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1.	 INTRODUCCIÓN

Se ha creado un grupo de trabajo en colaboración formado por miembros que representan a la 
Sociedad Europea de Urología pediátrica (ESPU, European Society for Paediatric Urology) y la Aso-
ciación Europea de Urología (EAU, European Association of Urology) con el fin de elaborar una actua-
lización de la guía clínica sobre urología pediátrica. El objetivo de esta colaboración estrecha entre un 
grupo de subespecialidades y su especialidad matriz consiste en hacer público un documento que 
contribuya a mejorar la calidad de la asistencia de los niños con problemas urológicos.

La mayoría de los problemas clínicos urológicos en la infancia están bien diferenciados y, en mu-
chos aspectos, son diferentes a los observados en adultos. El objetivo de este trabajo es describir un 
abordaje práctico y preliminar de los problemas urológicos pediátricos. Las enfermedades complejas 
y raras que requieren asistencia especial por parte de médicos con experiencia deben remitirse a 
centros designados en los que la práctica urológica pediátrica se encuentre plenamente consolidada 
y dispongan de un abordaje multidisciplinar.

Durante bastante tiempo, la urología pediátrica 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. Así pues, en muchos países europeos ha surgido 
recientemente como una subespecialidad diferenciada de la urología y la cirugía pediátrica y supone 
un reto único 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 tecnoló-
gicos y las técnicas incruentas de evaluación diagnóstica han tenido una influencia importante en las 
modalidades terapéuticas de la urología pediátrica, una tendencia que continuará probablemente en 
los próximos años. Ahora existen nuevas técnicas de tratamiento del reflujo, han mejorado sustan-
cialmente las técnicas para tratar anomalías congénitas complejas y se han desarrollado tecnologías 
para la sustitución vesical y procedimientos laparoscópicos totalmente nuevos. También hay cada vez 
más conocimientos en relación con la investigación básica.

La urología pediátrica abarca un campo enorme dentro de la urología. El ámbito y la complejidad de la 
práctica urológica pediátrica siguen expandiéndose. Plasmar todo el campo de la urología pediátrica en 
un único documento de guía clínica nunca fue una opción, pero seguiremos modificando y haciendo 
aportaciones a este documento con regularidad. Este año hay dos capítulos nuevos y se han revisado 
otros ocho.

Esta guía clínica fue recopilada por el grupo de trabajo en colaboración y se basó en la bibliografía 
actual tras una revisión sistemática de MEDLINE. La aplicación de un análisis estructurado de la bi-
bliografía no fue posible en muchas enfermedades debido a la ausencia de estudios bien diseñados. 
Siempre que ha sido posible, las afirmaciones se han clasificado en cuanto a su grado de compro-
bación científica y grado de recomendación (1). Debido a la disponibilidad limitada de ensayos alea-
torizados y controlados extensos, influido también por el hecho de que un número considerable de 
opciones de tratamiento guardan relación con intervenciones quirúrgicas en una amplia variedad de 
problemas congénitos diferentes, este documento es, en gran medida, de consenso.

Confiamos en que considerará este documento un recurso educativo útil para su ejercicio y que le 
proporcionará orientación a la hora de atender casos de urología pediátrica.

1.1	 Bibliografía

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?o=1025 [access date February 2009	
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2.	 FIMOSIS

2.1	 Generalidades

Al final del primer año de vida, la retracción del prepucio por detrás del surco del glande tan sólo es 
posible en cerca del 50 % de los niños; esta cifra asciende aproximadamente al 89 % a los 3 años de 
edad. La incidencia de fimosis es del 8 % en los niños de 6‑7 años y tan sólo del 1 % en los varones 
de 16‑18 años (1). La fimosis puede ser primaria (fisiológica), sin signos de cicatrización, o secundaria 
(patológica) a una cicatrización, como en caso de balanitis xerótica obliterante. La fimosis tiene que 
distinguirse de la aglutinación normal del prepucio con el glande, que es un fenómeno fisiológico (2).

La parafimosis debe considerarse una situación urgente: la retracción de un prepucio demasiado 
estrecho por detrás del glande, en el cuello del glande, puede constreñir el cuerpo del pene y producir 
edema. Dificulta la perfusión distalmente a partir del anillo constrictor y entraña un riesgo de necrosis.

2.2	 Diagnóstico

El diagnóstico de fimosis y parafimosis se realiza mediante exploración física.

Cuando el prepucio no es retráctil o sólo lo es en parte y muestra un anillo constrictor al hacerlo 
retroceder sobre el glande del pene, hay que suponer una desproporción entre la anchura del pre-
pucio y el diámetro del glande. Además del prepucio constreñido, puede haber adherencias entre la 
superficie interna del prepucio y el epitelio del glande o un frenillo corto. Un frenillo corto produce una 
desviación 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 micción, lo que hace 
que el prepucio se abombe hacia afuera.

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

2.3	 Tratamiento

El tratamiento de la fimosis en los niños depende de las preferencias de los padres y puede con-
sistir en una circuncisión plástica o radical al final del segundo año de vida. La circuncisión plástica 
tiene el objetivo de lograr un perímetro amplio del prepucio con total retractilidad, al tiempo que se 
conserva el prepucio (incisión dorsal, circuncisión parcial). Sin embargo, este procedimiento comporta 
la posibilidad de reaparición de la fimosis. En la misma sesión se liberan las adherencias y se corrige 
un frenillo corto asociado mediante una frenulotomía. Se añade una meatoplastia en caso necesario.

Una indicación absoluta de circuncisión es la fimosis secundaria. Las indicaciones en la fimosis 
primaria son la balanopostitis recurrente y las infecciones urinarias recurrentes en pacientes con ano-
malías de las vías urinarias (3‑6) (grado de comprobación científica: 2, grado de recomendación: B). El 
abombamiento simple del prepucio durante la micción no es una indicación estricta de circuncisión.

La circuncisión neonatal sistemática no está indicada para prevenir el carcinoma de pene. Las 
contraindicaciones de la circuncisión comprenden coagulopatía, infección local aguda y anomalías 
congénitas del pene, especialmente hipospadias o pene enterrado, ya que es posible que se necesite 
el prepucio para practicar una intervención reconstructiva (7, 8). La circuncisión infantil conlleva una 
morbilidad importante y no debe recomendarse sin un motivo médico (9‑12) (grado de comprobación 
científica: 2, grado de recomendación: B). Como opción terapéutica conservadora para la fimosis 
primaria, puede administrarse una pomada o crema de corticoide (0,05 %‑0,1 %) dos veces al día 
durante 20‑30 días (13‑16) (grado de comprobación científica: 1, grado de recomendación: A). Este 
tratamiento carece de efectos secundarios y las concentraciones sanguíneas medias de cortisol no 
son significativamente diferentes de las de un grupo no tratado de pacientes (17) (grado de com-
probación científica: 1). La aglutinación del prepucio no responde al tratamiento con esteroides (14) 
(grado de comprobación científica: 2).
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El tratamiento de la parafimosis consiste en compresión manual del tejido edematoso con un intento 
subsiguiente de retracción del prepucio tensado sobre el glande del pene. La inyección de hialuronidasa 
por debajo de la banda estrecha puede ser útil para liberarla (18) (grado de comprobación científica: 
4, grado de recomendación: C). Si fracasa esta maniobra, se requiere una incisión dorsal del anillo 
constrictor. En función de los hallazgos locales, se practica una circuncisión inmediatamente o bien 
puede realizarse en una segunda sesión.

2.4	 Bibliografía

1.	 Gairdner D. the fate of the foreskin: a study of circumcision. Br med j 1949;2(4642):1433-7. 
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/15408299

2.	 Oster J. Further fate of the foreskin. Incidence of preputial adhesions, phimosis, and smegma among Danish 
schoolboys. Arch Dis Child 1968;43(288):200-3. 
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/5689532

3.	 Wiswell te. The prepuce, urinary tract infections, and the consequences. Pediatrics 2000;105(4 Pt 1): 860-2.
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/10742334

4.	 Hiraoka M, Tsukahara H, Ohshima Y, Mayumi M. Meatus tightly covered by the prepuce is associated with urinary 
tract infection. Pediatr Int 2002;44(6):658-62. 
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/12421265

5.	 To T, Agha M, Dick Pt, Feldman W. Cohort study on circumcision of newborn boys and subsequent risk of urinary 
tract infection. lancet 1998;352(9143):1813-6. 
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/9851381

6.	 Herndon CDA, McKenna Ph, Kolon TF, Gonzales et, Baker lA, Docimo sg. A multicenter outcomes analysis of 
patients with neonatal reflux presenting with prenatal hydronephrosis. j Urol 1999;162(3 Pt 2):1203-8.
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/10458467
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9.	 Griffiths dm, Atwell jd, Freeman nv. A prospective study of the indications and morbidity of circumcision in chil-
dren. eur urol 1985;11(3):184-7. 
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/4029234

10.	Christakis DA, Harvey e, Zerr dm, Feudtner c, Wright jA, Connell FA. A trade-off analysis of routine newborn 
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3.	 CRIPTORQUIDIA

3.1	 Generalidades

A la edad de un año, casi el 1 % de todos los varones nacidos a término se ven afectados por 
esta anomalía congénita, la más frecuente, asociada a los genitales de los varones recién nacidos (1). 
Dado que el conocimiento de la localización y la existencia del testículo influyen directamente en la 
actitud clínica, resulta apropiado clasificar los testículos en palpables e impalpables.

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

En caso de testículos impalpables bilaterales y cualquier indicio de problemas de diferenciación 
sexual, como hipospadias, resulta imprescindible una evaluación endocrinológica y genética urgente 
(3) (grado de comprobación científica: 3; grado de recomendación: B).

3.2	 Diagnóstico

La exploración física es el único método de diferenciar entre testículos palpables e impalpables. La 
realización de una ecografía, tomografía computarizada (TC), resonancia magnética (RM) o angiogra-
fía carece de efectos beneficiosos adicionales.

La exploración física incluye una descripción visual del escroto y una exploración del niño mientras 
está tumbado y con las piernas cruzadas. El examinador debe inhibir el reflejo cremastérico con la 
mano no dominante justo por encima de la sínfisis en la zona de la ingle antes de tocar, o alcanzar, el 
escroto. La región inguinal puede ‘ordeñarse’ hacia el escroto en un intento de desplazar el testículo 
e introducirlo en el escroto. Esta maniobra también permite diferenciar entre un testículo inguinal y 
adenopatías que podrían dar la impresión de un testículo criptorquídico.

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

Un testículo impalpable unilateral y un testículo contralateral agrandado pueden indicar ausencia o 
atrofia testicular, si bien este hallazgo es inespecífico y no descarta una exploración quirúrgica. 

Hay que prestar atención visual específica a las regiones femoral, peniana y perineal en el caso de 
un testículo impalpable inguinal para descartar un testículo ectópico.

No existen pruebas fiables para confirmar o descartar un testículo intraabdominal, inguinal y ausen-
te/evanescente (testículo impalpable), excepto la laparoscopia diagnóstica (5) (grado de comproba-
ción científica: 1b, grado de recomendación: A). Antes de recomendar la evaluación laparoscópica, se 
aconseja una exploración bajo anestesia general porque algunos testículos inicialmente impalpables 
son palpables en condiciones de anestesia.

3.3	 Tratamiento

Cuando un testículo no ha descendido al cumplir un año, el hecho de esperar un descenso es-
pontáneo carece de ventajas. A fin de evitar el deterioro histológico, el tratamiento ha de realizarse y 
finalizarse antes de los 12‑18 meses de edad (6).
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3.3.1	 Tratamiento médico

3.3.1.1	 Tratamiento médico para lograr el descenso testicular

El tratamiento médico con gonadotropina coriónica humana (hCG) o gonadoliberina (GnRH) se 
basa en la dependencia hormonal del descenso testicular, con unas tasas de éxito del 20 % como 
máximo (grado de comprobación científica: 1; grado de recomendación: C) (7, 8). La hormonoterapia 
para lograr el descenso testicular se acompaña de unas tasas de éxito más bajas cuanto más alto 
se encuentra el testículo criptorquídico. La hCG se utiliza en una dosis total de 6.000‑9.000 UI, ad-
ministrada en cuatro dosis durante 2 a 3 semanas en función del peso y la edad y la GnRH, en una 
dosis de 1,2 mg/día dividida en tres dosis al día durante 4 semanas por medio de pulverización nasal, 
respectivamente.

3.3.1.2	 Tratamiento médico para lograr fertilidad

El tratamiento médico puede ser beneficioso antes (dosis según se ha descrito anteriormente) o 
después (dosis intermitentes bajas) de una orquidólisis quirúrgica con orquidopexia (14) en lo que se 
refiere a aumentar el índice de fertilidad, que puede servir como factor predictivo de la fertilidad en 
fases más avanzadas de la vida (grado de comprobación científica: 1b; grado de recomendación: A). 
Sin embargo, todavía faltan datos de seguimiento a largo plazo de los efectos de la hormonoterapia 
sobre la posible fertilidad.

3.3.2	 Cirugía

Testículo palpable. La cirugía de un testículo palpable incluye una orquidofuniculólisis 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 retracción secundaria. Los problemas 
asociados, como un proceso vaginal abierto, deben disecarse y cerrarse cuidadosamente. Se reco-
mienda colocar el testículo en un bolsillo subdartos. Con respecto a las suturas, han de ser suturas 
sin fijación o aplicarse entre la túnica vaginal y el músculo dartos.

El drenaje linfático de un testículo que ha sido objeto de cirugía con fines de orquidopexia cambia 
de un drenaje ilíaco a otro ilíaco e inguinal (importante en caso de neoplasia maligna posterior).

Testículo impalpable. En el caso de un testículo impalpable, ha de intentarse una exploración quirúr-
gica inguinal con posibilidad de realizar una laparoscopia. Existe una posibilidad notable de encontrar 
el testículo mediante una incisión inguinal, aunque en casos excepcionales es necesario buscar en 
el abdomen si no hay vasos o conducto deferente en la ingle. La laparoscopía es la forma más apro-
piada de explorar el abdomen en busca de un testículo. Además, mediante un acceso laparoscópico 
puede efectuarse una extirpación u orquidólisis con orquidopexia (10). Antes de iniciar la laparoscopia 
diagnóstica se recomienda explorar al niño bajo anestesia general dado que un testículo impalpable 
anterior podría ser ahora palpable en condiciones de anestesia.

Un testículo intraabdominal en un niño de 10 años o más con un testículo contralateral normal debe 
extirparse. En caso de testículos intraabdominales bilaterales, o en un niño menor de 10 años, puede 
practicarse una intervención de Fowler‑Stephens en uno o dos tiempos. En caso de una intervención 
en dos tiempos, los vasos espermáticos se pinzan por vía laparoscópica o se coagulan de forma 
proximal al testículo para permitir el desarrollo de la vasculatura colateral (11). La intervención en dos 
tiempos, en la que el testículo se lleva directamente sobre la sínfisis y cerca de la vejiga hasta el escro-
to, también puede realizarse por laparoscopia 6 meses después. La supervivencia testicular con una 
intervención en un tiempo oscila entre el 50 % y el 60 % y las tasas de éxito ascienden al 90 % con 
una intervención en dos tiempos (12). También puede realizarse un autotrasplante microvascular con 
una supervivencia testicular del 90 %. Sin embargo, esta intervención requiere la técnica quirúrgica de 
un cirujano muy diestro y experimentado (13).
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3.4	 Pronóstico

Los niños con criptorquidia unilateral tienen una tasa de fertilidad más baja, pero la misma tasa de 
paternidad que los niños con testículos descendidos bilaterales. Los niños con criptorquidia bilateral 
presentan unas tasas más bajas de fertilidad y paternidad.

Los niños con criptorquidia unilateral tienen una posibilidad 20 veces mayor de padecer un tumor 
testicular maligno, un riesgo que no se ve modificado por ningún tipo de tratamiento. Por consiguien-
te, en esta población se recomienda efectuar un cribado durante y después de la pubertad. En un 
estudio sueco reciente se siguió a una cohorte de unos 17.000 varones tratados quirúrgicamente por 
criptorquidia durante un total de casi 210.000 personas‑año. Este estudio reveló que el tratamiento 
de la criptorquidia antes de la pubertad reduce el riesgo de cáncer de testículo. El riesgo relativo de 
cáncer de testículo entre los que se sometieron a una orquidopexia antes de alcanzar los 13 años de 
edad fue de 2,23 en comparación con la población general sueca; en los tratados a los 13 años o 
más, el riesgo relativo fue de 5,40 (15). Además, un grupo estadounidense ha publicado una revisión 
sistemática y un metaanálisis de la bibliografía y ha llegado a una conclusión similar de que la orqui-
dopexia prepuberal puede reducir realmente el riesgo de cáncer de testículo y que la intervención 
quirúrgica precoz está indicada en los niños con criptorquidia (16).

Los niños con testículos retráctiles no necesitan tratamiento médico o quirúrgico, pero sí una vigi-
lancia estrecha hasta la pubertad.

Debido a la falta de descenso testicular espontáneo tras el primer año de edad y a la posible pér-
dida de calidad testicular, se recomienda practicar la orquidólisis quirúrgica con orquidopexia, como 
máximo, 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

4.1	 Generalidades

El hidrocele se define como una acumulación de líquido entre las capas parietal y visceral de la 
túnica vaginal (1). La patogenia del hidrocele se basa en un desequilibrio entre la secreción y reab-
sorción de este líquido. Esto contrasta con la hernia inguinal, que se define como la prominencia de 
una porción de órganos o tejidos a través de la pared abdominal (2). La obliteración incompleta del 
proceso vaginal peritoneal provoca la formación de diversos tipos de hidrocele comunicante aislado 
o conectado con otros trastornos intraescrotales (hernia). Se desconoce el momento exacto de obli-
teración del proceso vaginal. Persiste en alrededor del 80 %‑94 % de los neonatos y el 20 % de los 
adultos (3). Cuando se produce una obliteración completa del proceso vaginal con permeabilidad de 
la porción intermedia, se produce un hidrocele del cordón. 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, torsión testicular, epididimitis 
u operación de varicocele o como recidiva tras la reparación primaria de un hidrocele comunicante.

