
excepcional
Nifas Correccion quirdrgica

14.41 Abordaje conservador

La justificacion del tratamiento conservador es la observacion de que el RVU puede resolverse de
manera espontanea con el tiempo, principalmente en pacientes jovenes con un reflujo de grado bajo
(81 %y 48 % en el RVU de grado I-ll y -V, respectivamente) (18, 19). El objetivo del tratamiento con-
servador es la prevencion de las U febriles.

La educacion y el seguimiento sistematico del paciente y los padres, un consumo elevado de
liquidos, el vaciamiento regular y completo de la vejiga (en caso necesario, con doble miccion) y la
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profilaxis antibidtica en dosis bajas son aspectos clave del tratamiento conservador. En los nifios con
RVU de bajo grado puede aconsejarse la circuncision.

El tratamiento conservador debe descartarse en favor de la intervencion quirdrgica en todos los
casos de infecciones intercurrentes febriles, asi como en las nifias en que el RVU ha persistido hasta
una edad a la que ya no cabe esperar la resolucion espontanea. En los ninos de 5 afos 0 mas pue-
de interrumpirse la profilaxis antibidtica y las indicaciones de la correccion quirdrgica del reflujo son
excepcionales.

14.4.2 Tratamiento intervencionista
14.4.2.1 Cirugia abierta

Se han descrito varias técnicas intra y extravesicales para la correccion quirdrgica del reflujo. Aun-
que los diferentes métodos tienen ventajas y complicaciones concretas, todos ellos comparten el
principio basico de prolongar la porcion intramural del uréter mediante la inclusion submucosa del
uréter. Se ha demostrado que todas las técnicas son seguras, con una tasa baja de complicaciones y
unas tasas de éxito excelentes (92 %-98 %). En la actualidad, los procedimientos mas populares son
los de Lich-Gregoir, Politano-Leadbetter, Cohen y la ureteroneocistostomia de Psoas-Hitch (20, 21).

La cirugia en el periodo neonatal comporta un riesgo elevado de dafar gravemente la funcion
vesical. Cuando se prevé una intervencion extravesical, ha de realizarse una cistoscopia antes de
la operacion para evaluar la mucosa vesical y la posicion y configuracion de los orificios uterterales.
En caso de reflujo bilateral pueden contemplarse procedimientos antirreflujo intravesicales, ya que la
reparacion extravesical bilateral simultanea del reflujo entrafa un mayor riesgo de retencion urinaria
postoperatoria temporal (22).

14.4.2.2 Correccion laparoscdpica del reflujo

En un pequeno numero de ninos, el RVU se corrige por via laparoscopica. Aunque las tasas de
éxito son similares a las de la cirugia abierta, la correccion laparoscopica del reflujo requiere signifi-
cativamente mas tiempo, por lo que carece de ventajas evidentes (23). En la actualidad, no puede
recomendarse un abordaje laparoscopico como procedimiento habitual (24).

14.4.2.3 Tratamiento endoscdpico

Aunqgue sigue siendo fundamentalmente experimental, el tratamiento endoscopico del RVU ofrece
la ventaja de permitir tratar el defecto anatdmico subyacente al tiempo que evita la morbilidad de la
cirugia abierta (25). Gracias a la introduccion de sustancias biodegradables, la inyeccion subureteral
endoscopica de sustancias que refuerzan el tejido (material de relleno) se ha convertido en una al-
ternativa a la profilaxis antibidtica a largo plazo y la intervencion quirdrgica en el tratamiento del RVU
en nifos (26). Aungque alun No hay ensayos prospectivos en los que se demuestre que el tratamiento
endoscopico es tan eficaz como el conservador, el tratamiento endoscopico se esta utilizando ac-
tualmente como tratamiento inicial del reflujo en algunos centros. Una validacion clinica sélida de su
eficacia se ve dificultada por la falta de estudios apropiados desde el punto de vista metodoldgico.
En un metaandlisis reciente (27), con inclusion de 5.527 pacientes y 8.101 unidades renales, la tasa
de resolucion del reflujo (por uréter) después de un tratamiento para el reflujo de grado |y Il fue del
78,5 %, para el de grado Il del 72 %, para el de grado IV del 63 % y para el de grado V del 51 %.
Cuando la primera inyeccion no tuvo éxito, el segundo tratamiento logré una tasa de éxito del 68 %
y €l tercer tratamiento, del 34 %. La tasa de éxito global con una o mas inyecciones fue del 85 %. La
tasa de éxito fue significativamente menor en los sistemas duplicados (50 %) que en los Unicos (73 %)
y en las vejigas neuropaticas (62 %) que en las normales (74 %).

14.5 Seguimiento

El seguimiento tras la correccion quirdrgica del RVU es objeto de polémica. En una actualizacion
reciente del International Reflux Study, los autores publicaron los resultados de una urografia a los
10 anos del tratamiento médico o quirdrgico del RVU. Llegaron a la conclusion de que, con un tra-
tamiento cuidadoso, tan sélo un pequeno porcentaje de ninos con reflujo grave presentaron nuevas
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cicatrices y rara vez después del primer periodo de seguimiento de 5 ahos, asi como que no hubo
diferencias entre los nifios tratados médica o quirdrgicamente (28). Por consiguiente, no se recomien-
da la realizacion sistematica de estudios isotépicos.

Dado que la CUGM postoperatoria no permite identificar a los nifos con riesgo de sufrir IU febriles,
esta prueba complementaria es opcional. Aunque es posible que la CUGM no sea necesaria en 10s
casos clinicamente asintomaticos después de cirugia abierta (29), es obligatoria después del trata-
miento endoscopico.

La obstruccion de las vias urinarias superiores se descarta mediante una ecografia en el momento
del alta y a los 3 meses de la operacion. El protocolo de seguimiento ha de incluir la medicion de la
presion arterial y un analisis de orina.
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15. LITIASIS URINARIA

15.1 Generalidades

La litiasis pediatrica es un problema clinico importante en la practica uroldgica pediatrica. Debido a

su naturaleza recurrente, hay que hacer todo lo posible por identificar la anomalia metabdlica subya-
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cente para poder tratarla adecuadamente. La obtenciéon de un estado de ausencia de calculos con el
tratamiento intervencionista y un seguimiento estrecho son de capital importancia.

La litiasis pediatrica tiene sus propias caracteristicas peculiares, que difieren en cuanto a presen-
tacion y tratamiento con respecto a la observada en adultos. En comparacion con los adultos con
litiasis, que tienen mas probabilidades de ser varones, ambos sexos se afectan practicamente por
igual. La mayoria de los calculos pediatricos se encuentran localizados en las vias urinarias superio-
res. Sin embargo, los célculos vesicales siguen siendo frecuentes en las zonas subdesarrolladas del
mundo y suelen ser calculos de urato acido de amonio y de acido Urico, lo que indica firmemente la
intervencion de factores alimentarios (1).

La incidencia y las caracteristicas de los calculos muestran una amplia variacion geografica en los
ninos. Aunque la litiasis urinaria suele considerarse una enfermedad relativamente poco frecuente, es
muy comun en algunas partes del mundo. La litiasis pediatrica es endémica en Turquia, Pakistan y
algunos estados del sur de Asia, Africa y Sudamérica. En el Reino Unido y otros paises europeos, el
75 % de los célculos en nifos estan compuestos de matriz organica y estruvita, y muchos coinciden
con una infeccion por Proteus y anomalias de las vias urinarias (2).

15.2 Mecanismos de formacién de calculos, diagnéstico de los factores etiologicos y trata-
miento médico de tipos concretos de calculos

La formacion de calculos urinarios es resultado de un proceso complejo en el que intervienen fac-
tores anatdmicos y metabdlicos y la presencia de infeccion.

Cuando se encuentran supersaturadas en orina, las moléculas de calcio, oxalato, acido Urico y
cistina pueden inducir la formacion de calculos. Una concentracion baja de inhibidores de la cristali-
zacion (citrato, magnesio, pirofosfato, macromoléculas y glucosaminoglucanos) es, en ocasiones, €l
Unico factor que influye en la formacion de calculos urinarios. Los cambios del pH urinario también
afectan a la formacién de calculos.

Una alteracion del flujo de orina debido a una morfologia andomala puede facilitar la estasis y aumen-
tar la concentracion de sustancias formadoras de calculos.

15.2.1 Calculos calcicos

Los calculos calcicos suelen estar formados por oxalato célcico o fosfato calcico. La supersatura-
cion de calcio (hipercalciuria) y oxalato (hiperoxaluria) o una reduccion de la concentracion de inhibi-
dores como citrato (hipocitraturia) tienen una funcion esencial en la formacion de célculos de oxalato
célcico.

Hipercalciuria. Se define por una excrecion de calcio en orina de 24 h superior a 4 mg/kg/dia en
un nino con un peso menor de 60 kg. En los nifos menores de 3 meses, 5 mg/kg/dia se considera el
limite superior de la normalidad respecto a la excrecion de calcio (3).

