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INTRODUCCION

Urologia infantil. La historia de una subespecialidad

E. Jaureguizar Monereo

Jefe de Servicio Urologia Pedidtrica. Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Es para mi un gran honor dirigir un nimero de la Revista
Espaiiola de Pediatria 2012. La Urologia Pediatrica se ha
convertido desde hace unas décadas en una subespecialidad
que ha conseguido unos avances innegables en el tratamiento
de las anomalias congénitas, la insuficiencia renal infantil,
el trasplante, los desordenes de diferenciacion sexual, etc.

La denominacion de subespecialidad surge de la certeza
de que procede tanto de la Cirugia Pediatrica como de la
Urologia, reconociendo a ambas especialidades como madre
y padre de la misma. Aunque como todos los hijos, surja y
se desarrolle con personalidad propia.

La evolucion de la Urologia fue diferente a ambos lados
del Atldntico, muy rapidamente en EEUU con un fuerte
impulso en los 50 y mds lentamente en Europa, donde los
cirujanos generales eran remisos a ceder su territorio y solo
se reconocia en 1952 en Inglaterra.

Como contraste, la Cirugia Pedidtrica se desarrolla en los
afios 60 con su primera implantacion en los hospitales donde
la Seguridad Social permite el desarrollo de la anestesia neo-
natal que, sumados a los logros de los antibiéticos, hicieron
de la Cirugia del Neonato y la Urgencia toraco-abdominal
su principal destreza.

Las técnicas de reconocimiento por la imagen han sido
las responsables de los avances, primero en los EEUU con
William Ladd, R. Gross, O. Svenson y luego en Europa con
nombres como I. Williams en Inglaterra, Pelerin y Cendron
en Francia, Julio Monereo, Ramén Valdés y R. Gosalbez
en Espana.

Quiza el avance mds significativo en relacion a la mor-
talidad fue el reconocimiento de la Pediatria de la necesidad

Correspondencia: Dr. E. Jaureguizar Monereo. Servicio Urologia
Pediatrica. Hospital Universitario La Paz. Paseo de la Castellana,
261. 28046 Madrid

E-mail: ejaureguizar.hulp@salud.madrid.org

Recibido: Junio 2012
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de diagnosticar la obstruccion urinaria y tratarla antes de
que la infeccion se manifestase.

Hay patologias que estaran bien expuestas en este ni-
mero de la Revista Espariola de Pediatria, que son recono-
cidas y tratadas sin dificultad, y otros problemas, como el
mielomeningocele y su repercusion uroldgica y la extrofia
vesical y su reconstruccion, que siguen siendo un reto para
los Urdlogos Infantiles.

El cateterismo intermitente es el avance sencillo que mas
ha hecho por estos pacientes en cuanto a la preservacion del
tracto urinario superior y a la continencia urinaria.

La enuresis y las infecciones recurrentes de los nifios son
también una patologia muy frecuente que no necesita de
recurso quirdrgico, pero que hacen que nuestras consultas
estén llenas de padres que buscan consejo.

El reflujo vesicoureteral fue quiza la patologia mas fre-
cuente, por lo que se han dado soluciones imaginativas con
la técnica de Cohen o la del Sting de B. O’Donnell para la
prevencion del reflujo.

Solo esta patologia hubiese sido suficiente para que du-
rante estos ultimos 35 afos evolucionara desde un topico
de interés a ser la base de una subespecialidad.

La cantidad de temas que hoy desarrolla la Urologia In-
fantil es muy amplia y hemos pretendido dar una vision de las
mas frecuentes, con una puesta al dia diagndstica y terapéutica.

Es extraordinariamente gratificante ver el enorme pro-
greso que se ha hecho en estas dltimas décadas y en qué alto
aprecio se considera esta especialidad.

Deseo que este nimero monografico sea de utilidad a la
comunidad cientifica pediatrica.

Urologia infantil. La historia de una subespecialidad 239



ARTICULO ORIGINAL

Enuresis. Diagnostico diferencial y tratamiento especifico

C. Miguélez Lago!, M.]. Llamas Centeno!, M. Miéles Cerchar!, M.E. Santiago Toro!, M. Garcia Mérida?

Unstituto de Incontinencia Infantil. Urologia Pedidtrica. Clinica Santa Elena. Torremolinos, Mdlaga.

RESUMEN

Introduccion. A pesar de su gran prevalencia y antigiie-
dad, esta patologia tiene importantes interrogantes etiolo-
gicos, diagndsticos y terapéuticos. Hay que partir de dos
grupos completamente diferentes: la enuresis (E) monosin-
tomatica o no complicada y el sindrome (S) enurético o E
complicada con sus respectivos subgrupos, cada uno con
etiologia diferente que ademas es multifactorial.

Diagnéstico diferencial. Se estructura en 3 niveles: 1°
¢E. monosintomatica o S. enurético?; 2° ¢Patologia o malos
habitos?; 3° ¢Disfuncion de llenado o vaciado?

Historia. Se describen tratamientos utilizados en diferen-
tes culturas y épocas, demostrando la diversidad y a veces
antagonismo que persiste hasta hoy, como demostracion de
la necesidad de un diagnostico diferencial y un tratamiento
etioldgico.

Tratamiento actual. Tras estudio de metaanalisis y revi-
siones sistematicas se han ordenado por nivel de evidencia
(NE) y grado de recomendacion (GR) los estudios mas va-
lidos de tratamientos de E. monosintomatica. La desmopre-
sina, la alarma y la asociacion de ambas tienen el maximo
NE y GR, mientras que los antidepresivos tienen el mismo
NE pero el menor GR por riesgo de efectos adversos. Los
anticolinérgicos asociados a desmopresina estan en el 2°
nivel de NE y GR

Tratamiento personalizado. Se expone un tratamiento
integral personalizado multidisciplinar. Se inicia con diag-
nostico diferencial y valoracion psicoldgica. En E. mono-
sintomatica se inicia 1° un tratamiento basico conductual,
seguido de un 2° paso con desmopresina y/o alarma segtin
caracteristicas personales. Si el resultado con uno de ellos

Correspondencia: Dr. Carlos Miguélez. C/ Figurillas, 4.
Urbanizacion El Olivar. 29140 Churriana (Malaga)
E-mail: uropedmiguelez@hotmail.com

Recibido: Septiembre 2011
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2Urologia Pedidtrica. Hospital Materno-Infantil Carlos Haya. Mdlaga.

es insuficiente se aconseja un 3¢ paso asociando el otro o
anadiendo anticolinérgicos. Si es necesario un 4° paso se
propone biofeedback. El soporte psicologico de la familia
y del nifio es importante para la motivacion, adhesion al
tratamiento y mantenimiento de éxito.

Conclusiones. Cada enurético es distinto y precisa un
diagnéstico diferencial adecuado, ademds de una investiga-
cion personalizada, identificando sus factores influyentes. En
la E. monosintomdtica el mejor NE y GR actualmente corres-
ponden a la desmopresina, a la alarma y a ambas juntas. Hay
que conocer todos los recursos terapéuticos disponibles, para
disefar un tratamiento lo m4s individualizado posible. Con
frecuencia la combinacion de tratamientos es efectiva. En la
experiencia de los autores, el tratamiento multidisciplinar
en equipo puede ser la mejor opcion.

Palabras clave: Enuresis; Sindrome enurético; Incontinencia
urinaria; Disfuncion de vaciado; Vejiga hiperactiva; Desmo-
presina; Alarma; Tratamiento conductual; Historia.

ABSTRACT

Introduction. In spite of its great prevalence and antiq-
uity, this condition has significant etiological, diagnostic and
therapeutic questions. Two completely different groups must
be considered: monosymptomatic or uncomplicated enuresis
(E) and enuretic or complicated E syndrome (S) with their
respective subgroups, each one with different etiology that
is also multifactorial.

Differential diagnosis. This diagnosis is structured into
3 levels: 1) Monosymptomatic E or enuretic syndrome?; 2)
Disease or poor habits?; 3) Filling or emptying dysfunction?

History. Treatments used in different cultures and peri-
ods that demonstrate the diversity and sometimes antago-
nisms that persists up to the current date are described as a
demonstration of the need for a differential diagnosis and
etiological treatment.

Current treatment. After the meta-analysis study and
systematic reviews, the most valid studies of treatments of

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



monosymptomatic E. were ordered by level of evidence (LE)
and recommendation grade (RG). Desmopressin, the alarm
and the association of both have a maximum LE and while
antidepressants have the same LE, but a lower RG, due to
the risk of adverse events. The anticholinergics associated
to desmopressin are on the second level of the LE and RG.

Personalized treatment. A personalized comprehensive
and multidisciplinary treatment is explained. It is begun
with the differential diagnosis and psychological evaluation.
In monosymptomatic E, a first basic behavioral treatment
is initiated followed by a second step with desmopressin
and/or o alarm according to personal characteristics. If the
result with one of them is insufficient, a third step is rec-
ommended by means of associating the other or adding
anticholinergics. If a four step is necessary, biofeedback is
proposed. The psychological support of the family and of
the child is important for motivation, treatment adherence,
and maintenance of success.

Conclusions. Each enuretic is different and requires an
adequate differential diagnoses in addition to a personalized
study, identifying their influencing factors. In Monosympto-
matic E, the best LE and RG currently correspond to desmo-
pressin, to the alarm and to both of them. It is necessary to
know all the therapeutic resources available to design the most
individualized treatment possible. The combination of treat-
ments is frequently effective. In the experience of the authors,
team multidisciplinary treatment may be the best option.

Key words: Enuresis; Enuretic syndrome; Urinary inconti-
nence. Emptying dysfunction, Hyperactive bladder; Desmo-
pressin; Alarm; Behavioral treatment; History.

INTRODUCION

La enuresis es una patologia de elevada prevalencia(®.
Se acepta que en Europa, entre los 5 y 16 afios de edad,
existe un 10% de nifios enuréticos. En Espafia, en un estudio
epidemioldgico dirigido por la Sociedad de Pediatria Ex-
trahospitalaria, se encontré un 11,7% de enuresis primaria
a los 5 anos de edad, 7,4% a los 8-9 afios y un 4,8% en
mayores de 10 afios.

Tenemos conocimiento de la enuresis como enfermedad
desde hace mas de 3.000 anos®%. En todas las culturas?),
desde las mds primitivas a las mas modernas, se han utili-
zado una amplia diversidad de tratamientos y remedios, de
los que la mayoria solo han sido “pretendidos esfuerzos
terapéuticos” que no han logrado solucionar definitivamente
esta entidad.

Grandes incognitas

A pesar de su gran prevalencia y de su antigtiedad, esta
patologia continta rodeada de importantes interrogantes
etioldgicos, diagndsticos y terapéuticos.

VOL. 68 N°4, 2012

La 1% incdgnita con la que tropezamos es la propia defi-
nicion de la enuresis, pues se han incluido diferentes tipos de
incontinencia pedidtrica bajo este amplio “paraguas”. Hay
que partir de dos grandes grupos completamente diferentes:
la enuresis (E) monosintomatica y el sindrome (S) enurético;
cada uno con sus respectivos subgrupos.

La 2% incognita es la etiologia. Una vez definida y cla-
sificada la enuresis, es entendible que existan etiologias
diferentes para los dos grandes grupos mencionados. Ade-
mas, para mayor complejidad, la etiologia es multifactorial
en ambos.

La 3" incognita es como tratar cada tipo de enuresis, en
funcién de su etiologia.

Trascendencia de la enuresis
La enuresis en general, incluyendo la E. monosintomatica

y el S. enurético, tiene una gran importancia que a veces se

minimiza con el disfraz de un “sintoma banal y transitorio”.
Para objetivar su importancia es necesario considerar sus

principales caracteristicas, que la convierten en una patologia
de singular trascendencia

Elevada prevalencia. Ya se ha comentado que a los §

afos el 15% de la poblacion padece enuresis que en el

1% aproximadamente persiste a los 15 afos.

- Amplia epidemiologia pues afecta a ambos sexos y a
todas las edades.

- Cardcter universal, pues existe en todas las etnias y ni-
veles socioculturales.

—  Cardcter histérico. Es de las patologias de las que se tiene
constancia mas antigua, ya mencionada en el papiro de
Ebhers. Un resumen de su sorprendente historia serd in-
cluida en este articulo, demostrando el interés constante
por solucionar esta enfermedad inherente a la humanidad
desde su inicio y al hombre desde su infancia.

- Larga duracion. Es una enfermedad cronica que comien-
za en la infancia y puede llegar a la etapa adulta. El
tratamiento de la E. monosintomatica pretende acortar
la muy lenta desaparicion espontanea, pero es largo con
varios meses, incluso afios, de esfuerzo terapéutico. Esto
debe implicar una especial atencion y ayuda por las au-
toridades sanitarias de cualquier nacion desarrollada en
derechos sociales y sanitarios?,

- Gravedad variable. Es realmente grave no hacer un diag-
néstico diferencial entre E. monosintomatica y S. enuré-
tico, pues el tratamiento, secuelas y prondstico de ambas
patologias es completamente diferente. El S. enurético
no estudiado ni tratado adecuadamente puede deterio-
rar irreversiblemente la funcion vésico-esfinteriana y la
funcion renal.

—  Secuelas en el paciente. Se han descrito varias secuelas
psicoldgicas®, como disminucion de la autoestima, de
su vida de relacion con introversion, que disminuyen
con la desaparicion de la enuresis. En el S. enurético las

Enuresis. Diagnéstico diferencial y tratamiento especifico 241



secuelas son cronificacion y agravamiento con deterioro
de las funciones vesical y renal.

- Secuelas en la familia®. La cama o la ropa mojada
producen frustracion en los padres. A veces reaparecen
sentimientos “olvidados” de su infancia, con sensacién
de “culpabilidad genética”. La falta de informacion y
entendimiento puede empeorar el problema del nifio
haciéndole sentirse indefenso y culpable.

- Elevado gasto sanitario y familiar. Habria que sumar el
gasto de colchones, ropa de cama y del nifio, detergentes,
agua, electricidad y pafiales. Ademas de gastos sanita-
rios derivados de su prolongado tratamiento, aunque
sin duda es menor que si no se trata y se espera a la
desaparicion espontanea.

- Etiologia multifactorial. Implica un importante diag-
nostico diferencial personalizado, basado en un amplio
conocimiento fisiopatoldgico. Necesita tiempo de con-
sulta, incompatible con la “visita express”, para ganarse
la colaboracién de paciente y familia.

- Enfermedad congénita, con base genética y que ademas es
hereditaria. Implica grandes posibilidades de prevencion
y de investigacion.

—  Tratamiento multidisciplinar. Debe ser etioldgico, pero
ademas atender a sus secuelas. Implica a diferentes pro-
fesionales como médicos de familia, pediatras, endo-
crinélogos nefrdélogos y urdlogos pediatricos, técnicos
sanitarios, psicologos, fisioterapeutas, etc., sin olvidarnos
de genetistas e investigadores
Lo ideal es tener una unidad monogrifica coordinada
de tratamiento-prevencion integral multidisciplinar.

— Posibilidad de prevencién. Hay una poblacion de riesgo
identificable en la enuresis monosintomatica, base gené-
tica, pero también en el S. enurético por malos hébitos,
infecciones, estrefiimiento, etc. En la poblacion general
y especificamente en la de riesgo se puede prevenir la
enuresis mediante informacion y consejos en una Escuela
de Padres especifica
Por todas las razones, solo brevemente enunciadas, la

enuresis en pleno siglo XXI justifica el esfuerzo de intentar

resumir en un capitulo las maltiples facetas de esta compleja

y trascendente patologia. Para tratar de profundizar en algu-

nas de ellas es necesario un libro, que estd en preparacion,

contando con la colaboracién de expertos en las diversas
areas implicadas.

DEFINICIONES

La enuresis tradicionalmente es orinarse en la cama
durante el suefo... pero ¢a cualquier edad?, ¢a cualquier
frecuencia?

Hay acuerdo®1 en definir la enuresis como una miccién
funcionalmente normal, que ocurre involuntariamente du-
rante el sueno, al menos cuatro veces al mes, en nifios que
han cumplido los cinco anos de edad.

242 C. Miguélez Lago y cols.

Dentro de esta gran poblacion, también caben diferentes
situaciones clinicas: ¢con o sin otra patologia uroldgica?, ¢con
o sin incontinencia urinaria?, ¢con o sin sintomas diurnos?

Por esto se denomina enuresis monosintomdtica a la que
ocurre en pacientes sin otra patologia funcional ni organi-
ca del tracto urinario inferior, por tanto sin incontinencia
o sintomas miccionales o vésico esfinterianos diurnos. Se
considera enuresis no complicada®19, pues la evolucion
espontanea es hacia la desaparicion progresiva con la edad
en la mayoria de los pacientes. En efecto, se acepta que la
tasa de desaparicion espontdnea es alrededor del 1% anual,
persistiendo la enuresis monosintomatica en el 0,5-1% a los
15 anos de edad 1.

Se utiliza el concepto de sindrome enurético a la enuresis
nocturna con patologia y sintomatologia miccional o vésico
esfinteriana diurna como:

— Frecuencia miccional anormal.

- Polaquiuria.

- Retencionismo.

— Urgencia miccional.

- Disuria.

- Miccién andmala.

— Escapes diurnos.

— Incontinencia.

También se conoce con el calificativo muy descriptivo
de enuresis complicada®19, por la existencia de patologia
condicionante, que precisa tratamiento especifico para su
curacion, evitando secuelas y cronificacion.

ETIOLOGIA
En la enuresis monosintomatica, o no complicada,
después de muchas investigaciones se sabe que no existe
una etiologia tunica. Hay multiples factores etiol6gicos im-
plicados, de los que algunos actian como base o sustrato
para que ocurra la patologia y otros como factores gatillo
o desencadenantes. Asi, puede ser que de dos hermanos con
los mismos factores de base, uno padezca enuresis y otro
no, segun tengan o no otros factores desencadenantes. En
resumen, se trata de una etiologia multifactorial con varia-
cion personal. Esto implica una dificultad diagnostica, pero
sobre todo terapéutica, y explica la carencia de un tnico
tratamiento valido para todos los pacientes. Los factores
etiologicos, cientificamente demostrados, pueden reunirse
en grandes grupos:
- Familiar, hereditarios, constitucionales y genéticos(19),
— Problemas de suefio y despertar(12,
- Déficit de hormona antidiurética nocturnal!3:14),
- Malos habitos de bebida y miccion(19),
- Patologia concomitante como apnea de suefio, epilepsia,
obstruccidn vias aéreas, disfuncion vesical nocturna(1e),
- Problemas de conducta, como retraso madurativo, sin-
drome de hiperactividad, conflictos socio-familiares, etc.
(6,8,17)
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En el sindrome enurético, o enuresis complicada, la etio-

logia puede ser:

- Uroldgica organica, como uréter ectopico femenino o
valvulas uretrales...(18),

- Neurologica, como vejiga neuropatica de varios orige-
nes..