4.2	 Diagnóstico

La descripción clásica de un hidrocele comunicante es la de un hidrocele que oscila de tamaño y 
suele guardar relación con la actividad. Puede diagnosticarse mediante la anamnesis; la investigación 
física y la transiluminación del escroto confirman el diagnóstico en la mayoría de los casos (5). Cuan-
do el diagnóstico es de hidrocele, no habrá antecedentes de reductibilidad ni síntomas asociados; la 
tumefacción es traslúcida, suave y habitualmente indolora. Cuando existen dudas sobre la naturaleza 
de una masa intraescrotal, ha de efectuarse una ecografía escrotal, cuya sensibilidad es casi del 
100 % para detectar lesiones intraescrotales. La ecografía Doppler ayuda a distinguir hidroceles de 
un varicocele y una torsión testicular, aunque estos trastornos también pueden acompañarse de un 
hidrocele.
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4.3	 Tratamiento

En la mayoría de los casos, el tratamiento quirúrgico del hidrocele no está indicado durante los 
12‑24 primeros meses debido a la tendencia a su resolución espontánea (grado de comprobación 
científica: 4, grado de recomendación: C). La cirugía precoz está indicada cuando existe sospecha 
de una hernia inguinal concomitante o una enfermedad testicular subyacente (6). La cuestión de la 
enfermedad contralateral debe abordarse mediante la anamnesis y la exploración en el momento de 
la consulta inicial (5). La persistencia de un hidrocele escrotal simple transcurridos los 24 meses de 
edad puede ser una indicación de corrección quirúrgica. Sin embargo, no hay pruebas de que este 
tipo de hidrocele entrañe riesgo de lesión testicular. En el grupo de edad pediátrico, la operación 
consiste en una ligadura del proceso vaginal permeable a través de una incisión inguinal y se deja 
abierto el muñón distal, mientras que en el hidrocele del cordón se extirpa o se elimina el techo de la 
masa quística (1, 5, 6) (grado de comprobación científica: 4, grado de recomendación: C). En manos 
expertas, la incidencia de lesiones testiculares durante la reparación de un hidrocele o hernia inguinal 
es muy baja (0,3 %) (grado de comprobación científica: 3, grado de recomendación: B). No deben uti-
lizarse productos esclerosantes debido al riesgo de peritonitis química en el proceso vaginal peritoneal 
comunicante (5, 6) (grado de comprobación científica: 4, grado de recomendación: C). El abordaje 
escrotal (técnica de Lord o Jaboulay) se utiliza para tratar un hidrocele no comunicante secundario.

4.4	 Bibliografía

5.	 ESCROTO AGUDO EN NIÑOS

5.1	 Generalidades

El escroto agudo es una urgencia urológica pediátrica, debida con mayor frecuencia a una torsión 
testicular, torsión del apéndice testicular o epididimitis/epididimoorquitis (1‑6). Otras causas de dolor 
escrotal agudo son edema escrotal idiopático, orquitis urliana, varicocele, hematoma escrotal, hernia 
incarcerada, apendicitis o enfermedad sistémica (púrpura de Henoch‑Schonlein) (7‑19).

La torsión del testículo se produce con mayor frecuencia en el período neonatal y en torno a la pu-
bertad, en tanto que la torsión del apéndice testicular tiene lugar en un intervalo más amplio de edad. 
La epididimitis aguda afecta a dos grupos de edad: menores de un año y entre los 12 y 15 años (5, 
20, 21). La epididimitis aguda se observa con mayor frecuencia (37 %‑64,6 %) en niños con escroto 
agudo (1‑4). En un estudio se calculó una incidencia de epididimitis de alrededor de 1,2 casos por 
cada 1.000 niños varones y año (22).

5.2	 Diagnóstico

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

En la fase inicial, la localización del dolor puede conducir al diagnóstico. Los pacientes con epidi-
dimitis aguda presentan un epidídimo doloroso, mientras que los afectados por una torsión testicular 
tienen más probabilidades de presentar un testículo doloroso y aquellos con torsión del apéndice 
testicular perciben dolor aislado en el polo superior del testículo (20).

Una posición anormal del testículo es más frecuente en caso de torsión testicular que en los pa-
cientes con epididimitis (20). La búsqueda de ausencia del reflejo cremastérico es un método sencillo 
con una sensibilidad del 100 % y una especificidad del 66 % en presencia de torsión testicular (21, 
23) (grado de comprobación científica: 3; grado de recomendación: C).

En la epididimitis aparece fiebre con frecuencia (11 %‑19 %). El signo clásico de un ‘punto azul’ 
sólo se identifica en el 10 %‑23 % de los pacientes con torsión del apéndice testicular (4, 6, 21, 24).
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En muchos casos, no es fácil determinar la causa del escroto agudo a tenor exclusivamente de la 
anamnesis y la exploración física (1‑6, 21, 24).

Sólo se obtiene un urocultivo positivo en algunos pacientes con epididimitis (3, 21, 24, 25). Hay que 
tener en cuenta que un análisis de orina normal no excluye una epididimitis. Asimismo, un análisis de 
orina anómalo no descarta una torsión testicular.

La ecografía Doppler resulta útil para valorar un escroto agudo, con una sensibilidad del 
63,6 %‑100 % y una especificidad del 97 %‑100 %, así como con un valor predictivo positivo del 
100 % y un valor predictivo negativo del 97,5 % (26‑31) (grado de comprobación científica: 3; grado 
de recomendación: C). El uso de la ecografía Doppler puede reducir el número de pacientes con 
escroto agudo que se someten a una exploración escrotal, pero depende de quien la lleva a cabo y 
puede ser difícil de realizar en pacientes prepuberales (29, 32). También puede mostrar un flujo arterial 
engañoso en las primeras fases de la torsión y en caso de torsión parcial o intermitente: un flujo arte-
rial persistente no excluye una torsión testicular. En un estudio multicéntrico de 208 niños con torsión 
testicular, el 24 % de los pacientes presentó una vascularización testicular normal o aumentada (29). 
Se han comunicado mejores resultados con la ecografía de alta resolución (EAR) para visualizar direc-
tamente la torsión del cordón espermático, con una sensibilidad del 97,3 % y una especificidad del 
99 % (29, 33) (grado de comprobación científica: 2; grado de recomendación: C).

La gammagrafía y, más recientemente, la RM de sustracción con contraste dinámico del escroto 
también deparan una sensibilidad y especificidad comparables a las de la ecografía (34‑37). Estas 
pruebas complementarias pueden utilizarse cuando el diagnóstico es menos probable y cuando la 
torsión testicular no puede descartarse a partir de la anamnesis y la exploración física. Han de efec-
tuarse sin demoras excesivas para practicar una intervención urgente (24).

El diagnóstico de epididimitis aguda en un niño se basa principalmente en el criterio clínico y las 
pruebas complementarias. Sin embargo, no hay que olvidar que la observación de cambios inflama-
torios secundarios en ausencia de indicios de un nódulo extratesticular mediante ecografía Doppler 
podría sugerir un diagnóstico erróneo de epididimitis en niños con torsión del apéndice testicular (38).

Los niños prepuberales con epididimitis aguda tienen una incidencia de anomalías genitourinarias 
subyacentes del 25 %‑27,6 %. La realización de una evaluación urológica completa en todos los ni-
ños con epididimitis aguda sigue siendo objeto de debate (3, 21, 22).

5.3	 Tratamiento

5.3.1	 Epididimitis

En los niños prepuberales, la etiología suele ser poco clara, con una enfermedad subyacente en 
aproximadamente el 25 % de los casos. Un urocultivo suele ser negativo y, a diferencia de los niños 
mayores, es muy rara una enfermedad de transmisión sexual.

El tratamiento antibiótico, aunque se inicia a menudo, no está indicado en la mayoría de los casos 
a menos que el análisis de orina y el urocultivo revelen una infección bacteriana (22, 39). La epididi-
mitis suele resolverse espontáneamente y, con tratamiento de apoyo (es decir, actividad física mínima 
y analgésicos), se cura sin secuelas (grado de comprobación científica: 3; grado de recomendación: 
C). Sin embargo, la epididimitis bacteriana puede complicarse con abscesos o un testículo necrótico 
y se requiere exploración quirúrgica (40).

La torsión del apéndice testicular puede tratarse de manera conservadora (grado de comprobación 
científica: 4; grado de recomendación: C). Durante un seguimiento de seis semanas, clínico y ecográ-
fico, no se observó atrofia testicular. La exploración quirúrgica se efectúa en los casos dudosos y en 
los pacientes con dolor persistente (27).

5.3.2	 Torsión testicular

La detorsión manual del testículo se efectúa sin anestesia. Inicialmente debe hacerse mediante una 
rotación hacia fuera del testículo, salvo que aumente el dolor o exista resistencia evidente. El éxito se 
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define como un alivio inmediato de todos los síntomas y hallazgos normales en la exploración física 
(41) (grado de comprobación científica: 3; grado de recomendación: C). La ecografía Doppler puede 
utilizarse con fines de orientación (42).

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

5.3.3	 Tratamiento quirúrgico

La torsión testicular constituye una urgencia y requiere un tratamiento quirúrgico inmediato. Los dos 
determinantes más importantes del rescate inicial del testículo son el tiempo transcurrido entre el co-
mienzo de los síntomas y la detorsión y el grado de torsión del cordón (44). Se produjo atrofia testicular 
grave después de una torsión de tan sólo 4 horas de duración cuando la torsión fue de más de 360°. 
En caso de torsión incompleta (180° a 360°), con una duración máxima de los síntomas de 12 horas, 
no se observó atrofia. Sin embargo, se identificó un testículo ausente o muy atrófico en todos los casos 
de torsión mayor de 360° y una duración de los síntomas superior a 24 horas (45).

Se constató que la intervención quirúrgica precoz con detorsión (tiempo medio de torsión < 13 ho-
ras) conserva la fertilidad (46). La exploración quirúrgica urgente es obligatoria en todos los casos de 
torsión testicular en las 24 horas siguientes al inicio de los síntomas.

En los pacientes con una torsión testicular superior a 24 horas se precisa una exploración semi-
programada (44, 45) (grado de comprobación científica: 3; grado de recomendación: C). Hasta la 
fecha, sigue habiendo controversia acerca de si se ha de realizar la detorsión y conservar el testículo 
ipsolateral, o practicar una orquiectomía, a fin de conservar la función contralateral y la fertilidad tras 
una torsión testicular de duración prolongada (> 24 horas).

Un estudio reciente realizado en seres humanos reveló que se conservó la calidad del semen en los 
grupos de orquiectomía y orquidopexia en comparación con los varones normales de control, aunque 
la orquiectomía deparó una mejor morfología de los espermatozoides (47).

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

El enfriamiento externo antes de la exploración y varios tratamientos médicos parecen eficaces 
para reducir la lesión por isquemia‑reperfusión y mantener la viabilidad del testículo torsionado y el 
testículo contralateral (49‑53).

5.4	 Pronóstico

5.4.1	 Fertilidad

Los resultados varían y son contradictorios. En un estudio, la torsión unilateral del testículo alteró 
gravemente la espermatogenia ulterior en alrededor del 50 % de los pacientes y produjo un deterioro 
limítrofe en otro 20 %.

5.4.2	 Subfertilidad

Se observa subfertilidad en el 36 %‑39 % de los pacientes después de una torsión. El espermiogra-
ma puede ser normal en tan sólo el 5 %‑50 % en caso de seguimiento a largo plazo (44). Se ha com-
probado que la intervención quirúrgica precoz (tiempo medio de torsión < 13 horas) con detorsión 
conserva la fertilidad, pero los períodos prolongados de torsión (tiempo medio de torsión de 70 horas) 
seguidos de orquiectomía ponen en peligro la fertilidad (46).
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En un estudio se identificaron anticuerpos antiespermatozoides en el semen de pacientes con torsión 
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 anomalías 
preexistentes en el testículo contralateral en las biopsias efectuadas en el momento de la cirugía y no 
detectaron casos de anticuerpos antiespermatozoides después de la torsión testicular (46).

5.4.3	 Concentraciones de andrógenos

En un estudio efectuado en ratas se demostró una reducción a largo plazo de la producción tes-
ticular de andrógenos después de una torsión testicular. Se consideró que este efecto fue causado 
por la reperfusión/agresión oxidativa en el testículo (45). Aunque las concentraciones de FSH, LH y 
testosterona son mayores después de una torsión testicular que en controles normales, la función 
testicular endocrina se mantiene dentro de los límites normales tras una torsión testicular (47).

5.4.4	 Cáncer de testículo

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

5.4.5	 Óxido nítrico

En un estudio realizado con ratas se observó que la torsión del cordón espermático no produjo una 
alteración de las respuestas relajantes mediadas por el óxido nítrico del bulbo peniano aislado (54).

5.5	 Torsión perinatal

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

La torsión intrauterina puede manifestarse como:

·	 Pacientes con un remanente testicular

·	 Pacientes con un testículo pequeño y duro

·	 Pacientes con un testículo de tamaño normal y duro

·	 Pacientes con un escroto agudo

La torsión que se produce en el período posnatal durante el primer mes de vida cursa con signos 
de escroto agudo. Los signos clínicos se correlacionan bien con los hallazgos quirúrgicos e histológi-
cos, por lo que definen la necesidad y la urgencia por obtener la anamnesis (56). La ecografía Doppler 
puede ser otra herramienta diagnóstica. La sensibilidad en cuanto a diagnóstico de torsión 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, así como los casos bilaterales, deben considerarse urgencias quirúrgicas (56, 58).

En caso de torsión posnatal, en un estudio se comunicó el rescate del 40 % de los testículos me-
diante una exploración urgente (59). El escroto contralateral también ha de explorarse debido al riesgo 
de torsión testicular contralateral asincrónica hasta en el 33 % de los casos (58).
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6.	 HIPOSPADIAS

6.1	 Generalidades

El hipospadias puede definirse como una hipoplasia de los tejidos que forman la superficie ventral 
del pene después de la división del cuerpo esponjoso. El hipospadias suele clasificarse en función de 
la localización anatómica del orificio uretral desplazado proximalmente:

·	 Hipospadias distal‑anterior (localizado en el glande o la porción distal del cuerpo del pene y tipo 
más frecuente de hipospadias)

·	 Hipospadias intermedio‑medio (peniano)

·	 Hipospadias proximal‑posterior (penoescrotal, escrotal, perineal)

La afección puede ser mucho más grave después de la liberación de la piel.

6.1.1	 Factores de riesgo

Los factores de riesgo relacionados con el hipospadias son probablemente genéticos, placentarios 
o ambientales (1) (grado de comprobación científica: 2b).

·	 Se detectan trastornos endocrinos en muy pocos casos.

·	 Los niños nacidos de madres jóvenes o de edad avanzada y los niños con un bajo peso al 
nacer corren un mayor riesgo de hipospadias.

·	 Un aumento significativo de la incidencia de hipospadias durante los últimos 20 años sugiere la 
participación 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 comprobación científica: 2a; grado de recomendación: B).
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6.2	 Diagnóstico

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

·	 Posición, forma y anchura del orificio

·	 Presencia de uretra atrésica y división del cuerpo esponjoso

·	 Aspecto del capuchón prepucial y el escroto

·	 Tamaño del pene

·	 Curvatura del pene en erección

La valoración diagnóstica incluye asimismo una evaluación de las anomalías asociadas, que son:

·	 Criptorquidia (hasta en el 10 % de los casos de hipospadias)

·	 Proceso vaginal abierto o hernia inguinal (en el 9 %‑15 %)

El hipospadias grave con testículo 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 expulsión de un hilo de orina y el abombamiento de la uretra requiere la exclusión de una este-
nosis del meato.

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

6.3	 Tratamiento

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

Las indicaciones funcionales de la cirugía son:

•	 Meato de localización proximal

•	 Chorro urinario desviado ventralmente 

•	 Estenosis del meato

•	 Pene curvo

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

·	 Meato de localización anómala 

·	 Glande hendido

·	 Pene rotado con rafe cutáneo anómalo

·	 Capuchón prepucial

·	 Transposición penoescrotal

·	 Escroto dividido

Dado que toda intervención quirúrgica entraña 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 tamaño 
adecuado, llevar el neomeato a la punta del glande, si es posible, y conseguir un aspecto estético 
general aceptable de los genitales del niño (2, 3) (grado de comprobación científica: 4; grado de re-
comendación: 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 intervención quirúrgica sobre el pene, hay que tener una 
cautela excepcional con el uso del electrocauterio. El conocimiento de diversas técnicas de recons-
trucción quirúrgica, el cuidado de las heridas y el tratamiento postoperatorio resultan esenciales para 
obtener un resultado satisfactorio. La hormonoterapia preoperatoria con aplicación local o parenteral 
de testosterona, dihidrotestosterona o gonadotropina coriónica beta puede ser útil en pacientes con 
un pene pequeño o para practicar una nueva intervención quirúrgica.

6.3.1	 Edad en el momento de la cirugía

La edad en el momento de la intervención de reparación de un hipospadias primario suele ser de 
6‑18 (7) meses (2) (grado de comprobación científica: 4; grado de recomendación: C). Sin embargo, 
recientemente se ha descrito una reparación más precoz, entre los 4 y 6 meses de edad (grado de 
comprobación científica: 3; grado de recomendación: 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 [chordee] cutánea) y una extirpación 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 mayoría de los casos. La curvatura residual se debe a una desproporción 
del cuerpo y requiere un enderezamiento del pene, en su mayor parte mediante una ortoplastia dor-
sal (modificación de la plicatura dorsal de Nesbit) (9) (grado de comprobación científica: 3; grado de 
recomendación: B).

6.3.3	 Conservación de la placa uretral bien vascularizada

La piedra angular de la reparación del hipospadias es la conservación de la placa uretral bien 
vascularizada y su utilización para la reconstrucción uretral ha pasado a ser básica 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 
incisión relajante en la línea media de la placa, seguida de una reconstrucción según la técnica de 
Snodgrass‑Orkiszewski, en el hipospadias distal, así 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 está 
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 comprobación 
científica: 2b; grado de recomendación: B).

Si no puede conservarse la continuidad de la placa uretral, se utiliza una modificación del colgajo 
tubulizado, con un colgajo en tubo‑onlay o un inlay‑onlay, para prevenir la estenosis de la uretra (17, 
18) (grado de comprobación científica: 3; grado de recomendación: C). En esta situación, así como 
en el hipospadias escrotal o penoescrotal grave, la técnica de Koyanagi o en dos tiempos puede ser 
una opción (19‑21).

Cuando no se dispone de piel del prepucio o pene, o presenta signos de balanitis xerótica oblite-
rante, se utiliza un injerto de mucosa yugal en una reparación onlay o en dos tiempos (22‑25) (grado 
de comprobación científica: 3; grado de recomendación: C). Es posible que el uso de injertos de piel 
inlay permita realizar un mayor número 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 modifican 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	 Reconstrucción uretral

Tras la formación de la neouretra, la intervención se completa mediante una glandeplastia y recons-
trucción de la piel del pene. Cuando hay escasez de cobertura cutánea, puede utilizarse la técnica 
de doble cara prepucial o la colocación de la línea de sutura en el escroto. En los países en los que 
la circuncisión no se realiza de forma sistemática, puede considerarse la reconstrucción del prepu-
cio. Sin embargo, en la reparación PIT, hay que informar a los padres de que el uso de un colgajo de 
dartos prepucial reduce la tasa de fístulas (11) (grado de comprobación científica: 2; grado de reco-
mendación: B).