La hipercalciuria puede clasificarse en idiopatica o secundaria. Se diagnostica hipercalciuria idiopa-
tica cuando las pruebas complementarias clinicas, analiticas y radioldgicas no logran identificar una
causa subyacente. La hipercalciuria secundaria aparece cuando un proceso conocido origina una
cantidad excesiva de calcio urinario. En la hipercalciuria secundaria (hipercalcémica), una concentra-
cion sérica elevada de calcio puede obedecer a un aumento de la resorcion 6sea (hiperparatiroidis-
mo, hipertiroidismo, inmovilizacion, acidosis, enfermedad metastasica) o a hiperabsorcion digestiva
(hipervitaminosis D) (4).

Una buena prueba de cribado de la hipercalciuria compara el cociente urinario entre calcio y creatinina.
El cociente calcio:creatinina normal en los nifios es menor de 0,2. Cuando el cociente calculado es
mayor de 0,2 esta indicado repetir la prueba. Los recién nacidos y lactantes presentan una mayor
excrecion de calcio y una menor excrecion de creatinina que los nifios mayores (3, 4). Cuando los
cocientes de seguimiento son normales, no se necesitan mas andlisis de hipercalciuria. Sin embargo,
si el cociente sigue siendo elevado, ha de realizarse una recogida de orina de 24 horas cronometrada
y calcularse la excrecion de calcio.
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El andlisis de la excrecion de calcio durante 24 horas es el método de referencia para el diagnds-
tico de hipercalciuria. Cuando la excrecion de calcio es mayor de 4 mg/kg/dia (0,1 mmol/kg/dia), se
confirma el diagndstico de hipercalciuria y esta justificada una evaluacion mas profunda. En ella se
incluyen las concentraciones de bicarbonato sérico, creatinina, fosfatasa alcalina, calcio, magnesio,
pH y hormona paratiroidea. El pH debe medirse en orina evacuada recientemente (3-6).

También ha de recogerse orina de 24 h para medir calcio, fosforo, sodio, magnesio, citrato y oxa-
lato. Mientras tanto hay que probar manipulaciones alimentarias para normalizar el calcio en orina (6).

El tratamiento inicial siempre consiste en aumentar la ingestion de liquidos y la diuresis. La modifi-
cacion de la alimentacion forma parte imprescindible de un tratamiento eficaz. Hay que derivar al nifio
a un dietista para evaluar con exactitud el aporte diario de calcio, proteinas de origen animal y sodio.
Se recomienda la restriccion de sodio en la dieta, asi como el mantenimiento de un aporte de calcio
compatible con las necesidades diarias del nifo (7).

Puede realizarse un ensayo breve con una dieta con bajo contenido en calcio para determinar si el
aporte exdgeno de calcio contribuye a una calciuria elevada. Sin embargo, hay que tener gran precau-
cion al tratar de restringir el aporte de calcio durante periodos prolongados (grado de comprobacion
cientifica: 3; grado de recomendacion: B).

Pueden utilizarse hidroclorotiazida y otros diuréticos tiazidicos para tratar la hipercalciuria en una
dosis de 1-2 mg/kg/dia (2, 8) (grado de comprobacion cientifica: 3; grado de recomendacion: C). El
tratamiento con citrato también resulta Util cuando las concentraciones de citrato son bajas o persiste
la hipercalciuria a pesar de otros tratamientos (2, 9) (grado de comprobacion cientifica: 4; grado de
recomendacion: C).

Hiperoxaluria. El acido oxalico es un metabolito que se excreta por los rinones. Tan solo el
10 %-15 % del oxalato procede de la dieta. Los nifios normales en edad escolar excretan menos
de 50 mg (0,57 mmol)/1,73 m?/dia (2, 10), mientras que los lactantes excretan cuatro veces mas. La
hiperoxaluria puede ser resultado de un aporte alimentario elevado, de hiperabsorcion intestinal (como
en el sindrome del intestino corto) o de un defecto congénito del metabolismo.

En la hiperoxaluria primaria puede ser deficiente una de las dos enzimas hepaticas que intervienen
en el metabolismo del oxalato. En la hiperoxaluria primaria hay un mayor depdsito de oxalato calcico
en el rindn y la orina. Con el aumento del depdsito de oxalato calcico en los rifones, la insuficiencia
renal puede seguirse de un depdsito de oxalato calcico en otros tejidos. El diagndstico se establece a
tenor del hallazgo analitico de hiperoxaluria intensa y de los sintomas clinicos. El diagnéstico definitivo
requiere una biopsia hepatica para analizar la actividad enzimatica.

Otras formas de hiperoxaluria, como las que se han mencionado anteriormente, pueden deberse a
una hiperabsorcion de oxalato en caso de enfermedad inflamatoria intestinal, pancreatitis y sindrome
del intestino corto. No obstante, la mayoria de los nifios que presentan grados elevados de excre-
cion urinaria de oxalato no tienen ningun problema metabdlico ni una causa alimentaria. Es lo que se
conoce como hiperoxaluria ‘leve’ idiopatica; en estos casos solo hay unas concentraciones urinarias
de oxalato ligeramente elevadas. El tratamiento de la hiperoxaluria consiste en la estimulacion de una
diuresis elevada, la restriccion del oxalato alimentario y un aporte regular de calcio. La piridoxina pue-
de ser Util para reducir las concentraciones urinarias, especialmente en la hiperoxaluria primaria (2, 10)
(grado de comprobacion cientifica: 4; grado de recomendacion: C).

Hipocitraturia. El citrato es un inhibidor de los célculos urinarios. Actda uniéndose al calcio y me-
diante la inhibicion directa del crecimiento y la agregacion de los cristales de oxalato y fosfato célcico.
Por tanto, un citrato urinario bajo puede ser una causa importante de litiasis célcica. En los adultos,
la hipocitraturia consiste en una excrecion urinaria de citrato de menos de 320 mg/dia (1,5 mmol/dia);
este valor ha de ajustarse en los nifos en funcion del tamano corporal (11, 12).

La hipocitraturia suele aparecer en ausencia de sintomas coexistentes o trastornos metabdlicos
conocidos. También puede surgir junto con acidosis metabdlica, acidosis tubular distal o sindromes
diarreicos.
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Los factores ambientales que reducen el citrato urinario comprenden un aporte elevado de protei-
nas y un consumo excesivo de sal. Muchos trabajos subrayan la importancia de la hipocitraturia en
la litiasis calcica pediatrica. La presencia de hipocitraturia oscila entre el 30 % y el 60 % en los ninos
con litiasis célcica.

Debido al mayor riesgo de célculos en caso de hipocitraturia, se recomienda restaurar unas con-
centraciones normales de citrato para reducir la formacion de calculos. Aunque en algunos estudios
se ha demostrado que el tratamiento restitutivo con citrato reduce el riesgo de formacion de calculos
en una poblacion adulta, hay pocos estudios relevantes en nifios. La hipocitraturia se trata con citrato
potasico a una dosis inicial de 1 mEqg/kg, administrado en dos dosis divididas (12) (grado de compro-
bacion cientifica: 3; grado de recomendacion: B).

15.2.2 Calculos de acido Urico

Los calculos de acido urico representan el 4 %-8 % de los célculos urinarios en los nifios. El acido
urico es el producto final del metabolismo de las purinas. La hiperuricosuria es la principal causa de
formacion de célculos de acido Urico en los nifos. Se considera hiperuricosuria una produccion diaria
de acido urico superior a 10 mg/kg/dia (2).

La formacion de célculos de acido urico depende principalmente de la presencia de una composi-
cion acida de la orina. La disociacion y solubilidad del acido Urico se reducen mucho a un pH inferior
a 5,8. A medida que el pH se torna mas alcalino, los cristales de acido Urico se hacen mas solubles y
se reduce el riesgo de formacion de calculos de acido Urico.

En la forma familiar o idiopatica de hiperuricosuria, los nifios suelen presentar unas concentraciones
séricas normales de &cido Urico. En otros nifos, puede estar causada por una produccion excesiva
de acido Urico secundaria a defectos congénitos del metabolismo, trastornos mieloproliferativos u
otras causas de destruccion celular. La hiperuricosuria también esta causada por un aporte elevado
de purinas y proteinas. Aunque la hiperuricosuria es un factor de riesgo para la formacion de calculos
de oxalato célcico en los adultos, no parece ser un factor de riesgo importante en los nifios.

Los calculos de acido Urico no son opacos. Las radiografias simples son insuficientes para de-
mostrar célculos de acido urico, de modo que se utiliza la ecografia renal y la TC helicoidal para su
diagnostico.

La alcalinizacion de la orina es la piedra angular del tratamiento y la prevencion de los calculos de
acido urico. Los preparados con citrato son Utiles como alcalinizantes. El mantenimiento de un pH
urinario de entre 6 y 6,5 resulta suficiente para evitar los calculos de acido Urico (2).