- Funcional por vejiga hiperactiva, sindrome de Hyman,
disinergia vésico esfinteriana...).

- General por diabetes mellitus o insipida.

— Malos hibitos miccionales, como retencionismo, vejiga
perezosa...(18).,

DIAGNOSTICO

En sentido estricto, la edad minima para definir la enure-
sis monosintomatica se establece en 5 afios. Sin embargo, en
el S. enurético los sintomas diurnos son mas preocupantes y
tienen mayor trascendencia clinica, personal y social, por lo
que los padres suelen consultar antes de esa edad.

El S. enurético es un amplio cajon de sastre de altera-
ciones vesicales y esfinterianas(!?), Ademads, otras patologias
anatomicas y neuroldgicas pueden dar sintomas parecidosi20),

La historia clinica y exploracion especifica orientaran la
seleccion de las exploraciones complementarias necesarias
para establecer el diagndstico etioldgico.

El diagnéstico diferencial entre enuresis monosintoma-
tica y sindrome enurético es imprescindible y puede y debe
hacerse en la primera consulta con una historia clinica y una
exploracion fisica (410,

MEDIOS DE DIAGNOSTICO

- Historia clinica. Cuestionario detallado especifico que res-
ponden los padres. Es la base que orienta el diagndstico
clinico y los estudios a realizar en la ruta diagndstica. Hay
que investigar siempre posibles factores de riesgo (Tabla 1).

- Exploracion fisica. Con especial interés en las anomalias
anatdmicas estructurales uro y neuroldgicas.

- Hoja de frecuencia/volumen (HFV). Informacion re-
cogida por la familia durante 2 dias de: la frecuencia
miccional, capacidad vesical y continencia.

Esta hoja es de gran importancia porque cuantifica el
problema referido en la historia clinica y sirve para va-
lorar la respuesta terapéutica.

- Ecografia pre y postmiccional. De gran importancia,
valora: orina residual sin necesidad de sondaje, grosor
de la pared vesical, rifiones, pelvis y uréteres0),

Con estos estudios se pueden descartar patologias obs-
tructivas organicas y funcionales.

- Analitica de sangre. Conviene estudiar glucosa, urea,
creatinina, hemograma, PCR, para descartar diabetes,
insuficiencia renal e infeccion.

- Analitica de orina se recomienda realizar un sedimento,
un sistematico, e iones para descartar infeccion urinaria,
hipostenuria, cristaluria, calciuria.
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TABLA 1. Enuresis: factores de riesgo.

Urologicos:

- Infeccién. Disuria > retencion y polaquiuria > hiperactividad
V.

- Insuficiencia renal < Concentracion y poliuria, disfuncién
VE

Comorbilidad:

- Estrefiimiento, diabetes, ITU, S. hiperactividad, asma

Medicacion:

- Broncodilatadores, psicofairmacos...

Problematica:

- Psico-social - familiar - escolar

Condicionantes:

- Frio, humedad, nerviosismo, miedo

Antecedentes familiares: genética, imitacion?

URODINAMICA

Comienza con la anamnesis, exploracion fisica, HFV
y ecografia ya mencionadas y recomendadas en todas las
enuresis??), Ademads, en caso de S. enurético es de gran ayuda
la urodindmica instrumental sin o con sondaje(20-28),

Sin sondaje vesical

Flujo miccional. Es una miccion en un flujometro; mide
voltimenes, tiempos y flujos

Electromiografia perineal. Mide actividad del suelo pél-
vicol22),

Estos dos ultimos estan indicados si hay miccion anomala
ylo residuo postmiccional.

Con esta “urodindmica no invasiva” se pueden descartar
patologias obstructivas orgdnicas y funcionales.

Con sondaje vesical

En ocasiones serd imprescindible estudiar volimenes,
presiones y acomodacion, vesicales, colocando una sonda
vesical especial de doble luz.

Cistomanometria. Informa de: capacidad y presiones
vesicales, comportamiento de la vejiga, sensitivo y motor,
pérdida de liquido durante el llenado vesical.

Estudio de presion flujo, permiten conocer la fase de
vaciado vesical. Estudia durante la miccion: contraccion y
presiones del detrusor, flujometria y residuo postmiccional

Se reserva para patologia neuroldgica, orgdnica y difi-
cultad para el vaciado vesical con orina residual.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Primer nivel: ¢enuresis monosintomatica (EM) o sindrome
enurético (SE)?(29:30)

La anamnesis y exploracion fisica dirigidas con los
cuestionarios ya mencionados permiten hacer esta primera
diferenciacion.
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De cualquier modo en este nivel recomendamos reali-
zar analitica de orina (sedimento y sistematico) y de sangre
(glucosa, urea y creatinina) para descartar infrecuentes pro-
blemas de diabetes insipida o melitus, cristaluria, infeccion
urinaria asintomatica(!o.

Segundo nivel: sindrome enurético ¢patologia o malos
habitos?

Hay que repasar como, cuando y cudnto orina el nifio.
La entrevista, seguida de la informacion de la HFV, serd de
gran ayuda. Si hay malos hébitos instaurados® de bebida
o de miccién (Figs. 1y 2) y los volimenes de la HFV son
normales, la posibilidad de patologia es baja, pero deben
hacerse unas exploraciones complementarias basicas: ecogra-
fia uroldgica pre y postmiccional y flujometria(8). Si alguna
de las exploraciones es anormal tenemos una patologia que
tratar, que puede ser primaria o secundaria a malos hébitos.

Si las exploraciones complementarias son normales y
hay malos hébitos, sin patologia se pueden corregir con
entrenamiento vesical (EV) y un tratamiento bésico (TB)
no farmacologico!18),
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FIGURA 1. Micciones anémalas
en ambos sexos. A) No apoyo;
B) Hundimiento + no apoyo;
C) No relax, puntillas; D) Por
encima del pantal6n.

Tercer nivel: disfuncion patoldgica ¢de llenado, de
vaciado, mixta?
De llenado

La disfuncién ocurre mientras se llena, o intenta llenar,
la vejigal21.26),

Puede haber actividad permanente del detrusor, que de-
beria estar inactivo, o puede activarse el detrusor antes de
tiempo con un volumen de orina menor al normal para la
edad.

La sintomatologia es la tipica de la vejiga hiperactiva:
polaquiuria, dolor suprapubico, posibles escapes y posturas
para evitarlos, enuresis.

Tiene valor el hallazgo ecografico del aumento del grosor
de la pared vesical por hipertrofia del detrusor, con vejiga de
pequeiia capacidad y sin residuo postmiccional(s),

De vaciado

La disfuncion es miccional, por problema de esfinter o
del detrusor.

Puede ser falta de relajacion del sistema esfinteriano:
disinergia detrusor-esfinter (DDE).
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FIGURA 2. Micciones anémalas por WC sucio.

Los sintomas mds caracteristicos son: dificultad para
iniciar la micci6n, chorro miccional fragmentado con o sin
interrupcion y acabar la miccion antes de tiempo.

Si no vacia la vejiga del todo y queda residuo post mic-
cional puede haber: escapes de orina por rebosamiento,
posturas anti escapes y dolor suprapubico.

La flujometria con electromiografia del suelo pélvico de-
muestra el anormal flujo de orina sin relajacion completa
del sistema esfinteriano(18.22),

La ecografia pre y postmiccional informa del vaciado
completo de la vejiga, serd una DDE no complicada o, por
el contrario, de residuo postmiccional, es decir, DDE com-
plicada.

Mixta

Hay sintomas de llenado y de vaciado porque ambas
fases son disfuncionales.

Con frecuencia puede empezar en el llenado y afadirse
una DDE por hipercontraccion del suelo pélvico para evitar
escapes, que se mantiene durante la miccion.

También es posible que una DDE con residuo postmic-
cional acabe generando una hiperactividad del detrusor. Es
la etapa de vejiga de lucha(1®).

TRATAMIENTOS DE LA ENURESIS
RESUMEN HISTORICO
L. Antes de 1950
Se han descrito una amplia variedad de “remedios” ),
que se han intentado clasificar por grupos con parecidos
“mecanismos de accion”, mejor que cronoldgicamente para
hacer su lectura mds asequible.
ORACIONES. En Alemania se describe gran uso de las
oraciones a San Vito y en Transilvania a Santa Catalina®?.
RITUALES. En la excelente revision de Glicklich®), se
cita al médico musulmdn Rhazes (865-923), que propone
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extirpar la cresta de un gallo, secarla, pulverizarla y espolvo-
rearla sobre la cama del enurético, pero... sin que él lo sepa.
Otro de los tratamientos mds interesantes es el descrito en
los indios navajos: como parece que los pdjaros no mojan
su nido, ponian al paciente de pie encima de un nido de
ave ardiendo, para que el humo llegara al suelo pélvico y
vejiga trasmitiéndole “poderes anti-enuréticos”. Cooper cita
algunos métodos propios de pueblos o tribus muy primitivos
como: lamer pezufas de cordero recién nacido, envolver al
enurético en una estera mojada en orina; salpicar la cara
con pimienta y frotarla con ortigas, etcétera.

CASTIGOS Y VERGUENZAS. Capuron, en 1819, en
su Tratado de Enfermedades de los Nifios®? cita “es fdcil
de encontrar el remedio de esta enfermedad cuando esta
viene por la pereza”. Otras terapias punitivas citadas por
Josep Toro'® incluyen: ridiculizar, pegar, flagelar con ortigas,
hacer beber la propia orina, dormir a la intemperie, llevar
el pijama mojado alrededor del cuello, exponer en publico
las sdbanas mojadas, no lavar las sibanas para dormir con
ellas sucias y malolientes. En Ouidha les ataban una rana a
la cintura para asustarlos y en Nigeria les ataban un sapo
en el pene. Parece que, ademas del miedo, podria tratarse
del mds primitivo “aparato de alarma nocturna”, con el
que, al sentir la mojadura, el batracio se moveria o croaria
despertando sobresaltado al paciente.

COSTUMBRES. Desault, en 180563, recomienda: cenar
pronto y beber el menor liquido posible, despertar al nifio
varias veces, interrumpiendo su suefio. En el siglo XIX se
describe la aplicacion de hielo en genitales externos, periné,
o0 zona baja de la espalda. Griffith y Mitchell, en 19270,
proponen que los enuréticos no fueran a la escuela, para
evitar el ridiculo, y que hicieran el maximo ejercicio posible
al aire libre. Capurdn, en 181962), cree que en ocasiones la
enuresis es consecuencia “del habito masturbatorio” y reco-
mienda “mudar sus costumbres y tomar algunos tonicos”.
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HIDROTERAPIA. Kneipp, en su Método de Hidrote-
rapia, de 190164, publica seis nifios de ocho a trece afios
que “curaron en poco mds de cinco dias dando diariamente
un paseo por agua fria, hasta las pantorrillas, durante tres
o cinco minutos, haciendo a continuacién ejercicio para
entrar en reaccion”.

DIETAS ESPECIALES. Gutiérrez, en su Historia de la
Enuresis®), se remonta al siglo I d.C., citando la receta de
Dioscérides a base de polvos diluidos de cerebro de liebre.
La receta de Plinio el Viejo, 77 d.C., es digna de mencion
especial: ratones hervidos y orina de cerda castrada afiadidos
a la comida de los nifios. Bagellardus de Padua, 1472, reco-
mienda la carne de erizo de tierra; Nicolds Fontanus, 1642
vejigas de diversos animales, Thomas Paer en 1544, también
propone comer erizo, pero especificamente los testiculos,
ademas de trdquea de gallo. Por aquella época se recurria
a alimentos como testiculos de liebre macerados durante
24 horas en un vaso de vino, pulmoén de chivo y vejiga de
lechén. En los siglos XIX y XX se recomendd evitar la sal,
los alimentos agrios y los acidos, el alcohol, la malta, el café
y el té porque podian irritar la vejiga®.

FARMACOTERAPIA®. Kendry cita la formula del Papi-
ro de Ebhers de 1555 A.C.: bayas de enebro, ciprés y cerveza
mezcladas a partes iguales. Bagerdallus de Padua, 1472,
expone que hay que empezar por purgas para relajar los
musculos de la vejiga. En los siglos XVII y XVIII se utilizd
ergotamina, atropina, cloral, bromuro de alcanfor, sulfato de
cobre, opio e incluso estricnina. Fournol, 19335, cita la anti-
pirina, la belladona y la quinina. El método Krasnagorsky®®
consistia en sellos de 3 a § g de sal comin, después de una
cena sin liquidos. Holt, en 1897, utiliza alcalinizantes urina-
rios. La via topica también se ha utilizado para administra-
cién de remedios, como las Cantdridas en pierna y muslos.
Capurdn, 181962, menciona el uso de pafios empapados en
aguardiente aplicados encima del estdmago.

PUNCIONES E INYECCIONES por diversas vias(3-6),
Intrarraquidea: Babinsky extrae 15 ml de liquido cefa-
lorraquideo por puncion lumbar. Otros, por el contra-
rio, introducen 10 ml de lipiodol o suero salino por via
epidural. Pelvis: Jaboulay inyecta 100-150 ml de suero
en espacio retrorrectal. También se han inyectado otras
sustancias, como ergotamina en fosa isquio rectal, o0 50-80
ml de suero en esfinter externo. Dickson, en 1762, inyectd
vitriolo en la zona sacra de una nifa, a la que refiere haber
curado tras producirle una quemadura en la zona. Intra-
vesical: Capurdn, 181962 indica la “inyeccion en vejiga
de aguas termales o sulfurosas, cuya bebida se utiliza al
mismo tiempo”. Intramuscular: Josep Toro®®) refiere haber
encontrado descrita la inyeccion de hormona placentaria
intramuscular.

MANIPULACION GENITAL. Corrigan, 187169), reco-
mienda poner por la noche colodion en polvo dentro del
prepucio. Adams, para mejorar resultados usa colodion intra-
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prepucial y cierra herméticamente el prepucio. Davis, 1908,
publica la curacion de un nifio torsionando la uretra con un
giro de % de circunferencia. A lo largo del siglo XIX se usa-
ron diversos modelos de torniquetes peneanos, que tuvieron
que ser abandonados por aparicion de casos de gangrena.

CIRUGIA. Holt, 1897, cita la circuncisién y la meatoto-
mia. Rudolph, 1878, describe la cauterizacion del meato ure-
tral con nitrato de plata. Marion practicé dilataciones ure-
trales®6) y, mas recientemente, Winsbury y White, 194167
publican 310 casos tratados de este modo.

APARATOS, DISPOSITIVOS Y ARTILUGIOS. Recta-
les®): Trousseau, 1870, inventa un cono de marfil introducido
en el recto. Otro ingeniosisimo invento es un complejo dis-
positivo de “alarma por enema” con el que el agua penetra
en el recto, como una lavativa, despertando al enurético.
Vaginales: Slade, 1855, disefia unas bolsas de caucho que
al introducirse en la vagina se insuflan con aire. Peneanos:
ademads de la amplia variedad de agresivos torniquetes pe-
neanos, Sharp, 1750, describe un tubo metélico con el in-
terior de terciopelo, donde se introducia el pene y que se
retiraba cuando habia deseo miccional. En 1936, Bonjour
publica una especie de envase con goma alrededor, que seria
el precursor de los colectores peneanos. Posicionales: para
evitar el dormir horizontal en decubito supino. Yeo, 1870,
idea un arco de madera para elevar 45° el suelo pélvico.
Entre estos inventos destaca por su sencillez una madera
fijada a la espalda, con una punta metalica contra la piel
para despertar de inmediato al paciente que distraidamente
adoptara la posicion prohibida.

ELECTROMEDICINA. Aparatos de alarma'é3%: en
1881, Nye ided un dispositivo con dos polos y una bateria
que producia una descarga eléctrica al producirse el episodio
enurético. El primer aparato de alarma acustica fue desarro-
llado por el pediatra Pfaunder, en 1904; Genoville disefia
otro aparato consistente en dos tiras metdlicas envueltas en
guata hidréfila que unidas por cables a una bateria eléctrica
hacen sonar una alarma que despierta al paciente. Mowrer
mejora y populariza el sistema en los afios 30 al cambiar las
tiras metalicas por una rejilla fina y adaptable. Electroesti-
mulacion: Althaus, 1883, describe la electroestimulacion con
corriente galvanica y faradica, colocando los polos en dife-
rentes localizaciones: periné, abdomen, sacro, genitales... En
1921 se utiliza la electroestimulacion vesical por via uretral.
Fournol, 193539, escribe acerca de la tonificacion vesical
mediante electricidad generada por maquinas de corriente
continua y discontinua.

II. Desde 1950: tratamientos modernos y contemporaneos

Antes de seguir describiendo tratamientos, es necesa-
rio recordar la evolucion natural de la enuresis nocturna
monosintomatica con una remision anual espontdnea del
15% entre los 5 y 9 afios, 16% entre 10 y 14, con un 3%
de enuréticos adultos, mayores de 20 afios4?).
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Conductuales(©17.40)

TRATAMIENTO BASICO®“D, Trata de modificar acti-
tudes negativas y malos hébitos, reforzando las medidas
elementales que pueden ayudar. Consiste en informacion
de factores influyentes personalizados, buen hébito de be-
bida y miccion y refuerzo positivo. Hay quien aconseja la
restriccion hidrica nocturna e incluso aumentarla de dia.

ENTRENAMIENTO EN CAMA SECA(7. Preconizado
en 1974 por Azrin y Fox. Utiliza alarma, despertar escalona-
do, entrenamiento en retencion, despertar-orinar, y ejercicios
de higiene y limpieza.

ENTRANAMIENTO EN RETENCION VOLUNTA-
RIA. Dado a conocer por Kimmel, en 1970, consiste en
aumentar progresivamente el tiempo transcurrido entre el
primer deseo miccional y la miccion. Se refuerza y comple-
menta aumentando la ingesta de liquidos una vez conseguido
el aumento del lapso de tiempo en condiciones basales.

ENTRENAMIENTO DE AMPLIO ESPECTRO. Des-
crito por Houst y Liebert en 1984. Utiliza conjuntamente:
alarma, practicas de higiene y limpieza, entrenamiento en
retencion y sobreaprendizaje.

REFORZAMIENTO POSITIVO. Mais que un tratamien-
to aislado, es un recurso que debe formar parte de cualquier
tratamiento. Pretende aumentar el deseo, la motivacion, del
enurético en solucionar dia a dia, noche a noche, su proble-
ma. Para ello se recurre a situaciones gratificantes y premios,
preferiblemente no materiales, mds bien “fungibles”, pero
sobre todo con la alegria, el apoyo y el reconocimiento de
sus padres, que hagan crecer la autoestima del paciente.

GRATIFICACION TANGIBLE CON ATENUACION.
Kaplan, 1989, combina la alarma con las medidas de higiene
y limpieza y con un sistema de gratificacion. El tratamiento
se va reduciendo 1 dia por cada semana sin enuresis.