6.3.6	 Drenaje de orina y colocación de apósitos en la herida 

La orina se drena con una endoprótesis de goteo transuretral o con una sonda suprapúbica. Al-
gunos cirujanos no utilizan drenaje tras la reparación de un hipospadias distal. La colocación de un 
apósito circular con compresión leve y el uso de antibióticos profilácticos son procedimientos conso-
lidados.
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Se ha descrito una amplia variedad de duraciones de las endoprótesis y los apósitos. No pueden 
ofrecerse recomendaciones debido al bajo grado de comprobación científica.

6.3.7	 Resultados

Los adolescentes que se han sometido a la reparación de un hipospadias en la infancia presentan 
una tasa ligeramente mayor de insatisfacción con el tamaño del pene, pero su comportamiento sexual 
no es diferente del observado en los controles (28) (grado de comprobación científica: 2a).
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7.	 CURVATURA CONGÉNITA DEL PENE 

7.1	 Generalidades

La curvatura del pene puede ser ventral, dorsal o lateral. La mayoría 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 comprobación científica: 2). La curvatura está 
causada por la asimetría de los cuerpos cavernosos (1, 4).
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Una curvatura superior a 30 grados se considera clínicamente significativa y una superior a 60 gra-
dos puede dificultar un coito satisfactorio en la edad adulta (5) (grado de comprobación científica: 4).

7.2	 Diagnóstico

El diagnóstico se realiza durante la reparación del hipospadias o epispadias con una erección artifi-
cial (6). La anomalía aislada no suele reconocerse hasta después de la infancia porque el aspecto del 
pene es normal. La curvatura sólo se observa durante las erecciones.

7.3	 Tratamiento

El tratamiento es quirúrgico. Se utiliza una erección artificial para determinar el grado de curvatura 
y comprobar la simetría después de la reparación (6).

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

Para reparar la angulación 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 combinación de liberación completa del cuerpo de 
la uretra desde los cuerpos cavernosos y un tipo diferente de corporoplastia con o sin corporotomía 
para lograr un pene recto (7, 8).
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8.	 VARICOCELE EN NIÑOS Y ADOLESCENTES

8.1	 Generalidades

El varicocele se define como una dilatación anormal de las venas testiculares en el plexo pampi-
niforme causada por reflujo venoso. Es infrecuente en los niños menores de 10 años y se torna más 
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 sólo 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 vías apoptósicas debido a estrés por calor, privación 
de andrógenos y acumulación de materiales tóxicos. Se encuentra una lesión grave en el 20 % de los 
adolescentes afectados, así como hallazgos anormales en el 46 %. Los datos histológicos son simila-
res en los niños o adolescentes y en los varones infértiles. En el 70 % de los pacientes con varicocele 
de grado II y III se observa una pérdida del volumen testicular izquierdo. Sin embargo, los estudios 
de correlación de un testículo hipoplásico con una baja calidad del semen han deparado resultados 
controvertidos (3, 4).

Varios autores han comunicado una corrección del crecimiento testicular después de la varico-
celectomía en adolescentes (grado de comprobación científica: 2) (5, 6). Sin embargo, esto puede 
atribuirse en parte al edema testicular asociado a la sección de los vasos linfáticos (grado de compro-
bación científica: 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 mejoría de 
los parámetros espermáticos tras una varicocelectomía en adolescentes (grado de comprobación 
científica: 1) (3, 9).

8.2	 Diagnóstico

El varicocele es en su mayor parte asintomático 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 diagnóstico depende del hallazgo clínico de un conjunto de venas dilatadas y tortuosas en postura 
erguida; las venas son más pronunciadas cuando el paciente realiza la maniobra de Valsalva.

El varicocele se clasifica en 3 grados: grado I, Valsalva positivo (palpable sólo con la maniobra de 
Valsalva); grado II, palpable (palpable sin la maniobra de Valsalva); grado III, visible (visible a distancia) 
(10). El tamaño de ambos testículos ha de evaluarse durante la palpación para detectar un testículo 
más pequeño.

El reflujo venoso hacia el plexo pampiniforme se diagnostica mediante la distribución del flujo en 
color Doppler en decúbito supino y en posición erguida (11). El reflujo venoso detectado en la eco-
grafía se clasifica exclusivamente como varicocele subclínico. La ecografía incluye una evaluación del 
volumen testicular para discriminar una hipoplasia testicular. En los adolescentes, un testículo más pe-
queño que el otro en más de 2 ml se considera hipoplásico (grado de comprobación científica: 4) (1).

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

8.3	 Tratamiento

La intervención quirúrgica se basa en la ligadura u oclusión de las venas espermáticas internas. La 
ligadura se realiza a distintos niveles:

·	 ligadura microquirúrgica inguinal (o subinguinal)

·	 ligadura suprainguinal, mediante técnicas abiertas o laparoscópicas (13‑16)

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

Para la ligadura quirúrgica debe utilizarse alguna forma de aumento óptico (microscópico o laparos-
cópico) porque la arteria espermática interna tiene un diámetro 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 oclusión angiográfica se basa en una 
esclerosis retrógrada o anterógrada de las venas espermáticas internas (18, 19).

Se prefiere la varicocelectomía con conservación linfática para evitar la formación de hidroceles 
y la aparición de hipertrofia testicular y para lograr una mejor función testicular según la prueba de 
estimulación con LHRH (grado de comprobación científica: 2; grado de recomendación: A) (7, 13, 
16, 17, 20). Los métodos de elección consisten en reparaciones microquirúrgicas (microscópicas) 
subinguinales o inguinales o en reparaciones con conservación linfática abiertas o laparoscópicas 
suprainguinales.

La oclusión angiográfica de las venas espermáticas internas también cumple estos requisitos. Sin 
embargo, aunque este método es menos cruento, parece acompañarse de una mayor tasa de fraca-
sos (grado de comprobación científica: 2; grado de recomendación: B) (1, 19).

No existen pruebas de que el tratamiento del varicocele a una edad pediátrica ofrezca un mejor 
resultado andrológico que una intervención realizada con posterioridad. Los criterios recomendados 
de indicación de la varicocelectomía en niños y adolescentes son (1, 21):

·	 varicocele asociado a un testículo pequeño

·	 enfermedad testicular añadida que afecta a la fertilidad

·	 varicocele palpable bilateral

·	 calidad patológica del semen (en adolescentes mayores)

·	 varicocele asociado a una respuesta supranormal en la prueba de estimulación con LHRH

·	 varicocele sintomático

También puede contemplarse la reparación de un varicocele extenso que provoca molestias físicas 
o psicológicas. Otros varicoceles deberán ser objeto de seguimiento hasta que pueda realizarse un 
espermiograma fiable (grado de comprobación científica: 4; grado de recomendación: C).
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9.	 MICROPENE

9.1	 Generalidades

El micropene es un pene pequeño pero, por lo demás, normalmente formado con una longitud 
estirado inferior a 2,5 desviaciones estándar por debajo de la media (1‑3).

Además de un micropene idiopático, se han identificado dos causas principales de estimulación 
hormonal anormal:

·	 Hipogonadismo hipogonadotrópico (debido a una secreción insuficiente de GnRH).

·	 Hipogonadismo hipergonadotrópico (debido a una incapacidad de los testículos de producir 
testosterona)
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9.2	 Diagnóstico

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

La evaluación inicial debe determinar si la etiología del micropene es central (hipotálamo/hipófisis) 
o testicular. Ha de llevarse a cabo una evaluación endocrinológica pediátrica inmediatamente. La ca-
riotipificación es obligatoria en todos los pacientes con micropene.

Hay que evaluar la función 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 testículos impalpables e hipogonadismo 
hipogonadotrópico debe realizarse una laparoscopia para confirmar un síndrome de testículos eva-
nescentes o unos testículos hipoplásicos criptorquídicos intraabdominales. Esta investigación puede 
demorarse hasta el año de edad (2).

9.3	 Tratamiento

El endocrinólogo pediátrico se encarga de tratar la insuficiencia hipofisaria o testicular. En los pa-
cientes con insuficiencia testicular y sensibilidad a los andrógenos confirmada se recomienda el trata-
miento con andrógenos durante la infancia y la pubertad para estimular el crecimiento del pene (grado 
de comprobación científica: 2; grado de recomendación: B) (4‑7). En presencia de insensibilidad a los 
andrógenos, se pone en duda el buen resultado en cuanto a función sexual y puede contemplarse 
una conversión de sexo (8‑10).
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10.	 TRASTORNOS DIURNOS DE LAS VÍAS URINARIAS INFERIORES 

10.1	 Generalidades

De acuerdo con el nuevo documento de terminología de la ICCS, ‘trastornos diurnos de las VUI’ 
es el nuevo término que se utiliza para agrupar los problemas de incontinencia funcional en los niños 
(1). Una vez descartada una posible uropatía o neuropatía subyacente, un problema de incontinencia 
infantil se agrupa en la categoría 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, está claro que está 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-
cación de los esfínteres y los hábitos de ir al baño relacionados con el modo de vida moderno, aunque 
con pocas pruebas científicas. Más bien, es la vida moderna y las normas más altas de higiene las 
que han dado lugar probablemente a que los problemas de incontinencia reciban más atención, por 
lo que el incremento de la prevalencia podría atribuirse a una mayor concienciación. Existe una amplia 
variación en la prevalencia comunicada, entre el 2 % y el 20 % (2‑6), que podría reflejar la variación en 
las definiciones utilizadas.

10.2	 Definición

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

En el almacenamiento vesical y la evacuación normales interviene un llenado a presión baja y volu-
men adecuado de la vejiga. Esto se sigue de una contracción continua del detrusor, lo que provoca 
un vaciamiento completo de la vejiga, asociado a una relajación adecuada del complejo esfinteriano. 
El almacenamiento de orina normal en la vejiga y la evacuación se controlan mediante una interacción 
compleja entre la médula espinal, el tronco del encéfalo, el mesencéfalo y las estructuras corticales 
superiores, acompañada de una integración compleja de las inervaciones simpática, parasimpática y 
somática (7).

Es comprensible que sea probable que este complejo mecanismo de control sea vulnerable a 
distintos tipos de disfunción. Durante el sofisticado desarrollo inicial de los mecanismos normales de 
control de la micción pueden aparecer diversos trastornos funcionales del complejo detrusor‑esfínter. 
Por tanto, se cree que la disfunción miccional es la expresión de una maduración incompleta o tardía 
del complejo esfinteriano vesical.

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

10.2.1	  Disfunción 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 síndrome de tenesmo vesical, o hipoactivo, como en la vejiga hipoactiva o 
demasiado distensible (anteriormente conocida como ‘vejiga perezosa’). Algunos niños posponen 
la micción de forma habitual, lo que da lugar a una posposición de la evacuación.

10.2.2	 Disfunciones de la fase de evacuación (vaciamiento) 

En las disfunciones de la fase de evacuación (vaciamiento), la principal disfunción consiste en una 
interferencia en el esfínter y el suelo de la pelvis durante la contracción del detrusor. El término general 
para aludir a esta situación es evacuación disfuncional. Se describen diferentes grados de disfun-
ción, en función de la intensidad de la interferencia en el esfínter y suelo de la pelvis. Una interferencia 
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leve produce una micción en staccato, mientras que una interferencia más intensa provoca una inte-
rrupción de la micción y esfuerzos, debido a la incapacidad de relajarse durante la micción.

La disfunción del esfínter vesical suele asociarse a disfunción intestinal, como estreñimiento y man-
chado por heces. En ocasiones, se observan cambios anatómicos secundarios, como trabeculación, 
divertículos y reflujo vesicoureteral.

10.3	 Diagnóstico

Una evaluación incruenta, consistente en anamnesis, exploración clínica, uroflujometría, ecografía 
y diario vesical, resulta esencial para establecer un diagnóstico.

En el grupo de edad pediátrico, en el que la anamnesis se obtiene de los padres y el niño conjunta-
mente, se recomienda un método estructurado por medio de un cuestionario. Muchos signos y sínto-
mas relacionados con la micción y la enuresis serán desconocidos para los padres y deben indagarse 
expresamente, empleando el cuestionario como una lista de comprobación. Un diario miccional es 
indispensable para determinar la frecuencia miccional y los volúmenes evacuados del niño, así como 
sus hábitos de bebida. La anamnesis también ha de incluir una evaluación de la función intestinal. 
Recientemente se han desarrollado y validado algunas puntuaciones de micción disfuncional (9, 10).

Durante la exploración física es necesaria una inspección genital y una observación de la columna 
lumbosacra y las extremidades inferiores para descartar una uropatía o neuropatía evidente. La uro-
flujometría con determinación del residuo posmiccional evalúa la capacidad de vaciamiento, mientras 
que la ecografía de las vías urinarias superiores investiga la presencia de cambios anatómicos secun-
darios. Un diario miccional aporta información sobre la función 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, o en caso de fracaso de un tratamiento previo, está 
justificada una reevaluación y pueden contemplarse estudios videourodinámicos. En ocasiones hay 
problemas urológicos o neurológicos subyacentes leves, que sólo pueden sospecharse mediante el 
uso de videourodinámica.

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

Una valoración psicológica resulta útil en los niños o las familias con problemas psicológicos impor-
tantes relacionados con la disfunción miccional.

10.4	 Tratamiento

El tratamiento de la disfunción miccional consiste en rehabilitación de las vías urinarias inferiores, lo 
que se conoce básicamente como uroterapia. Uroterapia significa tratamiento no quirúrgico ni farma-
cológico de la función de las vías 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 específicas.

10.4.1	 Tratamiento convencional

La uroterapia convencional se define como el tratamiento no quirúrgico ni farmacológico de la dis-
función de las VUI. Consta de los siguientes componentes:

·	 Información y desmitificación, lo que incluye una explicación de la función normal de las VUI y 
de cómo un niño concreto se desvía de la función normal.

·	 Instrucciones sobre lo que debe hacerse con respecto al problema, es decir, hábitos regulares 
de micción, postura miccional sana, evitación de maniobras de aguante, etc.
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·	 Consejos sobre los hábitos de vida en relación con el consumo de líquidos, la prevención del 
estreñimiento, etc.

·	 Registro de los síntomas y los hábitos miccionales mediante diarios vesicales o gráficos de 
frecuencia‑volumen.

·	 Apoyo y ánimo a través de una supervisión 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 comprobación científica es bajo, ya que la mayoría de 
los programa de uroterapia son retrospectivos y no controlados.

10.4.2	 Intervenciones específicas

Además de la uroterapia, existen algunas intervenciones específicas, como fisioterapia (por ejem-
plo, ejercicios del suelo de la pelvis), biorregulación, terapia con alarmas y neuroestimulación. 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 comprobación científica es bajo 
(11‑15).

En ciertos casos puede añadirse farmacoterapia. Se ha demostrado que los espasmolíticos y an-
ticolinérgicos son eficaces, aunque el grado de comprobación científica es bajo. Más recientemente, 
se han publicado algunos EAC. En un ensayo con tolterodina se demostró seguridad pero no eficacia 
(16), mientras que otro EAC con propiverina reveló seguridad y eficacia (17) (grado de comprobación 
científica: 1) (17). La diferencia de resultados se debe probablemente al diseño de los estudios. A pe-
sar del bajo grado de comprobación científica en relación con los anticolinérgicos y antimuscarínicos, 
se recomienda su uso (grado de recomendación: B) debido al elevado número de estudios en que se 
ha comunicado un efecto positivo sobre los síntomas de VHA.

Aunque los alfabloqueantes se emplean en ocasiones, un EAC no reveló ningún efecto beneficioso 
(18). La inyección de toxina botulínica parece prometedora, pero sólo puede utilizarse como indica-
ción no autorizada (19).
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11.	 ENURESIS MONOSINTOMÁTICA

11.1	 Generalidades

Enuresis es sinónimo de incontinencia nocturna intermitente. Es un síntoma frecuente en los niños. 
Con una prevalencia del 5 %‑10 % a los 7 años, se trata de uno de los trastornos más prevalentes en 
la infancia. Con una tasa de curación espontánea anual del 15 %, se considera relativamente benigna 
(1, 2).

Sin embargo, este trastorno persistirá hasta la edad adulta en 7 de cada 100 niños con enuresis a 
los 7 años. Dado que es un trastorno estresante, que supone una carga psicológica importante para 
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los niños y origina una autoestima baja, se aconseja el tratamiento desde los 6‑7 años en adelante. El 
tratamiento resulta innecesario en los niños más pequeños en los que es probable la curación espon-
tánea. El estado mental del niño, las expectativas familiares, los aspectos sociales y el entorno cultural 
deben tenerse en cuenta antes de iniciar el tratamiento.

11.2	 Definición

Enuresis es el proceso que describe el síntoma de incontinencia durante la noche. Todo episodio 
en el que se moja la cama durante el sueño por encima de los 5 años es enuresis. Sin embargo, lo 
más importante es que sólo se trata de un síntoma aislado. Se dice que los niños con otros síntomas 
de VUI y enuresis presentan una enuresis no monosintomática. Una anamnesis detallada, con 
exclusión de otros síntomas diurnos, es obligatoria antes de diagnosticar una enuresis monosinto-
mática. Cualquier síntoma de las vías urinarias asociado hace que se trate de un ‘trastorno diurno 
de las VUI’ (3).

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

Tres factores desempeñan una función fisiopatológica importante:

·	 producción nocturna de orina elevada

·	 capacidad baja de la vejiga o aumento de la actividad del detrusor por la noche

·	 trastorno del despertar

Debido a un desequilibrio entre la producción nocturna de orina y la capacidad de la vejiga por la 
noche, la vejiga puede llenarse fácilmente por la noche y el niño se despertará para vaciar la vejiga o 
u orinará durante el sueño si existe ausencia de despertar (1‑3).

11.3	 Diagnóstico

El diagnóstico se realiza mediante la anamnesis. En un paciente con enuresis monosintomática 
no se necesitan más pruebas complementarias. Un diario miccional, en el que se registra la función 
vesical diurna y la producción nocturna de orina, ayudará a orientar el tratamiento. Puede obtenerse 
una estimación de la producción nocturna de orina pesando los pañales por la mañana y sumando el 
volumen de la micción matutina. La determinación de la capacidad vesical diurna ofrece una estima-
ción de la capacidad de la vejiga con respecto a los valores normales para la edad (4).

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

11.4	 Tratamiento

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

11.4.1	 Medidas terapéuticas de apoyo

La explicación de la enfermedad al niño y los padres ayuda a desmitificar el problema. Han de repa-
sarse los hábitos de comida y bebida, haciendo hincapié en una ingestión normal de líquidos durante 
el día 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 húmedas y secas tiene éxito.