15.2.3 Calculos de cistina

La cistinuria es la causa de la formacion de célculos de cistina y explica el 2 %-6 % de todos los cél-
culos urinarios en los ninos. La cistinuria es un trastorno autosémico incompletamente recesivo que
se caracteriza por la incapacidad de los tubulos renales de reabsorber cuatro aminoacidos basicos,
cistina, ornitina, lisina y arginina.

De estos cuatro aminoécidos, tan solo la cistina tiene una solubilidad escasa en la orina, por lo que
Unicamente pueden formarse célculos de cistina en caso de una excrecion excesiva en la orina. La
solubilidad de la cistina depende del pH, de modo que su precipitacion comienza con unos valores
de pH < 7,0. Otras alteraciones metabdlicas, tales como hipercalciuria, hipocitraturia e hiperuricosu-
ria, pueden acompanar a la cistinuria, por o que da lugar a la formacién de célculos de composicion
mixta.

Los célculos de cistina son débilmente radiotransparentes y pueden ser dificiles de demostrar en
los estudios radioldgicos habituales. También son de textura dura y mas dificiles de desintegrar con
litotricia extracorpérea mediante ondas de choque (LEOC).

El tratamiento médico de los célculos de cistina tiene la finalidad de reducir la saturacion de cistina
en la orina y aumentar su solubilidad. El tratamiento inicial consiste en mantener una diuresis eleva-
da y emplear alcalinizantes, como citrato potasico, para mantener el pH de la orina por encima de
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7,0. Cuando fracasa este tratamiento, el uso de -mercaptopropionil glicina o D-penicilamina puede
reducir la concentracion de cistina en la orina e impedir la formacion de célculos. El uso de estos me-
dicamentos puede tener efectos secundarios graves, como mielodepresion y sindrome nefrético (13)
(grado de comprobacion cientifica: 4; grado de recomendacion: C).

15.2.4 Calculos infecciosos (calculos de estruvita)

Los calculos relacionados con infecciones constituyen casi el 5 % de los calculos urinarios en los
nifos. Las bacterias capaces de producir la enzima ureasa (Proteus, Klebsiella, Pseudomonas) son
responsables de la formacion de estos célculos.

La ureasa convierte la urea en amoniaco y bicarbonato, de modo que alcaliniza la orina y transforma
el bicarbonato en carbonato. En medio alcalino se forman fosfatos triples que, con el tiempo, dan
lugar a un entorno supersaturado de fosfato aménico magnésico y carbonato-apatita, lo que a su vez
provoca la formacion de célculos.

Aparte de la eliminacion de las bacterias, la eliminacion de los calculos resulta esencial para el
tratamiento, ya que los célculos albergan la infeccion y el tratamiento antibidtico no sera eficaz. Hay
que plantearse investigar la presencia de problemas congénitos que causan estasis e infeccion. Las
anomalias de las vias genitourinarias predisponen a la formacion de estos calculos.

15.3 Cuadro clinico

El cuadro clinico tiende a depender de la edad, de modo que sintomas tales como dolor en la fosa
renal y hematuria son mas frecuentes en los nifos mayores. Los sintomas inespecificos (por ejemplo,
irritabilidad o vomitos) son habituales en los ninos muy pequenos. La hematuria, normalmente macros-
copica, con o sin dolor, es menos frecuente en los ninos. Sin embargo, la hematuria microscépica puede
ser el Unico indicador y es mas comun en los nifos. En algunos casos, una infeccion urinaria es el Unico
dato que da lugar a la realizacion de estudios radioldgicos en los que se identifica un célculo (14, 15).

15.4 Diagnéstico

15.4.1  Pruebas de imagen

En general, la ecografia debe utilizarse como primer estudio. La ecografia renal es muy eficaz para
identificar calculos en el rindn. Muchos calculos radiotransparentes pueden identificarse con una ra-
diografia simple de abdomen.

Cuando no se identifican calculos, pero persisten los sintomas, esta indicada una TC helicoidal. La
prueba mas sensible para identificar célculos en las vias urinarias es la TC helicoidal sin contraste. Es
segura y rapida, con una sensibilidad del 97 % y una especificidad del 96 % (16-18) (grado de com-
probacion cientifica: 2; grado de recomendacion: B).

La pielografia intravenosa apenas se usa en los niNos, aunque puede ser necesaria para definir la
anatomia calicial antes de practicar cirugia percutanea o abierta.
15.4.2 Evaluacién metabdlica

Debido a la elevada incidencia de factores que predisponen a la urolitiasis en los nifios y las tasas
altas de recurrencia de los calculos, todos los nifios con calculos urinarios han de ser objeto de una
evaluacion metabdlica completa (1, 19, 20).

La evaluacion metabdlica consta de:
e Antecedentes familiares y personales de problemas metabdlicos.

e Andlisis de la composicion de los célculos (tras el andlisis de los célculos puede modificarse la
evaluacion metabdlica con arreglo al tipo concreto de calculo).

e FElectrolitos, BUN, creatinina, calcio, fésforo, fosfatasa alcalina, acido Urico, proteinas totales,
bicarbonato, albumina y hormona paratiroidea (si hay hipercalcemia).

ACTUALIZACION EN MARZO DE 2009 1043



e Andlisis de orina y urocultivo, con cociente calcio:creatinina.

e Pruebas en orina, entre ellas, una recogida de orina durante 24 horas para medir calcio, fésforo,
magnesio, oxalato, acido urico, citrato, cistina, proteinas y aclaramiento de creatinina.

En la figura 3 se muestra un algoritmo acerca del modo de realizar estudios metabdlicos en la uro-
litiasis infantil y de planificar el tratamiento médico en consonancia.

15.5 Tratamiento

Con el avance de la tecnologia, el tratamiento de los célculos ha pasado del abordaje quirdrgico
abierto a las técnicas endoscopicas que son menos invasoras. La decision del tipo de tratamiento
depende del nimero, tamano, localizacion y composicion de los calculos y de la anatomia de las vias
urinarias (19, 21, 22).

En la actualidad, la mayor parte de los célculos pediatricos pueden tratarse facilmente mediante
LEOC. En los célculos ureterales y vesicales puede aplicarse un tratamiento endoscopico con faci-
lidad. La extraccion percutanea de célculos también es posible en los calculos renales de los nifios.
Tan solo una pequena fraccion de los nifos requiere un abordaje quirdrgico abierto.

15.5.1 Litotricia extracorpérea mediante ondas de choque (LEOC)

Muchos trabajos confirman que la litotricia mediante ondas de choque (LEOC) puede realizarse en
nifos sin sospecha de morbilidad renal a largo plazo (23-28).

El nUmero medio de ondas de choque para cada tratamiento oscila entre 1.800 y 2.000 (hasta
4.000 en caso necesario) y la potencia media varia entre 14 y 21 kV. El uso de ecografia y radioscopia
digital ha reducido significativamente la exposicion a la radiacion y se ha demostrado que los ninos
resultan expuestos a dosis significativamente menores de radiacion que los adultos (21, 29, 30). Pa-
rece que las preocupaciones relacionadas con la anestesia han dejado de ser un problema debido a
los adelantos en técnicas y medicacion, incluso en el periodo neonatal. El tipo de anestesia debe ser
general o disociativa en los nifios menores de 10 afos, mientras que la sedacion intravenosa conven-
cional o la analgesia controlada por el paciente constituye una alternativa en los nifos mayores que
puedan colaborar (31) (grado de comprobacion cientifica: 2b).

Las tasas de ausencia de calculos dependen significativamente de diversos factores. Con indepen-
dencia de la localizacion, a medida que el calculo aumenta de tamano, disminuyen las tasas de ausencia
de calculos y aumenta la frecuencia de retratamiento. Se han comunicado tasas de ausencia de céalculos
de <1cm, 1-2cm, 2 cm y global de casi el 90 %, 80 %, 60 % y 80 %, respectivamente. A medida que
aumenta el tamafno del calculo, se incrementa la necesidad de sesiones posteriores (21, 29, 30, 32-36).

En distintos estudios se ha descrito que la localizacion de los célculos es un factor importante que
afecta a las tasas de éxito. Los célculos en la pelvis renal y la porcion superior del uréter parecen
responder mejor a la LEOC. En estos lugares mencionados, las tasas de eliminacion de calculos son
casi del 90 %. Sin embargo, la LEOC fue menos eficaz en los célculos caliciales, en particular, en los
caliciales inferiores. En varios estudios se ha descrito que las tasas de ausencia de calculos en el caso
de célculos caliciales inferiores aislados varian entre el 50 % y 62 % (37-40).

El tratamiento con LEOC también puede utilizarse para tratar los céalculos renales. Sin embargo, se
trata de un problema mas especifico y no carente de controversias. Las tasas de éxito con la LEOC
son menores en los calculos ureterales distales. También puede haber problemas técnicos con la
localizacion y convergencia de las ondas en los calculos ureterales en los ninos (37, 39, 40-42).