Aparatos de alarma nocturna3s+)

Ya se ha descrito su origen, Nye (1830), y desarrollo,
Pfaunder (1904) y Mowrer (1930). Desde entonces la evolu-
cion ha sido enorme, buscando siempre el mecanismo de des-
pertar, antes de que se escape la miccion, mediante un reflejo
condicionado. Actualmente hay minisistemas muy discretos
y comodos de excelente resultado con alarma doble tanto
actstica como vibradora. Sus resultados, ampliamente estudia-
dos3), tienen, junto con la desmopresina, el maximo nivel de
evidencia cientifica y de grado de recomendacién®¥ (Tabla 2).

También se han desarrollado otros aparatos de alarma
diferentes, en los que no es la salida de orina la que dispara
la alarma sino otros hechos como: la distension vesical en la
Alarma ecogrdfica, disenado por Petrican, y la actividad ce-
rebral en la Alarma encefalogrdfica ideada por Watanabe®s),

Retroalimentacion. Biofeedback(1346)

Ademds de tratamiento conductual, es un tratamiento
fisioterdpico. Consiste en ensefiar al paciente a relajar y con-
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TABLA 2. Niveles de evidencia y grados de recomendacion en
tratamientos de la enuresis.

Tratamiento Evidencia Recomendacion

A
A
A

Desmopresina

Alarma

Alarma + Desmopresina
Alarma + Sobreaprendizaje
Alarma + Entrenamiento despertar
Desmopresina + Oxibutinina
Bésico 1°, antes que especificos
Acupuntura

Antidedresivos triciclicos

Tto. 1° sintomas diurnos

Tto. 1° estrefiimiento
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K. Hjalmas et al. Behalf of International Children’s Continence
Society (ICCS). Nocturnal enuresis: An international evidence based
management strategy. | Urol. 2004; 171: 2545-61.

traer con normalidad su suelo pélvico. El biofeedback hace
que los procesos fisioldgicos inconscientes o poco conscien-
tes, como los mencionados del suelo pélvico, se hagan paten-
tes al paciente, traduciéndose en imagenes o sonidos u otro
estimulo sensorial. Asi logra mds facilmente reproducirlos
adecuadamente de una manera consciente (Fig. 3). Una vez
aprendido, debe orinar siempre relajando el suelo pélvico
y hacer unos ejercicios en casa de contraccion-relajacion
personalizados3?),

Meétodos fisicos

DISTENSION VESICAL“, Requiere anestesia general,
por lo que también se mencionara en el apartado de cirugia.
Se realiza con catéteres de balon que se llenan dentro de la
vejiga. Su desproporcionada relacion riesgo-beneficio hace
que no tenga demasiados seguidores.

DIURESIS FORZADA. Consiste en aumentar la inges-
ta de liquidos y fortalecer los mecanismos de continencia
durante el dia, para aumentar el volumen de orina y la ca-
pacidad vesical. Young y Morgan aumentan la ingesta de
liquido por la noche para actuar como sobreaprendizaje y
disminuir la profundidad del suefio®“s).

Uroterapia. Entrenamiento vesical

Es una fisioterapia integral y personalizada, especifica-
mente uroldgica. Se basa en el conocimiento de los movi-
mientos del suelo pélvico mediante biofeedback y la reali-
zacion de ejercicios disefiados segtn las caracteristicas de
cada paciente. Se complementa con el tratamiento bésico,
un programa-horario de ingesta de liquidos, también perso-
nalizado y con buen habito y horario miccionales!®).

Estd muy indicado en el S. enurético por disfuncion
vésico-esfinteriana, pero también tiene buen resultado en
enuresis monosintomatica#é),

247

Enuresis. Diagnéstico diferencial y tratamiento especifico



Vevevy

BRI

g |
FIGURA 3. Biofeedback electromiogrifico suelo pélvico. A) El globo solitario debe subir (contraer) por encima de los 3 globos de abajo.
B) Ademas debe bajar (relajar) para no chocar con los globos de arriba.

Puede ser dificil conseguir la colaboracién necesaria en
edad pedidtrica. Requiere mucha experiencia, una habilidad
especial, ademds de una técnica con programas informaticos
especificos para nifios. Pena Outerifio#® y Garcia Merino,
en Sevilla, son pioneros con buenos resultados publicados.

Farmacoterapia

Es la modalidad terapéutica mds utilizada por los mé-
dicos desde la segunda mitad del siglo pasado. La variedad
de modalidades y de mecanismos de accion es enorme y con
frecuencia antagonicos.

Accion a nivel renal

DESMOPRESINA0.13,142749.50)_ Sintetizada por Zaoral
y colaboradores modificando la férmula de la arginina-va-
sopresina, logra un gran efecto antidiurético con un minimo
efecto en la presion arterial. Su mecanismo de accion es
aumentar la reabsorcién de agua en el tibulo colector renal
a nivel de las acuosporinas. Se comenzd a utilizar en 1972
para la diabetes insipida y cinco afios después Dimson y
Tuvemo publican sus resultados como tratamiento de la
enuresis. Se ha demostrado que mas del 70% de los enuréti-
cos monosintomadticos tiene una poliuria nocturna superior
a la capacidad vesical. Se inici6 su administracion por via
inhalatoria, después se dispuso de la via oral y en los dltimos
afios de la via sublingual. Los comprimidos liofilizados bu-
codispersables©S!) por via sublingual tienen grandes ventajas
respecto a la via oral clasica, pues®5253);
- Es la forma de administraciéon mas cdmoda, sencilla y

rapida.
- Evitan tener que beber para tragarselos.
- Esla forma preferida por la poblacion infantil.
- Mejora el cumplimiento del tratamiento prolongado.
- No contiene lactosa.
- Mejora la biodisponibilidad.

248 C. Miguélez Lago y cols.

o i
- .
Sl T ?;
- -
m @
N ?

W EN:ER:B

— Permite reducir la dosis de desmopresina administrada,
comparada con los comprimidos ingeridos.

- Esla forma de eleccion de la Agencia Europea del Me-
dicamento (EMA) en poblacidn escolar y adolescente.

Es el tratamiento farmacoldgico més utilizado actual-
mente por: su excelente resultado en mas del 70% de los
pacientes con enuresis monosintomadtica, su facil adminis-
tracion, los minimos y leves efectos adversos. Estos datos
ampliamente publicados en largas series y contrastados con
placebo en ensayos a doble ciego®351.52), hace, que tenga
los maximos niveles de evidencia cientifica y de grado de
recomendacion (Tabla 2)“4),

Los comprimidos liofilizados sublinguales para la enu-
resis se comercializan con 120 microgramos de desmopre-
sina. Se debe hacer una busqueda de la dosis idonea para
cada paciente. Este ajuste se puede hacer de dos formas: A)
empezando por 120 y si la respuesta no es completa en 1
mes se administran 2 comprimidos, 240 microgramos; B)
empezar por 2 comprimidos y si hay buena respuesta a los
2 meses bajar a 1 comprimido de 120 microgramos cada
noche. En algunos casos puede ser necesario administrar
dosis mayores©St), Para evitar las recidivas tras suprimir el
tratamiento es necesario hacerlo paulatinamente).

DIURETICOS. Se ha publicado el uso de furosemida
con resultado satisfactorio, pero con escasa casuistica. Seria
un mecanismo de accién totalmente contrario a la desmopre-
sina, que buscaria aumentar la capacidad vesical, de modo
similar a la diuresis forzada mencionada antes®.

INHIBIDORES DE LAS PROSTAGLANDINAS. Al-
Waiili publica en 1989 sus resultados con supositorios de
indometacina. También ha sido utilizado el diclofenal sédico
con buen resultado, segin reporta Von Gootard, 1996, en
estudio controlado doble ciego con placebo. Su accion seria a
nivel renal, disminuyendo la excrecion de solutos, el filtrado
glomerular y aumentando la concentracion de la orina®).

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



Son publicaciones aisladas que refuerzan el mensaje de
que la enuresis, incluso en la era de la Medicina Cientifica,
es una de las patologias con mayor variedad de tratamientos.

Accion a nivel vesical

ANTICOLINERGICOS Y ESPASMOLITICOS VESI-
CALES. Leys, 1976, publica resultados del tratamiento de la
enuresis con propantelina. Los anticolinérgicos actian dismi-
nuyendo la contractilidad del muasculo detrusor, inhibiendo
la accion de la acetilcolina en los receptores colinérgicos.
Estos farmacos se utilizan con éxito en la hiperactividad
vesical y tienen buen resultado en el S. enurético y no tanto
en la enuresis monosintomatica. La oxibutinina es, en la ac-
tualidad, uno de los més utilizados a partir de los 5 afios y en
mayores de 10 afios la tolterodina; tienen ademds un efecto
antiespasmodico vesical que mejora sus resultados(2027.50.55),

ANTAGONISTAS DEL CALCIO. También acttan dis-
minuyendo la contractilidad del detrusor. Se han utilizado
la terodilina y el nifedipino.

ESTIMULANTES ALFA ADRENERGICOS. Acttian en
varios niveles: con accién simpatica alfa, aumentando el tono
en cuello vesical y uretra posterior; a nivel central parece
que producen un suefio mas superficial. Se han utilizado la
efedrina, fenilpropanolamina y eskornade3:10.18.19),

ANDROGENOS657, Empezé a utilizarse la testoste-
rona en los afios 40. En 1990 se describen resultados con
Mesterolona. Parece haberse demostrado en ratas que los
andrégenos disminuyen la densidad de los nervios colinér-
gicos vesicales.

Accion a nivel del sistema nervioso®

ANTIDEPRESIVOS TRICICLICOS. En 1959, Sigg
refiere que nifios en tratamiento con imipramina mejoran y
curan su enuresis. En 1960, McLean publica el uso especifico
de imipramina para tratar la enuresis con buenos resultados.
Su mecanismo de accidn parece ser maltiple: antidepresivo,
anticolinérgico y antiespasmodico vesical. También podria
aumentar la produccién de hormona antidiurética enddge-
na. Hay abundante bibliografia con revisiones sistematicas
y metaandlisis®®. Aunque tiene un alto nivel de evidencia
cientifica tiene un bajo grado de recomendacion, pues se
han descrito efectos adversos cardiovasculares y su relacion
riesgo-beneficio cuestiona su utilizacién como primera linea
terapéutica para la enuresis monosintomadtica en nifios sin
alteracion psicoldgica (Tabla 2)44, Otros antidepresivos uti-
lizados han sido: amitriptilina, protriptilina, timipramina,
desipramina, clorimipramina y viloxcina.

SEDANTES Y ANSIOLITICOS. Se han utilizado las
diazepinas y meprobamato.

INHIBIDORES DE LA MAO. También descritos. No
parece justificarse su uso en nifios.

TRANQUILIZANTES MAYORES. En los afios 50 se

us6 la reserpina.
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ESTIMULANTES. Como contraposicion a los anterio-
res, también se han usado anfetaminas y metilfenidato. Este
tltimo tiene buen resultado en una forma especial de enu-
resis, que es la enuresis risoria, muy diferente de la enuresis
monosintomatica.

NEUROLEPTICOS. Engelhardt, 1972, publica el em-
pleo de la tioridacina.

OTROS FARMACOS. Se han usado aisladamente el
bromuro de emepronio, maproptilina, fenilbidantoina, pi-
razolan, entre otros muchos.

Psicoterapia

Algunas escuelas psicoanaliticas consideran la enuresis
como sintoma de conflicto personal. Para su tratamiento no
intentan hacer desaparecer el sintoma sino buscar la causa
y tratarla con técnicas psicoterdpicas. No se ha demostrado
cientificamente que la enuresis, en la mayoria de los pacien-
tes, sea secundaria a una patologia psiquidtrica.

El apoyo psicoldgico es de gran ayuda para mejorar la
colaboracion y motivacion del enurético, consiguiendo me-
jores y mds rapidos resultados con los tratamientos mencio-
nados. La actuacion psicoldgica es importante tanto en la
evaluacion, como durante el tratamiento, e incluso después
para evitar recaidas(6.17:30),

Se deben evaluar y tratar, si asi fuese necesario, la exis-
tencia de otros problemas asociados como la disminucion
del autoconcepto, explosiones de ira o comportamientos
disruptivos, aislamiento social... Es importante trabajar
con padres y hermanos para ver como afecta la enuresis a la
dindmica familiar asi como las actuaciones de cada uno de
los progenitores, acuerdo y consistencia en actuacion, etc.

Para el aumento de la colaboracién y de la autoestima
del paciente se utiliza “La Economia de Fichas”, pactando
previamente recompensas sobre objetivos.

Otro aporte terapéutico en esta especialidad es tratar las
secuelas psicologicas que le propia enuresis puede producir
en el nifio.

Hipnosis

Los resultados publicados desde 1975 son interesantes
y alentadores, pero no es un tratamiento muy difundido en
Espana®®”).

Acupuntura

Hay buenos resultados descritos, reproducidos en Espafia
por Pedrero en 19960, Ademds de la buena formacion se
necesita también una habilidad especial para vencer el miedo
natural de los nifios y lograr su colaboracion.

Dietas alimentarias

Conejero, 1989, recomienda suprimir los “productos de
granja” como leche y huevos. Basdndose en posibles aler-
gias alimentarias, Esperanca y Gerrard, 1969, han utilizado
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dietas de eliminacion seriada de ciertos productos como
chocolate, cola, frutas...®.

Cirugia

Reservada a casos especiales de S. enurético en adultos
con patologia orgdnica o funcional, resistente a otros trata-
mientos. Se ha recurrido a: inyecciones de toxina botulinica
intravesical, denervaciones vesicales, miotomia vesical, neu-
rolisis, neuromodulacion, etc.

Punciones

También en la actualidad se describe el uso de infiltra-
ciones raquideas. Bada y Coros publican, en 1989, el trata-
miento con infiltracion epidural de agua destilada®V,

Electroterapia
La electroestimulacion es otra alternativa terapéutica
para casos seleccionados, fundamentalmente adultos(62).

Electroencefalogrifico

Watanabe y colaboradores de la Universidad de Kioto,
198712), estudian los hallazgos electroencefalograficos simul-
taneamente con los hallazgos urodinamicos y describen tres
tipos de enuresis. El 57% de enuréticos son del tipo I: suefio
superficial con vejiga estable, con un fallo en la dltima etapa
del despertar. Los tratan con una maquina terapéutica de
control encefalografico que avisa al enurético. Se trata de
un sofisticado aparato de alarma, con la que publican un
72% de efectividad. La diferencia con los clasicos aparatos
de alarma es que el de Watanabe despierta al enurético antes
de iniciarse la miccion enurética),

Enemas®

O’Reagan, 1986, insiste en la necesidad de saber si hay
estrefiimiento en el enurético y tratarlo antes o simultineamen-
te. Actualmente esto se podria considerar una disfuncion de
vaciado, voiding disfunction, que probablemente tendria algtin
sintoma diurno afiadido, es decir S. enurético(81), Este autor
recomienda un enema diario durante un mes, con posterior dis-
minucion gradual de frecuencia segtin mejoren los resultados.

ESTRATEGIA TERAPEUTICA PERSONAL
PARA EL TRATAMIENTO DE LA ENURESIS
MONOSINTOMATICA
En el trabajo de Hjalmas y colaboradores“4 la mdxima
evidencia cientifica y el mayor grado de recomendacion es
para ladesmopresina y para la alarma nocturna (Tabla 2). La
imipramina tiene buena evidencia pero baja recomendacion
por sus posibles efectos adversos cardiovasculares.
Personalmente, igual que Santoja y colaboradores®3),
somos partidarios de un tratamiento global. Basdandonos
en la Guia y recomendaciones de la Sociedad Europea de
Urologia Pedidtrica(®, seguimos un tratamiento integral().
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Tratamiento basico
Hay metaanalisis y revisiones sistematicas(65). Se recomien-

da como paso previo a otros tratamientos(©), Sirve para valorar

la colaboracion del paciente y de su familia. Se encuentra des-
crito en Guias de Enuresis como tratamiento conductual4067),

Personalmente lo resumimos en el siguiente decdlogo.

1. Informacion bdsica al nifio y su familia de la maduracion
del control miccional®9),

2. Motivacion del paciente para conseguir su compromiso
de colaboracion.

3. Hibito miccional adecuado con miccién 3C: Cémoda,
Continua, Completa®), evitando los frecuentes malos
habitos, con posturas inadecuadas (Figs 1y 2).

4. Habito de bebida: mas por la mafiana, menos por la
tarde y nada por la noche (inicialmente).

5. Ewitar o corregir factores predisponentes: generales (frio,
humedad, excesivas horas de suefio...); personales (situa-
ciones estresantes, nerviosismo, estrefiimiento, problemas
vias aéreas,...); familiares (conflictividad, ridiculizacidn,
celos...).

6. Entrenamiento con horario miccional voluntario: des-
pertar, media mafiana, almuerzo, merienda, cena y antes
de acostarse (6 veces).

7. Control de noches secas en calendario, con la colabora-
cién del paciente.

8. Refuerzo positivo + Estrategia de gratificacion (preferible
no material, orientados a favorecer la maduracion), para:
cumplir el tratamiento, lograr resultados y mantenerlos al
cesar el tratamiento, con costumbres y habitos favorecedores.

9. Ejercicios diarios de contraccion de suelo pélvico, pero
nunca durante la miccion.

10. Dietas:

10.1 Anti-hiperactividad vesical sin: cafeina, té, choco-
late-cacao, picantes...

10.2 Anti-estrefiimiento, si existe o hay predisposicion.
Suprimir: chocolate-cacao, arroz, platano, manzana,
zanahoria. Reducir: licteos frescos y carnes rojas.
Aumentar: verduras y hortalizas, naranja, pifa,
kiwi, ciruela, sandia, melén...

El tratamiento basico puede solucionar la enuresis por

si solo en algunos casos“0:4967) pero serd de gran ayuda a

otros tratamientos.

Desmopresina
Existen metaandlisis y revisiones sistematicasts¥ con
méximo nivel de evidencia y grado de recomendacion®4,
Administracién por via sublingual, 2 comprimidos al
acostarse cada noche. No se deben ingerir liquidos desde
1 hora antes hasta la mafiana siguiente, al menos 8 horas.
Efectuamos una reevaluacion al mes. Si el resultado es
insuficiente, las opciones posibles son complementar con:
- Alarma, si el test del despertador es positivo, o
- Anticolinérgico, si no hay estrefiimiento.

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



Otra opcion, que no hemos utilizado atn, seria aumentar
algo mas la dosis de desmopresina®1). Para ello se podria
recurrir a comprimidos liofilizados de 60 microgramos, si
estuvieran comercializados en Espana.

La duracién debe ser prolongada, minimo 3 meses de
tratamiento. Se considera la finalizacion después de con-
seguir mas de 28 noches secas al mes9. La retirada ha de
ser paulatina®® en 2 meses“? y, si hubiera recidiva, se debe
volver a la dltima dosis efectiva.

El refuerzo positivo final es permitir beber moderada-
mente por la noche al retirar la medicacion, actia como
sobreaprendizaje“). Si entonces reaparece la enuresis, se
puede asociar alarma.