En primer lugar debe introducirse el asesoramiento, la facilitación de información, el refuerzo positi-
vo y el aumento (y apoyo) de la motivación del niño. Hay un grado elevado de comprobación científica 
que demuestra que el tratamiento de apoyo es más eficaz que no hacer nada, aunque la tasa de 
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curación no es significativamente alta. Sin embargo, el tratamiento de apoyo como terapia inicial se 
acompaña de un grado elevado de recomendación (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 más importantes.

11.4.2	 Tratamiento con alarmas

El tratamiento con alarmas es la mejor forma de tratar el trastorno del despertar (grado de com-
probación científica: 1) (grado de recomendación: 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	 Medicación

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 µg, o en forma de liofilizado oral de desmopresina 
sublingual, 120‑240 µg. El aerosol nasal ha dejado de recomendarse debido a un mayor riesgo de 
sobredosis (6) (grado de comprobación científica: 1) (grado de recomendación: A) (7). Sin embargo, 
las tasas de recidivas son elevadas tras la suspensión de DDAVP (4).

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

Imipramina, que ha sido popular en el tratamiento de la enuresis, sólo logra una tasa moderada de 
respuestas del 50 % y presenta una tasa elevada de recidivas. Además, se ha descrito cardiotoxici-
dad y muertes por sobredosis. Por tanto, no debe recomendarse su uso (grado de comprobación 
científica: 1) (grado de recomendación: C) (8).
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12.	 TRATAMIENTO DE LA VEJIGA NEURÓGENA EN NIÑOS

12.1	 Generalidades

La disfunción detrusor‑esfínter neurógena (DDEN) puede surgir como consecuencia de una lesión 
a cualquier nivel del sistema nervioso. Este proceso contribuye a diversas formas de disfunción de 
las vías urinarias inferiores, lo que puede dar lugar a incontinencia, infecciones urinarias (IU), reflujo 
vesicoureteral (RVU) y formación de cicatrices renales. Es posible que se requiera cirugía para esta-
blecer el drenaje vesical adecuado. Si no se trata correctamente, la DDEN puede llegar a provocar 
insuficiencia renal, con necesidad de diálisis o trasplante.

El tratamiento de la disfunción neurógena del esfínter vesical en los niños ha experimentado cam-
bios importantes a lo largo de los años. Aunque pañales, sondas permanentes, dispositivos externos, 
maniobra de Credé y varios tipos de derivación urinaria han sido métodos aceptables de tratamiento, 
ahora se reservan únicamente para un pequeño número de pacientes resistentes. La introducción del 
sondaje intermitente (SI) limpio ha revolucionado el tratamiento de los niños con vejiga neurógena. 
No sólo ha hecho que el tratamiento conservador sea una opción terapéutica muy satisfactoria, sino 
también que la creación quirúrgica de reservorios continentes sea una alternativa terapéutica muy 
eficaz, con un buen resultado en cuanto a calidad de vida y protección renal (1‑3).

La vejiga neurógena en los niños con mielodisplasia cursa con diversos patrones de disfunción 
detrusor‑esfínter dentro de una amplia gama de intensidades. Alrededor del 15 % de los recién naci-
dos con mielodisplasia carece de signos de disfunción neurourológica al nacer. Sin embargo, hay una 
probabilidad alta de cambios progresivos en la dinámica de las lesiones neurológicas con el tiempo. 
Incluso los niños con una función neurourológica normal al nacer presentan un riesgo del 33 % de 
desarrollar disinergia detrusor‑esfínter o desnervación al alcanzar la pubertad. En el momento del na-
cimiento, la mayoría de los pacientes tienen unas vías urinarias superiores normales, pero casi el 60 % 
de ellos presenta un deterioro de las vías superiores por infecciones, cambios vesicales y reflujo (4‑7).

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

12.2	 Definición

El cuadro más frecuente es al nacer, con mielodisplasia. El término mielodisplasia engloba un grupo 
de anomalías congénitas derivadas de defectos en el cierre del tubo neural. Las lesiones pueden con-
sistir en espina bífida oculta, meningocele, lipomielomeningocele o mielomeningocele. El mielomenin-
gocele es, con mucho, el defecto más frecuente y perjudicial. Las lesiones traumáticas y neoplásicas 
de la médula espinal son menos comunes en los niños. Además, los diferentes ritmos de crecimiento 
entre los cuerpos vertebrales y la médula espinal en alargamiento pueden introducir un factor diná-
mico en la lesión. 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 neurológicas. No obstante, en casi el 90 % de los pacientes, una anomalía cutánea recu-
bre la parte inferior de la columna vertebral y esta afección es fácil de detectar mediante inspección 
simple de la región lumbar (8).
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La agenesia sacra total o parcial es una anomalía congénita rara que consiste en la ausencia, par-
cial o total, de una o más vértebras sacras. Esta anomalía puede formar parte del síndrome de regre-
sión caudal y debe considerarse en todo niño que presente una malformación anorrectal (MAR). Los 
pacientes con parálisis cerebral también pueden presentar grados variables de disfunción miccional, 
normalmente en forma de contracciones vesicales desinhibidas (a menudo por espasticidad del suelo 
de la pelvis y el complejo esfinteriano) y enuresis.

La disfunción del esfínter vesical se correlaciona poco con el tipo y el nivel medular de la lesión 
neurológica.

12.3	 Clasificación

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

La mayoría de los sistemas de clasificación se desarrollaron principalmente para describir los tipos 
de disfunción secundarios a enfermedades o lesiones neurológicas. Estos sistemas se basan en la 
localización de la lesión neurológica y los datos de la exploración neurourológica. Estas clasificacio-
nes han tenido mayor utilidad en los adultos, en los que las lesiones neurógenas suelen deberse a un 
traumatismo y se identifican más fácilmente.

En los niños, el nivel medular y el alcance de la lesión congénita se correlacionan mal con la evo-
lución clínica. Así pues, las clasificaciones urodinámicas y funcionales han sido más prácticas para 
definir la extensión de la enfermedad y planificar el tratamiento en los niños.

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

·	 la vejiga puede estar hiperactiva con aumento de las contracciones, así como con una 
capacidad y distensibilidad bajas, o inactiva sin contracciones eficaces

·	 la salida (uretra y esfínter) puede presentar una hiperactividad independiente que causa 
obstrucción funcional, o encontrarse paralizada sin resistencia al flujo urinario

·	 estos trastornos pueden presentarse en diversas combinaciones

Se trata principalmente de una clasificación basada en los datos urodinámicos. El conocimiento 
de la fisiopatología de los trastornos es esencial para planificar un plan de tratamiento racional para 
cada paciente. En caso de mielomeningocele, la mayoría de los pacientes presentarán un detrusor 
hiperreflexivo y un esfínter disinérgico, lo cual representa una combinación peligrosa a medida que se 
genera presión y las vías superiores resultan amenazadas.

12.4	 Estudios urodinámicos

Los estudios urodinámicos permiten al médico observar la función de las vías 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 vías urinarias inferiores, un estudio urodinámico 
bien realizado es imprescindible en la evaluación de todo niño con vejiga neurógena.

Dado que el nivel óseo no se corresponde a menudo con el defecto neurológico presente y que el 
efecto de la lesión sobre la función vesical no puede determinarse por completo mediante estudios ra-
diológicos o exploración física, la información obtenida de un estudio urodinámico resulta inestimable. 
Un estudio urodinámico también ofrece al médico información acerca de la respuesta de la unidad 
vesicouretral al tratamiento, como demuestra una mejoría o empeoramiento durante el seguimiento.

Es importante determinar varios parámetros urodinámicos, tales como:

·	 capacidad de la vejiga
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·	 presión de llenado intravesical

·	 presión intravesical en el momento de fuga uretral

·	 presencia o ausencia de actividad refleja del detrusor 

·	 competencia de los mecanismos esfinterianos interno y externo

·	 grado de coordinación de los mecanismos del detrusor y esfinterianos

·	 patrón miccional

·	 volumen de orina residual posmiccional

12.4.1 Método de estudio urodinámico

Hay muy pocos datos comparativos en los que se evalúe la complejidad y la capacidad invasora 
de las pruebas urodinámicas por vejiga neurógena en los niños.

12.4.2	 Uroflujometría

Dado que la uroflujometría es la menos cruenta de todas las pruebas urodinámicas, puede utili-
zarse como instrumento de cribado inicial. Ofrece una manera objetiva de evaluar la eficiencia de la 
evacuación y, junto con una exploración ecográfica, también permite determinar el volumen de orina 
residual. A diferencia de los niños con disfunción miccional no neurógena, la uroflujometría apenas se 
utiliza como instrumento de investigación único en los niños con vejiga neurógena, ya que no aporta 
información sobre la capacidad de almacenamiento de la vejiga, si bien puede ser muy útil comprobar 
el vaciamiento durante el seguimiento. La limitación más importante de un estudio urodinámico es la 
necesidad de que el niño 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 o abdominal mediante un elec-
tromiograma (EMG) durante una uroflujometría puede utilizarse para evaluar la coordinación entre el 
detrusor y el esfínter. Como se trata de una prueba incruenta, la combinación de uroflujometría y EMG 
puede ser muy útil para evaluar la actividad esfinteriana durante la micción (9‑12) (grado de compro-
bación científica: 3) (grado de recomendación: C).

12.4.3	 Cistometría

Aunque moderadamente cruenta y dependiente de la cooperación del niño, la cistometría realizada 
en niños proporciona información valiosa sobre la contractilidad del detrusor y la distensibilidad. La 
cantidad de información obtenida de cada estudio tiene que ver con el grado de interés y atención 
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 infusión varían durante la cistometría. La Sociedad interna-
cional de continencia infantil (ICCS) recomienda el uso de una cistometría de llenado lento (velocidad 
de llenado < 10 ml/min) en los niños (13). Sin embargo, se ha propuesto que la velocidad de infusión 
debe ajustarse con arreglo a la capacidad teórica del niño, en función de su edad y dividida por 
10 (14).

En varios estudios clínicos con uso de cistometría de llenado artificial convencional para evaluar 
la vejiga neurógena en niños se ha comunicado que la cistometría convencional proporciona infor-
mación útil para el diagnóstico y seguimiento de los niños con vejiga neurógena (15‑20). Todos los 
estudios fueron series clínicas retrospectivas y carecieron de comparación con una cistometría de 
llenado natural, por lo que el grado de recomendación de una cistometría artificial en los niños con 
vejiga neurógena no es elevado (grado de comprobación científica: 4). Además, hay datos que indican 
que el comportamiento vesical natural se altera durante la cistometría de llenado artificial convencional 
(21, 22).
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Sin embargo, la cistometría convencional resulta útil en los lactantes para predecir un futuro dete-
rioro. Los parámetros urodinámicos, como una capacidad y distensibilidad bajas y una presión alta en 
el punto de fuga, no son buenos factores pronósticos de un futuro deterioro. La resolución del reflujo 
es menos probable en estas vejigas (15, 20, 22) (grado de comprobación científica: 4).

Durante una cistometría 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 teoría, 
esto permite una evaluación de la función vesical en condiciones casi fisiológicas. Los estudios con 
cistometría de llenado natural en niños deparan resultados similares a los de estudios realizados en 
adultos. La cistometría de llenado natural depara una menor elevación de la presión del detrusor du-
rante el llenado, así como volúmenes evacuados inferiores con presiones de evacuación más altas. 
La incidencia de hiperactividad vesical es mayor con la cistometría de llenado natural que con la cis-
tometría de llenado artificial convencional (21, 23, 24).

Aunque sólo existen algunos estudios sobre la cistometría de llenado natural en niños con vejiga 
neurógena, los resultados indican que detecta nuevos hallazgos en comparación con los diagnósticos 
emitidos mediante cistometría convencional (21) (grado de comprobación científica: 3). Sin embargo, 
la comparación entre la cistometría de llenado natural y artificial no se ha realizado con una prueba de 
referencia, lo que dificulta la conclusión de qué estudio constituye un reflejo fiel de la función vesical 
natural. Los resultados obtenidos en la población adulta no neurógena han puesto en duda la fiabili-
dad de la cistometría de llenado natural, ya que con ésta se ha demostrado una incidencia elevada de 
hiperactividad vesical en voluntarios asintomáticos totalmente normales (25).

El principal inconveniente de la cistometría de llenado natural es que es laboriosa y lleva mucho 
tiempo. Además, debido a la sonda transuretral que se utiliza durante este estudio, es posible obtener 
resultados falsos positivos causados por la sonda. Especialmente en los niños, el registro de episo-
dios es difícil y existe un mayor riesgo de artefactos, lo que dificulta aún más la interpretación de la 
enorme cantidad de datos.

La cistometría de llenado natural sigue siendo una técnica nueva en la población pediátrica. Se ne-
cesita reunir más datos de una manera normalizada antes de poder aceptarla de forma generalizada 
(11).

12.5	 Tratamiento

La asistencia médica de los niños con mielodisplasia y vejiga neurógena precisa observación constante 
y adaptación a los problemas nuevos. En los primeros años de vida, los riñones son muy sensibles a 
la presión retrógrada y la infección. Durante este período, se hace hincapié en la documentación del 
patrón de DDEN y en la evaluación del potencial de obstrucción funcional y RVU.

12.5.1	 Pruebas complementarias

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

Al cabo de unas semanas puede realizarse una evaluación urodinámica, que debe repetirse a 
intervalos regulares, en combinación con una evaluación de las vías superiores (26‑28) (grado de 
comprobación científica: 3) (grado de recomendación: B).

12.5.2	 Tratamiento precoz con sondaje intermitente

La abrumadora experiencia obtenida a lo largo de los años con el tratamiento precoz de la vejiga 
neurógena en lactantes se ha traducido en el consenso de que los niños no presentan un deterioro 
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de las vías superiores cuando son tratados precozmente con SI y anticolinérgicos. El SI debe iniciarse 
poco después de nacer en todos los niños, sobre todo en aquellos con signos de posible obstrucción 
de la salida (26, 29‑37) (grado de comprobación científica: 2) (grado de recomendación: B).

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

El tratamiento precoz conlleva menos cambios en las vías superiores, pero también una mejor pro-
tección vesical y menores tasas de incontinencia. Se ha indicado que el incremento de las presiones 
vesicales debido a disinergia detrusor‑esfínter 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, lo que origina una vejiga pequeña y no distensible con presiones progre-
sivamente elevadas.

La instauración precoz del SI y los anticolinérgicos pueden prevenirlo en algunos casos (2, 37, 40) 
(grado de comprobación científica: 3). La evaluación retrospectiva de pacientes también ha revelado 
que se precisa un número significativamente menor de cistoplastias de aumento en los pacientes con 
SI de inicio precoz (33, 34) (grado de comprobación científica: 4).

12.5.3	 Tratamiento médico

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

Se han investigado dos formas diferentes de tolterodina en niños con vejiga neurógena. Se ha 
comprobado que la formulación de liberación prolongada de tolterodina es tan eficaz como la de libe-
ración instantánea, con las ventajas de ser de administración única y más barata. Aunque el resultado 
clínico es alentador, el grado de comprobación científica es bajo para los anticolinérgicos porque no 
se han realizado estudios controlados (40, 41‑47) (grado de comprobación científica: 3) (grado de 
recomendación: B).

El uso de medicación para facilitar el vaciamiento en los niños con vejiga neurógena no se ha es-
tudiado bien en la bibliografía. En algunos estudios sobre el bloqueo alfaadrenérgico en los niños con 
vejiga neurógena 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 comprobación científica: 4) (grado 
de recomendación: C).

12.5.3.1	 Inyecciones de toxina botulínica

En las vejigas neurógenas que son resistentes a los anticolinérgicos y permanecen en un estado de 
capacidad pequeña y presión elevada, una opción novedosa de tratamiento es la inyección de toxina 
botulínica en el detrusor. Algunos resultados prometedores iniciales en adultos han llevado a su uso 
en niños. Hasta ahora, los estudios del efecto clínico de la toxina botulínica en niños han sido abiertos 
y faltan ensayos clínicos controlados y prospectivos. Sin embargo, la inyección de toxina botulínica en 
vejigas resistentes al tratamiento parece una opción terapéutica eficaz y segura.

Este tratamiento parece más 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 niños, la dosis se calcula según el peso corporal y una edad mínima, con precaución con 
respecto a la dosis total en caso de emplearse también para tratar la espasticidad. En la actualidad, 
no está claro cuántas veces puede repetirse este tratamiento, aunque se ha comprobado que el tra-
tamiento repetitivo es seguro en los adultos (53‑55) (grado de comprobación científica: 3) (grado de 
recomendación: C).

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

Los niños con vejiga neurógena presentan trastornos de la función intestinal además de la función 
urinaria. La incontinencia fecal en estos niños suele ser imprevisible. Tiene que ver con la tasa de 
recambio del material fecal en la zona anal después de la evacuación, con el grado en que estén 
intactas la sensibilidad y la función motora de la médula sacra y con la reactividad refleja del esfínter 
anal externo (57).

La incontinencia fecal se trata con mayor frecuencia con laxantes suaves, como aceite mineral, 
combinados con enemas para facilitar la eliminación del contenido intestinal. A menudo resulta nece-
sario un régimen regular y eficiente de vaciamiento intestinal para mantener la continencia fecal y quizá 
deba comenzar a una edad muy temprana. Con enemas anterógrados o retrógrados, la mayoría de 
estos niños tendrán menos problemas de estreñimiento y pueden lograr un cierto grado de continen-
cia fecal (58‑62) (grado de comprobación científica: 3).

Los programas de entrenamiento con biorregulación para reforzar el esfínter anal externo no han 
demostrado ser más eficaces que un programa de tratamiento intestinal convencional para lograr la 
continencia fecal (63). La electroestimulación intestinal también ofrece un grado variable de mejoría a 
algunos pacientes (64) (grado de comprobación científica: 3) (grado de recomendación: C).

12.5.5	 Infecciones urinarias

Las IU son frecuentes en los niños con vejiga neurógena. En ausencia de reflujo, las IU deben tra-
tarse de forma sintomática. Existen pruebas sólidas para no recetar antibióticos a los pacientes que 
presentan bacteriuria, pero no síntomas clínicos. Aunque se observa bacteriuria en más de la mitad de 
los niños con SI limpio, los pacientes asintomáticos no necesitan tratamiento (65‑67) (grado de com-
probación científica: 3). Los pacientes con RVU suelen recibir antibióticos profilácticos para reducir la 
incidencia de pielonefritis, que puede provocar una lesión renal (68, 69).

12.5.6	 Sexualidad

Aunque no supone un problema en la infancia, la sexualidad se torna cada vez más importante a 
medida que el paciente se hace mayor. Esta cuestión se ha ignorado históricamente 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 niños con una buena respuesta al tratamiento anticolinérgico y un esfínter hiperactivo pueden 
ser continentes entre los sondajes. La presión vesical y el desarrollo de las vías urinarias superiores 
determinarán si resulta necesario añadir otros tratamientos.