El tipo de equipo empleado tiene un efecto importante en las tasas de éxito y las complicaciones.
Los equipos de primera generacion pueden aplicar mas energia en una zona focal mas amplia, lo que
da lugar a mayores tasas de fragmentacion con un solo tratamiento. Sin embargo, normalmente se
necesita anestesia general por las molestias intolerables asociadas a un equipo de primera genera-
cion. Los equipos de generaciones posteriores tienen una zona focal mas pequena y aplican menos
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energia y entrafan un menor riesgo de traumatismo pulmonar. Sin embargo, con estos equipos pue-
den requerirse tratamientos adicionales. La tasa de éxito es mayor en los nifios mas pequefios (35).

Aunque la colocacion de endoprétesis no influye en la eliminacion de célculos, las tasas de com-
plicaciones generales son mayores y la estancia hospitalaria es mas prolongada en los pacientes sin
endoprotesis (34, 35). La colocacion de endoprotesis es esencial en los rifiones solitarios sometidos a
un tratamiento con LEOC. Los nifios con una carga litidsica elevada corren un riesgo elevado de “calle
litidasica” y obstruccion urinaria y han de ser objeto de un seguimiento mas estrecho del riesgo de obs-
truccion prolongada de las vias urinarias tras la LEOC. La colocacion de una endoprétesis o tubo de
nefrostomia tras la LEOC puede ser necesaria en caso de obstruccion prolongada (20, 36).

Paciente pediatrico

con calculos

'

Eliminacion de céalculos mediante expulsion

espontanea o extraccion activa (LEOC, cirugia)

v

Analisis de cal-
culos
Fosfato amonico } . i .
. Célculo de acido . Célculos calcicos
magneésico L Cistina
i urico CaOX-CaPO
(estruvita)
urocultivo H urinario pH urinario concentracion de
P - P cistina en orina
concentracion de acido urico
en orina y suero
cistinuria
posiblemente bacterias producto- l
ras de ureasa
orina acida
hiperuricosuria ingestion elevada de liquidos
hiperuricemia citrato potéasico 3-4 mEg/kg/
o dia mercaptopropionil glicina
el|m|rlwaC|on toltal qe 10-50 mg/kg/dia D-penicilamina
los célculos (cirugia/ 10-50 ma/ka/dia
LEOC) antibiéticos A
\ 4
reposicion de bases - citrato K

Alopurinol (10 mg/kg) dieta pobre
en purinas

pH de orina 'y sangre concentraciones de Cay
&cido Urico en orina y sangre, Mg, fosfato
Ca-oxalato-citrato-Mg-acido Urico-fosfato en
orina
|

pH urinario > 5,5
1

hiperparatiroidisy Urinaric|> >5,5 Estudio mas detallado de ATR
hyperoxaluria\)W hypocitraturia
|

hiperlcalciuria | |

PTH sérica hipercalcemia

Citrato K Dieta
(aporte normal de Dieta pobre en ox. reposicion de bases i
. . . . reposicion
calcio y bajo de Citrato K (citrato K) .
. o ! de citrato K
s0dio) piridoxina alopurinol
HCTZ (diurético)

LEOC = litotricia extracorpdrea mediante ondas de choque; HCTZ = hidroclorotiazida; PTH = hormona paratiroidea; ATR = acidosis
tubular renal
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La LEOC en nifios puede tener complicaciones, si bien se resuelven espontaneamente a menudo
y son transitorias. Las complicaciones observadas con mas frecuencia son:

e (Cdlico renal

e Hidronefrosis transitoria

e Equimosis dérmica

e Infeccion urinaria

e Formacion de “calle litiasica”
e Sepsis

e Rara vez, hemoptisis

En los nifos con urocultivos preoperatorios estériles no se recomienda la profilaxis antibidtica para
reducir las complicaciones infecciosas (43). No obstante, hay que hacer todo lo posible por esterilizar
la orina antes de practicar una LEOC, ureteroscopia (URS) o nefrolitotomia percutanea.

15.5.2 Nefrolitotomia percutanea

La LEOC es la primera opcion para tratar la mayor parte de los calculos renales pediatricos. Sin
embargo, la cirugia renal percutanea puede utilizarse en caso de calculos mas grandes y comple-
jos. La evaluacion preoperatoria, la indicacion y la técnica quirdrgica son similares en los ninos y los
adultos. La NLPC se usa en monoterapia en la mayoria de los casos, pero también se emplea como
procedimiento adyuvante de otros tratamientos.

Parece que el uso de instrumentos de tamano adulto, junto con un mayor nimero de vias y tamano
de la canula, incrementa la hemorragia. Sin embargo, ahora se dispone de instrumentos de calibre
pequeno y la NLPC tiene ciertas ventajas en los ninos (especialmente en los mas pequenos), como
una incision cutanea mas pequefia, dilatacion y colocacion de la canula en un solo paso, buen acceso
de trabajo para el instrumental pediatrico, longitud variable y menor coste (43, 44). Ahora que existen
instrumentos de tamano apropiado, la edad ha dejado de ser un factor limitante de la NLPC.

En monoterapia, la NLPC es muy eficaz y segura. Las tasas de ausencia de calculos comunicadas
en la bibliografia reciente oscilan entre el 86,9 % y el 98,5 % después de una sola sesion. Estas tasas
aumentan con medidas complementarias, como NLPC de revision, LEOC y URS. Incluso en caso de
célculos coraliformes completos, se ha logrado una tasa de eliminacion del 89 % después de una sola
sesion (45-48, 50, 51).

Las complicaciones notificadas con mayor frecuencia de la NLPC en los nifos son hemorragia,
fiebre o infeccion postoperatoria y escapes urinarios persistentes. Una hemorragia con necesidad de
transfusion se describe en el 0,4 % a 23,9 % y se asocia intimamente a carga litiasica, tiempo qui-
rurgico, tamafio de la canula y nimero de vias. Se ha descrito fiebre e infeccion postoperatoria hasta
enel 29,3 %y 5,5 %, respectivamente; no parece que el origen de la fiebre sea la infeccion (49-56).

La estancia hospitalaria postoperatoria media es similar a la observada en los adultos. Se ha comu-
nicado que es de 3 a 4 dias en todos los estudios mencionados con anterioridad y es mucho menor
que con la cirugia abierta. La naturaleza menos cruenta de esta técnica ha hecho que sea una alterna-
tiva prometedora a la cirugia abierta para tratar célculos renales en los nifos (grado de comprobacion
cientifica: 2; grado de recomendacion: B).

15.5.3 Ureterorrenoscopia

La creciente disponibilidad de equipo endouroldgico de menor tamafio ha permitido tratar calculos
ureterales pediatricos con técnicas endoscopicas.

La técnica empleada en los nifnos es similar a la utilizada en los adultos. Se recomienda encareci-
damente utilizar fiadores y realizar el procedimiento con vision directa. La dilatacion con globo siste-
matica de la union ureterovesical y la implantacion de endoprétesis ureterales son controvertidas. En
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general, la dilatacion ureteral se hace cada vez menos y sélo en algunos casos. La tendencia general
es emplear hidrodilataciéon con mas frecuencia, ya que se ha demostrado que resulta igual de eficaz
(567-60, 43, 61-63) (grado de comprobacion cientifica: 3; grado de recomendacion: B).

Diferentes técnicas de litotricia, como la litotricia ultrasénica, neumatica y laser, han demostrado ser
seguras y eficaces. Debido al menor tamano de las sondas, la energia laser es mas facil de utilizar en
instrumentos mas pequenos y resulta mas Util para los casos pediatricos (50, 58, 60, 64-70).

Todos los estudios en que se describe el uso de la endoscopia para tratar calculos ureterales en ni-
nos han demostrado claramente que con esta modalidad de tratamiento no hay un riesgo importante
de estenosis ureterales o reflujo (grado de comprobacion cientifica: 1; grado de recomendacion: A).

15.5.4 Cirugia abierta de calculos

La mayoria de los célculos en los ninos pueden tratarse mediante LEOC y técnicas endoscopicas.
Sin embargo, en algunas situaciones, la cirugia abierta resulta inevitable. Entre los buenos candidatos
a la cirugia abierta de célculos figuran los nifios muy pequefios con calculos grandes o un sistema
obstruido de forma congénita que también precisa correccion quirdrgica. Las deformidades ortopédi-
cas graves pueden limitar la colocacion del paciente para las intervenciones endoscopicas. La cirugia
abierta también seria necesaria en estos nifos.

Los célculos vesicales en ninos pueden tratarse normalmente mediante técnicas endoscopicas. La
cirugia abierta también puede emplearse en los célculos vesicales muy grandes o los causados por
un problema anatomico.

Las recomendaciones relativas al tratamiento intervencionista se recogen en la tabla 3.