Por su excelente tolerancia y resultado, con excepcionales
efectos secundarios, es el tratamiento inicial preferido. Es
recomendable controlar el peso para descubrir una posible
retencion hidrica por ingesta de liquido nocturno.

Por ser el firmaco mas utilizado en la enuresis mono-
sintomdtica, es aconsejable recordar la ficha técnica del
medicamento©),

Contraindicaciones: hipersensibilidad al firmaco, poli-
dipsia o potomania nocturna, insuficiencia cardiaca o renal,
tratamiento con diuréticos, hiponatremia conocida.

Precauciones. Durante las enfermedades agudas con dis-
balance hidro-electrolitico (gastroenteritis, fiebre, infecciones
sistémicas) es conveniente suspender la administracion de
desmopresina. No se deben ingerir liquidos desde 1 hora
antes hasta la manana siguiente, al menos 8 horas.

Interacciones. Hay firmacos que pueden aumentar el
efecto antidiurético y el riesgo de retencion hidrica e hipo-
natremia, como son: antidepresivos triciclicos, inhibidores
selectivos de recaptacion de serotonina, clorpromazina,
carbamazepina, AINES. La loperamida puede aumentar la
concentracion plasmadtica de desmopresina

Alarma acustica

Existen metaanilisis y revisiones sistematicas®3). Mdximo
nivel de evidencia y grado de recomendacion4).

Antes de indicarlo recomendamos el “Test del desperta-
dor”, consistente en poner 2-3 noches un despertador cerca
del paciente con alarma programada para las 3-4 h de suefio
para ver si se despierta y como se despierta. Si escucha la
alarma del despertador, es capaz de apagarla, ir a orinar y
volver a dormir, el resultado es positivo y se puede iniciar
el tratamiento.

La alarma actuard de igual modo pero solo cuando em-
pieza a humedecer la ropa, con lo que se evita la miccién
completa en la cama. Cuando suena la alarma, el paciente
debe despertar, interrumpir la miccidn, apagar la alarma
y orinar en el sitio adecuado. Es importante que el WC
esté cerca y con ficil acceso o se coloque un orinal cerca
de la cama. Asi se va consiguiendo un reflejo condicio-
nado mediante el cual el despertar se produce porque se
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hace consciente la sensacion de vejiga llena con miccion
inminente. Inicialmente se cambia la enuresis por noctu-
ria, que cesa espontaneamente en pocos dias. Si persiste,
habra que tratarla mejorando hédbitos, y con firmacos si
aln continda.

La adquisicion del reflejo se facilita y acelera con sobre
aprendizaje durante el dia, haciendo sonar la alarma justo
antes de la miccion voluntaria en WC, 1 o 2 veces al dia.

La duracion del tratamiento es larga, pudiendo retirar
la alarma cuando desaparecen tanto la enuresis como la
nocturia mds de 1 mes seguido.

El refuerzo positivo final es beber moderadamente por la
noche antes de retirar definitivamente la alarma. Si entonces
reaparece enuresis se debe mantener la alarma.

Es la primera eleccion para quien no quiere o no puede
utilizar la desmopresina. Es un excelente complemento del
mencionado firmaco cuando es parcialmente efectivo.

Contraindicaciones:

— Test del despertador (-),

— Mas de 2 episodios enuréticos por noche (no descansa-
ria).

- Menos de 3 noches mojadas a la semana (insuficiente
para crear reflejo condicionado)

Anticolinérgicos y antiespasmodicos vesicales(18.19.70)

No estdn indicados como 1° linea terapéutica de la enu-
resis nocturna monosintomatica(#0:44),

Se ha demostrado que existe una inestabilidad vesical
solo nocturna, asintomadtica diurna, en enuréticos refrac-
tarios al tratamiento con desmopresina y/o alarma. Por lo
tanto, en estos casos se considera justificado asociar estos
farmacos!. Se pueden utilizar firmacos con vida media
corta, administrandolos por la noche. Personalmente pre-
ferimos farmacos de accion mas prolongada que se puedan
administrar por la mafiana para evitar la frecuente sequedad
de boca y la tentacion de beber por la noche.

Contraindicaciones:

- Estrefiimiento previo, que aumentaria con anticolinér-
gicos

- Efectos adversos relativamente frecuentes como: estre-
fiimiento, sequedad de boca, enrojecimiento facial, pal-
pitaciones, midriasis...

Psicologia

La intervencion del tratamiento conductual esta amplia-
mente recogida en metaandlisis y revisiones sistematicas(572),
Valoramos la aportacion psicoldgica como pretratamiento.

Diagndstico diferencial. Identificar y tratar los casos en
los que exista una patologia psicologica como causa o como
consecuencia de la enuresis.

Factores condicionantes. Identificar los factores perso-
nales sociales, familiares y escolares que predispongan a la
enuresis y/o dificulten su tratamiento.
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TABLA 3. Prevencion de la enuresis.

Retirada oportuna de pafal: + 2 afios, meses sin frio
2. Limpieza, higiene: genital, perineal, ano varias veces/dia
3. Miccioén 3 C: Comoda, Continua, Completa

- Sin resistencia, sin prisa, sin residuo

- No cortar chorro, no hacer fuerza

- Nifios con pantaldn abierto. Glande descubierto
— Nifias sin braguita, con rodillas separadas

4. Horario miccional: 6 al dia
- Desayuno, recreo, almuerzo, merienda, cena, acostar

5. WC adaptado: plataformas, reductor

Planificacion terapéutica personalizada

Concienciacion y psicoeducacion de que la enuresis es un
problema con consecuencias personales, pero con solucién
facil y excelente resultado dependiente de su participacion.

Motivacién para desear el tratamiento y para que le
compense el esfuerzo necesario.

Compromiso de colaboracién como motor, sin el cual no
se pone en marcha el plan general del tratamiento.

Refuerzo positivo en tratamiento basico, farmacolégico y
de alarma. Son ayudas que aceleran y mejoran los resultados
de su plan terapéutico.

Estrategia de gratificaciones personalizada, por 1° cola-
boracion, 2° esfuerzo, 3° objetivos conseguidos.

Técnicas de tratamiento conductual especificas para enu-
resis como “La Economia de fichas” ya mencionada.

Postratamiento

Mantenimiento. Una vez conseguidos los objetivos, hay
que mantener la motivacion, los habitos necesarios y evitar
sus factores predisponentes para evitar recaidas.

Recaidas. Informar de su frecuencia. Tranquilizar sin
culpabilizar. Identificar las posibles causas. Ayudar a la dificil
tarea de “volver a empezar”. Dar la seguridad de éxito a
medio plazo, segin su colaboracion.

La adherencia y el éxito del tratamiento dependen de
la implicacion de los padres. Hay que trabajar con ellos,
motivandolos y explicindoles la relevancia de su papel.

Escuela de padres
Objetivos:

— Prevencion de la enuresis (Tabla 3)¢0),

- Informacion y psicoeducacion de habitos (bebida, ali-
mentacion y miccion) y del tratamiento bésico (Tabla 3).

— Trabajar prejuicios e ideas deterministas mejorara la
confianza en el programa.

- Intercambio de experiencias: problemas y soluciones.
Fomentar la cohesion grupal, la ayuda mutua y la ex-
presion de emociones que les produce el problema.
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- Refuerzo positivo interactivo para facilitar el cumpli-
miento terapéutico y la perseverancia.

— Aprender a evitar riesgos, desmotivacion y como crear
sentimientos de competencia hacia el nifio.

ESCALONAMIENTO TERAPEUTICO (Fig. 4)
1° Inicio con tratamiento bdsico 'y apoyo psicologico
Sino lo cumple el paciente y/o la familia, esperar a mejor
ocasion y colaboracion.
Silo cumple y cesa por completo la enuresis (infrecuente),
refuerzo positivo final.
Si lo cumple pero no hay curacion completa (frecuente),
se pasa al siguiente escalon.

2° Desmopresina o alarma

Segun preferencias del médico, de la familia, de resulta-
dos con tratamientos previos y contraindicaciones.

Si no hay curacion completa se pasa al siguiente escalon.

3° Tratamientos combinados

- Desmopresina + Alarma cuando el resultado con solo
uno de ellos es insuficiente.

- Desmopresina + Alarma + Anticolinérgico cuando el
resultado con 2 asociados es insuficiente.

- Alarma + Anticolinérgico si mds de 2 despertares por
noche.

- Desmopresina + Anticolinérgico si resultado insuficiente
con desmopresina y no se debe utilizar alarma por las
razones mencionadas en sus contraindicaciones.

- Alguno de los previos + Tratamiento Conductual cuando
no se ha logrado el éxito independientemente.

4° Refuerzo positivo final y sobre aprendizaje. Fase de
normalizacion

Ir instaurando un habito normal de bebida, comida, ho-
ras de suefo, y condiciones normales de familia, actividad
y escolarizacion.

No se debe considerar curada la enuresis hasta que se
mantenga el buen resultado tras la fase de normalizacion.

5° Recursos para casos refractarios a los tratamientos previos
Biofeedback especializado complementado con ejercicios
de suelo pélvico en domicilio. Tenemos experiencia muy
positiva en casos refractarios a tratamientos convencionales.
Acupuntura. A pesar de sus excelentes resultados publi-
cados no tenemos experiencia.

CONCLUSIONES

La enuresis es una patologia muy prevalente pero es
imprescindible unificar criterios para definirla y clasificarla
adecuadamente.

Cada enurético es distinto y necesita un preciso diagnosti-
co diferencial entre enuresis no complicada (monosintomatica)
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FIGURA 4. Enuresis monosintomdtica: tratamiento escalonado.

o complicada (sindrome enurético); ademas de una investi-
gacion personalizada, identificando sus factores influyentes.

La enuresis monosintomdtica ocasiona secuelas psico-
sociales. El sindrome enurético también, pero ademds puede
deteriorar la funcion vesical e incluso renal

La gran variedad de intentos terapéuticos descritos indica
que la enuresis es una patologia importante para el nifio y
su familia.

Tanto la Medicina como la Psicologia o la tradicion po-
pular, han intentado solucionarlo desde los mas diferentes,
incluso opuestos, puntos de vista.

No hay un tnico tratamiento actual con buen resultado
universal porque tampoco hay un unico tipo de enuresis.

Hay que conocer todos los recursos terapéuticos dispo-
nibles, para disefiar un tratamiento lo mas personalizado
posible en base a la conclusion previa.

Con frecuencia la combinacion de tratamientos es efec-
tiva. El tratamiento multidisciplinar, en equipo, puede ser
la mejor opcidn.

La mejor evidencia cientifica y el mayor grado de reco-
mendacion actualmente corresponden a la desmopresina y
a la alarma.

Son imprescindibles mas estudios, con disefio y rigor cien-
tifico, de series amplias de grupos homogéneos de enuréticos
con grupo control, para valorar con la evidencia cientifica
necesaria los mejores tratamientos en cada tipo de enuresis.

A pesar de tantos siglos de historia y de recientes investi-
gaciones, la pregunta clave atin no estd definitiva y comple-
tamente respondida: spor qué no se despierta el enurético
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antes de la miccion? Por todo ello, es facil suponer que en
el futuro seguird habiendo enuresis y seguirdn apareciendo
nuevos e interesantes tratamientos.
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RESUMEN

La estenosis pieloureteral es la anomalia mds frecuente
del tracto urinario de diagnéstico prenatal. Actualmente la
mayoria de los casos se diagnostican prenatalmente, pero
algunos aun se hacen postnatalmente por el desarrollo de
sintomas (dolor abdominal, infeccion urinaria, hematuria,
tumoracién abdominal o retraso en el desarrollo pondo-
estatural). Dilatacion no es sindnimo de obstruccion y se
requieren estudios seriados con ultrasonidos (US) y reno-
grama diurético (RD) para diferenciar la obstruccion de la
dilataci6n sin patologia. Los factores de riesgo de obstruc-
cion se basan en los US y del RD y son: a) hidronefrosis de
grado 3 o mayor, b) didmetro antero-posterior de la pelvis
renal, medido en el plano transversal, mayor de 20 mm,
¢) tiempo medio de eliminacion mayor de 20 minutos y
d) funcién renal diferencial menor del 40% en el RD. El
reflujo vesicoureteral existe en el 15% de los casos por lo
que el cistograma suele ser necesario. La técnica operatoria
de eleccion es la plastia desmembrada de Anderson-Hynes,
que tiene buenos resultados en més del 95% de los casos.
La endopielotomia se reserva para las reestenosis posto-
peratorias. La laparoscopia es la técnica ideal para nifios
mayores de un afio.
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ABSTRACT

The Ureteropelvic Junction Obstruction is the most fre-
quent pathology of prenatal diagnosis. Nowadays, most of
the cases are done prenatally, but some of them have to
be done after birth because of the symptoms developed/
observed (abdominal pain, urinary tract infection, haema-
turia, abdominal mass or failure to thrive). Dilatation is not
the same as obstruction, and serial studies with ultrasound
(US) and diuretic renogram (DR) are required to make a
differential diagnosis between obstruction and dilatation
without pathology. The obstruction risk factors are based
on US and DR, as follows: a) dilatation grade 3 or higher;
b) anteroposterior renal pelvis diameter in transversal plane
over 20mm; ¢) average half time of elimination of radiotracer
(T1/2) greater than 20 minutes; and d) differential renal
function less than 40% in the DR. The vesicoureteral reflux
is present in 15% of the cases so the voiding cystouretrogram
is felt necessary. The gold standard surgical technique is the
dismembered pyeloplasty which claims for more than 95%
success. The endopyelothomy is the elective technique for
postoperatory restenosis. Laparoscopic approach is ideal
for children older than 12 months.

Key words: Ureteropelvic junction obstruction; Prenatal
diagnosis; Pyeloplasty; Nefrectomy; Urinary obstruction;
Endopyelothomy; Laparoscopy..

INTRODUCCION

La hidronefrosis por estenosis de la union pieloureteral
(EPU) es la uropatia de diagndstico prenatal mds frecuente
y representa alrededor del 50% de las malformaciones uri-
narias de diagnostico prenatal). Actualmente se sabe que
en esta patologia existen varios grados de dilatacion y de
obstruccion; algunas de estas dilataciones son muy bien to-
leradas, otras mejoran, otras desaparecen y otras ocasionan
deterioro de la funcion renal y cada una precisa un control
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FIGURA 1. Algoritmo diagndstico postnatal de la hidronefrosis de diagnéstico prenatal.

y un tratamiento diferente. El pensamiento de que la correc-
cién quirtrgica precoz de la EPU ocasionaba mejoria de la
funcion renal ha demostrado ser infundado en bastantes
casos después de observar que rifiones no operados también
la obtenian®@. El rifidn fetal y el del recién nacido tienen unas
caracteristicas fisiologicas y un comportamiento distintos al
rindn del nifio mayor y del adulto. El filtrado glomerular
es bajo al nacimiento y aumenta rapidamente en el primer
afo tanto en rifiones normales como en rifiones dilatados
sin obstruccion o con obstruccion parcial®.

Hoy se puede definir a la EPU como una malformacién
obstructiva que ha perdido su potencial patdgeno en muchos
casos, pero que lo conserva en otros y estos son los que
el urélogo pedidtrico debe identificar y tratar con cirugia
para evitar el deterioro de la funcion renal. Actualmente,
la EPU es descubierta intrattero y nos enfrentamos ante
una gran poblacién de nifios con hidronefrosis que estan
asintomaticos.

Suele ser unilateral y afecta mds frecuentemente al lado
izquierdo y al sexo masculino en una proporcion de 2:16).
En un 15 a 20% es bilateral, con afectacion asimétrica de
ambos rifiones. A veces se asocia a rifion multiquistico, age-
nesia renal contralateral, reflujo vésico-renal y otras mal-
formaciones(1-3),

DIAGNOSTICO
No existe ninguna prueba que distinga al cien por cien
entre una EPU y una hidronefrosis sin obstruccion, por lo
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que utilizamos diversas exploraciones para diagnosticarla. El
diagndstico y la indicacion de cirugia lo basamos en los ul-
trasonidos (US) y en el renograma isotopico diurético (RD).

En los casos unilaterales diagnosticados prenatalmente
los US los realizamos a partir del quinto dia de vida, una vez
superado el periodo de oliguria fisiologica; de esta forma se
evitan falsos negativos®. En los casos de dilatacion bilateral
o de rifién unico el estudio se adelanta a las primeras 24 ho-
ras. Aunque los US neonatales sean normales se deben repetir
al mes o0 a los tres meses de vida. EI RD lo practicamos una
vez transcurrida la primera fase del periodo de adaptacion
nefroldgica, alrededor del primer mes de edad en el recién
nacido a término. La sistemdtica de estudio recomendada
esta reflejada en la Figura 1. Las dilataciones de grado 0 a 2
las controlamos solo con US y el resto con estos y con RD,
cuya frecuencia depende de los hallazgos de la ecografia. El
cistouretrograma miccional seriado (CUMS) lo realizamos
cuando el didmetro antero-posterior de la pelvis es mayor
de 15 mm, pues el reflujo vesico-ureteral se asocia en un
15% de los casos®5).

Ultrasonidos

Los US deben ser la primera exploracion postnatal a
efectuar en el estudio de la dilatacion urinaria y es fun-
damental que el nifio esté bien hidratado para realizarla.
La dilatacion aislada de la pelvis carece de significado pa-
toldgico; la dilatacion solo tiene valor cuando afecta a la
pelvis y a los cdlices renales®”. Los hallazgos ecograficos
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caracteristicos de la EPU son dilatacion de pelvis y calices
renales y falta de visualizacion del uréter distal. El parénqui-
ma renal puede ser de grosor variable y, en algunos casos,
puede tener aumento de la ecogenicidad o contener quistes,
que corresponden a areas de displasia renal. Para valorar
el grado de dilatacion pielocalicial utilizamos los criterios
de la Sociedad de Urologia Fetal ). Para clasificar la dila-
tacion es necesario que la vejiga esté vacia. Los grados 0 y
1 son normales, el 2 ocasionado por variantes anatomicas
de la normalidad como la pelvis extrarrenal o los calices
prominentes, y los grados 3 y 4 son patoldgicos y tienen
una sensibilidad del 88% y una especificidad del 95% para
indicar obstruccion del tracto urinario, y constituyen para
nosotros un factor de riesgo de obstruccion(®®. El aumento
del grado de hidronefrosis durante la evolucion es indicacion
de cirugia y parece que precede a la perdida de funcion59.10)
aunque se ha demostrado que la funcion puede disminuir
sin aumentar el grado de hidronefrosis 1112/ y que no existe
relacion entre el grado de dilatacion, la ecogenicidad y la
funcion renal(11.13.14),

Desde el afio 2000 utilizamos también el diametro an-
tero-posterior de la pelvis renal, medido en el plano trans-
versal, para determinar la existencia o no de obstruccidn,
siguiendo los criterios del Great Ormond Street(7:10.15),
Cuando el didametro de la pelvis renal es menor de 19 mm y
los célices no estan dilatados, el indice de cirugia es minimo;
por el contrario, cuando la dilatacion piélica es mayor de 20
mm las posibilidades de cirugia aumentan conforme lo hace
el didmetro de la pelvis. El Doppler-color no lo utilizamos
para valorar la EPU.