La hiperactividad resistente al tratamiento del detrusor, o una capacidad pequeña 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 esfínter o cuello 
de la vejiga competente y una uretra que pueda sondarse. Rara vez se utiliza estómago como parche 
de aumento debido a las complicaciones asociadas (70). Con frecuencia se emplean parches de 
íleon o colon para aumentar la vejiga, de modo que estos segmentos intestinales parecen igualmente 
útiles. A pesar de algunas ventajas (por ejemplo, evitación del moco, menor tasa de cáncer y menos 
complicaciones), no se ha demostrado que otras técnicas con conservación del urotelio, como la au-
tocistoplastia de aumento y 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 preclínicos; los avances recientes indican que los tejidos 
vesicales manipulados pueden tener una mayor aplicación clínica en el futuro (73).
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12.5.8	 Procedimientos sobre la salida de la vejiga

Los niños con hiperactividad del detrusor, pero con esfínteres hipoactivos, son más adecuados 
para proteger las vías superiores, aunque tendrán una incontinencia grave. El tratamiento inicial con-
siste en SI (ya que podría reducir el grado de incontinencia y ofrece un control mucho mejor sobre las 
IU) con anticolinérgicos. A una edad más avanzada se incrementará 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 estimulación 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 quirúrgicas para 
mantener la continencia. Aunque una cistoplastia de aumento simple resulta suficiente en la mayor 
parte de las vejigas de capacidad baja y presión 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 reconstrucción del cuello de la vejiga y otras 
formas de reconstrucción 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 quirúrgico del cuello de la vejiga resulta necesaria de forma primaria o como intervención 
secundaria en algunas situaciones clínicas excepcionales. En esta situación se precisará un estoma 
continente. Sin embargo, la mayoría de los cirujanos prefieren dejar permeables el cuello de la vejiga 
y la uretra como medida de precaución.

12.5.9	 Estoma continente

La cistoplastia de aumento con un estoma continente adicional se utiliza principalmente tras el 
fracaso de una intervención previa sobre la salida de la vejiga. También resulta aconsejable cuando es 
probable una incapacidad de sondar por vía transuretral. Un estoma continente en la pared abdominal 
puede ser especialmente beneficioso en los pacientes con espina bífida confinados en una silla de 
ruedas, que a menudo tienen dificultades con el sondaje uretral o 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	 Sustitución total de la vejiga

La sustitución total de la vejiga en anticipación de una micción normal en niños es muy rara, ya que 
hay muy pocas indicaciones de una cistectomía total, con conservación de la salida de la vejiga y un 
esfínter uretral competente. Este tipo de sustitución vesical es mucho más frecuente en la reconstruc-
ción urológica adulta. Cualquier tipo de construcción importante de la vejiga y su salida debe reali-
zarse en centros con experiencia suficiente con la técnica quirúrgica y con personal sanitario experto 
para efectuar el seguimiento postoperatorio (80‑82).

12.5.11	 Seguimiento de por vida de los pacientes con vejiga neurógena

Los pacientes con vejiga neurógena requieren una supervisión de por vida y la vigilancia de la 
función renal es extremadamente importante. La investigación periódica de alteraciones en las vías 
urinarias superiores, la función renal y la situación vesical es imprescindible. Así pues, se necesitan 
pruebas urodinámicas repetidas con más frecuencia (cada año) en los niños más pequeños y con 
menor frecuencia en los niños mayores. Desde el punto de vista urológico, está justificado repetir el 
estudio urodinámico cuando el paciente presenta una variación de los síntomas o se somete a algún 
procedimiento neuroquirúrgico. En caso de cambios evidentes en las vías urinarias superiores e infe-
riores, o de variaciones de los síntomas neurológicos, está indicada una evaluación más detallada con 
pruebas urodinámicas y resonancia magnética vertebral.

La insuficiencia renal puede progresar lentamente o aparecer con asombrosa velocidad en estos 
niños. Los pacientes que se han sometido a procedimientos de reconstrucción con intestino deben 
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ser objeto de seguimiento con regularidad para identificar complicaciones tales como infección, for-
mación de cálculos, rotura del reservorio, cambios metabólicos o neoplasias malignas (83).
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13.	� DILATACIÓN DE LAS VÍAS URINARIAS SUPERIORES (UNIÓN 
URETEROPÉLVICA Y OBSTRUCCIÓN DE LA UNIÓN URETEROVESICAL)

13.1	 Generalidades

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

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

Mucho más difícil es la definición de obstrucción. La creación de una línea divisoria entre vías urina-
rias ‘obstruidas’ y ‘no obstruidas’, como si estas entidades pudieran diferenciarse claramente como 
‘blanco’ o ‘negro’, es imposible. En la actualidad, la definición más aceptada es que la obstrucción re-
presenta una restricción al flujo urinario que, si no se trata, provocará un deterioro renal progresivo (3).

13.2	 Diagnóstico

Debido al uso generalizado de la ecografía durante el embarazo, la hidronefrosis prenatal se detecta 
con más frecuencia (4). El reto en el tratamiento de las vías urinarias superiores dilatadas consiste en 
decidir qué niño puede ser observado, cuál debe ser tratado médicamente y cuál requiere interven-
ción quirúrgica. No existe una prueba aislada definitiva que permita distinguir entre casos obstructivos 
y no obstructivos (figura 1).

13.2.1	 Ecografía prenatal

Normalmente, entre las 16 y 18 semanas de gestación se visualizan los riñones de forma sistemáti-
ca, cuando casi todo el líquido amniótico consiste en orina. El momento más sensible para evaluar las 
vías urinarias fetales es la semana 28. Cuando se detecta dilatación, la ecografía debe centrarse en la 
intensidad de la dilatación y la ecogenicidad de los riñones, la presencia de hidronefrosis o hidroure-
teronefrosis, el volumen y vaciamiento vesical, el sexo del niño y el volumen de líquido amniótico, 
respectivamente (5).

13.2.2	 Ecografía posnatal

Dado que la deshidratación neonatal pasajera dura unas 48 horas, han de realizarse pruebas de 
imagen después de este período de oliguria posnatal. En los casos graves (dilatación bilateral, riñón 
único, oligohidramnios) se recomienda una ecografía posnatal inmediata (6). Durante la ecografía ha 
de evaluarse el diámetro anteroposterior de la pelvis renal, la dilatación de los cálices, las dimensiones 
renales, el grosor del parénquima, la ecogenicidad cortical, los uréteres, la pared de la vejiga y la orina 
residual.

13.2.3	 Cistouretrografía miccional (CUGM)

En los recién nacidos con dilatación identificada de las vías urinarias superiores, los factores prima-
rios o asociados importantes que deben detectarse incluyen reflujo vesicoureteral en hasta el 25 % de 
los niños afectados (15), válvulas uretrales, ureteroceles, divertículos y vejiga neurógena. La CUGM 
convencional es el método de elección como procedimiento diagnóstico principal (7).

13.2.4	 Nefrografía con diuréticos

La nefrografía con diuréticos es el método diagnóstico más utilizado para detectar la intensidad y la 
importancia funcional de los problemas del transporte de orina. El 99mTc‑MAG3 es el radionúclido de 
elección. Es importante realizar el estudio en condiciones normalizadas (hidratación, sonda transure-
tral) entre la cuarta y la sexta semanas de vida (8).

Se recomienda la ingestión oral de líquidos antes de la exploración. Quince minutos antes de la 
inyección del radionúclido, resulta imprescindible administrar una infusión intravenosa de solución 
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 investigación (9). La dosis recomendada de furosemida es 
de 1 mg/kg en los lactantes durante el primer año de vida, mientras que deben administrarse 0,5 mg/
kg a los niños de 1 a 16 años hasta una dosis máxima de 40 mg.
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Figura 2. Algoritmo diagnóstico en caso de dilatación de las vías urinarias superiores

Ecografía posnatal

Dilatación (uni o bilateral) Ausencia de dilatación

Cistouretrografía miccional (CUGM)*
Repetición de la ecografía al cabo de 

4 semanas

Nefrografía con diuréticos

*La evaluación diagnóstica, con inclusión de CUGM, debe comentarse con los padres, ya que un 
reflujo posiblemente detectado podría carecer absolutamente de repercusión clínica. Por otro lado, 
en la bibliografía 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 podría tener una cierta 
repercusión medicolegal.

13.3	 Tratamiento

13.3.1	 Tratamiento prenatal

El asesoramiento de los padres es uno de los aspectos asistenciales más importantes. El pronósti-
co de un riñón hidronefrótico, aun cuando se encuentre gravemente afectado, es optimista. Un riñón 
hidronefrótico aún puede ser capaz de proporcionar una función renal importante, mientras que las 
perspectivas de un riñón muy hipoplásico y displásico son desastrosas. Es importante explicar a los 
padres la cronología y la exactitud de la confirmación del diagnóstico definitivo de su hijo. En algunos 
casos hay indicios evidentes de la gravedad, como dilatación bilateral masiva, datos bilaterales de 
displasia hipoplásica, dilatación bilateral progresiva con oligohidramnios e hipoplasia pulmonar.

La intervención intrauterina rara vez está indicada y únicamente debe practicarse en centros con 
experiencia (10).

13.3.2	 Obstrucción de la UUP

Lo más importante es tomar la decisión en función de pruebas complementarias seriadas, con apli-
cación de la misma técnica y realización en el mismo centro bajo condiciones normalizadas. La obs-
trucción sintomática (dolor en el costado recurrente, infección urinaria) requiere corrección quirúrgica 
con una pieloplastia, según la técnica abierta normalizada de Hynes y Anderson (11). Recientemente, 
cada vez hay más datos que respaldan el uso de un abordaje laparoscópico o retroperitoneoscópico 
para conseguir una pieloplastia desmembrada. Además, se ha mejorado la sutura laparoscópica 
mediante el uso de la robótica (16). Sin embargo, estos métodos carecen de datos a largo plazo y su 
confirmación plena necesitará tiempo. En los casos asintomáticos, el seguimiento conservador puede 
ser el tratamiento de elección.

Las indicaciones de intervención quirúrgica son una disfunción renal dividida (< 40 %), una dismi-
nución de la función renal dividida de más del 10 % en estudios posteriores, un aumento del diámetro 
anteroposterior en la ecografía y una dilatación de grado III y IV según lo definido por la Sociedad de 
urología fetal.
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13.4	 Megauréter

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

Con unas tasas de remisión espontánea de hasta el 85 % en casos de megauréter primario, ya 
no se recomienda el tratamiento quirúrgico, excepto en los megauréteres con infecciones urinarias 
recurrentes, deterioro de la función renal dividida y obstrucción significativa (13).

El abordaje inicial del uréter puede ser intravesical, extravesical o combinado. El enderezamiento 
del uréter es necesario, sin desvascularización. El afilamiento ureteral debería mejorar el flujo urinario 
hacia la vejiga. Ha de afilarse el uréter hasta lograr un diámetro que permita una reparación antirreflu-
jo. Existen varias técnicas de adaptación, por ejemplo, imbricación ureteral o afilamiento por escisión 
(14).

13.5	 Conclusión

Con el uso de la ecografía perinatal sistemática, la hidronefrosis por obstrucción de la UUP o UUV 
se está reconociendo con una frecuencia cada vez mayor. Una evaluación posnatal meticulosa y re-
petida es imprescindible para intentar identificar casos obstructivos con riesgo de insuficiencia renal 
y que precisan reconstrucción quirúrgica. Los métodos quirúrgicos se han normalizado bastante y 
deparan buenos resultados clínicos.
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14.	 REFLUJO VESICOURETERAL (RVU)

14.1	 Generalidades

El RVU es una anomalía urológica muy frecuente en la infancia y probablemente es uno de los as-
pectos más controvertidos en pediatría (1). Se define como el flujo retrógrado no fisiológico de orina 
desde la vejiga hacia el uréter o la pelvis renal y los cálices. Mientras que el RVU primario es una ano-
malía de la unión ureterovesical de base genética (2), el reflujo secundario se debe a una obstrucción 
anatómica o funcional de la salida de la vejiga, con la consiguiente elevación de las presiones, o a 
enfermedades inflamatorias. El RVU primario puede asociarse a otras alteraciones morfológicas y 
funcionales de las vías urinarias inferiores.

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

La nefropatía por reflujo (NR) podría ser la causa más frecuente de hipertensión arterial infantil. 
Los estudios de seguimiento revelan que en cerca del 10 %‑20 % de los niños con NR se desarrolla 
hipertensión arterial o nefropatía terminal (5). En estudios más antiguos, el 15 %‑30 % de los casos 
de insuficiencia renal crónica en niños y jóvenes se ha atribuido sistemáticamente a pielonefritis cró-
nica y NR (6). Sin embargo, el conocimiento de la morbilidad relacionada con el RVU ha dado lugar a 
un diagnóstico y tratamiento más generalizado, lo que parece que ha provocado una reducción del 
número de pacientes afectados por NR. Así pues, el diagnóstico y tratamiento del RVU han alterado 
la epidemiología de la hipertensión arterial y la insuficiencia renal en los niños y jóvenes. En una serie 
reciente de poblaciones sometidas a trasplante renal, el 2 %‑3 % de los casos tuvieron que ver con 
pielonefritis crónica (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 más jóvenes un mayor riesgo. Los hijos de padres con reflujo presentan un riesgo 
de progresión a reflujo de prácticamente el 70 %. Dado que los hermanos y la descendencia de los 
afectados suelen permanecer asintomáticos, se aconseja someterlos sistemáticamente a cribado de 
reflujo (8, 9).
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El tratamiento de los niños afectados se ha centrado en prevenir la infección y la lesión del parén-
quima renal permanente y sus complicaciones tardías mediante profilaxis antibiótica o corrección qui-
rúrgica del reflujo. Sin embargo, sigue habiendo controversia en relación con las estrategias óptimas 
de tratamiento de los niños con RVU primario (10‑12).

14.2	 Clasificación

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

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

Grado I	 El reflujo no llega a la pelvis renal; grados variables de dilatación ureteral

Grado II	 El reflujo llega a la pelvis renal; ausencia de dilatación del sistema colector; fondos de 
saco normales

Grado III	 Dilatación leve o moderada del uréter, con o sin torsión; dilatación moderada del siste-
ma colector; fondos de saco normales o mínimamente deformados 

Grado IV	 Dilatación moderada del uréter con o sin torsión; dilatación moderada del sistema 
colector; fondos de saco despuntados, aunque las impresiones de las papilas siguen 
siendo visibles 

Grado V	 Dilatación y torsión macroscópicas del uréter, dilatación pronunciada del sistema colec-
tor; las impresiones papilares ya no son visibles; reflujo intraparenquimatoso

14.3	 Estudio diagnóstico

Un estudio diagnóstico básico consta de anamnesis completa (con antecedentes familiares), ex-
ploración física, análisis de orina, urocultivos y, si hay que evaluar la función renal, creatinina sérica. El 
diagnóstico por imagen del RVU abarca modalidades radiológicas y ecográficas (14). Entre las téc-
nicas radiológicas figuran la CUGM, el método más extendido para evaluar el reflujo, y la cistografía 
isotópica (CI).

En la CI, la exposición a la radiación es significativamente menor que en la CUGM con radioscopia 
continua, pero los detalles anatómicos representados son muy inferiores. Con la introducción de la 
radioscopia pulsada, pudo reducirse notablemente la exposición a la radiación de la CUGM. El uso 
de la CUGM permite determinar el grado de reflujo (en un riñón solitario o duplicado) y la evaluación 
de la configuración vesical y ureteral. Además, la CUGM es el estudio de elección para obtener imá-
genes de la uretra. El diagnóstico ecográfico del RVU con administración intravesical de un medio de 
contraste ecográfico (uroecografía miccional [UEM]) se utiliza en su mayor parte como modalidad para 
evaluar el reflujo primario en niñas y durante el seguimiento.

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

El ácido dimercaptosuccínico (DMSA) es el mejor producto nuclear para visualizar el tejido cortical, 
evaluar el parénquima renal y confirmar la presencia de cicatrices renales. Los niños con DMSA nor-
mal durante una IU aguda tienen un riesgo bajo de lesión renal. Los niños con DMSA de seguimiento 
normal y RVU de bajo grado presentan una resolución espontánea más frecuente del RVU (15).

En caso de incontinencia o de orina residual, pueden realizarse estudios urodinámicos para detec-
tar anomalías funcionales de las vías urinarias inferiores. Estas pruebas son más importantes cuando 
se sospecha reflujo secundario, como en los pacientes con espina bífida o los niños cuya CUGM in-
dica la presencia de válvulas uretrales posteriores residuales. No obstante, en la mayoría de los casos 
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de disfunción miccional no neurógena, el diagnóstico y el seguimiento pueden limitarse a pruebas 
incruentas (diagramas miccionales, ecografía, uroflujometría). En los pocos niños restantes con re-
sultados no concluyentes y que son resistentes al tratamiento se requieren pruebas urodinámicas. El 
tratamiento adecuado de la disfunción miccional dará lugar, a menudo, a la resolución del reflujo (16).

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

14.4	 Tratamiento

El diagnóstico precoz y la actitud expectante son los pilares del tratamiento (tabla 2). El objetivo 
último del tratamiento consiste en permitir el crecimiento renal normal y en prevenir una lesión perma-
nente del parénquima renal y sus complicaciones tardías (nefropatía por reflujo, véase anteriormente). 
No existe una estrategia terapéutica única para todos los contextos clínicos de RVU.

Las opciones terapéuticas comprenden tratamiento conservador (médico), incluida la profilaxis an-
tibiótica, y estrategias intervencionistas (por ejemplo, inyección subureteral endoscópica, corrección 
quirúrgica laparoscópica o abierta del reflujo), aislados o en combinación.

La elección individual del tratamiento se basa en la presencia de cicatrices renales, la evolución 
clínica, el grado de reflujo, la función renal ipsolateral, la bilateralidad, la capacidad y función vesical, 
las anomalías asociadas de las vías urinarias, la edad, el cumplimiento terapéutico y las preferencias 
de los padres.

La corrección quirúrgica se encuentra justificada en caso de infecciones febriles recurrentes a pe-
sar de la profilaxis antibiótica (infecciones intercurrentes), incumplimiento médico, nuevas cicatrices 
y presencia de malformaciones asociadas (por ejemplo, sistemas duplicados, divertículo de Hutch o 
uréter ectópico).

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

Tabla 2: Tratamiento del reflujo

Edad del paciente Grado de reflujo/sexo Tratamiento

< 1 año Conservador

1‑5 años Grado I‑III Conservador

Grado IV‑V Corrección quirúrgica

> 5 años Niños La indicación de la cirugía es 
excepcional

Niñas Corrección quirúrgica

14.4.1	 Abordaje conservador

La justificación del tratamiento conservador es la observación de que el RVU puede resolverse de 
manera espontánea con el tiempo, principalmente en pacientes jóvenes con un reflujo de grado bajo 
(81 % y 48 % en el RVU de grado I‑II y III‑V, respectivamente) (18, 19). El objetivo del tratamiento con-
servador es la prevención de las IU febriles.