Tabla 3: Recomendaciones relativas al tratamiento intervencionista de los calculos pediatricos

Tamano y localiza- Opcién GCC Opciones se-
cion del calculo* primaria de cundarias de
tratamiento tratamiento

Célculos NLPC 2b Abierto/LEOC  Pueden ser necesarias varias sesiones y

coraliformes accesos con la NLPC La combinacién con
LEOC puede ser util

Pelvis < 10 mm LEOC 1a CIRR/NLP

Pelvis 10-20 mm URS 2b NLPC/abierto  Pueden ser necesarias varias sesiones con
la LEOC La NLPC tiene un grado de reco-
mendacion similar

Pelvis > 20 mm NLPC 2b RIRS/PCNL Pueden ser necesarias varias sesiones con
la LEOC

Caéliz del polo inferior  NLPC 2c CIRR/NLP Las variaciones anatémicas son impor-

<10 mm tantes para lograr la eliminacion completa
después de la LEOC

Caliz del polo inferior  NLPC 2b LEOC Las variaciones anatémicas son impor-

> 10 mm tantes para lograr la eliminaciéon completa
después de la LEOC

Célculos ureterales NLPC 2b PCNL/URS

superiores

Célculos ureterales URS 1a LEOC/abierto  La necesidad de intervenciones adicionales

inferiores es elevada con la LEOC

Célculos vesicales Endoscopico  2b abierto La cirugia abierta es mas facil y requiere
menos tiempo quirdrgico en caso de célcu-
los grandes

*Exclusion de célculos de acido drico y cistina.
GCC = grado de comprobacion cientifica; NLPC = nefrolitostomia percutanea; LEOC = litotricia extracorporea me-
diante ondas de choque; CIRR = cirugia intrarrenal retrograda; URS = ureteroscopia.
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16. TRASTORNOS OBSTRUCTIVOS DE DUPLICACION RENAL: URETEROCELE
Y URETER ECTOPICO

16.1 Generalidades

El ureterocele y el uréter ectopico son las dos anomalias principales asociadas a una duplicacion
renal completa. En la actualidad, la ecografia prenatal detecta ambos procesos en la mayoria de los
casos y el diagndstico se confirma después del parto mediante exploraciones adicionales. En etapas
posteriores de la vida, estas anomalias se ponen de manifiesto por los sintomas clinicos: IU, dolor,
trastornos de la miccion e incontinencia urinaria.

16.1.1  Ureterocele

El ureterocele es una dilatacion quistica que se desarrolla en la porcion intravesical del uréter co-
rrespondiente al polo superior de una duplicacion renal. Es mas frecuente en las mujeres que en los
varones y su prevalencia general es de 1 por cada 4.000 nacidos.

16.1.2  Uréter ectdpico

El uréter ectdpico es menos comun que el ureterocele (1 por cada 40.000 nacidos), pero también
es mas frecuente en las muijeres (proporcion varones:mujeres, 1:5). EI 80 % de los uréteres ectépicos
se asocia a una duplicacion renal completa.

En las mujeres, el orificio ureteral puede localizarse:

e en lauretra, desde el cuello de la vejiga hasta el meato (35 %)
e en el vestibulo vaginal (30 %)

e enlavagina (25 %)

e en el Uteroy la trompa de Falopio (rara vez).

En los varones, el orificio ureteral puede localizarse:

e en la porcion posterior de la uretra por encima del veru montanum y nunca por debajo del
esfinter externo (60 %)

e en lavia seminal (conducto deferente, conductos eyaculadores, vesiculas seminales) (40 %).

16.2 Clasificacion

Los ureteroceles suelen ser obstructivos para la fraccion del polo superior, pero el grado de obs-
truccion y deterioro funcional es variable en funcion del tipo de ureterocele y displasia del polo supe-
rior. En la forma ortotdpica, no suele haber obstruccion, o sélo es leve, y, con frecuencia, la funcion de
la fraccion es normal o esta ligeramente alterada; el uréter correspondiente puede estar dilatado. En
la forma ectdpica, el polo superior se encuentra alterado, a menudo displasico e hipo o afuncional. El
uréter correspondiente es un megauréter. En el cecoureterocele (véase la definicion mas adelante), el
polo superior de la duplicacion renal siempre es displasico y afuncional.
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16.2.1  Ureterocele ectépico

El ureterocele ectopico es la forma mas comun de ureterocele (> 80 %) y es bilateral en cerca del
40 % de los casos. Es voluminoso, de modo que disocia el trigono y se desliza hacia la uretra, y rara
vez se prolapsa a través del meato uretral. El orificio del ureterocele es estrecho, rara vez grande, y se
localiza cerca del cuello de la vejiga, ya sea en la propia vejiga o en la uretra por debajo del cuello de la
vejiga. El uréter correspondiente a la fraccion del polo inferior se encuentra elevado por el ureterocele
y suele presentar reflujo o estar comprimido por el ureterocele, lo que origina un megauréter obstruc-
tivo. En el 50 % de los casos se asocia a una duplicacion renal contralateral. En ocasiones, los urete-
roceles muy grandes son responsables de reflujo u obstruccion de las vias superiores contralaterales.

16.2.2 Ureterocele ortotopico

El ureterocele ortotopico representa el 15 % de los casos. Se observa Unicamente en las mujeres,
es pequeno y su localizacion es estrictamente intravesical. Los ureteroceles ortotépicos se combinan
en su mayoria con un sistema renal Unico.

16.2.3 Cecoureterocele

El cecoureterocele es muy raro, de modo que aparece en menos del 5 % de los casos. Se asocia
a un uréter ectopico y se localiza en la uretra por debajo del cuello de la vejiga.

16.3 Diagnostico

16.3.1  Ureterocele

La ecografia prenatal revela ureteroceles obstructivos voluminosos con facilidad. En el caso de un
polo superior muy pequefo o un ureterocele ligeramente obstructivo, el diagndstico prenatal resulta
dificil. Cuando el diagnoéstico prenatal no ha sido posible, los siguientes sintomas clinicos, ademas de
los hallazgos accidentales, pueden revelar una anomalia congénita al nacer o mas adelante:

e al nacer, puede observarse un ureterocele prolapsado y en ocasiones estrangulado delante del
orificio uretral. En un neonato, puede causar una retencion urinaria aguda, simulando valvulas
uretrales

e |a aparicion precoz de una pielonefritis en ambos sexos puede conducir al diagndéstico
e |os sintomas ulteriores comprenden disuria, cistitis recurrente y tenesmo vesical

En los casos de diagndstico prenatal al nacer, la ecografia confirma la dilatacion ureteral que finaliza
en el polo superior de una duplicacion renal. También demuestra la presencia de un ureterocele en la
vejiga, con un uréter dilatado detras de la vejiga.

En este punto, es importante evaluar la funcion del polo superior mediante una nefrografia isotopi-
ca en la region de interés. La urografia por resonancia magnética puede permitir visualizar el estado
morfologico del polo superior y las fracciones inferiores y del riidn contralateral. Una CUGM resulta
imprescindible para identificar un reflujo ipsolateral o contralateral y para evaluar el grado de prolapso
intrauretral del ureterocele.

La uretrocistoscopia puede revelar el trastorno en los casos en que resulta dificil hacer el diagnds-
tico diferencial entre ureterocele y megauréter ectépico.
16.3.2 Uréter ectopico

La mayoria de los megauréteres ectépicos se diagnostican principalmente mediante ecografia. En
algunos casos, los sintomas clinicos pueden conducir al diagndstico:

e en neonatos: goteo de orina, piuria y pielonefritis aguda

e puede identificarse un orificio ectopico en la region del meato. Un flujo vaginal importante puede
ser el equivalente de incontinencia en las nifas pequerias
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e en varones preadolescentes: la epididimitis es el cuadro clinico habitual y en el tacto rectal
puede encontrarse una vesicula seminal palpable

Ecografia, estudios isotdpicos, CUGM, urografia por RM y cistoscopia son instrumentos diagnés-
ticos para evaluar la funcion, detectar reflujo y descartar la compresion ipsolateral del polo inferior y
obstruccion uretral. A fin de aclarar la incontinencia en las nifias, el relleno de la vejiga con azul de
metileno puede ser Util: en caso de pérdida de orina sin tefiir, tiene que existir un uréter ectépico.

16.4 Tratamiento

16.4.1  Ureterocele

El tratamiento es controvertido, con eleccion entre descompresion endoscopica, nefroureterecto-
mia parcial o reconstruccion primaria completa. La eleccion de una modalidad terapéutica depende
de los criterios siguientes: el estado clinico del paciente (por ejemplo, sepsis de origen uroldgico), la
edad del paciente, la funcion renal del polo superior, la presencia o ausencia de reflujo, la obstruccion
del uréter ipsolateral, la afectacion del uréter contralateral y las preferencias de los padres y el cirujano.

16.4.1.1 Diagndstico precoz

e Enunnino clinicamente asintomatico con un ureterocele y un polo superior hipo o afuncional, sin
obstruccion significativa del polo inferior y sin obstruccion de la salida de la vejiga, se administra
tratamiento antibidtico profilactico hasta que se instauran procedimientos de seguimiento.

e En presencia de obstruccion grave e infeccion se recomienda una incision o puncion
endoscopica inmediata.