Renograma isot6pico diurético

EI RD es una prueba dinimica que informa sobre la
funcién renal y la eliminacion por el sistema colector, y tiene
un papel primordial en el diagnéstico, control y seguimien-
to de la EPU. Aunque aporta datos morfoldgicos, lo mas
importante es que proporciona una informacion funcional
cuantitativa.

Para el RD inicialmente hemos empleado el DTPA, pero
actualmente utilizamos el MAG-3, pues tiene ventajas sobre
el primero(1617, En caso de grandes hidronefrosis, algunos
autores recomiendan que se realice el DMSA con lectura re-
tardada a las 4 y 24 horas de administrado, pues parece pro-
porcionar una funcion renal diferencial mas fidedigna(!7:18.20),

El RD estd influenciado por una gran cantidad de fac-
tores técnicos y del propio paciente, por lo que la Sociedad
de Urologia Fetal ha establecido una serie de normas ba-
sicas para estandarizar esta prueba que se conocen como
“renograma bien temperado” (1), que deben seguirse para
realizarlo y especifican la posicion del paciente, estado de
hidratacion, dosis de is6topo y diurético, sondaje vesical,
etc. Ultimamente, en Europa, se recomienda no sondar,
colocar al nifio en sedestacion o bipedestacion y realizar
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imdgenes postmiccionales retardadas, una hora después de
administrado el isotopo, lo que proporciona una excelente
informacion del vaciado(13.20),

Para valorar la existencia de obstruccion utilizamos la
funcion renal diferencial, el tiempo medio de eliminacion
del isotopo, y la morfologia de la curva. La funcion renal
diferencial, o relativa de cada rifién, la consideramos normal
cuando es mayor del 40%. Cuando las cifras iniciales son
menores o si en la evolucion existe una disminucion de la
misma de un 10%, indicamos cirugia igual que otros auto-
res(?9-11,13,15,19.21) En un trabajo previo nuestro, la funcién
renal menor del 40% tiene una sensibilidad del 86% y una
especificidad del 81% para el diagndstico de obstruccion®).
La funcion diferencial supranormal (>55%) en rifiones con
alto grado de dilatacion la consideramos patoldgica pues
significa un mecanismo compensatorio renal a la obstruc-
cion; si la hiperfuncion se asocia a un tiempo medio alargado
y/o a una curva obstructiva, es indicacion de obstruccion
y cirugial22),

La funcidn renal evolutiva del rifion sano contralateral,
en los casos de dilatacion unilateral, tiene para nosotros un
papel fundamental para conocer la efectividad del trata-
miento realizado. Si durante la evolucion la funcion renal
disminuye en el rifidn sano y aumenta en el dilatado, no
existe obstruccion en este ultimo, y por tanto el tratamiento
aplicado ha sido el correcto.

El tiempo medio de eliminacion del is6topo es otro pa-
rametro objetivo para medir el drenaje urinario y nos ayuda
a reducir la subjetividad en la interpretacion de las curvas
y a disminuir el nimero de resultados dudosos. Un tiempo
medio = 20 minutos significa obstruccion, mientras que uno
< 10 minutos la descarta. Cuando el tiempo medio esta entre
10y 20 minutos lo consideramos dudoso?*. El tiempo medio
mayor de 20 minutos tiene una sensibilidad del 100% y una
especificidad del 89% para el diagndstico de obstruccion®).

La morfologia de la curva de eliminacion del renograma
fue, hasta hace pocos afos, el parametro mas valorado del
RD para el diagndstico de obstruccion. Dado que la morfo-
logia de la curva estd intimamente relacionada con el tiempo
medio y que la interpretacion de las mismas es muchas veces
subjetiva, este dato es actualmente poco valorable(3).

En los casos de dudosa obstruccion, a veces utilizamos
el RD F-15. Si con esta variante el tiempo medio aumenta
por encima de los 20 minutos y la curva de eliminacién
se hace obstructiva, consideramos que existe obstruccion
e indicamos cirugia. Parece ser que inyectando conjunta-
mente el isétopo y el diurético (RD F-0) los resultados son
similares(20),

Otros estudios

La urografia intravenosa no distingue entre dilatacion
y obstruccion y solo la realizamos en casos muy concre-
tos, cuando existe discordancia entre los US y el RD. Los
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TABLA 1. Diagnéstico diferencial de obstruccion en hidronefrosis unilateral de diagndstico prenatal.

Prueba Datos a valorar No obstruccién Dudosa obstruccién Si obstruccion
Ultrasonidos Grado dilatacién (SUF) 0-2 3 4
Rifion dilatado Didametro A-P pelvis <19 mm 20-30 mm >30 mm
Rin6n sano Tamafio rifién sano Normal Normal Hipertrofia
Renograma Funci6n renal diferencial > 40% 35-40%/>55% <35%
Rifi6n dilatado Tiempo medio eliminacion < 15 minutos 15-20 minutos > 20 minutos
Morfologia curva Normal/Dilatada Dudosa Obstruida
Rifidn sano Funci6n renal evolutiva Igual/Disminucion Igual Aumento
SUE: Criterios Sociedad Urologia Fetal; A-P: antero-posterior.
TABLA 2. Indice de probabilidades calculadas.
N° factores Dilatacion Probabilidades Posibilidad de
de riesgo Ultrasonidos Funci6n renal Tiempo medio calculadas obstruccion

0 - - - 0,033 3,3%

1 + - - 0,3227 32%

1 - + - 0,27 27%

1 - - + 0,28 28%

2 + + - 0,8352 83%

2 + - + 0,842 84%

2 - " 0,80 80%

3 + + + 0,98 98%

tests de presion-flujo (Whitaker y Vela-Navarrete) no los
utilizamos pues no son fisioldgicos en el neonato ni en
el lactante, no se correlacionan bien con el renograma,
varian segun la EPU sea extrinseca o intrinseca, y ademads
son muy invasivos19, Tampoco usamos la ureteropielo-
grafia retrograda pues solo informa de la anatomia. La
resonancia magnética con gadolinio precisa de sedacién en
los nifios pequefios y su metodologia y resultados no son
tan fidedignos como el MAG-3(13) y por ello actualmente
no tiene valor en el diagnéstico de la EPU.

Criterios de obstruccion y cirugia

Nuestros criterios actuales de obstruccion y de cirugia,
en los casos unilaterales, se basan en el resultado de varias
pruebas diagnésticas y se exponen en la tabla 1. Ademas,
consideramos indicacion de cirugia la existencia de tumo-
racion abdominal®s), imposibilidad de efectuar un control
adecuado, desarrollo de sintomas (infeccién urinaria, dolor
abdominal, hematuria), aparicién de complicaciones (litia-
sis, hipertension) o ausencia de ganancia pondoestatural
adecuada(®2¢). En un trabajo realizado por nosotros® se ha
demostrado, por andlisis de regresion logistica entre todas
las variables estadisticamente significativas, que los factores
de riesgo de obstruccion en las hidronefrosis congénitas
son: 1) dilatacion de grado 3 o mayor en los ultrasonidos,
2) tiempo medio de eliminacién mayor de 20 minutos, y 3)
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funcion renal diferencial menor del 40%. Si la dilatacion
es de grado 3 o mayor las posibilidades de obstruccion son
14 veces mayores; cuando el tiempo medio es mayor de 20
minutos se incrementan 11 veces, y cuando la funcion es
menor del 40%, lo hacen en 10.5. En el mismo estudio®),
se valord también el indice de probabilidades calculadas
para los tres factores de riesgo y se observo que las proba-
bilidades de obstruccion son distintas segun exista uno, dos
o tres factores de riesgo (Tabla 2). Cuando no existe ningiin
factor de riesgo las probabilidades de obstruccion son muy
bajas (3%); cuando existe un solo factor de riesgo las pro-
babilidades oscilan entre el 27 y 32%, y van aumentando
seglin se den mds factores de riesgo coincidentes: 80-84%
si existen dos y 98% si existen los tres. Aplicamos estos
criterios diagndsticos para indicar tratamiento quirdrgico
en obstruidos y observacion en los no obstruidos, obte-
niendo buen resultado final en ambos grupos23), lo que
parece indicar una buena seleccion por una adecuada pauta
diagnéstica. En este estudio todavia no se media el didmetro
de la pelvis renal.

TRATAMIENTO

Actualmente, en la mayoria de los casos, en los que la
obstruccion no es muy evidente, tenemos tendencia al tra-
tamiento no quirdrgico inicial y reservamos la cirugia para
aquellos rifiones que muestran obstruccion a lo largo de la
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evolucion. Hay algunos casos muy claros de tratamiento
conservador o quirtrgico inicial, pero existen otros muchos
dudosos iniciales, en los que la evolucion juega un papel
fundamental para decidir el tratamiento. En la literatura el
indice de pieloplastias en las series de diagndstico prenatal
oscila entre el 20 y el 50%128.13.1521.23),

Tratamiento expectante 0 no quiruirgico inicial

El tratamiento expectante lo indicamos en todas las
dilataciones pielocaliciales unilaterales no obstruidas o
de dudosa obstruccion en la valoracion diagnéstica ini-
cial®11,12,141921) (Tabla 1). Dicho tratamiento consiste en
vigilancia clinica del paciente y controles periddicos con US
y RD, cuya frecuencia depende del grado de dilatacion, del
didmetro de la pelvis renal y de la funcion renal diferencial
inicial (Fig. 1). Dado que el indice de infeccion urinaria
en la hidronefrosis es bajo (3 a 5%), no recomendamos
profilaxis antibidtica11:1%2) aunque algunos la preconizan
en las hidronefrosis de alto grado®s).

Tratamiento quirargico

La nefrectomia primaria esta indicada solo en dos cir-
cunstancias: existencia de displasia renal®¥ y funcion renal
diferencial inicial menor del 10%(1%:15), En esta tltima situa-
cion, en recién nacidos y lactantes, debido a su capacidad de
recuperacion, realizamos inicialmente una nefrostomia per-
cutanea durante un mes; si la funcion renal mejora se realiza
pieloplastia, y si persiste igual se practica nefrectomia(11,1929),

Los nifios menores de un afio los abordamos por lumbo-
tomia subcostal y en los mayores de esta edad por laparos-
copia transabdominal. La técnica quirtirgica que empleamos
es la pieloplastia desmembrada de Anderson-Hynes con la
modificacion de Benassayag®. Dicha técnica consiste bé-
sicamente en reseccion del exceso de pelvis redundante y de
la zona estendtica, movilizacion del uréter, espatulado del
mismo en una extension de 0,5 a 1,5 cm, calibracion del
mismo con una sonda de Nelaton para descartar otra este-
nosis mas distal y anastomosis término-terminal con técnica
microquirurgica y PDS 6/0 en dos hemisuturas continuas,
una para cada cara. Si existe un vaso polar aberrante se
traspone este antes de realizar la pieloplastia. Se deja una
sonda blue stent del calibre 3 0 4 Ch, que se pinza a los 2
o0 3 dias y se extrae a las dos semanas en la consulta. No
empleamos ningun tipo de drenaje. Utilizamos doble ] in-
terno cuando la diseccidon ha sido dificultosa, la estenosis es
de segmento largo, y en casos de rifién unico, pieloplastia
bilateral y reintervenciones.

Con la pieloplastia desmembrada se obtienen buenos
resultados funcionales en mas del 95%1133133) aunque la
morfologia de los célices es muy raro que llegue a ser nor-
mal.

La endopielotomia, via retrograda o anterdgrada, solo
la utilizamos en las EPU secundaria o postoperatoria(433),
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Controles postoperatorios

Al primer y sexto mes postoperatorio se realizan solo
US, y al ano se repiten estos y RD. Consideramos buena
evolucion que en el primer control ecografico la dilatacion
continte en el mismo grado que antes de la cirugia y que
posteriormente disminuya. Si en el primer control existe
aumento del grado de hidronefrosis, realizamos tratamiento
con corticoides orales y si no hay mejoria realizamos uro-
grafia intravenosa o RD. Si en los US del sexto mes aumenta
el grado de hidronefrosis se adelanta el RD. Si la funcién
renal es normal, el tiempo medio < 20 minutos y la curva
normal o de sistema dilatado y no obstruido no se le vuelven
a repetir los estudios isotopicos y se controlan solo con US
anuales o bienales.
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ARTICULO ORIGINAL

Planteamientos actuales sobre el diagnostico y tratamiento del

reflujo vésico-ureteral en la infancia

A. Gomez Fraile!, D. Cabezali Barbancho3, F. Lopez Vazquez3, A. Aransay Bramtot?
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RESUMEN

El reflujo vésico ureteral (RVU) sigue planteando gran-
des dilemas, principalmente en el diagndstico como en el
tratamiento. Actualmente hay tres dilemas clinicos impor-
tantes: ¢Quién se beneficia del diagndstico?, ¢quién tiene
riesgo de sufrir dafio renal si no se trata el RVU? y ¢quién
se beneficia del tratamiento? Lo principal tras un cuadro
de ITU no debe ser visualizar si hay RVU si no comprobar
si existe dafio renal, y si lo hay descartar el RVU. Otro
factor importante es la asociacion de disfuncion vesical ya
que su presencia obligard a tratarla antes de decidir sobre
el RVU. De los tratamientos actuales, expectante, profilaxis
antibidtica y cirugia (abierta, endoscopica, laparoscopia y
robdtica) se ha comprobado que no hay ninguno superior
aotro y la eleccion dependera de las caracteristicas de cada
paciente, teniendo en cuenta la opinion familiar previa in-
formacion de cada uno de ellos. Lo que sabemos es que si
se quiere resolver el RVU de forma rdpida y disminuir la
presencia de ITU asociadas, el tratamiento quirdrgico es la
primera opcion, y dentro de este el endoscopico es el mds
indicado, pero sin olvidarnos que deberemos analizar a
cada paciente individualmente.

Palabras clave: Reflujo vésico-ureteral.

ABSTRACT

Vesicoureteral reflux (VUR) remains a major dilemma,
particularly in the diagnosis and treatment. Currently there
are three important clinical dilemmas: Who benefits the di-
agnosis? Who is at risk for kidney damage if left untreated
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VUR? and who benefits from treatment? The main thing
behind a box should not be viewed ITU if VUR if not check
for kidney damage, and if there is rule out VUR. Another
important factor is the association of bladder dysfunction
and that their presence will force before deciding to treat
VUR. Current treatments, expectant, antibiotic prophylaxis
and surgery (open, endoscopic, laparoscopic and robotic)
has shown that there is none superior to another and the
choice will depend on the characteristics of each patient,
taking into account the opinion information from previ-
ous family each. What we know is that if you want VUR
resolved quickly and reduce the presence of UTT associated
with surgical treatment, the first option, the endoscope, is
the most appropriate but without forgetting that we have
to analyze each patient individually.

Key words: Vesicoureteral reflux.

INTRODUCCION

El reflujo vésico-ureteral (RVU) sigue originando grandes
dilemas, principalmente en lo referente al diagnéstico, como
y cuando, y en su tratamiento, cudl es el idoneo. Algunos
autores lo han considerado como “el cdncer de préstata” del
ur6logo infantil. Es una alteracion comin que en ocasiones
amenaza la salud, pero que frecuentemente se sobrediag-
nostica y sobretrata.

Esta patologia presenta tres dilemas clinicos importantes:
¢quién se beneficia del diagnéstico?, ¢qué nifios tienen riesgo
de sufrir dafio renal por no tratase el RVU? y, por lo tanto,
¢quién se beneficia del tratamiento (profilaxis antibidtica
ylo cirugia). Esto nos debe incitar la curiosidad, buscando,
observando y consultando, para obtener respuestas y poder
decidir cual es el mejor tratamiento para cada paciente.

El objetivo de este articulo es exponer la problematica
actual relacionada con el diagnéstico del RVU, centrado
principalmente tras el cuadro de infeccion del tracto urinario
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(ITU) y mostrar las posibilidades terapéuticas existentes,
considerando cada una de ellas por separado.

CONSIDERACIONES ACTUALES SOBRE EL
DIAGNOSTICO

El diagndstico constituye una de las piedras angulares de
esta patologia, existiendo diferentes pruebas de imagen, de so-
bra conocidas, que estan protocolizadas como se deben hacer.
El problema radica en cudndo y en qué orden se efectdan(®),

La sospecha diagndstica se presenta bajo tres circuns-
tancias: prenatal, estudios de screening (descubrimiento
tras examenes rutinarios o tras estudios a causa de otras
anomalias o por antecedentes familiares de RVU) o por es-
tudios tras cuadro clinico de ITU, inicidndose los estudios
correspondientes.

Prenatalmente el signo ecografico de sospecha mas ca-
racteristico del RVU es la ureterohidronefrosis y sobre todo
la fluctuacion del grado de dilatacion de la misma. Esta
situacion obliga, en época postnatal, a investigarlo mediante
nueva ecografia (ECO) y si se confirma habrd que practicar
una cistouretrografia miccional (CUMS) para el diagnosti-
co definitivo, aunque habrd que sopesar si merece la pena
realizarla en todos los casos de sospecha vy si ello produce
algun beneficio.

En cuanto a los estudios por screening, vendran caracteri-
zados por la deteccion de ureterohidronefrosis uni o bilateral
en la ECO, debiéndose efectuar posteriormente la CUMS al
igual que en la situacion anterior.

Por tltimo, estd la problematica que se plantea tras la
aparicion de un cuadro de ITU en relacion a la eleccion de las
pruebas y cudando realizarlas. Existe una corriente actual de
reducirlas al minimo, en un intento de disminuir la exposicion
a la radiacion para racionalizar esta situacion clinica que
frecuentemente origina un torbellino de pruebas. El enfoque
tradicional tras una ITU ha sido el denominado “de abajo
arriba”, que se ha centralizado en la vejiga. Ha dado un
elevado rendimiento en la identificacion del RVU. La critica
que se le puede hacer es que probablemente se detecten RVU
en pacientes con poco riesgo de desarrollar cicatrices renales,
y su ventaja es que, al detectar el RVU en ITUs recurrentes,
evita la morbilidad asociada a las multiples evaluaciones y
tratamientos que sufren estos pacientes. El cambio de enfo-
que, “de arriba abajo”, plantea la prioridad sobre el rifién,
siendo selectivo en determinar la afectacion renal aguda en
el momento de la ITU. Su evidencia cientifica estd basada
en la aportacion de diferentes publicaciones que muestran
que la mayoria de los nifios con RVU grados I-II con ITU
presentan un DMSA sin alteraciones, resolviéndose el RVU
de forma espontanea a los 5 afos de seguimiento en una alta
proporcion, pero también se sabe que el 90% de los nifios
con RVU grado III- V con ITU febril desarrollan episodios de
pielonefritis. Su desventaja radica en la necesidad de repetir
el estudio de DMSA si hay alteraciones iniciales en €, para
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FIGURA 1. Algoritmo propuesto por la Sociedad Europea de Ra-
diologia Pedidtrica ante el diagnéstico de ITU®.

determinar la permanencia de las lesiones que ocurren en
mas del 50% y, ademds, un 40% de las nifias y 14% de los
ninos con ITU inicial vuelven a desarrollar una nueva ITU
que precisan de nuevos estudios!!). La Sociedad Europea de
Radiologia Pedidtrica, en el 2007, propuso un esquema “de
arriba abajo” basado en el resultado de la ECO renal que
si es normal no aconseja mas estudios, pero si esta alterada
o hay clinica de pielonefritis se indica un DMSA y segtin su
resultado se aplicara un protocolo de diferentes pruebas (Figs.
1 a 3)@. Por lo tanto, lo que verdaderamente importa ante un
cuadro de ITU no es la union urétero-vesical sino el rifion®).