La educación y el seguimiento sistemático del paciente y los padres, un consumo elevado de 
líquidos, el vaciamiento regular y completo de la vejiga (en caso necesario, con doble micción) y la 
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profilaxis antibiótica en dosis bajas son aspectos clave del tratamiento conservador. En los niños con 
RVU de bajo grado puede aconsejarse la circuncisión.

El tratamiento conservador debe descartarse en favor de la intervención quirúrgica en todos los 
casos de infecciones intercurrentes febriles, así como en las niñas en que el RVU ha persistido hasta 
una edad a la que ya no cabe esperar la resolución espontánea. En los niños de 5 años o más pue-
de interrumpirse la profilaxis antibiótica y las indicaciones de la corrección quirúrgica del reflujo son 
excepcionales.

14.4.2	 Tratamiento intervencionista

14.4.2.1	 Cirugía abierta

Se han descrito varias técnicas intra y extravesicales para la corrección quirúrgica del reflujo. Aun-
que los diferentes métodos tienen ventajas y complicaciones concretas, todos ellos comparten el 
principio básico de prolongar la porción intramural del uréter mediante la inclusión 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 más populares son 
los de Lich‑Gregoir, Politano‑Leadbetter, Cohen y la ureteroneocistostomía de Psoas‑Hitch (20, 21).

La cirugía en el período neonatal comporta un riesgo elevado de dañar gravemente la función 
vesical. Cuando se prevé una intervención extravesical, ha de realizarse una cistoscopia antes de 
la operación para evaluar la mucosa vesical y la posición y configuración de los orificios uterterales. 
En caso de reflujo bilateral pueden contemplarse procedimientos antirreflujo intravesicales, ya que la 
reparación extravesical bilateral simultánea del reflujo entraña un mayor riesgo de retención urinaria 
postoperatoria temporal (22).

14.4.2.2	 Corrección laparoscópica del reflujo 

En un pequeño número de niños, el RVU se corrige por vía laparoscópica. Aunque las tasas de 
éxito son similares a las de la cirugía abierta, la corrección laparoscópica del reflujo requiere signifi-
cativamente más tiempo, por lo que carece de ventajas evidentes (23). En la actualidad, no puede 
recomendarse un abordaje laparoscópico como procedimiento habitual (24).

14.4.2.3	 Tratamiento endoscópico

Aunque sigue siendo fundamentalmente experimental, el tratamiento endoscópico del RVU ofrece 
la ventaja de permitir tratar el defecto anatómico subyacente al tiempo que evita la morbilidad de la 
cirugía abierta (25). Gracias a la introducción de sustancias biodegradables, la inyección subureteral 
endoscópica de sustancias que refuerzan el tejido (material de relleno) se ha convertido en una al-
ternativa a la profilaxis antibiótica a largo plazo y la intervención quirúrgica en el tratamiento del RVU 
en niños (26). Aunque aún no hay ensayos prospectivos en los que se demuestre que el tratamiento 
endoscópico es tan eficaz como el conservador, el tratamiento endoscópico se está utilizando ac-
tualmente como tratamiento inicial del reflujo en algunos centros. Una validación clínica sólida de su 
eficacia se ve dificultada por la falta de estudios apropiados desde el punto de vista metodológico. 
En un metaanálisis reciente (27), con inclusión de 5.527 pacientes y 8.101 unidades renales, la tasa 
de resolución del reflujo (por uréter) después de un tratamiento para el reflujo de grado I y II fue del 
78,5 %, para el de grado III del 72 %, para el de grado IV del 63 % y para el de grado V del 51 %. 
Cuando la primera inyección no tuvo éxito, el segundo tratamiento logró una tasa de éxito del 68 % 
y el tercer tratamiento, del 34 %. La tasa de éxito global con una o más inyecciones fue del 85 %. La 
tasa de éxito fue significativamente menor en los sistemas duplicados (50 %) que en los únicos (73 %) 
y en las vejigas neuropáticas (62 %) que en las normales (74 %).

14.5	 Seguimiento

El seguimiento tras la corrección quirúrgica del RVU es objeto de polémica. En una actualización 
reciente del International Reflux Study, los autores publicaron los resultados de una urografía a los 
10 años del tratamiento médico o quirúrgico del RVU. Llegaron a la conclusión de que, con un tra-
tamiento cuidadoso, tan sólo un pequeño porcentaje de niños con reflujo grave presentaron nuevas 
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cicatrices y rara vez después del primer período de seguimiento de 5 años, así como que no hubo 
diferencias entre los niños tratados médica o quirúrgicamente (28). Por consiguiente, no se recomien-
da la realización sistemática de estudios isotópicos.

Dado que la CUGM postoperatoria no permite identificar a los niños con riesgo de sufrir IU febriles, 
esta prueba complementaria es opcional. Aunque es posible que la CUGM no sea necesaria en los 
casos clínicamente asintomáticos después de cirugía abierta (29), es obligatoria después del trata-
miento endoscópico.

La obstrucción de las vías urinarias superiores se descarta mediante una ecografía en el momento 
del alta y a los 3 meses de la operación. El protocolo de seguimiento ha de incluir la medición de la 
presión arterial y un análisis de orina.
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15.	 LITIASIS URINARIA

15.1	 Generalidades

La litiasis pediátrica es un problema clínico importante en la práctica urológica pediátrica. Debido a 
su naturaleza recurrente, hay que hacer todo lo posible por identificar la anomalía metabólica subya-
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cente para poder tratarla adecuadamente. La obtención de un estado de ausencia de cálculos con el 
tratamiento intervencionista y un seguimiento estrecho son de capital importancia.

La litiasis pediátrica tiene sus propias características peculiares, que difieren en cuanto a presen-
tación y tratamiento con respecto a la observada en adultos. En comparación con los adultos con 
litiasis, que tienen más probabilidades de ser varones, ambos sexos se afectan prácticamente por 
igual. La mayoría de los cálculos pediátricos se encuentran localizados en las vías urinarias superio-
res. Sin embargo, los cálculos vesicales siguen siendo frecuentes en las zonas subdesarrolladas del 
mundo y suelen ser cálculos de urato ácido de amonio y de ácido úrico, lo que indica firmemente la 
intervención de factores alimentarios (1).

La incidencia y las características de los cálculos muestran una amplia variación geográfica en los 
niños. Aunque la litiasis urinaria suele considerarse una enfermedad relativamente poco frecuente, es 
muy común en algunas partes del mundo. La litiasis pediátrica es endémica en Turquía, Pakistán y 
algunos estados del sur de Asia, África y Sudamérica. En el Reino Unido y otros países europeos, el 
75 % de los cálculos en niños están compuestos de matriz orgánica y estruvita, y muchos coinciden 
con una infección por Proteus y anomalías de las vías urinarias (2).

15.2	� Mecanismos de formación de cálculos, diagnóstico de los factores etiológicos y trata-
miento médico de tipos concretos de cálculos 

La formación de cálculos urinarios es resultado de un proceso complejo en el que intervienen fac-
tores anatómicos y metabólicos y la presencia de infección.

Cuando se encuentran supersaturadas en orina, las moléculas de calcio, oxalato, ácido úrico y 
cistina pueden inducir la formación de cálculos. Una concentración baja de inhibidores de la cristali-
zación (citrato, magnesio, pirofosfato, macromoléculas y glucosaminoglucanos) es, en ocasiones, el 
único factor que influye en la formación de cálculos urinarios. Los cambios del pH urinario también 
afectan a la formación de cálculos.

Una alteración del flujo de orina debido a una morfología anómala puede facilitar la estasis y aumen-
tar la concentración de sustancias formadoras de cálculos.

15.2.1	 Cálculos cálcicos

Los cálculos cálcicos suelen estar formados por oxalato cálcico o fosfato cálcico. La supersatura-
ción de calcio (hipercalciuria) y oxalato (hiperoxaluria) o una reducción de la concentración de inhibi-
dores como citrato (hipocitraturia) tienen una función esencial en la formación de cálculos de oxalato 
cálcico.

Hipercalciuria. Se define por una excreción de calcio en orina de 24 h superior a 4 mg/kg/día en 
un niño con un peso menor de 60 kg. En los niños menores de 3 meses, 5 mg/kg/día se considera el 
límite superior de la normalidad respecto a la excreción de calcio (3).

La hipercalciuria puede clasificarse en idiopática o secundaria. Se diagnostica hipercalciuria idiopá-
tica cuando las pruebas complementarias clínicas, analíticas y radiológicas 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-
ción sérica elevada de calcio puede obedecer a un aumento de la resorción ósea (hiperparatiroidis-
mo, hipertiroidismo, inmovilización, acidosis, enfermedad metastásica) o a hiperabsorción 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 niños es menor de 0,2. Cuando el cociente calculado es 
mayor de 0,2 está indicado repetir la prueba. Los recién nacidos y lactantes presentan una mayor 
excreción de calcio y una menor excreción de creatinina que los niños mayores (3, 4). Cuando los 
cocientes de seguimiento son normales, no se necesitan más análisis de hipercalciuria. Sin embargo, 
si el cociente sigue siendo elevado, ha de realizarse una recogida de orina de 24 horas cronometrada 
y calcularse la excreción de calcio.
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El análisis de la excreción de calcio durante 24 horas es el método de referencia para el diagnós-
tico de hipercalciuria. Cuando la excreción de calcio es mayor de 4 mg/kg/día (0,1 mmol/kg/día), se 
confirma el diagnóstico de hipercalciuria y está justificada una evaluación más 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, fósforo, 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 ingestión de líquidos y la diuresis. La modifi-
cación de la alimentación forma parte imprescindible de un tratamiento eficaz. Hay que derivar al niño 
a un dietista para evaluar con exactitud el aporte diario de calcio, proteínas de origen animal y sodio. 
Se recomienda la restricción de sodio en la dieta, así como el mantenimiento de un aporte de calcio 
compatible con las necesidades diarias del niño (7).

Puede realizarse un ensayo breve con una dieta con bajo contenido en calcio para determinar si el 
aporte exógeno de calcio contribuye a una calciuria elevada. Sin embargo, hay que tener gran precau-
ción al tratar de restringir el aporte de calcio durante períodos prolongados (grado de comprobación 
científica: 3; grado de recomendación: B).

Pueden utilizarse hidroclorotiazida y otros diuréticos tiazídicos para tratar la hipercalciuria en una 
dosis de 1‑2 mg/kg/día (2, 8) (grado de comprobación científica: 3; grado de recomendación: C). El 
tratamiento con citrato también resulta útil cuando las concentraciones de citrato son bajas o persiste 
la hipercalciuria a pesar de otros tratamientos (2, 9) (grado de comprobación científica: 4; grado de 
recomendación: C).

Hiperoxaluria. El ácido oxálico es un metabolito que se excreta por los riñones. Tan sólo el 
10 %‑15 % del oxalato procede de la dieta. Los niños normales en edad escolar excretan menos 
de 50 mg (0,57 mmol)/1,73 m2/día (2, 10), mientras que los lactantes excretan cuatro veces más. La 
hiperoxaluria puede ser resultado de un aporte alimentario elevado, de hiperabsorción intestinal (como 
en el síndrome del intestino corto) o de un defecto congénito del metabolismo.

En la hiperoxaluria primaria puede ser deficiente una de las dos enzimas hepáticas que intervienen 
en el metabolismo del oxalato. En la hiperoxaluria primaria hay un mayor depósito de oxalato cálcico 
en el riñón y la orina. Con el aumento del depósito de oxalato cálcico en los riñones, la insuficiencia 
renal puede seguirse de un depósito de oxalato cálcico en otros tejidos. El diagnóstico se establece a 
tenor del hallazgo analítico de hiperoxaluria intensa y de los síntomas clínicos. El diagnóstico definitivo 
requiere una biopsia hepática para analizar la actividad enzimática.

Otras formas de hiperoxaluria, como las que se han mencionado anteriormente, pueden deberse a 
una hiperabsorción de oxalato en caso de enfermedad inflamatoria intestinal, pancreatitis y síndrome 
del intestino corto. No obstante, la mayoría de los niños que presentan grados elevados de excre-
ción urinaria de oxalato no tienen ningún problema metabólico ni una causa alimentaria. Es lo que se 
conoce como hiperoxaluria ‘leve’ idiopática; en estos casos sólo hay unas concentraciones urinarias 
de oxalato ligeramente elevadas. El tratamiento de la hiperoxaluria consiste en la estimulación de una 
diuresis elevada, la restricción del oxalato alimentario y un aporte regular de calcio. La piridoxina pue-
de ser útil para reducir las concentraciones urinarias, especialmente en la hiperoxaluria primaria (2, 10) 
(grado de comprobación científica: 4; grado de recomendación: C).

Hipocitraturia. El citrato es un inhibidor de los cálculos urinarios. Actúa uniéndose al calcio y me-
diante la inhibición directa del crecimiento y la agregación de los cristales de oxalato y fosfato cálcico. 
Por tanto, un citrato urinario bajo puede ser una causa importante de litiasis cálcica. En los adultos, 
la hipocitraturia consiste en una excreción urinaria de citrato de menos de 320 mg/día (1,5 mmol/día); 
este valor ha de ajustarse en los niños en función del tamaño corporal (11, 12).

La hipocitraturia suele aparecer en ausencia de síntomas coexistentes o trastornos metabólicos 
conocidos. También puede surgir junto con acidosis metabólica, acidosis tubular distal o síndromes 
diarreicos.
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Los factores ambientales que reducen el citrato urinario comprenden un aporte elevado de proteí-
nas y un consumo excesivo de sal. Muchos trabajos subrayan la importancia de la hipocitraturia en 
la litiasis cálcica pediátrica. La presencia de hipocitraturia oscila entre el 30 % y el 60 % en los niños 
con litiasis cálcica.

Debido al mayor riesgo de cálculos en caso de hipocitraturia, se recomienda restaurar unas con-
centraciones normales de citrato para reducir la formación de cálculos. Aunque en algunos estudios 
se ha demostrado que el tratamiento restitutivo con citrato reduce el riesgo de formación de cálculos 
en una población adulta, hay pocos estudios relevantes en niños. La hipocitraturia se trata con citrato 
potásico a una dosis inicial de 1 mEq/kg, administrado en dos dosis divididas (12) (grado de compro-
bación científica: 3; grado de recomendación: B).

15.2.2	 Cálculos de ácido úrico

Los cálculos de ácido úrico representan el 4 %‑8 % de los cálculos urinarios en los niños. El ácido 
úrico es el producto final del metabolismo de las purinas. La hiperuricosuria es la principal causa de 
formación de cálculos de ácido úrico en los niños. Se considera hiperuricosuria una producción diaria 
de ácido úrico superior a 10 mg/kg/día (2).

La formación de cálculos de ácido úrico depende principalmente de la presencia de una composi-
ción ácida de la orina. La disociación y solubilidad del ácido úrico se reducen mucho a un pH inferior 
a 5,8. A medida que el pH se torna más alcalino, los cristales de ácido úrico se hacen más solubles y 
se reduce el riesgo de formación de cálculos de ácido úrico.

En la forma familiar o idiopática de hiperuricosuria, los niños suelen presentar unas concentraciones 
séricas normales de ácido úrico. En otros niños, puede estar causada por una producción excesiva 
de ácido úrico secundaria a defectos congénitos del metabolismo, trastornos mieloproliferativos u 
otras causas de destrucción celular. La hiperuricosuria también está causada por un aporte elevado 
de purinas y proteínas. Aunque la hiperuricosuria es un factor de riesgo para la formación de cálculos 
de oxalato cálcico en los adultos, no parece ser un factor de riesgo importante en los niños.

Los cálculos de ácido úrico no son opacos. Las radiografías simples son insuficientes para de-
mostrar cálculos de ácido úrico, de modo que se utiliza la ecografía renal y la TC helicoidal para su 
diagnóstico.

La alcalinización de la orina es la piedra angular del tratamiento y la prevención de los cálculos de 
ácido úrico. Los preparados con citrato son útiles como alcalinizantes. El mantenimiento de un pH 
urinario de entre 6 y 6,5 resulta suficiente para evitar los cálculos de ácido úrico (2).

15.2.3	 Cálculos de cistina

La cistinuria es la causa de la formación de cálculos de cistina y explica el 2 %‑6 % de todos los cál-
culos urinarios en los niños. La cistinuria es un trastorno autosómico incompletamente recesivo que 
se caracteriza por la incapacidad de los túbulos renales de reabsorber cuatro aminoácidos básicos, 
cistina, ornitina, lisina y arginina.

De estos cuatro aminoácidos, tan sólo la cistina tiene una solubilidad escasa en la orina, por lo que 
únicamente pueden formarse cálculos de cistina en caso de una excreción excesiva en la orina. La 
solubilidad de la cistina depende del pH, de modo que su precipitación comienza con unos valores 
de pH < 7,0. Otras alteraciones metabólicas, tales como hipercalciuria, hipocitraturia e hiperuricosu-
ria, pueden acompañar a la cistinuria, por lo que da lugar a la formación de cálculos de composición 
mixta.

Los cálculos de cistina son débilmente radiotransparentes y pueden ser difíciles de demostrar en 
los estudios radiológicos habituales. También son de textura dura y más difíciles de desintegrar con 
litotricia extracorpórea mediante ondas de choque (LEOC).

El tratamiento médico de los cálculos de cistina tiene la finalidad de reducir la saturación de cistina 
en la orina y aumentar su solubilidad. El tratamiento inicial consiste en mantener una diuresis eleva-
da y emplear alcalinizantes, como citrato potásico, para mantener el pH de la orina por encima de 
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7,0. Cuando fracasa este tratamiento, el uso de α‑mercaptopropionil glicina o D‑penicilamina puede 
reducir la concentración de cistina en la orina e impedir la formación de cálculos. El uso de estos me-
dicamentos puede tener efectos secundarios graves, como mielodepresión y síndrome nefrótico (13) 
(grado de comprobación científica: 4; grado de recomendación: C).

15.2.4	 Cálculos infecciosos (cálculos de estruvita)

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

La ureasa convierte la urea en amoníaco 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 amónico magnésico y carbonato‑apatita, lo que a su vez 
provoca la formación de cálculos.

Aparte de la eliminación de las bacterias, la eliminación de los cálculos resulta esencial para el 
tratamiento, ya que los cálculos albergan la infección y el tratamiento antibiótico no será eficaz. Hay 
que plantearse investigar la presencia de problemas congénitos que causan estasis e infección. Las 
anomalías de las vías genitourinarias predisponen a la formación de estos cálculos.