16.4.1.2 Reevaluacion

Cuando la descompresion es eficaz y no hay reflujo (alrededor del 25 % de los casos), el paciente
es objeto de seguimiento de forma conservadora. La cirugia secundaria resulta necesaria cuando la
descompresion no es eficaz, hay un reflujo importante o existe obstruccion del uréter ipso o contrala-
teral u obstruccion del cuello de la vejiga. La cirugia puede variar entre una nefrectomia parcial y una
reconstruccion unilateral completa.

16.4.2  Uréter ectdpico

En la mayoria de los casos, el polo superior es displasico y debe contemplarse una heminefroure-
terectomia. La reconstruccion ureteral es una opcion terapéutica en los casos en que merece la pena
conservar la funcion del polo superior.
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17. TRASTORNOS DEL DESARROLLO SEXUAL

17.1 Generalidades

Hace poco, los antiguamente denominados ‘trastornos intersexuales’ han sido el tema de un do-
cumento de consenso en el que se decidié cambiar el término ‘intersexo’ por el de ‘trastornos del
desarrollo sexual’ (TDD) (1, 2).

La nueva clasificacion ha surgido gracias a los avances en el conocimiento de las causas genéticas
moleculares del desarrollo sexual anormal, a las controversias inherentes a la asistencia clinica y a
aspectos éticos. La terminologia controvertida y peyorativa, por ejemplo, ‘seudohermafroditismo’ y
‘hermafroditismo’, ha sido rebautizada con arreglo a las nuevas perspectivas fisiopatologicas. Ade-
mas, también se han incluido algunas afecciones que cursan con malformaciones graves de los geni-
tales masculinos, como agenesia del pene o extrofia cloacal, que no podian clasificarse. Se propone
el término ‘trastornos del desarrollo sexual’ para indicar enfermedades congénitas con un desarrollo
atipico del sexo cromosdmico, gonadal o anatémico.

Aludimos a este documento de consenso como norma general, al tiempo que este capitulo se cen-
tra en lo que es relevante para el urdlogo pediatrico en ejercicio. Dado que es probable que el urélogo
intervenga en el trabajo neonatal quirdrgico y no quirdrgico, este capitulo aborda la urgencia neonatal
y la funcion diagndstica y terapéutica del urélogo pediatrico.

En general, existe una base escasa de pruebas cientificas en relacion con la bibliografia publicada
sobre los TDD. No se han realizado ensayos aleatorizados y controlados y la mayoria de los estudios
se basan en estudios descriptivos retrospectivos (grado 4 de comprobacion cientifica) o en la opinion
de expertos. Una excepcion es el riesgo de cancer gonadal, para el que el grado de comprobacion
cientifica es mayor.

Los TDD requieren un abordaje diagnodstico y terapéutico multidisciplinar, en el que deben participar
genetistas, neonatdlogos, endocrindlogos pediatricos y adultos, ginecélogos, psicologos, expertos
en ética y asistentes sociales. Todos los miembros del equipo han de estar especializados en TDD y
el equipo ha de contar con suficientes pacientes nuevos para garantizar su experiencia.

17.2 Urgencia neonatal

El primer paso consiste en reconocer la posibilidad de un TDD (tabla 4) y derivar al recién nacido
inmediatamente a un centro pediatrico terciario, dotado plenamente de unidades de neonatos, ge-
nética, endocrinologia y urologia pediatrica. En el centro pediatrico ha de explicarse la situacion a los
padres de manera detallada y amable. La inscripcion en el registro civil y la asignacion del nombre del
recién nacido deben posponerse el tiempo necesario.

17.2.1 Antecedentes familiares y exploracion clinica

Han de obtenerse unos antecedentes familiares completos, seguidos de una exploracion clinica
minuciosa (tabla 5).
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Tabla 4: Hallazgos en un neonato que sugieren la posibilidad de un TDD
(adaptado de la Academia Estadounidense de Pediatria)

e Vardn aparente
— Hipospadias grave asociado a escroto bifido
—  Criptorquidia uni o bilateral con hipospadias
— Testiculos impalpables bilaterales en un neonato a término de sexo aparentemente
masculino

e Mujer aparente
— Hipertrofia del clitoris de cualquier grado, génadas impalpables
— Vulva con una sola abertura

¢ Indeterminado
— Genitales ambiguos

Tabla 5: Estudio diagnéstico de los recién nacidos con genitales ambiguos

Antecedentes (familiares, maternos, neonatales)
e Consanguinidad de los padres
TDD o anomalias genitales anteriores
Muertes neonatales anteriores
Amenorrea primaria o infertilidad en otros familiares
Exposicion materna a andrégenos
Retraso del crecimiento, vomitos o diarrea del recién nacido

Exploracion fisica

Pigmentacion de la zona genital y areolar
Hipospadias o seno urogenital

Tamano del falo

Gonadas palpables o simétricas

Presion arterial

Pruebas complementarias
e Andlisis de sangre: 17-hidroxiprogesterona, electrdlitos, LH, FSH, TST, cortisol, ACTH
Orina: esteroides suprarrenales
Cariotipo
Ecografia
Genitograma
Prueba de estimulacion con hCG
Estudios de fijacion de andrégenos
e Endoscopia

LH = lutropina; FSH = folitropina; TST = testosterona; ACTH = corticotropina; hCG = gonadotropina coridnica huma-
na.

17.2.2 Eleccidn de las pruebas de laboratorio
Las siguientes pruebas de laboratorio son obligatorias:
e Cariotipo
e Andlisis de 17-hidroxiprogesterona en plasma
e FElectrdlitos en plasma
e Ecografia para evaluar la presencia de estructuras del conducto de Muller.

Estos estudios aportaran datos de una hiperplasia suprarrenal congénita (HSC), que es el TDD mas
frecuente. Cuando se identifican estos datos, no se necesitan mas pruebas complementarias. En
caso contrario, el estudio de laboratorio debe continuar.
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La prueba de estimulacion con hCG resulta especialmente Util para diferenciar los principales sin-
dromes de TDD 46XY mediante una evaluacion del potencial de las células de Leydig. Cuando se
evalua el metabolismo de la testosterona, la presencia o ausencia de metabolitos ayudara a definir
el problema. Una estimulacion prolongada puede ayudar a definir el potencial de crecimiento falico e
inducir el descenso testicular en algunos casos de criptorquidia asociada.

17.3 Asignacioén del sexo

Se trata de una tarea muy complicada. Ha de llevarse a cabo después de realizar un diagnoéstico
definitivo. La idea de que una persona tiene un sexo neutro al nacer y que la crianza determina el
desarrollo del sexo ha dejado de ser la practica habitual. En su lugar, las decisiones relativas a la asig-
nacion del sexo se basan en:

e Edad en el momento de presentacion

e Potencial de fertilidad

e Tamano del pene

e Presencia de una vagina funcional

e Funcién endocrina

e Posibilidad de neoplasias malignas

o Exposicion prenatal a testosterona

e Aspecto general

e Bienestar psicosocial e identidad sexual estable

A todo paciente que presenta un TDD se le debe asignar un sexo con tanta rapidez como permita
una evaluacion diagndstica minuciosa.

17.4 Funcion del urélogo pediatrico

La funcién del urdlogo pediatrico puede dividirse en diagndstica y terapéutica (tabla 6). Cada una
de estas funciones se comenta brevemente.

Tabla 6: Funcion del urélogo pediatrico

Funcion diagnostica

Exploracion clinica
Ecografia

Genitografia

Cistoscopia
Laparoscopia diagnostica

Funcion terapéutica
e Cirugia de masculinizacion
e Cirugia de feminizacion
e Gonadectomia

17.4.1 Diagnéstico
17.4.1.1 Exploracion clinica

Una buena exploracion clinica de un neonato que presenta genitales ambiguos es importante. Ade-
mas de una descripcion minuciosa de los genitales ambiguos, hay que ofrecer informacion detallada
sobre la palpabilidad y localizacion de las génadas. La informacion recogida mediante las diversas
exploraciones que se describen a continuacion ayudara el equipo a llegar a un diagnostico definitivo.
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Gonadas palpables. Hay que recordar que, cuando es posible percibir una gbnada, se trata casi
con seguridad de un testiculo; asi pues, este dato clinico descarta practicamente un TDD 46XX.

La fotografia médica puede ser Util, pero requiere sensibilidad y consentimiento (3).

Falo. Debe medirse el falo. Una torunda de algoddn situada en la base suprapubica del implante
del falo estirado permite una buena medicion de la longitud falica.

Abertura del seno urogenital. La abertura del seno urogenital debe evaluarse bien. ¢Hay solo una
abertura visible? ¢ Se observa un anillo himenal? ;A qué se parece la fusion de los pliegues labioes-
crotales; muestran los pliegues rugosidades o0 una cierta decoloracion?