Dafio renal

El problema mds complejo es saber qué nifios con RVU
estan en riesgo de desarrollar dafo renal. Existen dos tipos
de dafio renal o nefropatia: 1) Nefropatia congénita, que se
detecta al nacimiento y se piensa que se debe a un desarrollo
anémalo del blastema renal, idiopatico o por vaciamiento
vesical anomalo secundario a un trastorno de la dindmica
vesical durante la gestacion que a veces persiste postnatal-
mente. Aparece mas frecuente en varones con RVU de alto
grado. 2) Nefropatia adquirida. Se presenta tras un cuadro
de pielonefritis que provoca cicatrices renales. Su causa se
desconoce y se piensa que es resultado de una interaccion
compleja entre factores bacterianos y mecanismos de defensa
del huésped, que conducen a alteraciones agudas de la fun-
cién renal, pudiendo desembocar en dafio renal permanente.
Aparece mis frecuentemente en nifias con RVU portadoras
de disfuncion vesical (DV). A pesar de todo ello hay nifios
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FIGURA 2. RVU izquierdo grado III.

con cuadros de ITUs febriles recurrentes que no presentan
lesiones renales y también que existe mayor riesgo de desa-
rrollar dafo renal en RVU de alto grado (Tabla 1).

El dafio se evaltia mediante gammagrafia renal con acido
dimercaptosuccinico (DMSA), constituyendo el gold stan-
dard para la deteccion precoz de las cicatrices renales y, por
lo tanto, para su diagndstico, con una sensibilidad del 94%
y una especificidad del 100% (Fig. 4)“. Varios estudios han
demostrado su utilidad como herramienta de deteccion del
RVU, lo que sugiere que su uso podria hacer innecesaria la
CUMS®, En un estudio prospectivo sobre 290 nifios con
ITU evaluados mediante CUMS y DMSA se comprobé que
solo se hubiera perdido un nifio sin diagnosticar el RVU en
base a un DMSA normal y se hubiera evitado un 48% de
las CUMS en base a un DMSA anormal®).

La cuantificacion de la funcién renal relativa (FR) dada
en el DMSA es un método establecido para determinar el
nivel de funcionamiento renal. Un tamafio anormal del rifion
puede producir alteracion en su valor funcional, aunque no
tenga afectacion alguna. Por tanto, resulta util corregir la FR
por el volumen renal relativo, obteniendo asi la funcién renal
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FIGURA 3. DMSA (nefropatia de RI que se corresponde con
CUMS de figura 2).

TABLA 1. Dafio renal en relacion al grado de RVU.

Grado de RVU Afectacion renal
1 5%
1I 10%
111 20%
vV 40%
\Y 60%

relativa normalizada (FRN) que ayudara a distinguir entre
un riiién de menor tamafio y uno realmente hipocaptante!®,

Disfuncién vesical (DV)

Constituye un factor importante a tener en cuenta cuan-
do tenemos un nifio con RVU. No sabemos claramente si el
RVU causa DV o la DV causa RVU. Si hay DV, aumenta 15
veces mas la incidencia de RVU que en la poblacién normal?
y los nifios con RVU tienen asociado DV en un 40-50%1®),
de ahi su importancia en detectarla. Puede asociarse a pa-
trones anormales de evacuacion intestinal, denomindndose
sindrome de eliminacién disfuncional (SED).

Existen 2 tipos diferentes del complejo RVU/DV®: 1)
“Patron de vejiga hiperactiva” consistente en la presencia de
contracciones vesicales aumentadas durante el llenado que
suelen provocar RVU unilateral y 2) “Patr6n de disfuncion
miccional”, en que se producen pobres contracciones vesi-
cales durante el vaciamiento con hiperactividad esfinteriana
pudiendo originar RVU bilateral.

Se desconocen los mecanismos precisos causales de la
relacion DV/RVU19), Ademds, no hay estudios randomizados
sobre RVU y tratamiento o no de la DV. Hay formas severas
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FIGURA 4. DMSA con afectacién renal bilateral tras ITU que
presentd RVU bilateral grado IV.

de RVU que se asocian con vejigas muy trabeculadas e insu-
ficiencia renal, simulando la DV neurdgena. Desconocemos
cuando la DV es una anomalia adquirida o es una anomalia
congénita que forma parte de un complejo que incluye el
RVUB®). El diagnéstico se hace principalmente por la clinica
y se puede sospechar viendo el aspecto de la vejiga, cuello
y uretra en la ECO y CUMS, recomenddndose practicar
estudios urodindmicos para su confirmacion.

PLANTEAMIENTOS SOBRE EL TRATAMIENTO

Una vez diagnosticado el RVU, llega el dilema, ¢qué tra-
tamiento aplicamos? Existen multiples estudios, protocolos
y guias que proponen diferentes pautas de tratamiento y nos
pueden llegar a crear un verdadero problema para decidir
qué hacer con el RVU en un nifio(11.

Las diferentes opciones son el T. expectante, T. médi-
co (TM), T. quirdrgico (TQ) y T. de las comorbilidades
(DV)12), Su eleccion debe sustentarse en las 4 P: prevenir
la pielonefritis, probabilidad de dano renal, que depende
del grado de RVU, probabilidad de resolucion espontinea
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TABLA 2. Factores que influyen en la evolucion del RVU.

- Edad

— Grado de RVU

- Lateralidad

- Sexo

—  Presentacion

- ITUs

- Cicatrices renales (nefropatia)

- S. de eliminaci6n disfuncional (SED)

y preferencia de padres ylo pacientes. La decision contintia
siendo controvertida y subjetiva.

Los grados mayores de RVU se asocian mds frecuen-
temente a mayor dafio renal y a menor tasa de resolucion
espontdnea, por lo que el tratamiento dependera de las ca-
racteristicas individuales de cada paciente, pero teniendo en
cuenta diversos factores clinicos que influyen en su evolu-
cion, principalmente la edad, grado de RVU, presencia de
DV y presencia de cicatrices (Tabla 2)13). La disminuci6n del
volumen vesical o la presencia de una presion vesical baja
en el inicio del RVU, el sexo femenino, la bilateralidad y la
duplicidad ureteral influyen negativamente en su resolucion.

La posibilidad de desaparicion espontdnea del RVU ha
sido estudiada en diferentes trabajos. Elder, en un estudio de
la Asociacion Americana de Urologia (AUA), observo que la
desaparicion espontanea a los 1-2 afos de seguimiento era
inferior al 30% en RVU mayores de grado Il y menor del
50% en los mismos grados a partir de 3 a 5 afios(4. Knudson
mostrd en otro estudio una disminucién del RVU grado IV-V
por debajo del 30% a partir de los 3 afios(3). Schwab apreci6
una tasa anual de desaparicion espontanea del RVU del 13,5%
para los grados I-1IT y del 5% para los grados IV-Ve),

Tratamiento expectante

Tanto la guia de practica clinica del RVU® como la de la
AUA@ proponen dicho tratamiento, que consiste en seguir
al nifio con RVU, vigilando la aparicion de episodios febriles
para descartar la presencia de ITUs y, si ocurren, tratarlos
de forma inmediata, monitorizando la aparicion del dafo
renal. Su eficacia es similar al del TM y TQ en RVU de bajo
grado7-20, aunque el Grupo Sueco del RVU ha evidenciado
que dicho tratamiento conlleva més riesgo de ITU y dafno
renal que el TM o TQ, sobre todo en RVU de grados I1I-V2D),

Tratamiento médico (TM)

Es el mas cldsico, aunque hoy en dia ha sido puesto en
duda. Consiste en dar profilaxis antibiética (PA) en dosis
tinica nocturna, variando su administracion de ser continua,
alterna o por periodos de tiempos. Su fundamento cientifico
estd basado en la observacion de que el RVU puede resol-
verse espontineamente y asumiendo que el RVU de orina
estéril no causa dafo renal, la PA produce una orina estéril.
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Ademas, durante la evolucion el riesgo de desarrollar una
nueva lesion renal disminuye con la edad, por lo que se
recomienda suspender la profilaxis en nifilos mayores con
RVU de bajo grado. De todas formas, habrd que esperar
el resultado del estudio aleatorizado doble ciego (RIVUR)
entre PA y placebo que ha finalizado a finales del 201022 y
aclarara la necesidad o no de dar la PA.

Tratamiento médico versus quirurgico (TM/TQ)

Hodson, en una revision sistematica de la literatura sobre
11 estudios, encontré una diferencia significativa entre TM
y TQ, con una menor incidencia de ITU a favor del segundo
a los 5 afios de seguimiento, persistiendo esta diferencia a
los 10 afios. Tampoco hubo diferencias a los 5 afios de se-
guimiento, entre ambos tratamientos, en lo que respecta a la
aparicion de nuevas cicatrices, crecimiento renal, hiperten-
sion arterial (HTA), desarrollo de enfermedad renal cronica
(ERC) y filtrado glomerular(1”. En base a estos resultados, se
deberia informar a los padres sobre los beneficios y limita-
ciones de las diferentes opciones terapéuticas, y considerar
seriamente sus preferencias.

En el estudio randomizado y aleatorio sobre tres tipos de
tratamiento: vigilante o expectante, médico y endoscopico
(TE), en nifios y nifias con RVU, efectuado por el Grupo
Sueco del Reflujo2¥, revel6 mayor incidencia de ITU recu-
rrente entre los nifios seguidos mediante T. expectante que
los TM o TE. También encontraron aumento del dafio renal,
detectado mediante DMSA, entre el T. expectante y el TM,
mas si habia cuadro de ITUs febriles, pero no entre el TM y
el TE. El dafio renal fue més frecuente en las nifias en todos
los grupos de tratamiento y la tasa de ITU por gérmenes
resistentes fue mayor en el grupo de TM en comparacién al
T. expectante?¥, Se comprobd que habia mayor curacién o
disminucion del grado del RVU a los 2 afios de seguimiento
en el grupo de TE que con T. expectante y TM, aunque mues-
tran su preocupacion por la frecuente recurrencia del RVU
a los 2 anos de su curacion®). Existen factores que afectan
de forma negativa en la resolucion del RVU, como son la
disfuncion vesical (DV), la presencia de anomalias renales
y la presencia de ITUs; cuando coincidieron los tres a la vez
la resolucion del RVU a los 3 afios de evolucion fue del 3%
frente al 91% en los que no les presentabans). La tasa de
resolucion del RVU (incluidos los grados bajos) para la PA,
TE y T. expectante fue del 39, 71 y 47%, respectivamente(5).

Diversos trabajos randomizados sobre TQ del RVU,
refieren como mayor beneficio el menor desarrollo de ITU
después de su correccion, no alterandose con respecto a los
otros tratamientos el crecimiento renal, desarrollo de nuevas
cicatrices, grado de HTA o progresion al fallo renal®9),

Tratamiento del RVU asociado a disfuncion vesical (DV)

Como se ha referido, constituye un factor de prondstico
negativo en la resolucion del RVU. Su presencia disminuye
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la tasa de resolucion espontdnea, aumenta el riesgo de ITU
(tanto antes como después del TQ) e incluso disminuye la
resolucion del RVU después del TE; también provoca mayor
incidencia de cicatrices renales en nifios menores de 2 afios.
Por estos motivos hay que evaluar los hdbitos miccionales e
intestinales (SED) en todos los nifios con RVU para tratarlos,
ademds del tratamiento preventivo de la ITU®),

El entrenamiento miccional de estos nifios mejora o cura
en un 1/3 la DV, sobre todo los problemas en la miccién.
La DV se asocia con la persistencia del RVU y su presencia
al diagnostico del RVU no permite predecir la evolucion
de este a los 2 afios. Parece que la prevalencia de la DV es
mayor en el grupo de T. expectante (43%) en comparacion
al de TM (23%) y al de TE (34%)@7.

La guia de la AUA recomienda PA continua en estos
niflos, a causa del mayor riesgo de ITU mientras persista la
DV(1.28) También recomienda iniciar su tratamiento ante su
evidencia clinica, sobre todo antes de emprender cualquier
tipo de TQ, ya que puede resolverse el RVU en la evolucion
o tener mayor éxito en el resultado del TQ, a no ser que
este se considere imprescindible (ITUs recurrentes o dafio
renal progresivo). Una vez establecido el tratamiento hay
que vigilar la respuesta para mantenerlo o modificarlo. Una
excepcion a este pensamiento, y que a veces se puede apre-
ciar, es la cura de la DV al tratar endoscépicamente el RVU
segun ha referido Lackgren. En su serie de 54 nifios con
RVU y DV, vio que el TE cur el 83% del RVU y, ademas,
el 59% de la DV®), por lo que parece que se puede resolver
la DV al curar el RVU, planteando la posibilidad de que el
RVU cause la DV

Tratamiento del RVU intrarrenal

Su enfoque ha variado. Hace afios se le dio gran impor-
tancia debido a que se pensaba que su presencia agravaba
el prondstico del RVU, aumentando el riesgo de dafio renal,
pero actualmente se ha visto que no es asi. Boubnova estudi6
33 pacientes (42 unidades ureterales) con RVU intrarenal
de alto grado comparandolos con 27 nifios (44 unidades
ureterales) con RVU de alto grado como grupo control, em-
parejandolos por género, edad y grado RVU. Todos recibie-
ron PA durante la observacion y se indic6 la cirugia ante la
presencia de ITUs recurrentes. Se efectué DMSA en todos los
nifios al inicio, 18 y 36 meses, apreciandose que bajo TM el
pronostico del RVU intrarrenal de alto grado no es diferente
al RVU de alto grado®0, La presencia de RVU intrarrenal
no justifica la aplicacion de un tratamiento mds agresivo.

Tratamiento quirirgico (TQ)

La AUA refiere que, si se quiere curar cualquier grado
de RVU evitando la PA diaria, controles de CUMS y dis-
minuir las ITUs, la opcion es el TQ en cualquiera de sus
facetas segin se demuestra en diferentes publicaciones con
sus resultados, mostrando sus diferencias sobre el TM(11:28),
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TABLA 3. Resultados de la laparoscopica segtin via y autor.

N° Grado de ;
Via Autor pacientes conversion % Exito
Transvesical Yeung 2005 16 1(6%) 96%
Kutikov 27 ? 92%
Canon 2007 52 1(2%) 91%
Valla 2008 72 4(6%) 92%
Marte 2010 14 0 93%
Extravesical Riquelme 2006 15 0 93%
Casale 2008 41 ? 97%

La base de la técnica es la correccion anatomica de la
unién urétero-vesical refluyente, pudiéndose realizar median-
te cirugia abierta, cirugia minimamente invasiva, robdtica o
por tratamiento endoscopico (TE).

Cirugia abierta, minimamente invasiva y robotica

La reimplantacion quirdrgica por via abierta puede ser
intra o extravesical, con un grado de éxito que varia entre
el 95 al 98%. En los grados altos de RVU baja su eficacia
al 80-85% o disminuye el grado en el 19%114.

La cirugia minimamente invasiva en el RVU se publica
por primera vez en 1993 por Atala®), expandiéndose pos-
teriormente su utilizacion. Al igual que la via abierta, se
realiza intra o extravesical con resultados bastante efecti-
vos que varian entre 91-97% segun diferentes series (Tabla
3). Tiene el inconveniente de consumir mds tiempo en su
realizacion, requiriendo disponer de material adecuado y
de experiencia en técnicas laparoscopicas para su realiza-
cion. Posteriormente ha hecho aparicion la cirugia robdtica,
siendo la primera referencia hecha por Craig Peteers en el
200562, Su expansion es muy lenta a causa de tener que
disponer del robot y de su alto costo, aunque sus resultados
son semejantes a las otras técnicas.

Tratamiento endoscopico (TE)

Mathousec en 1981 fue el primero en publicar su utiliza-
cion para el tratamiento del RVUB3), y O"Donnell y Puri en
1984 los primeros en describir su utilizacion en nifios®4. En
nuestro pais Aransay, en 1987, fue el primero en emplearlo.

La técnica de la inyeccion ha variado desde la primera
descrita por O"Donell y Puri con inyeccién subureteral, a
la hidrodistension descrita por Kirsch mediante inyeccion
intraureteral, que ya se realizaba anteriormente en los RVU
de alto grado.

Los materiales empleados han sido diversos, dividiéndo-
los en tres categorias: no reabsorbibles [politetrafluoroetileno
(Teflon®), polidemitilsiloxano (Macropldstico®), copolimero
de poliacrilato polialcohol (Vantris®)]; reabsorbibles [co-
lageno y copolimero de dcido hialurénico/dextranémero
(Deflux®)]; y autélogos (condrocitos). Los mas utilizados
han sido el Teflon®, Macroplastico® y Deflux® y su eficacia
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TABLA 4. Grado de correccién mediante las diferentes técnicas
quirdrgicas

Reimplante extravesical 97,5%
Reimplante intravesical 92%
Correccion endoscopica 90%

ha sido valorada en diferentes estudios, no encontrando
diferencias significativas en los resultados. En nuestro centro
realizamos un estudio comparativo sobre los tres materiales
(Teflon®, Macroplastico® y Deflux®), encontrando que todos
formaron granulomas de reaccion a cuerpo extrafio, aunque
hubo menos fibrosis y mayor secrecion de colageno endoge-
no con el copolimero de 4c. hialurénico/dextranémero®9.

Los resultados del TE estan influenciados por diversos
factores, como la técnica sin saber claramente su influen-
cia, curva de aprendizaje y otros imponderables, como la
difusion del material dentro del espacio submucoso para
formar el hab6n y su posicion con respecto al meato. En
comparacion con la cirugia abierta tiene resultados algo
inferiores3) (Tabla 4).

Elder ha valorado la eficacia del T.E. en un metaanalisis
sobre 63 articulos con 8101 unidades ureterales refluyentes,
encontrando una curacion del 85%, que vario segun el gra-
do de RVU del 78,5% para los I-Il al 51% para los de alto
grado®®”., Routh, en otro metaandlisis de 89 publicaciones
con 7.303 uréteres refluyentes sobre TE con Deflux®, aprecid
una curacion del 77%, con 89% para el grado I, 83% para
el 'y 62% para el V©33). Menezel, en otra publicacion sobre
TE de 166 uréteres con RVU grado V, tuvo un 74,5% de
curaciones que, sumado a los que se disminuy? el grado,
alcanzan el 96,4%, con una recurrencia del 5,4%®9. Parece
que la experiencia del cirujano en este tratamiento mejora
los resultados en los RVU de alto grado.