15.3	 Cuadro clínico

El cuadro clínico tiende a depender de la edad, de modo que síntomas tales como dolor en la fosa 
renal y hematuria son más frecuentes en los niños mayores. Los síntomas inespecíficos (por ejemplo, 
irritabilidad o vómitos) son habituales en los niños muy pequeños. La hematuria, normalmente macros-
cópica, con o sin dolor, es menos frecuente en los niños. Sin embargo, la hematuria microscópica puede 
ser el único indicador y es más común en los niños. En algunos casos, una infección urinaria es el único 
dato que da lugar a la realización de estudios radiológicos en los que se identifica un cálculo (14, 15).

15.4	 Diagnóstico

15.4.1	 Pruebas de imagen

En general, la ecografía debe utilizarse como primer estudio. La ecografía renal es muy eficaz para 
identificar cálculos en el riñón. Muchos cálculos radiotransparentes pueden identificarse con una ra-
diografía simple de abdomen.

Cuando no se identifican cálculos, pero persisten los síntomas, está indicada una TC helicoidal. La 
prueba más sensible para identificar cálculos en las vías urinarias es la TC helicoidal sin contraste. Es 
segura y rápida, con una sensibilidad del 97 % y una especificidad del 96 % (16‑18) (grado de com-
probación científica: 2; grado de recomendación: B). 

La pielografía intravenosa apenas se usa en los niños, aunque puede ser necesaria para definir la 
anatomía calicial antes de practicar cirugía percutánea o abierta.

15.4.2	 Evaluación metabólica

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

La evaluación metabólica consta de:

·	 Antecedentes familiares y personales de problemas metabólicos.

·	 Análisis de la composición de los cálculos (tras el análisis de los cálculos puede modificarse la 
evaluación metabólica con arreglo al tipo concreto de cálculo).

·	 Electrólitos, BUN, creatinina, calcio, fósforo, fosfatasa alcalina, ácido úrico, proteínas totales, 
bicarbonato, albúmina y hormona paratiroidea (si hay hipercalcemia).
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·	 Análisis de orina y urocultivo, con cociente calcio:creatinina.

·	 Pruebas en orina, entre ellas, una recogida de orina durante 24 horas para medir calcio, fósforo, 
magnesio, oxalato, ácido úrico, citrato, cistina, proteínas y aclaramiento de creatinina.

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

15.5	 Tratamiento

Con el avance de la tecnología, el tratamiento de los cálculos ha pasado del abordaje quirúrgico 
abierto a las técnicas endoscópicas que son menos invasoras. La decisión del tipo de tratamiento 
depende del número, tamaño, localización y composición de los cálculos y de la anatomía de las vías 
urinarias (19, 21, 22).

En la actualidad, la mayor parte de los cálculos pediátricos pueden tratarse fácilmente mediante 
LEOC. En los cálculos ureterales y vesicales puede aplicarse un tratamiento endoscópico con faci-
lidad. La extracción percutánea de cálculos también es posible en los cálculos renales de los niños. 
Tan sólo una pequeña fracción de los niños requiere un abordaje quirúrgico abierto.

15.5.1	 Litotricia extracorpórea mediante ondas de choque (LEOC)

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

El número 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 varía entre 14 y 21 kV. El uso de ecografía y radioscopia 
digital ha reducido significativamente la exposición a la radiación y se ha demostrado que los niños 
resultan expuestos a dosis significativamente menores de radiación 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 medicación, incluso en el período neonatal. El tipo de anestesia debe ser 
general o disociativa en los niños menores de 10 años, mientras que la sedación intravenosa conven-
cional o la analgesia controlada por el paciente constituye una alternativa en los niños mayores que 
puedan colaborar (31) (grado de comprobación científica: 2b).

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

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

El tratamiento con LEOC también puede utilizarse para tratar los cálculos renales. Sin embargo, se 
trata de un problema más específico y no carente de controversias. Las tasas de éxito con la LEOC 
son menores en los cálculos ureterales distales. También puede haber problemas técnicos con la 
localización y convergencia de las ondas en los cálculos ureterales en los niños (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 generación pueden aplicar más energía en una zona focal más amplia, lo que 
da lugar a mayores tasas de fragmentación con un solo tratamiento. Sin embargo, normalmente se 
necesita anestesia general por las molestias intolerables asociadas a un equipo de primera genera-
ción. Los equipos de generaciones posteriores tienen una zona focal más pequeña y aplican menos 
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energía y entrañan un menor riesgo de traumatismo pulmonar. Sin embargo, con estos equipos pue-
den requerirse tratamientos adicionales. La tasa de éxito es mayor en los niños más pequeños (35).

Aunque la colocación de endoprótesis no influye en la eliminación de cálculos, las tasas de com-
plicaciones generales son mayores y la estancia hospitalaria es más prolongada en los pacientes sin 
endoprótesis (34, 35). La colocación de endoprótesis es esencial en los riñones solitarios sometidos a 
un tratamiento con LEOC. Los niños con una carga litiásica elevada corren un riesgo elevado de “calle 
litiásica” y obstrucción urinaria y han de ser objeto de un seguimiento más estrecho del riesgo de obs-
trucción prolongada de las vías urinarias tras la LEOC. La colocación de una endoprótesis o tubo de 
nefrostomía tras la LEOC puede ser necesaria en caso de obstrucción prolongada (20, 36).
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La LEOC en niños puede tener complicaciones, si bien se resuelven espontáneamente a menudo 
y son transitorias. Las complicaciones observadas con más frecuencia son:

·	 Cólico renal

·	 Hidronefrosis transitoria

·	 Equimosis dérmica

·	 Infección urinaria

·	 Formación de “calle litiásica”

·	 Sepsis

·	 Rara vez, hemoptisis

En los niños con urocultivos preoperatorios estériles no se recomienda la profilaxis antibiótica 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 nefrolitotomía percutánea.

15.5.2	 Nefrolitotomía percutánea

La LEOC es la primera opción para tratar la mayor parte de los cálculos renales pediátricos. Sin 
embargo, la cirugía renal percutánea puede utilizarse en caso de cálculos más grandes y comple-
jos. La evaluación preoperatoria, la indicación y la técnica quirúrgica son similares en los niños y los 
adultos. La NLPC se usa en monoterapia en la mayoría de los casos, pero también se emplea como 
procedimiento adyuvante de otros tratamientos.

Parece que el uso de instrumentos de tamaño adulto, junto con un mayor número de vías y tamaño 
de la cánula, incrementa la hemorragia. Sin embargo, ahora se dispone de instrumentos de calibre 
pequeño y la NLPC tiene ciertas ventajas en los niños (especialmente en los más pequeños), como 
una incisión cutánea más pequeña, dilatación y colocación de la cánula en un solo paso, buen acceso 
de trabajo para el instrumental pediátrico, longitud variable y menor coste (43, 44). Ahora que existen 
instrumentos de tamaño 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 cálculos comunicadas 
en la bibliografía reciente oscilan entre el 86,9 % y el 98,5 % después de una sola sesión. Estas tasas 
aumentan con medidas complementarias, como NLPC de revisión, LEOC y URS. Incluso en caso de 
cálculos coraliformes completos, se ha logrado una tasa de eliminación del 89 % después de una sola 
sesión (45‑48, 50, 51).

Las complicaciones notificadas con mayor frecuencia de la NLPC en los niños son hemorragia, 
fiebre o infección postoperatoria y escapes urinarios persistentes. Una hemorragia con necesidad de 
transfusión se describe en el 0,4 % a 23,9 % y se asocia íntimamente a carga litiásica, tiempo qui-
rúrgico, tamaño de la cánula y número de vías. Se ha descrito fiebre e infección postoperatoria hasta 
en el 29,3 % y 5,5 %, respectivamente; no parece que el origen de la fiebre sea la infección (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 días en todos los estudios mencionados con anterioridad y es mucho menor 
que con la cirugía abierta. La naturaleza menos cruenta de esta técnica ha hecho que sea una alterna-
tiva prometedora a la cirugía abierta para tratar cálculos renales en los niños (grado de comprobación 
científica: 2; grado de recomendación: B).

15.5.3	 Ureterorrenoscopia

La creciente disponibilidad de equipo endourológico de menor tamaño ha permitido tratar cálculos 
ureterales pediátricos con técnicas endoscópicas.

La técnica empleada en los niños es similar a la utilizada en los adultos. Se recomienda encareci-
damente utilizar fiadores y realizar el procedimiento con visión directa. La dilatación con globo siste-
mática de la unión ureterovesical y la implantación de endoprótesis ureterales son controvertidas. En 
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general, la dilatación ureteral se hace cada vez menos y sólo en algunos casos. La tendencia general 
es emplear hidrodilatación con más frecuencia, ya que se ha demostrado que resulta igual de eficaz 
(57‑60, 43, 61‑63) (grado de comprobación científica: 3; grado de recomendación: B).

Diferentes técnicas de litotricia, como la litotricia ultrasónica, neumática y láser, han demostrado ser 
seguras y eficaces. Debido al menor tamaño de las sondas, la energía láser es más fácil de utilizar en 
instrumentos más pequeños y resulta más útil para los casos pediátricos (50, 58, 60, 64‑70).

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

15.5.4	 Cirugía abierta de cálculos 

La mayoría de los cálculos en los niños pueden tratarse mediante LEOC y técnicas endoscópicas. 
Sin embargo, en algunas situaciones, la cirugía abierta resulta inevitable. Entre los buenos candidatos 
a la cirugía abierta de cálculos figuran los niños muy pequeños con cálculos grandes o un sistema 
obstruido de forma congénita que también precisa corrección quirúrgica. Las deformidades ortopédi-
cas graves pueden limitar la colocación del paciente para las intervenciones endoscópicas. La cirugía 
abierta también sería necesaria en estos niños.

Los cálculos vesicales en niños pueden tratarse normalmente mediante técnicas endoscópicas. La 
cirugía abierta también puede emplearse en los cálculos vesicales muy grandes o los causados por 
un problema anatómico.

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

Tabla 3: Recomendaciones relativas al tratamiento intervencionista de los cálculos pediátricos

Tamaño y localiza-
ción del cálculo*

Opción 
primaria de 
tratamiento

GCC Opciones se-
cundarias de 
tratamiento

Cálculos  
coraliformes

NLPC 2b Abierto/LEOC Pueden ser necesarias varias sesiones y 
accesos con la NLPC La combinación con 
LEOC puede ser útil

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-
mendación similar

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

Cáliz del polo inferior 
< 10 mm

NLPC 2c CIRR/NLP Las variaciones anatómicas son impor-
tantes para lograr la eliminación completa 
después de la LEOC

Cáliz del polo inferior 
> 10 mm

NLPC 2b LEOC Las variaciones anatómicas son impor-
tantes para lograr la eliminación completa 
después de la LEOC

Cálculos ureterales 
superiores

NLPC 2b PCNL/URS

Cálculos ureterales 
inferiores

URS 1a LEOC/abierto La necesidad de intervenciones adicionales 
es elevada con la LEOC

Cálculos vesicales Endoscópico 2b abierto La cirugía abierta es más fácil y requiere 
menos tiempo quirúrgico en caso de cálcu-
los grandes

*Exclusión de cálculos de ácido úrico y cistina.
GCC = grado de comprobación científica; NLPC = nefrolitostomía percutánea; LEOC = litotricia extracorpórea me‑
diante ondas de choque; CIRR = cirugía intrarrenal retrógrada; URS = ureteroscopia.
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16.	� TRASTORNOS OBSTRUCTIVOS DE DUPLICACIÓN RENAL: URETEROCELE 
Y URÉTER ECTÓPICO

16.1	 Generalidades

El ureterocele y el uréter ectópico son las dos anomalías principales asociadas a una duplicación 
renal completa. En la actualidad, la ecografía prenatal detecta ambos procesos en la mayoría de los 
casos y el diagnóstico se confirma después del parto mediante exploraciones adicionales. En etapas 
posteriores de la vida, estas anomalías se ponen de manifiesto por los síntomas clínicos: IU, dolor, 
trastornos de la micción e incontinencia urinaria.

16.1.1	 Ureterocele

El ureterocele es una dilatación quística que se desarrolla en la porción intravesical del uréter co-
rrespondiente al polo superior de una duplicación renal. Es más frecuente en las mujeres que en los 
varones y su prevalencia general es de 1 por cada 4.000 nacidos.

16.1.2	 Uréter ectópico

El uréter ectópico es menos común que el ureterocele (1 por cada 40.000 nacidos), pero también 
es más frecuente en las mujeres (proporción varones:mujeres, 1:5). El 80 % de los uréteres ectópicos 
se asocia a una duplicación renal completa.

En las mujeres, el orificio ureteral puede localizarse:

·	 en la uretra, desde el cuello de la vejiga hasta el meato (35 %)

·	 en el vestíbulo vaginal (30 %)

·	 en la vagina (25 %)

·	 en el útero y la trompa de Falopio (rara vez).

En los varones, el orificio ureteral puede localizarse:

·	 en la porción posterior de la uretra por encima del veru montanum y nunca por debajo del 
esfínter externo (60 %)

·	 en la vía seminal (conducto deferente, conductos eyaculadores, vesículas seminales) (40 %).

16.2	 Clasificación

Los ureteroceles suelen ser obstructivos para la fracción del polo superior, pero el grado de obs-
trucción y deterioro funcional es variable en función del tipo de ureterocele y displasia del polo supe-
rior. En la forma ortotópica, no suele haber obstrucción, o sólo es leve, y, con frecuencia, la función de 
la fracción es normal o está ligeramente alterada; el uréter correspondiente puede estar dilatado. En 
la forma ectópica, el polo superior se encuentra alterado, a menudo displásico e hipo o afuncional. El 
uréter correspondiente es un megauréter. En el cecoureterocele (véase la definición más adelante), el 
polo superior de la duplicación renal siempre es displásico y afuncional.
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16.2.1	 Ureterocele ectópico

El ureterocele ectópico es la forma más común de ureterocele (> 80 %) y es bilateral en cerca del 
40 % de los casos. Es voluminoso, de modo que disocia el trígono 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 fracción 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 duplicación renal contralateral. En ocasiones, los urete-
roceles muy grandes son responsables de reflujo u obstrucción de las vías superiores contralaterales.

16.2.2	 Ureterocele ortotópico

El ureterocele ortotópico representa el 15 % de los casos. Se observa únicamente en las mujeres, 
es pequeño y su localización es estrictamente intravesical. Los ureteroceles ortotópicos se combinan 
en su mayoría con un sistema renal único.

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 ectópico y se localiza en la uretra por debajo del cuello de la vejiga.

16.3	 Diagnóstico

16.3.1	 Ureterocele

La ecografía prenatal revela ureteroceles obstructivos voluminosos con facilidad. En el caso de un 
polo superior muy pequeño o un ureterocele ligeramente obstructivo, el diagnóstico prenatal resulta 
difícil. Cuando el diagnóstico prenatal no ha sido posible, los siguientes síntomas clínicos, además de 
los hallazgos accidentales, pueden revelar una anomalía congénita al nacer o más adelante:

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

·	 la aparición precoz de una pielonefritis en ambos sexos puede conducir al diagnóstico

·	 los síntomas ulteriores comprenden disuria, cistitis recurrente y tenesmo vesical

En los casos de diagnóstico prenatal al nacer, la ecografía confirma la dilatación ureteral que finaliza 
en el polo superior de una duplicación renal. También demuestra la presencia de un ureterocele en la 
vejiga, con un uréter dilatado detrás de la vejiga.

En este punto, es importante evaluar la función del polo superior mediante una nefrografía isotópi-
ca en la región de interés. La urografía por resonancia magnética puede permitir visualizar el estado 
morfológico del polo superior y las fracciones inferiores y del riñón 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 difícil hacer el diagnós-
tico diferencial entre ureterocele y megauréter ectópico.

16.3.2	 Uréter ectópico

La mayoría de los megauréteres ectópicos se diagnostican principalmente mediante ecografía. En 
algunos casos, los síntomas clínicos pueden conducir al diagnóstico:

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

·	 puede identificarse un orificio ectópico en la región del meato. Un flujo vaginal importante puede 
ser el equivalente de incontinencia en las niñas pequeñas
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·	 en varones preadolescentes: la epididimitis es el cuadro clínico habitual y en el tacto rectal 
puede encontrarse una vesícula seminal palpable

Ecografía, estudios isotópicos, CUGM, urografía por RM y cistoscopia son instrumentos diagnós-
ticos para evaluar la función, detectar reflujo y descartar la compresión ipsolateral del polo inferior y 
obstrucción uretral. A fin de aclarar la incontinencia en las niñas, el relleno de la vejiga con azul de 
metileno puede ser útil: en caso de pérdida de orina sin teñir, tiene que existir un uréter ectópico.

16.4	 Tratamiento

16.4.1	 Ureterocele

El tratamiento es controvertido, con elección entre descompresión endoscópica, nefroureterecto-
mía parcial o reconstrucción primaria completa. La elección de una modalidad terapéutica depende 
de los criterios siguientes: el estado clínico del paciente (por ejemplo, sepsis de origen urológico), la 
edad del paciente, la función renal del polo superior, la presencia o ausencia de reflujo, la obstrucción 
del uréter ipsolateral, la afectación del uréter contralateral y las preferencias de los padres y el cirujano.

16.4.1.1	 Diagnóstico precoz

·	 En un niño clínicamente asintomático con un ureterocele y un polo superior hipo o afuncional, sin 
obstrucción significativa del polo inferior y sin obstrucción de la salida de la vejiga, se administra 
tratamiento antibiótico profiláctico hasta que se instauran procedimientos de seguimiento.

·	 En presencia de obstrucción grave e infección se recomienda una incisión o punción 
endoscópica inmediata.

16.4.1.2	 Reevaluación

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

16.4.2	 Uréter ectópico

En la mayoría de los casos, el polo superior es displásico y debe contemplarse una heminefroure-
terectomía. La reconstrucción ureteral es una opción terapéutica en los casos en que merece la pena 
conservar la función 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 decidió cambiar el término ‘intersexo’ por el de ‘trastornos del 
desarrollo sexual’ (TDD) (1, 2).

La nueva clasificación 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 clínica y a 
aspectos éticos. La terminología controvertida y peyorativa, por ejemplo, ‘seudohermafroditismo’ y 
‘hermafroditismo’, ha sido rebautizada con arreglo a las nuevas perspectivas fisiopatológicas. Ade-
más, 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 podían clasificarse. Se propone 
el término ‘trastornos del desarrollo sexual’ para indicar enfermedades congénitas con un desarrollo 
atípico del sexo cromosómico, gonadal o anatómico.