17.4.1.2 Pruebas complementarias

La ecografia ayuda a describir las gbnadas palpadas o a detectar génadas impalpables. Sin em-
bargo, su sensibilidad y especificidad no son altas. En la ecografia se pueden evaluar las estructuras
mullerianas. ¢ Existe vagina? ¢Hay gonadas abdominales? ;Hay una estructura vaginal o utricular
visible? (4,5).

La genitografia puede aportar mas informacion sobre el seno urogenital. Esta baja o alta la con-
fluencia y en qué grado? ;Hay duplicacion de la vagina? ; Como se relaciona la uretra con la vagina”?

Anestesia general. En algunos casos, pueden ser Utiles nuevas exploraciones bajo anestesia ge-
neral. En la cistoscopia puede evaluarse el seno urogenital y la altura de la confluencia entre el cuello
de la vejiga y la vejiga. La cistoscopia también puede utilizarse para evaluar la vagina o el utriculo; por
ejemplo, la presencia de un cuello uterino en la region superior de la vagina puede ser una informacion
importante.

La laparoscopia es necesaria para obtener un diagnéstico definitivo en presencia de gbnadas im-
palpables y de estructuras mullerianas. Si esta indicado, puede practicarse una biopsia gonadal (6, 7).

17.5 Tratamiento

Aludiendo al documento de consenso (1, 2), resulta evidente que el momento de la cirugia es mu-
cho mas polémico de lo que solia ser.

La justificacion de la cirugia precoz comprende:

e FEfectos beneficiosos de los estrogenos sobre los tejidos neonatales

e FEvitacion de las complicaciones derivadas de las anomalias anatomicas

e Reduccion al minimo del sufrimiento familiar

e Disminucion de los riesgos de estigmatizacion y confusion de identidad sexual (8)

Sin embargo, los resultados adversos han dado lugar a recomendaciones de retrasar la cirugia in-
necesaria hasta una edad en la que el paciente sea capaz de otorgar su consentimiento informado. La
cirugia que modifica el aspecto no es urgente. La cirugia precoz debe reservarse para los pacientes
con unas vias genitourinarias confluentes altas, las nifias con genitales gravemente masculinizados y
los nifos con genitales infravirilizados. La vaginoplastia ha de retrasarse hasta la pubertad y las formas
mas leves de masculinizacion no deben tratarse quirdrgicamente.

17.5.1  Cirugia de feminizacién

Clitororreduccion. La reduccion de un clitoris hipertrofiado debe efectuarse con conservacion del
paquete neurovascular. Se ha comunicado que la cirugia del clitoris tiene un efecto adverso sobre la
funcion sexual, por lo que debe limitarse a los clitoris muy hipertrofiados (9, 10). Ha de obtenerse el
consentimiento informado de los progenitores. Aunque se han descrito algunas técnicas que conser-
van el tejido eréctil, se desconoce el resultado a largo plazo (11).
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La separacion de la vagina y la uretra se mantiene en las anomalias de confluencia alta. Se han
descrito muchas técnicas para reparar el seno urogenital, pero no se ha evaluado su resultado de
forma prospectiva (12, 13).

La vaginoplastia debe realizarse durante la adolescencia. Cada técnica (autodilatacion, sustitucion
con piel o intestino) tiene sus ventajas e inconvenientes concretos (14). Todas conllevan un potencial
de formacion de cicatrices que podrian precisar cirugia adicional antes de que la funcion sexual sea
posible.

Mejoras estéticas. Los objetivos de la cirugia genital consisten en optimizar la anatomia para per-
mitir la funcion sexual y una relacion de pareja romantica. La estética es importante desde esta pers-
pectiva. La reconstruccion de los labios menores a partir de un capuchodn clitorideo hipertrofiado es
un ejemplo de mejora estética.

17.5.2 Cirugia de masculinizaciéon

Muchos médicos abogan por la hormonoterapia en la infancia. El grado de comprobacion cientifica
es bajo en cuanto a la restauracion del tamafno normal del pene.

Cirugia del hipospadias. Véase la seccion dedicada al hipospadias (capitulo 6).

Extirpacion de las estructuras mullerianas. En un paciente con un TDD al que se asigna un sexo
masculino deben extirparse las estructuras mullerianas. No hay pruebas acerca de si deben extirparse
los quistes utriculares.

Orquidopexia. Véase la seccion dedicada a la orquidopexia (capitulo 3).

Faloplastia. El aumento de la experiencia con la faloplastia en el tratamiento de los pacientes tran-
sexuales (de mujer a varén) ha dado lugar a informes sobre la fiabilidad y la viabilidad de esta técnica.
Por tanto, ahora resulta posible tratar una deficiencia grave del pene en pacientes con TDD.

Mejoras estéticas. Comprenden la correccion de la transposicion penoescrotal, la escrotoplastia y
la implantacion de protesis testiculares.

Gonadectomia. Sélo aparecen neoplasias malignas de células germinativas en pacientes con TDD
que poseen material cromosémico Y. El mayor riesgo corresponde a los pacientes con disgenesia
gonadal y los que tienen insensibilidad parcial a los andrégenos con gonadas intraabdominales (grado
de comprobacion cientifica: 2). Las gonadas intraabdominales de los pacientes de alto riesgo deben
extirparse en el momento del diagndstico (grado de recomendacion: A) (15).
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18. VALVULAS URETRALES POSTERIORES

18.1 Generalidades

Las valvulas uretrales posteriores (VUP) son una de las pocas anomalias congénitas potencialmen-
te mortales de las vias urinarias que se identifican durante el periodo neonatal. A pesar del tratamiento
optimo, las VUP en nifios provocan insuficiencia renal en casi el 35 % de los casos. Se identifican VUP
en 1 de cada 1.250 miembros de la poblacion que se someten a cribado mediante ecografia fetal
(1). Se ha calculado una incidencia de VUP de 1 por cada 5.000-12.500 nacidos vivos (2, 3). En un
estudio se interrumpi¢ el embarazo de hasta el 46 % de los fetos diagnosticados de VUP (4), o que
indica una posible reduccion de la incidencia.

18.2 Clasificacion

18.2.1 Valvula uretral

A pesar de los intentos recientes de introducir nuevos términos de clasificacion, como ‘membrana
uretral posterior obstructiva congénita (MUPOC)’ (5), la clasificacion original de Hugh Hampton Young
sigue siendo la mas utilizada (6).
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Hampton Young describié tres categorias: tipo 1, tipo Il y tipo lll. Sin embargo, en la actualidad,
tan sdlo los tipos | 'y Il son obstructivos. Dado que el tipo 2 se parece mas a un pliegue y no es obs-
tructivo, ya no se denomina valvula. Las descripciones de Hampton Young de los tipos | y Il son las
siguientes:

Tipo 1 (90 %-95 %). ‘En el tipo mas frecuente hay un reborde que discurre por el suelo de la uretra,
continuo con el veru montanum, que toma un trayecto anterior y se divide en dos procesos a modo de
tenedor en la region de la unién bulbomembranosa. Estos procesos contindan en forma de laminas
membranosas delgadas, que se dirigen hacia arriba y hacia delante y pueden unirse a la uretra en
todo su perimetro. En general, se supone que las valvulas tienen una fusiéon completa anterior, dejan-
do sdlo un canal abierto en la pared posterior de la uretra. Sin embargo, la fusion anterior de las valvu-
las no es completa en todos los casos y en este punto existe una leve separacion de los pliegues.’ (6)

Tipo Ill. ‘Hay un tercer tipo que se ha observado a distintos niveles de la porcion posterior de la
uretra y que aparentemente no guarda este tipo de relacion con el veru montanum. Esta obstruccion
estaba unida a toda la circunferencia de la uretra, con una pequena abertura en el centro.’ (6).

La membrana transversal descrita se ha atribuido a una disolucion incompleta de la porcion ge-
nitourinaria de la membrana cloacal (7). La embriologia de las valvulas uretrales apenas se conoce.
La membrana puede ser una insercion anormal de los conductos mesonéfricos en la cloaca fetal (8).

18.3 Diagnostico

Una obstruccion por encima de la uretra afecta a la totalidad de las vias urinarias en un grado va-
riable.

e |a uretra prostatica esta distendida y los conductos eyaculadores pueden estar dilatados por
reflujo urinario. El cuello de la vejiga esta hipertrofico v rigido.

e | avejiga hipertrofiada presenta, en ocasiones, multiples diverticulos.

e (asitodos los pacientes con valvulas tienen una dilatacion de ambas vias urinarias superiores.
Esto podria deberse a la propia valvula y la presion elevada en la vejiga o a una obstruccion de
la union ureterovesical por la vejiga hipertrofiada.

e Cuando hay reflujo secundario, el rindn afectado funciona mal en la mayoria de los casos.