En los primeros 6 afios (1987-1993) de TE en nuestro
centro con tres tipos de materiales y una evolucién mini-
ma de 6 afios conseguimos una curacion del 85,5%. Poste-
riormente, en otra revision entre 1998-2004 sobre TE con
copolimero de acido hialurénico/dextranémero sobre 155
uréteres, obtuvimos una curacién y mejora del grado de RVU
del 86%, con una recidiva del 12% y un fracaso del 2%.
Por tltimo, en un estudio nuestro de nifios diagnosticados
y tratados endoscopicamente antes del afio y medio de vida
sobre 87 unidades ureterales con RVU de alto grado y clinica
de ITU con alteraciones en DMSA, tuvimos una curacion
del 73% tras descontar las recurrencias.

Las complicaciones mds frecuentes del TE son la obs-
truccién ureteral, ITU, aparicion de RVU contralateral y
recurrencia del RVU. En nuestro primer estudio con mas de 6
afios de seguimiento encontramos un 1% de complicaciones
(1 cistitis hemorragica que cedié espontdneamente y 4 pie-
lonefritis que fueron tratadas con antibioterapia) y 5,5% de
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TABLA 5. Grado de recurrencia del RVU tras tratamiento
endoscopico con Deflux®.

13,3%  Lackgren G, et al. (J Urol. 2001)

12% H. 12 de Octubre (SIVI Napoles 2004)

26% Lee (J Urol. 2009)

21% Schmedding (Reunion Gotemborg 2009) (6 m-3 afos)

recidivas. La obstruccion ureteral es poco frecuente aunque
estd descrita; si se sospecha precisa de una actuacién tem-
prana para descomprimir la unidad renal correspondiente
mediante la colocacion de un catéter doble J o nefrostomia
y posteriormente decidir el tratamiento definitivo adecuado.
La recurrencia del RVU es un hecho importante con una
incidencia variable segtin el material, describiendo Chertin
un 5% con Teflon®“0) y en nuestra serie un 5,5% (6% en
los tratados con Teflon® y 5% en los tratados con Macro-
plastico®). Se ha descrito mayor indice de recurrencias con
el Deflux® (Tabla 5). Aunque las causas son desconocidas,
se ha referido su relacion con el material (desplazamiento,
migracion o reabsorcion), por aparicion de ITUs recurrentes
que alterarfan la unién urétero-vesical o por la presencia de
DV sin detectar vy sin tratar.

Otro problema importante es la aparicion de ITU tras la
correccion del RVU. Su causa puede deberse a la persistencia
del RVU (¢hecho ocasional?), hallazgo de RVU no detec-
tado en CUMS (falso negativo) o la presencia de DV con
alto residuo postvaciamiento que puede ser secundaria a un
proceder antirreflujo, mds frecuente en la cirugia abierta que
en el TE. Cuando aparecen cuadros de ITUs febriles después
de la resolucion del RVU tras el TQ, hay que descartar la
recurrencia del RVU o la presencia de DV. Parece que la
presencia de DV favorece la aparicion de RVU contralateral.

El TE presenta una serie de ventajas: no provoca dafio
neural, no tiene influencia en la maduracion detrusoriana,
da baja incidencia de ITUs después del tratamiento y no hay
limite de edad para aplicar el tratamiento. Por contra, la via
abierta puede provocar dafio neural del detrusor, especial-
mente en la técnica extravesical bilateral y alteraciones en
la funcién y maduracion detrusoriana.

Cuando esté indicado la correccion quirtrgica, el TE
se recomienda como primera opcion terapéutical4. Parece
que es indiferente el tipo de sustancia a inyectar, respecto a
la resolucién del RVU o la aparicion de complicaciones(t4),
En nuestro centro, el TE constituye la técnica de primera
eleccion y la sustancia que desde hace afios utilizamos es el
copolimero de 4c. hialurénico/dextranémero.

Propuesta de tratamiento

La eleccion del tipo de tratamiento segun las diferentes
guias presenta puntos en comun y recomiendan como tra-
tamiento inicial ante cualquier grado y a cualquier edad, el
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TABLA 6. Recomendaciones de la Guia AUA sobre el RVU.

Grado Edad

deRVU enafos Asociacion Tratamiento Recomendacion
Cualquiera <1 ITU febril PA Recomendado
1I-V <1 No ITU PA Recomendado
I-1I <1 No ITU PA Opcional
Cualquiera >1 No DV, T. expectante Opcién

No ITU,
No les. renal
Cualquiera >1  ITUsin fiebre PA Opcién

T. expectante, ya que el TQ no ofrece ningin beneficio19),
La guia de la AUA puntualiza, ademds, que el TE constituye
una opcion de tratamiento en mayores de 1 afio(!!).

La Guia AUA divide sus recomendaciones segtin la edad.
En menores de 1 afio recomienda PA continua ante cual-
quier grado de RVU si ha tenido ITU febril o en los RVU
de alto grado sin ITU, dejandolo como opcional en los de
bajo grado sin ITU. En mayores de 1 afio proponen como
opcion el T expectante para RVU sin DV, ITU y dafio renal,
y PA continua si ha habido I'TU con fiebre (Tabla 6)11. Sin
embargo, cuando hay intencién de curar el RVU propone
el TQ como opcidn ante cualquier grado de RVU, bien sea
por cirugia abierta o TE(D),

La eficacia de los diferentes tipos de tratamientos varia
siendo mds eficaz el TQ, con un 98-95% de curacion para
la cirugia abierta®), 89-83% con el TE y 33% para la PA
después de un afio de seguimiento®D,

El TQ, cirugia abierta o endoscopico, estaria indicado en
aquellos nifios con RVU que no mejoran con la PA, persis-
tencia de RVU de alto grado, ITUs a pesar de la PA, presen-
cia de cicatrices renales nuevas o progresion de las previas,
alergia a los antibidticos, incumplimiento de la toma de PA
por parte de la familia y/o paciente o por eleccion de ellos
previa informacion.

Ayudas para la toma de decisiones
Lo dltimo en la decision sobre qué tratamiento debemos
aplicar, viene dado en los denominados modelos computari-
zados y normogramas para predecir la resolucion del RVU.
Se basan en la puntuacion de diferentes variables que se
introducen en programas, que actian como calculadoras,
ayudando a evaluar la posibilidad de resolucién espontanea
segun la puntuacion a los 2, 3 y 5 afios. Las mas conocidas
son:
- http://godot.urol.uic.edu/web/vur2.html. Afiade el
DMSA para mejorar la exactitud de la resolucion a los
2 afios. ROC de 0,945.
—  bttp://gpds.uv.es/bju. Red neuronal artificial (RNA) de
ayuda en la prediccion del resultado del tratamiento en-
doscopico del RVU.
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- http://godot.urol.uic.edu/web/svm_vur.html. Para pre-
decir la resolucion del RVU a los 2 afios. ROC: 0,86

- bttp:/fwww.childrenshospital.org/vurcalculator. Por-
centajes de nifios que resuelven su RVU en un momento
determinado entre 1 a 5 afios.

CONSIDERACIONES FINALES

El curso de las pruebas diagndsticas de imagen tras la
aparicién de un cuadro de ITU debe focalizarse en la detec-
cion del dafio renal v si este se confirma hay que descartar
la presencia de RVU. El tratamiento debe guiarse por una
mejor seleccion de los pacientes para los diferentes niveles
de tratamiento, mejor compresion de los factores contribu-
yentes, como la DV y la repuesta renal a la ITU en el manejo
del RVU, asi como la incorporacion de las opiniones de la
familia que, dada la falta general de pruebas directas de
que cualquier tratamiento sea superior a otro, estardn in-
fluenciadas por el tipo de especialista que informa (urélogo
infantil, cirujano infantil, nefrélogo infantil y pediatra), el
conocimiento que estos tengan sobre el RVU y su experiencia
sobre los distintos tipos de tratamiento, y en qué medida los
beneficios y dafios de ellos se basan en la evidencia cientifica,
en la opini6n o en la experiencia clinica(1428),

Cada vez es mas evidente que los resultados del trata-
miento del RVU dependeran de las caracteristicas individua-
les de cada paciente. Se ha visto el RVU como una condicion
homogénea que afecta a pacientes homogéneos, sin embargo
hoy en dia ya no podemos verlo asi, afectando a todos los
nifos por igual. “Hemos estado perdiendo la individualidad
de los drboles por la uniformidad del bosque™ ).

Se debera seguir utilizando, por todos los profesionales
que controlan y tratan el RVU, la PA o la cirugia cuando se
considere oportuno, recordando que no hay un tratamiento
mejor que otro, pero si queremos curar el RVU de forma
rapida, el mas eficaz actualmente es el TQ y, dentro de este,
el TE debe ser hoy en dia la primera opcidn.

BIBLIOGRAFIiA

1. Koyle MA, Elder ]S, Skoog SJ, et al. Febrile urinary tract in-
fection, vesicoureteral reflux, and renal scarring: current con-
troversies in approach to evaluation. Pediatr Surg Int. 2011;
27; 337-46.

2. Riccabona M, Avni FE, Blickman ]G, et al. Imaging recommen-
dations in paediatric uroradiology: minutes of the ESPR work-
group session on urinary tract infection, fetal hydronephrosis,
urinary tract ultrasonography and voiding cystouethrography,.
Pediatr Radiol. 2008; 38: 138-45.

3. Manzoni G.A. Vesico ureteric reflux. ESPU Educational Cour-
se. Paris, 22-23 October 2010.

4. Guia de Prictica Clinica “Manejo del paciente con RVU prima-
rio o esencial”. Asociacion Espafiola de Nefrologia Pedidtrica.
Instituto Aragonés de Ciencias de la Salud. Guia Salud 2008.

5. Predal, Jodal U, Sixt R, et al. Normal dimercaptosuccinic acid
scintigraphy makes voiding cystourethrography unnecessary
after urinary tract infection. ] Pediatr. 2007; 151: 581-4.

VOL. 68 N°4, 2012

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

Planteamientos actuales sobre el diagndstico y tratamiento del reflujo vésico-ureteral en la infancia

Serrano A. Reflujo Vésico-Ureteral de alto grado (IV-V). Punto
de vista desde Urologia Pedidtrica I Reunion Nefro-Uroldgica
2010 de la Sociedad Espaifiola de Nefrologia Pediatrica con
el Grupo Uropediatrico Espafiol). Barcelona 12 Noviembre
2010.

Hoebeke P. LUT conditions in childhood: assessment. Interna-
tional Conference on Vesicoureteral reflux in children. Gote-
borg. Sweden. 4-6 June 2009.

Nijman RJM. Pannel on bladder dysfunction and Vesico Ure-
teric Reflux. International Conference on Vesicoureteral reflux
in children. Goteborg. Sweden. 4-6 June 2009.

Griffiths D], Scholtmeijer R]. Vesicoureteral reflux and lower
urinary tract dysfunction: evidence for 2 different reflux/dys-
function complexes. | Urol. 1987; 137: 240-4.

Sillen U. Bladder dysfunction and vesicoureteral reflux. Adv
Urol. 2008; 4: 1-8.

Management and Screening of Primary Vesicouureteral Reflux
in Children: AUA Guideline. American Urological Association.
American Urological Association Education and Research,
Inc.®. Revised 2010.

Elder JS. Therapy for vesicoureteral reflux: antibiotic pro-
phylaxis, urotherapy, open surgery, endoscopic injection, or
observation? Current Urology Reports. 2008; 9: 143-50

Khoury T. DES and VUR. International Conference on Vesicou-
reteral reflux in children. Goteborg. Sweden. June 4-6, 2009.

Elder JS, Peters CA, Arant BS Jr, et al. Pediatric Vesicoureteral
Reflux Guidelines Panel summary report on the management
of primary vesicoureteral reflux in children. J Urol. 1997; 157:
1846-51.

Kundson M], Austin JC, McMillan ZM, et al. Predictive fac-
tors of early spontaneous resolution in children with primary
vesicoureteral reflux. ] Urol. 178; 1684-8.

Schwab CW Jr, Wu HY, Selman H, et al. Spontaneous reso-
lution of vesicoureteral reflux: a 15-year perspective. ] Urol.
2002; 168: 2594-9.

Hodson EM, Wheeler DM, Vimalchandra D, et al. Interven-
tions for primary vesicoureteric reflux. Cochrane Database
Syst Rev. 2007: CD001532.

O’Donnell B. Reflections on reflux. J Urol. 2004; 172: 1635-
6.

Craig JC, Simpson JM, Williams GJ, et al. Antibiotic pro-
phylaxis and recurrent urinary tract infection in children. N

Engl ] Med. 2009; 361: 1748.

Garin EH, Olavarria F, Garcia Nieto V, et al. Clinical signifi-
cance of primary vesicoureteral reflux and urinary antibiotic
prophylaxis after acute pyelonephritis: a multicenter, rando-
mized, controlled study. Pediatrics. 2006; 117: 626.

Brandstrom P, Nevéus T, Sixt R, et al. The Swedish reflux trial
in children: IV. Renal damage. J Urol. 2010; 184: 292-7.

Mathews R, Carpenter M, Chesney R, et al. Controversies in
the management of vesicoureteral reflux: the rationale for the
RIVUR study. J Pediatr Urol. 2009; 5: 336-41.

Brandstrom P, Esbjorner E, Herthelius M, et al. The Swedish
reflux trial in children: I. Study design and study population
characteristics. ] Urol. 2010; 184 : 274-9.

Brandstrom P, Esbjorner E, Herthelius M, et al. The Swedish
Reflux Trial in Children: III Urinary Tract Infection Pattern. |
Urol. 2010; 184: 286-91.

269



25.

26.

27.

28.

29.

30.

31

32.

33.

Holmdahl G, Brandstrom P, Lackgren G, et al. The Swedish
Reflux Trial in Children: II. Vesicoureteral reflux outcome. |
Urol. 20105 184: 280-5.

Austin JC, Cooper CS. Vesicoureteral reflux: who benefits from
correction. Urol Clin N Am. 2010; 37: 243-52.

Sillén U, Brandstrom P, Jodal U, et al. The Swedish reflux trial
in children: V. Bladder dysfunction. ] Urol. 2010; 184: 298-
304.

Peters CA, Skoog S], Arant BS Jr, et al. Summary of the AUA
Guideline on Management of Primary Vesicoureteral Reflux

in Children. J Urol. 2010; 184: 1134-44.

Lackgren G, Skoldenberg E, Stenberg A. Endoscopic treatment
with stabilized nonanimal hyaluronic acid/dextranomer gel
is effective in vesicoureteral reflux associated with bladder
dysfunction. J Urol. 2007; 177: 1124-9.

Boubnova J, Sergent-Alaoui A, Deschénes G, et al. Evolution
and prognosis value of intrarenal reflux. ] Pediatr Urol. 2011;

7: 638-43.

Atala A, Kavoussi LR, Goldstein DS, et al. Laparoscopic co-
rrection of vesicoureteral reflux. ] Urol. 1993; 150: 748-51.

Peters CA, Woo R. Intravesical con ayuda robética reimplante
ureteral bilateral. ] Endourol. 2005; 19: 618-22.

Matouschek E. Sobre un nuevo concepto para el tratamiento
del reflujo vésico-ureteral Arch Esp Urol. 1981; 34: 385-8.

270  A. Gémez Fraile y cols.

34.

35.

36.

37.

38.

39.

40.

41.

O’Donnell B, Puri P. Treatment of vesico-ureteric reflux by
endoscopic injection of Teflon. Brit Med J. 1984; 289: 7-9.

Lopez Diaz M, Lopez Vazquez F, Gomez Fraile A, et al. Tra-
tamiento endoscopico del reflujo vesicoureteral: hallazgos
histoldgicos. Arch Esp Urol. 2008; 61: 112-6.

Aboutaleb H, Bolduc S, Upadhyay ], et al. Subureteral polydi-
methylsiloxane injection versus extravesical reimplantation for
primary low grade vesicoureteral reflux in children: a compa-
rative study. ] Urol. 2003; 169: 313-6.

Elder JS, Diaz M, Caldamone A, et al. Endoscopic therapy for
vesicoureteral reflux: a meta-analysis. . Reflux Resolution and
Urinary Tract Infection. ] Urol. 2006; 175: 716-22.

Rouh JC, Inman BA, Reinberg YR. Dextranomer/Hyaluronic
acid for pediatric vesicoureteral reflux: systematic review. Pe-
diatrics. 20105 125: 1010-9.

Menezes MN, Puri P. The role of endoscopic treatment in the
management of grade V primary vesicoureteral reflux. Eur.
Urol. 2007; 52: 1505-10.

Chertin B, Colhoun E, Velayudham M, et al. Endoscopic
treatment of vesicoureteral reflux: 11 to 17 years of followup.
J Urol. 2002; 167: 1443-6.

Capozza N, Caione P. Dextranomer/hyaluronic acid copolymer

implantation for vesico-ureteral reflux: a randomized compa-
rison with antibiotic prophylaxis. ] Pediatr. 2002; 140: 230-4.

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



ARTICULO ORIGINAL

Varicocele en el adolescente. Indicaciones, opciones terapéuticas y
complicaciones de estas. Experiencia personal

RESUMEN

El varicocele tiene una elevada incidencia en la adoles-
cencia. Para su tratamiento, la ausencia de una técnica qui-
rargica ideal que asocie a una minima cantidad de recidivas,
una minima cantidad de hidroceles postoperatorios ha hecho
diversificar las opciones terapéuticas. El propésito de este
trabajo es analizar las ventajas e inconvenientes del trata-
miento del varicocele realizado mediante abordaje abierto
o abordaje laparoscépico.

Se revisan retrospectivamente los expedientes 66 pacien-
tes de una edad promedio de 13,2 afios intervenidos en
11 afios. El diagnéstico se hizo mediante la autopalpacion
del tipico “saco de gusanos” o en el curso de una revision
médica. La indicacion operatoria se estableci6 en base a la
exploracion fisica y se refrendé mediante ecografia Doppler.
La intervencion se realizé mediante abordaje abierto en 26
pacientes (grupo AA) o laparoscopico en el resto (grupo
LPC). Los controles postoperatorios se realizaron 1, 3y 12
meses después de la intervencion.