Aludimos a este documento de consenso como norma general, al tiempo que este capítulo se cen-
tra en lo que es relevante para el urólogo pediátrico en ejercicio. Dado que es probable que el urólogo 
intervenga en el trabajo neonatal quirúrgico y no quirúrgico, este capítulo aborda la urgencia neonatal 
y la función diagnóstica y terapéutica del urólogo pediátrico.

En general, existe una base escasa de pruebas científicas en relación con la bibliografía publicada 
sobre los TDD. No se han realizado ensayos aleatorizados y controlados y la mayoría de los estudios 
se basan en estudios descriptivos retrospectivos (grado 4 de comprobación científica) o en la opinión 
de expertos. Una excepción es el riesgo de cáncer gonadal, para el que el grado de comprobación 
científica es mayor.

Los TDD requieren un abordaje diagnóstico y terapéutico multidisciplinar, en el que deben participar 
genetistas, neonatólogos, endocrinólogos pediátricos y adultos, ginecólogos, psicólogos, 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 pediátrico terciario, dotado plenamente de unidades de neonatos, ge-
nética, endocrinología y urología pediátrica. En el centro pediátrico ha de explicarse la situación a los 
padres de manera detallada y amable. La inscripción en el registro civil y la asignación del nombre del 
recién nacido deben posponerse el tiempo necesario.

17.2.1	 Antecedentes familiares y exploración clínica

Han de obtenerse unos antecedentes familiares completos, seguidos de una exploración clínica 
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 Pediatría)

·	 Varón aparente
-	 Hipospadias grave asociado a escroto bífido
-	 Criptorquidia uni o bilateral con hipospadias
-	 Testículos impalpables bilaterales en un neonato a término de sexo aparentemente 

masculino 

·	 Mujer aparente
-	 Hipertrofia del clítoris de cualquier grado, gónadas impalpables 
-	 Vulva con una sola abertura

·	 Indeterminado
-	 Genitales ambiguos

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

Antecedentes (familiares, maternos, neonatales)
·	 Consanguinidad de los padres
·	 TDD o anomalías genitales anteriores
·	 Muertes neonatales anteriores 
·	 Amenorrea primaria o infertilidad en otros familiares
·	 Exposición materna a andrógenos
·	 Retraso del crecimiento, vómitos o diarrea del recién nacido 

Exploración física
·	 Pigmentación de la zona genital y areolar
·	 Hipospadias o seno urogenital
·	 Tamaño del falo
·	 Gónadas palpables o simétricas
·	 Presión arterial 

Pruebas complementarias
·	 Análisis de sangre: 17‑hidroxiprogesterona, electrólitos, LH, FSH, TST, cortisol, ACTH
·	 Orina: esteroides suprarrenales
·	 Cariotipo
·	 Ecografía
·	 Genitograma
·	 Prueba de estimulación con hCG
·	 Estudios de fijación de andrógenos
·	 Endoscopia

LH = lutropina; FSH = folitropina; TST = testosterona; ACTH = corticotropina; hCG = gonadotropina coriónica huma‑
na.

17.2.2	 Elección de las pruebas de laboratorio

Las siguientes pruebas de laboratorio son obligatorias:

·	 Cariotipo

·	 Análisis de 17‑hidroxiprogesterona en plasma

·	 Electrólitos en plasma

·	 Ecografía para evaluar la presencia de estructuras del conducto de Müller.

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

17.3	 Asignación del sexo

Se trata de una tarea muy complicada. Ha de llevarse a cabo después de realizar un diagnóstico 
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 práctica habitual. En su lugar, las decisiones relativas a la asig-
nación del sexo se basan en:

·	 Edad en el momento de presentación

·	 Potencial de fertilidad

·	 Tamaño del pene

·	 Presencia de una vagina funcional

·	 Función endocrina

·	 Posibilidad de neoplasias malignas

·	 Exposición prenatal a testosterona 

·	 Aspecto general

·	 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 evaluación diagnóstica minuciosa.

17.4	 Función del urólogo pediátrico

La función del urólogo pediátrico puede dividirse en diagnóstica y terapéutica (tabla 6). Cada una 
de estas funciones se comenta brevemente.

Tabla 6: Función del urólogo pediátrico

Función diagnóstica

·	 Exploración clínica
·	 Ecografía
·	 Genitografía
·	 Cistoscopia
·	 Laparoscopia diagnóstica 

Función terapéutica

·	 Cirugía de masculinización
·	 Cirugía de feminización
·	 Gonadectomía

17.4.1	 Diagnóstico

17.4.1.1	 Exploración clínica

Una buena exploración clínica de un neonato que presenta genitales ambiguos es importante. Ade-
más de una descripción minuciosa de los genitales ambiguos, hay que ofrecer información detallada 
sobre la palpabilidad y localización de las gónadas. La información recogida mediante las diversas 
exploraciones que se describen a continuación ayudará el equipo a llegar a un diagnóstico definitivo.



ACTUALIZACIÓN EN MARZO DE 2009 	 1059

Gónadas palpables. Hay que recordar que, cuando es posible percibir una gónada, se trata casi 
con seguridad de un testículo; así pues, este dato clínico descarta prácticamente un TDD 46XX.

La fotografía médica puede ser útil, pero requiere sensibilidad y consentimiento (3).

Falo. Debe medirse el falo. Una torunda de algodón situada en la base suprapúbica del implante 
del falo estirado permite una buena medición de la longitud fálica.

Abertura del seno urogenital. La abertura del seno urogenital debe evaluarse bien. ¿Hay sólo una 
abertura visible? ¿Se observa un anillo himenal? ¿A qué se parece la fusión de los pliegues labioes-
crotales; muestran los pliegues rugosidades o una cierta decoloración?

17.4.1.2 Pruebas complementarias

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

La genitografía puede aportar más información sobre el seno urogenital. ¿Está baja o alta la con-
fluencia y en qué grado? ¿Hay duplicación de la vagina? ¿Cómo se relaciona la uretra con la vagina?

Anestesia general. En algunos casos, pueden ser útiles 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 utrículo; por 
ejemplo, la presencia de un cuello uterino en la región superior de la vagina puede ser una información 
importante.

La laparoscopia es necesaria para obtener un diagnóstico definitivo en presencia de gónadas im-
palpables y de estructuras mullerianas. Si está 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 cirugía es mu-
cho más polémico de lo que solía ser.

La justificación de la cirugía precoz comprende:

·	 Efectos beneficiosos de los estrógenos sobre los tejidos neonatales

·	 Evitación de las complicaciones derivadas de las anomalías anatómicas

·	 Reducción al mínimo del sufrimiento familiar

·	 Disminución de los riesgos de estigmatización y confusión de identidad sexual (8)

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

17.5.1	 Cirugía de feminización

Clitororreducción. La reducción de un clítoris hipertrofiado debe efectuarse con conservación del 
paquete neurovascular. Se ha comunicado que la cirugía del clítoris tiene un efecto adverso sobre la 
función sexual, por lo que debe limitarse a los clítoris 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 separación de la vagina y la uretra se mantiene en las anomalías 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 (autodilatación, sustitución 
con piel o intestino) tiene sus ventajas e inconvenientes concretos (14). Todas conllevan un potencial 
de formación de cicatrices que podrían precisar cirugía adicional antes de que la función sexual sea 
posible.

Mejoras estéticas. Los objetivos de la cirugía genital consisten en optimizar la anatomía para per-
mitir la función sexual y una relación de pareja romántica. La estética es importante desde esta pers-
pectiva. La reconstrucción de los labios menores a partir de un capuchón clitorídeo hipertrofiado es 
un ejemplo de mejora estética.

17.5.2	 Cirugía de masculinización

Muchos médicos abogan por la hormonoterapia en la infancia. El grado de comprobación científica 
es bajo en cuanto a la restauración del tamaño normal del pene.

Cirugía del hipospadias. Véase la sección dedicada al hipospadias (capítulo 6).

Extirpación 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 sección dedicada a la orquidopexia (capítulo 3).

Faloplastia. El aumento de la experiencia con la faloplastia en el tratamiento de los pacientes tran-
sexuales (de mujer a varón) 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 corrección de la transposición penoescrotal, la escrotoplastia y 
la implantación de prótesis testiculares.

Gonadectomía. Sólo aparecen neoplasias malignas de células germinativas en pacientes con TDD 
que poseen material cromosómico Y. El mayor riesgo corresponde a los pacientes con disgenesia 
gonadal y los que tienen insensibilidad parcial a los andrógenos con gónadas intraabdominales (grado 
de comprobación científica: 2). Las gónadas intraabdominales de los pacientes de alto riesgo deben 
extirparse en el momento del diagnóstico (grado de recomendación: A) (15).
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18.	 VÁLVULAS URETRALES POSTERIORES

18.1	 Generalidades

Las válvulas uretrales posteriores (VUP) son una de las pocas anomalías congénitas potencialmen-
te mortales de las vías urinarias que se identifican durante el período neonatal. A pesar del tratamiento 
óptimo, las VUP en niños provocan insuficiencia renal en casi el 35 % de los casos. Se identifican VUP 
en 1 de cada 1.250 miembros de la población que se someten a cribado mediante ecografía 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 interrumpió el embarazo de hasta el 46 % de los fetos diagnosticados de VUP (4), lo que 
indica una posible reducción de la incidencia.

18.2	 Clasificación

18.2.1	 Válvula uretral

A pesar de los intentos recientes de introducir nuevos términos de clasificación, como ‘membrana 
uretral posterior obstructiva congénita (MUPOC)’ (5), la clasificación original de Hugh Hampton Young 
sigue siendo la más utilizada (6).
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Hampton Young describió tres categorías: tipo I, tipo II y tipo III. Sin embargo, en la actualidad, 
tan sólo los tipos I y III son obstructivos. Dado que el tipo 2 se parece más a un pliegue y no es obs-
tructivo, ya no se denomina válvula. Las descripciones de Hampton Young de los tipos I y II son las 
siguientes:

Tipo I (90 %‑95 %). ‘En el tipo más 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 región de la unión bulbomembranosa. Estos procesos continúan en forma de láminas 
membranosas delgadas, que se dirigen hacia arriba y hacia delante y pueden unirse a la uretra en 
todo su perímetro. En general, se supone que las válvulas tienen una fusión completa anterior, dejan-
do sólo un canal abierto en la pared posterior de la uretra. Sin embargo, la fusión anterior de las válvu-
las no es completa en todos los casos y en este punto existe una leve separación de los pliegues.’ (6)

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

La membrana transversal descrita se ha atribuido a una disolución incompleta de la porción ge-
nitourinaria de la membrana cloacal (7). La embriología de las válvulas uretrales apenas se conoce. 
La membrana puede ser una inserción anormal de los conductos mesonéfricos en la cloaca fetal (8).

18.3	 Diagnóstico

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

·	 La uretra prostática está distendida y los conductos eyaculadores pueden estar dilatados por 
reflujo urinario. El cuello de la vejiga está hipertrófico y rígido.

·	 La vejiga hipertrofiada presenta, en ocasiones, múltiples divertículos.

·	 Casi todos los pacientes con válvulas tienen una dilatación de ambas vías urinarias superiores. 
Esto podría deberse a la propia válvula y la presión elevada en la vejiga o a una obstrucción de 
la unión ureterovesical por la vejiga hipertrofiada.

·	 Cuando hay reflujo secundario, el riñón afectado funciona mal en la mayoría de los casos.

Durante el cribado mediante ecografía prenatal, una hidroureteronefrosis bilateral y una vejiga dis-
tendida son signos sospechosos de una válvula uretral. En caso de observar una porción 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 riñón, dilatación de las vías urinarias y oligohidramnios, 
debe considerarse seriamente el diagnóstico de una VUP.

La cistouretrografía miccional (CUGM) confirma el diagnóstico de VUP. Este estudio resulta esencial 
cuando hay dudas de una obstrucción infravesical, ya que la anatomía uretral se perfila bien durante la 
evacuación. Se observa reflujo secundario en al menos el 50 % de los pacientes con VUP (9). El reflujo 
se asocia sistemáticamente a displasia renal en los pacientes con VUP. En general, se acepta que el 
reflujo en las unidades renales actúa como una ‘válvula de seguridad de presión’, que protegería al 
otro riñón, lo que conlleva un mejor pronóstico (10). Otros tipos de mecanismos de seguridad son los 
divertículos vesicales y la extravasación urinaria, con o sin ascitis urinaria (11). Sin embargo, a largo 
plazo, un supuesto efecto protector no presentó diferencias significativas en comparación con otros 
pacientes con VUP (12, 13).

La nefrografía isotópica con función renal dividida es importante para evaluar la función de los ri-
ñones. Durante los primeros días hay que vigilar estrechamente los valores de creatinina, nitrógeno 
ureico en sangre y electrólitos. Un valor mínimo de creatinina de 80 µmol/l se correlaciona con un 
pronóstico más 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 obstrucción intrau-
terina produce una disminución de la diuresis, lo que puede originar un oligohidramnios. El líquido 
amniótico es necesario para el desarrollo normal del pulmón 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 función 
renal buena. Una cifra de sodio < 100 mmol/l, un valor de cloruro < 90 mmol/l y una osmolaridad < 
200 mOsm/l observados en tres muestras de orina fetal obtenidas en tres días diferentes se asocian 
a un pronóstico más favorable (16).

La colocación de una derivación vesicoamniótica se acompaña de una tasa de complicaciones del 
21 %‑59 %, la descolocación de la derivación se produce en el 44 %, la mortalidad se sitúa entre el 
33 % y el 43 % y la insuficiencia renal es superior al 50 % (16‑18). Aunque la derivación es eficaz para 
corregir el oligohidramnios, no supone diferencias en cuanto a evolución y resultados a largo plazo de 
los pacientes con VUP (17, 18).

18.4.2	 Tratamiento posnatal

Drenaje vesical. Cuando un niño 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 diagnóstico es correcto y si la sonda se encuentra 
en la vejiga y no en la porción posterior de la uretra. Una opción alternativa consiste en colocar una 
sonda suprapúbica, realizar una CUGM y dejar el tubo hasta que el recién nacido esté suficientemente 
estable como para practicar una incisión o resección endoscópica de la válvula.

Ablación de la válvula. Cuando se ha estabilizado la situación médica del recién nacido y ha dismi-
nuido la concentración de creatinina, el siguiente paso consiste en eliminar la obstrucción intravesical. 
Ya existen cistoscopios y resectoscopios pediátricos pequeños para incidir o extirpar válvulas ubica-
das en la posición de las 4‑5, 7‑8 o 12 del reloj, o en las tres posiciones, según las preferencias del 
cirujano. Es importante evitar una electrocoagulación extensa ya que la complicación más frecuente 
de este procedimiento es la formación de estenosis.

Vesicostomía. Cuando el niño es demasiado pequeño o está demasiado enfermo para someter-
se a cirugía endoscópica, se utiliza una vesicostomía para drenar la vejiga temporalmente. En caso 
de que se haya introducido inicialmente una sonda suprapúbica, puede dejarse colocada durante 
6‑12 semanas. De lo contrario, una vesicostomía cutánea depara una mejoría o estabilización de las 
vías urinarias superiores en más del 90 % de los casos (19). Aunque preocupa el hecho de que una 
vesicostomía pueda reducir la distensibilidad o capacidad de la vejiga, hasta ahora no hay datos váli-
dos que respalden estas expectativas (20‑22).

Derivación alta. Cuando el drenaje vesical es insuficiente para drenar las vías urinarias superiores, 
debe contemplarse una derivación urinaria alta. La derivación puede ser apropiada en caso de infec-
ciones recurrentes de las vías superiores, ausencia de mejoría de la función renal o aumento de la 
dilatación de las vías superiores, a pesar del drenaje vesical adecuado. La elección de la derivación 
urinaria depende de la preferencia del cirujano por una ureterostomía en lazo alta, una ureterostomía 
en anillo, una ureterostomía terminal o una pielostomía; cada técnica tiene sus ventajas e inconvenien-
tes (23‑25). La cirugía reconstructora debe retrasarse hasta que las vías urinarias superiores hayan 
mejorado tanto como cabría 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 mayoría de los casos a una función renal 
deficiente. Sin embargo, la extirpación 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 disfunción 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 combinación son responsables de la disfunción 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 función del injerto se relaciona princi-
palmente con la disfunción de las vías urinarias inferiores (29, 30).

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

Recién nacido con posible VUP, dilatación de las VUS e insuficiencia renal

Drenaje vesical

Extirpación de las válvulas cuando el niño esté estable

Ausencia de mejoría pero estable Ausencia de mejoría y
Mejora de la dilatación de las VU y 
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·	 Pérdida progresiva de la función renal
·	 Infecciones recurrentes
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·	 Contemplación de drenaje nocturno
·	 Contemplación del uso de alfabloquean-

tes
·	 Anticolinérgicos en caso de VHA

Tratamiento nefrológico  
en caso necesario

Confirmación del diagnóstico
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Contemplación  
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Corto plazo
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aumento y la intervención de Mitrofanoff
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VUP = válvula uretral posterior; VUS = vías urinarias superiores; DU = densidad urinaria; CUGM = 
cistouretrograma miccional; VU = vías urinarias; FR = función 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 más frecuentes.

(S)VUI	 (síntomas de las) vías urinarias inferiores

ACTH	 corticotropina

AMH	 hormona antimulleriana

ASI	 autosondaje intermitente limpio

ATR 	 acidosis tubular renal

CI	 cistografía isotópica

CUGM	 cistouretrografía miccional

DDAVP	 desmopresina

DDEN	 disfunción detrusor‑esfínter neurógena

DHTST	 dihidrotestosterona

DMSA	 ácido dimercaptosuccínico

EAC	 ensayos terapéuticos aleatorizados y controlados 

ECO	 ecografía

EMG	 electromiografía

FSH	 folitropina

GnRH	 gonadoliberina

hCG	 gonadotropina coriónica humana

HSC	 hiperplasia suprarrenal congénita

ICCS	 Sociedad internacional de continencia infantil

IU	 infección urinaria

LEOC	 litotricia extracorpórea mediante ondas de choque

LH	 lutropina

LHRH	 luliberina

LLP	 litolapaxia percutánea

MAR	 malformación anorrectal

MUPOC	 membrana uretral posterior obstructiva congénita 

NR	 nefropatía por reflujo

PCR	 proteína C reactiva

PIT	 placa uretral incidida tubularizada

RM	 resonancia magnética

RVR	 reflujo vesicorrenal

RVU	 reflujo vesicoureteral

SAG	 síndrome adrenogenital

SI	 sondaje intermitente

SNC	 sistema nervioso central
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TC	 tomografía computarizada

Tc‑MAG3 (99m) mercaptoacetiltriglicina (MAG3) con tecnecio‑99m

TST	 testosterona

UEM	 uroecografía miccional

UIV	 urografía intravenosa

UR	 ureterorrenoscopia

UUP	 unión ureteropélvica

VHA	 vejiga hiperactiva

VSG	 velocidad de sedimentación globular
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