Durante el cribado mediante ecografia prenatal, una hidroureteronefrosis bilateral y una vejiga dis-
tendida son signos sospechosos de una valvula uretral. En caso de observar una porcion posterior
dilatada de la uretra y una vejiga de pared gruesa (signo del ‘ojo de cerradura’), es probable una VUP.
En presencia de una mayor ecogenicidad del rindn, dilatacion de las vias urinarias y oligohidramnios,
debe considerarse seriamente el diagndstico de una VUP.

La cistouretrografia miccional (CUGM) confirma el diagndstico de VUP. Este estudio resulta esencial
cuando hay dudas de una obstruccion infravesical, ya que la anatomia uretral se perfila bien durante la
evacuacion. Se observa reflujo secundario en al menos el 50 % de los pacientes con VUP (9). El reflujo
se asocia sistematicamente a displasia renal en los pacientes con VUP. En general, se acepta que el
reflujo en las unidades renales actia como una ‘valvula de seguridad de presion’, que protegeria al
otro rifidn, lo que conlleva un mejor prondstico (10). Otros tipos de mecanismos de seguridad son los
diverticulos vesicales y la extravasacion urinaria, con o sin ascitis urinaria (11). Sin embargo, a largo
plazo, un supuesto efecto protector no presentd diferencias significativas en comparacion con otros
pacientes con VUP (12, 13).

La nefrografia isotopica con funcion renal dividida es importante para evaluar la funcion de los ri-
nones. Durante los primeros dias hay que vigilar estrechamente los valores de creatinina, nitrdgeno
ureico en sangre y electrolitos. Un valor minimo de creatinina de 80 umol/l se correlaciona con un
pronéstico mas favorable (14).
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18.4 Tratamiento

18.4.1 Tratamiento prenatal

Alrededor del 40 %-60 % de las VUP se detectan antes del nacimiento (15). La obstruccion intrau-
terina produce una disminucion de la diuresis, lo que puede originar un oligohidramnios. El liquido
amniotico es necesario para el desarrollo normal del pulmén y su ausencia puede provocar hipoplasia
pulmonar, lo que causa un problema potencialmente mortal. Se han hecho intentos intrauterinos de
tratar a un feto con VUP.

Dado que la displasia renal no es reversible, es importante identificar a los fetos con una funcion
renal buena. Una cifra de sodio < 100 mmol/I, un valor de cloruro < 90 mmol/l y una osmolaridad <
200 mOsm/I observados en tres muestras de orina fetal obtenidas en tres dias diferentes se asocian
a un pronostico mas favorable (16).

La colocacion de una derivacion vesicoamniodtica se acompana de una tasa de complicaciones del
21 %-59 %, la descolocacion de la derivacion se produce en el 44 %, la mortalidad se sitUa entre el
33 % y el 43 % vy la insuficiencia renal es superior al 50 % (16-18). Aunque la derivacion es eficaz para
corregir el oligohidramnios, no supone diferencias en cuanto a evolucion y resultados a largo plazo de
los pacientes con VUP (17, 18).

18.4.2 Tratamiento posnatal

Drenaje vesical. Cuando un nifio nace con sospecha de VUP, se requiere drenaje de la vejiga y, si
es posible, una CUGM inmediata. A un recién nacido se le puede sondar con un sonda de calibre
3,5-5 F. Se realiza una CUGM para comprobar si el diagndstico es correcto vy si la sonda se encuentra
en la vejiga y no en la porcion posterior de la uretra. Una opcion alternativa consiste en colocar una
sonda suprapubica, realizar una CUGM y dejar el tubo hasta que el recién nacido esté suficientemente
estable como para practicar una incision o reseccion endoscopica de la valvula.

Ablacion de la valvula. Cuando se ha estabilizado la situacion médica del recién nacido y ha dismi-
nuido la concentracion de creatinina, el siguiente paso consiste en eliminar la obstruccion intravesical.
Ya existen cistoscopios y resectoscopios pediatricos pequenos para incidir o extirpar valvulas ubica-
das en la posicion de las 4-5, 7-8 0 12 del reloj, 0 en las tres posiciones, segun las preferencias del
cirujano. Es importante evitar una electrocoagulacion extensa ya que la complicacion mas frecuente
de este procedimiento es la formacion de estenosis.

Vesicostomia. Cuando el nifo es demasiado pequeno o esta demasiado enfermo para someter-
se a cirugia endoscopica, se utiliza una vesicostomia para drenar la vejiga temporalmente. En caso
de que se haya introducido inicialmente una sonda suprapubica, puede dejarse colocada durante
6-12 semanas. De lo contrario, una vesicostomia cutanea depara una mejoria o estabilizacion de las
vias urinarias superiores en mas del 90 % de los casos (19). Aunque preocupa el hecho de que una
vesicostomia pueda reducir la distensibilidad o capacidad de la vejiga, hasta ahora no hay datos vali-
dos que respalden estas expectativas (20-22).

Derivacion alta. Cuando el drenaje vesical es insuficiente para drenar las vias urinarias superiores,
debe contemplarse una derivacion urinaria alta. La derivacion puede ser apropiada en caso de infec-
ciones recurrentes de las vias superiores, ausencia de mejoria de la funcion renal o aumento de la
dilatacion de las vias superiores, a pesar del drenaje vesical adecuado. La eleccion de la derivacion
urinaria depende de la preferencia del cirujano por una ureterostomia en lazo alta, una ureterostomia
en anillo, una ureterostomia terminal o una pielostomia; cada técnica tiene sus ventajas e inconvenien-
tes (23-25). La cirugia reconstructora debe retrasarse hasta que las vias urinarias superiores hayan
mejorado tanto como cabria esperar.

El reflujo es muy frecuente en los pacientes con VUP (hasta el 72 %) y llega a describirse de forma
bilateral en el 32 % (26). Un reflujo de alto grado se asocia en la mayoria de los casos a una funcion renal
deficiente. Sin embargo, la extirpacion precoz de la unidad renal parece innecesaria, siempre que no
cause problemas. Puede ser necesario aumentar la vejiga y, en tal caso, se puede utilizar el uréter (27).
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El control a largo plazo de estos pacientes es obligatorio, ya que la disfuncion vesical no es infre-
cuente y el retraso de la continencia diurna y nocturna es un problema importante (9, 14). La sensi-
bilidad y distensibilidad vesical deficientes, la inestabilidad del detrusor y la poliuria (sobre todo por
la noche) y su combinacion son responsables de la disfuncion vesical. Entre el 10 % y 47 % de los
pacientes pueden presentar una insuficiencia renal terminal (14, 28). En estos casos puede realizarse
un trasplante renal de forma segura y eficaz. El deterioro de la funciéon del injerto se relaciona princi-
palmente con la disfuncion de las vias urinarias inferiores (29, 30).

Figura 4. Algoritmo que aporta informacion sobre la evaluacién, el tratamiento y el seguimiento de
los recién nacidos con posibles VUP

Recién nacido con posible VUP, dilatacion de las VUS e insuficiencia renal
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VUP = valvula uretral posterior; VUS = vias urinarias superiores; DU = densidad urinaria; CUGM =
cistouretrograma miccional, VU = vias urinarias, FR = funcion renal; SIL = sondaje intermitente lim-
pio; VHA = vejiga hiperactiva.
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19. ABREVIATURAS UTILIZADAS EN EL TEXTO

En esta lista no se incluyen todas las abreviaturas mas frecuentes.

(SvuI
ACTH
AMH
AS
ATR
Cl
CUGM
DDAVP
DDEN
DHTST
DMSA
EAC
ECO
EMG
FSH
GnRH
hCG
HSC
ICCS
U
LEOC
LH
LHRH
LLP
MAR
MUPOC
NR
PCR
PIT
RM
RVR
RvU
SAG
S
SNC

(sintomas de las) vias urinarias inferiores
corticotropina

hormona antimulleriana

autosondaje intermitente limpio

acidosis tubular renal

cistografia isotopica

cistouretrografia miccional

desmopresina

disfuncion detrusor-esfinter neurdgena
dihidrotestosterona

acido dimercaptosuccinico

ensayos terapéuticos aleatorizados y controlados
ecografia

electromiografia

folitropina

gonadoliberina

gonadotropina coridnica humana
hiperplasia suprarrenal congénita

Sociedad internacional de continencia infantil
infeccion urinaria

litotricia extracorpdrea mediante ondas de choque
lutropina

luliberina

litolapaxia percutanea

malformacion anorrectal

membrana uretral posterior obstructiva congénita
nefropatia por reflujo

proteina C reactiva

placa uretral incidida tubularizada
resonancia magnética

reflujo vesicorrenal

reflujo vesicoureteral

sindrome adrenogenital

sondaje intermitente

sistema nervioso central
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TC tomografia computarizada

Te-MAGS (99m) mercaptoacetiltriglicina (MAG3) con tecnecio-99m

TST testosterona

UEM uroecografia miccional

ulv urografia intravenosa

UR ureterorrenoscopia

UUP union ureteropélvica

VHA vejiga hiperactiva

VSG velocidad de sedimentacion globular
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