En 10 casos el testiculo izquierdo era de menor tamafio
ylo estaba horizontalizado. En 10 casos el varicocele fue de
grado IT'y en el resto de grado III. La maniobra de Valsalva y
la ecografia Doppler fueron positivas en todos. En el control
a los 12 meses, en 2 pacientes del grupo AA el varicocele
habia recidivado, 1 paciente del grupo AA y 6 del grupo
LPC presentaban hidrocele y en la mayoria de pacientes
del grupo LPC el testiculo presentaba un notable aumento
de volumen. Requirieron tratamiento quirurgico adicional
5 pacientes del grupo AA y 9 del grupo LPC. Un paciente
sufrié una atrofia testicular.
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La ligadura laparoscopica de todo el paquete esperma-
tico ofrece resultados mds seguros en cuanto a evitacion
de recidivas, pero presenta una elevada tasa de hidrocele.
En cambio, con la técnica abierta, con separacion de los
linfaticos y de la arteria, decrece la tasa de hidrocele, pero
aumento la tasa de recidiva.

Palabras clave: Varicocele.

ABSTRACT

Varicocele has a high incidence in adolescence. For its
treatment, the absence of an ideal surgical technique as-
sociated with a minimum number of recurrences and of
postoperative hydroceles, has lead to diversification of the
therapeutic options. The purpose of this paper is to analyze
the advantages and disadvantages of varicocele’s treatment
according to its open or laparoscopic approach.

Records of 66 patients, with an average age of 13.2 years
old, that had undergone surgery during a period of 11 years
were retrospectively reviewed. The cases were diagnosed
by self-palpation of the typical “bag of worms” or during
a medical checkup. Indication of surgery was established
according to physical examination ratified with a Doppler-
ultrasound. An open approach surgery was performed in
26 patients (AA group) and a laparoscopic approach (LPC
group) in the rest of patients. Postoperative controls were
performed 1, 3 and 12 months after the procedure.

In 10 cases the left testicle was smaller and/or had a
transverse lie. In 10 cases, varicocele was grade I and in
the rest grade III. The Valsalva maneuver and Doppler-
ultrasound were positive in all of them. At the 12 months
control, varicocele had relapsed in 2 patients from the AA
group, 1 patient from AA group and 6 from LPC group had
hydrocele and in most of LPC group patients the testicle had
a noticeable increased volume. Additional surgery treatment
was required in 5 patients from AA group and 9 from LPC
group. One patient had developed testicular atrophy

Varicocele en el adolescente. Indicaciones, opciones terapéuticas y complicaciones de estas... 271



FIGURA 1. En muchos casos es el propio paciente quien aprecia

el tipico engrosamiento en “saco de gusanos” del hemiescroto
izquierdo.

Laparoscopic ligation of the whole spermatic package
offers safer results as to avoiding recurrences, but has a high
rate of hydrocele. However, an open approach, separating
the artery from the lymphatic’s, decreases the hydrocele rate,
but increases the recurrence rate.

Key words: Varicocele.

INTRODUCCION

El varicocele, que se define como una dilatacion de la
vena espermatica y el plexo pampiniforme, tiene una elevada
repercusion social por cuanto afecta al 15-20% de los ado-
lescentest:2. En su manejo, tanto la indicacion terapéutica
como el tratamiento, son controvertidos. Para este, existen
varias opciones ninguna de las cuales estd exenta de com-
plicaciones.
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El propoésito de este trabajo es analizar las ventajas e
inconvenientes del tratamiento del varicocele realizado me-
diante abordaje abierto o abordaje laparoscépico.

MATERIAL Y METODO

Durante el periodo comprendido entre los afios 2000 y
2010, ambos inclusive, fueron tratados 66 pacientes de una
edad promedio de 13,2 afios (10-17) afectos de varicocele
izquierdo. En 37 casos (56%) fue el propio paciente quien
aprecio el tipico engrosamiento en “saco de gusanos” del
hemiescroto izquierdo (Fig. 1) y en el resto el diagndstico
se hizo en el curso de una revisién médica rutinaria, en
general por el pediatra de cabecera y en ocasiones por un
endocrindlogo. El varicocele fue asintomatico, excepto en
dos pacientes (3%) que narraron alguna pequefia molestia.
Quizds por eso en solo 10 casos la visita al especialista se
realizé un promedio de 10,5 meses (6-24) desde la sinto-
matologia inicial. Tres pacientes tenfan antecedentes. Dos
habian sido operados de criptorquidia y otro habia sido
intervenido de varicocele por laparoscopia.

La indicacion operatoria se establecio en base a la explo-
racion fisica, aunque en todos los casos esta se refrend6 me-
diante la ecografia Doppler. No se practic6 espermiograma
a paciente alguno. En la exploracion fisica, con el paciente
en posicion ortostatica, se valor6 el tamano y eventual ho-
rizontalizacion del testiculo izquierdo en comparacién con
el derecho, el grado de varicocele, siguiendo la clasificacion
de la Sociedad Europea de Urologia® y el aumento de ten-
sion en el interior de las dilataciones varicosas al efectuar
la maniobra de Valsalva. En la ecografia se registraron el
numero y severidad de estas dilataciones, los cambios del
flujo vascular con dicha maniobra (Fig. 2) y la eventual
presencia de otra patologia.

Cuando la intervencion se realizé mediante abordaje
abierto (grupo AA), mediante una incisién oblicua ingui-

FIGURA 2. La ecografia permite re-
gistrar el nimero y severidad de las
dilataciones varicosas, los cambios
del flujo vascular con la maniobra
de Valsalva y la eventual presencia
de otra patologia.
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TABLA 1. Persistencia del varicocele en el control
postoperatorio. N° de casos (%).

TABLA 2. Positividad de la maniobra de Valsalva en el control
postoperatorio. N° de casos (%).

Persisten No varicoc Residual Aumento No control Maniobra Positiva No control
Grupo AA Grupo AA
1m 19 (74) 6 (23) 1(3) 1m 0 (0) 1(3)
3m 15 (58) 4 (16) 1(3) 6 (23) 3m 1(4) 6(23)
12m 16 (63) 2(7) 2(7) 6 (23) 12m 2 (8) 6 (23)
Grupo LPC Grupo LPC
1m 34 (85) 5(13) 1(2) 1m 0 (0) 1(2)
3m 31(78) 3(7) 6 (15) 3m 0 (0) 6 (15)
12m 27 (68) 2 (5) 0 11 (27) 12m 0 (0) 11 (27)

nal (Ivanissevich), se abord6 el cordon espermatico y, sin
usar sistemas de magnificacion Optica, se preservaron los
linfaticos, se intentd “respetar” la arteria, se ligaron las ve-
nas espermaticas a nivel del orificio inguinal profundo y se
invirtio el cabo proximal (Buntz) de las mismas. Cuando el
abordaje fue laparoscopico (grupo LPC) se disecd, clipd y
secciond en bloque todo el paquete espermdtico sin preser-
vacion de la arteria ni de los linfaticos. Todos los pacientes
fueron operados por un unico cirujano. La eleccion de una
u otra técnica dependi6 de la formacion cldsica del cirujano
en la primera mitad del periodo y a la incorporacion de la
técnica laparoscdpica en el segundo.

Los controles postoperatorios se realizaron 1, 3 y 12
meses después de la intervencion. En estos se atendio a la
persistencia del varicocele, a eventuales cambios con las ma-
niobras de Valsalva y a la presencia de hidrocele.

RESULTADOS

La exploracion fisica demostrd que en 10 casos el testi-
culo izquierdo era de menor tamafio, estaba horizontalizado
o ambas cosas; en el resto fue normal. En 10 pacientes el
varicocele era de grado IT y en el resto de grado I, aunque
dentro de este grupo, 32 se podrian catalogar como de grado
III puro, y 24 de grado II/IIl. La maniobra de Valsalva fue
positiva en todos los casos. La ecografia doppler demostr6
las dilataciones venosas a nivel del hemiescroto izquierdo y
los cambios en el flujo venoso con dicha maniobra.

La edad promedio de intervencion fue de 13,4 afios
(10-17). Mediante el abordaje abierto (grupo AA) fueron
intervenidos 26 pacientes y mediante la técnica de Palomo
por via laparoscopica (grupo LPC) fueron intervenidos 40.

En el grupo AA, las dilataciones varicosas, al mes de la
intervencion, habian desaparecido en 19 pacientes y 6 las
presentaban residuales. A los 3 meses, seguian desapare-
cidas en 15 pacientes, 4 las presentaban residuales y en 1
habian aumentado. A los 12 meses, seguian desaparecidas
en 16 pacientes, 2 las presentaban residuales y en 2 habian
aumentado. En el grupo LPC, al mes de la intervencion,
habian desaparecido en 34 pacientes y 5 las presentaban
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TABLA 3. Aparicion de hidrocele en el control postoperatorio.
N° de casos (%).

Hidrocele No hidroc Discreto Moderado Grande No control

Grupo AA

1m 21(81) 4 (1e) 1(3)

3m 17 (66) 1(4) 2(7) 6 (23)
12 m 18 (70) 1(3) 1(4) 6(23)
Grupo LPC

1m 20 (50) 19 (48) 1(2)

3m 15(38) 12(30) 6(15%) 1(2) 6 (15)
12m 15(38)  8(20) 6(15) 11(27)

residuales. A los 3 meses, seguian desaparecidas en 31 pa-
cientes y 3 las presentaban residuales. A los 12 meses seguian
desaparecidas en 27 pacientes y 2 pacientes las presentaban
residuales (Tabla 1). La maniobra de Valsalva, que se realizé
en todos los controles, fue siempre negativa excepto en los
dos casos del grupo AA en los que la dilatacion venosa habia
aumentado (Tabla 2).

En el grupo AA, al mes de la intervencion, 21 pacientes
no presentaban hidrocele y 4 lo presentaban discreto. A los
3 meses, 17 pacientes no lo presentaban, 1 lo presentaba
discreto y 2 moderado. A los 12 meses, 18 pacientes no lo
presentaban, 1 lo presentaba discreto y 1 grande. En el grupo
LPC, al mes de la intervencion, 20 pacientes no presentaban
hidrocele y 19 lo presentaban discreto. A los 3 meses, 15
pacientes no lo presentaban, 12 lo presentaban residual, 6
moderado y 1 grande. A los 12 meses, 15 pacientes no lo
presentaban, 8 lo presentaban discreto y 6 grande (Tabla 3).

En el control tardio, a los 12 meses de la intervencion, el
volumen testicular de los pacientes del grupo AA permane-
cié inmodificado, y en cambio, en la mayoria de pacientes
del grupo LPC, el testiculo acusé un notable aumento de
volumen.

En el grupo AA, § pacientes (20%) requirieron trata-
miento adicional. De los 2 (7%) que recidivaron, uno se
reoper6 por laparoscopia 1 afio después de la intervencion
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TABLA 4. Porcentaje de recidiva segtin diversos autores y con
diferentes técnicas.

TABLA 5. Porcentaje de hidrocele segiin diversos autores y con
diferentes técnicas.

Microcir Ivanissevich Paabto P modifi Pa LPC

Microcir Ivanissevich Paabto P modifi Pa LPC

Al-Said 2,6 11 17
Nguyen 16 11-14 15
Barroso 34 4,1% 4,4
Méndez-G 1,5
Escala 0 9 4,7
Misseri 14 3

Cayan 1 2,6 15,5

Cayan rev 2,1 14,9 4,3
Rodd 7 0

Al-Said 0 2,8 5,4
Nguyen 3-8,6 7 7
Barroso 9,7 3,2 6,9
Méndez-G 13
Escala 7,1 7,2 9,5
Misseri 14 28

Cayan 0,7 8,2

Cayan rev 0,5 7,3 91 2,8
Rodd 4 15

y el otro desapareci6. A 2 pacientes afectos de hidrocele se
les practic6 una escrotomia 14 y 24 meses después de la
intervencion, respectivamente. El 5°; aunque fue reinterve-
nido, sufri6 una atrofia testicular. En el grupo LPC, no hubo
recidivas, pero el hidrocele requiri6 tratamiento en 9 casos
(22,5%). Este se llevo a cabo entre 1y 2 afios después de
la intervencion. Se practicaron 7 escrotomias y 4 punciones
evacuadoras.

DISCUSION

Los datos etiopatogénicos en cuanto a edad y forma de
presentacion de nuestra serie no difieren de los aportados
en la literatura®?, No asi en cuanto a la indicacion opera-
toria, que fue mas precoz. Entre los adultos solo se acepta
la intervencién cuando existen molestias o disminucion del
volumen testicular. En cambio, en los adolescentes, raramen-
te se aprecian estos sintomas y se trata sistemdticamente de
casos de alto grado, clinicamente evidentes y con ecografia
Doppler sugestiva©®4. Constituyen argumentos a favor de la
intervencion: que el varicocele no tratado provoca disminu-
cién del volumen testicular en el adulto, que la incidencia de
varicocele es mayor entre los adultos infértiles y que existe
mejoria en la calidad del semen y en las tasas de embarazo
entre los adultos subfértiles tratados®). Constituyen argu-
mentos en contra: que muchos adultos no tratados tienen
tasas de paternidad normal y que no existe una verdadera
relacion entre el grado de varicocele y la cualidad del semen
y la fertilidad®. Segtn un reciente estudio”) la varicocelec-
tomia mejora las tasas de embarazo en varones infértiles,
aunque segun Evers® no existe verdadera evidencia de que el
tratamiento en varones o en parejas infértiles esté justificado.

La ausencia de una técnica quirtrgica ideal que asocie a
una minima cantidad de recidivas, una minima cantidad de
hidroceles postoperatorios, ha hecho que existan diversas
opciones para el tratamiento del varicocele. La técnica micro-
quirtrgica permite respetar arteria y linfaticos y ligar todas
las conexiones venosas. La embolizacion anterdgrada escro-
tal, o retrograda femoral, requiere una elevada irradiacion.
La esclerosis u oclusion percutanea de las venas dilatadas,
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es de coste mds bajo y recuperacion mas rapida. La técnica
cldsica abierta, inguinal (Ivanissevich) o subinguinal, que
intenta respetar la arteria y los linfaticos y permite ligar la
vena espermatica externa, estd indicada en pacientes obesos.
En la modalidad retroperitoneal (Palomo) se liga todo el
paquete espermatico y estd indicada en pacientes delgados.
El abordaje laparoscopico ofrece mejor visualizacion y la
posibilidad de tratar otra patologia®.

Con cualquiera de estas técnicas existen complicaciones
aunque estas difieren en la tasa y en el momento de apari-
cion. De entre todas las ellas, las mds importantes son la
recidiva y el hidrocele postoperatorio®%10), del cual se han
llegado a describir tasas de hasta el 39%:11). Las tablas 4
y 5 muestran porcentualmente la incidencia de estas com-
plicaciones segin diversos autores y con distintas técnicas.

La recidiva suele producirse por haber olvidado algunas
pequefias conexiones venosas que pasan desapercibidas®),
y es raro que aquella se deba a una recanalizacion del pa-
quete ligado2, Al comparar nuestra serie con otras, el bajo
numero de recidivas en el grupo AA probablemente se de-
bi a la inversion del cabo proximal del paquete venoso
espermatico. Con la interrupcion total de venas, arteria y
linfaticos (Palomo), empleada en el grupo LPC, el resultado
es mas seguro), Se dice que la recidiva suele presentarse
varios meses después de la cirugia, aunque en nuestra serie,
el 24% de los pacientes del grupo AA y el 15% de los del
grupo LPC ya mantenian dilataciones palpables al mes de
la intervencion. En conjunto, la tasa total de recidiva fue
baja ya que solo precisaron reintervencion por la misma el
7% del grupo AA y el 0% del grupo LPC.

El hidrocele se produce por la interrupcion de los lin-
faticos que comporta la ligadura global de todo el paquete
espermaticol:3), independientemente de la via de abordaje
utilizada®. En nuestro estudio la menor incidencia en el
grupo AA respecto del grupo LPC, se debi6 a la atencion
que se presto a la preservacion de los linfaticos en el primer
grupo. La elevada concentracion de proteinas en el fluido
del hidrocele confirma el importante papel que juega la
obstruccion de los linfaticos en la génesis del mismo(*5.13),
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El hidrocele suele aparecer entre 6 meses y hasta 3 afios
después de la intervencion®13), aunque en nuestra serie, el
16% del grupo AA y el 48% del grupo LPC ya presentaban
un cierto grado de hidrocele al mes de la varicocelectomia.
Probablemente esta larga evolucion en la aparicion del hi-
drocele sea responsable de que las tasas reales de este sean
infraestimadas.

Aparte de las anteriormente mencionadas, se han descrito
como complicaciones de las técnicas abiertas: infeccion de
la herida, hematoma y dolor escrotal prolongado®), y lesion
de la arteria o del nervio genitofemoral®; y de la técnica
laparoscopica: sangrado en el sitio de insercion del trocar(t,
lesion intestinal, peritonitis® y reconversion por problemas
de insuflacion o dificultades técnicas®). La atrofia testicular
es rara pero no inexistente. En nuestra serie, un paciente del
grupo AA, que a las 48 horas de la intervencion inici6 un
severo cuadro de engrosamiento y edema testicular, aunque
fue revisado quirtrgicamente evolucioné a la atrofia. En la
revision no se encontrd causa alguna. Segin Madden(®), el
abordaje venoso distal al anillo inguinal interno es inacep-
table por el riesgo de atrofia testicular.

El aumento de volumen testicular que se recogié en el
control tardio de practicamente todos los pacientes del grupo
LPC no representa una verdadera complicacion, pero consti-
tuye una consecuencia indeseable. El 77% de los adolescen-
tes con varicocele presentan una disminucion significativa en
el volumen del testiculo ipsilateral®. El aumento del volumen
testicular postoperatorio, que segtn la serie alcanza tasas
de hasta el 70%634), podria ser resultado de la recuperacion
de la funcion testicular, aunque en realidad se debe a edema
secundario a la interrupcion del drenaje linfatico(4.

En nuestro estudio, al igual que en la mayoria de auto-
res!13) 'y tanto por problemas éticos como por la dificultad
en realizar andlisis de semen en los adolescentes®), no se
han practicado espermiogramas pre ni postoperatorios. La
argumentacion de Vasquez®?, quien dice que “es manda-
tario realizar al menos 2 espermiogramas antes de tomar
una decision quirtrgica”, nos parece fuera de lugar. No
obstante, es conocido que al comparar los parametros pre y
postoperatorios, se observa mejoria en el niimero, movilidad
y morfologia de los espermatozoides*3.

CONCLUSIONES
La técnica inguinal abierta con preservacion de los linfa-
ticos es algo menos segura que la técnica laparoscopica sin
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preservacion de los mismos en cuanto a recidiva. En cambio,
esta tltima presenta una tasa de hidrocele postoperatorio
claramente mayor. De ahi que, si se usa el abordaje lapa-
roscOpico, sea recomendable utilizar un sistema de magni-
ficacion Optica o de identificacion de los linfaticos a fin de
que estos sean preservados(!3.7).
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Maldescenso testicular
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RESUMEN

El maldescenso testicular, o ausencia del testiculo en la
bolsa escrotal, es la anomalia mas frecuente del tracto geni-
tourinario, afectando al 3% de los nifios recién nacidos. El
descenso testicular se produce en dos etapas bien diferencia-
das: en la primera (8-15 semanas de gestacion) tiene lugar la
migracion intraabdominal del testiculo; en la segunda etapa
(25-35 semanas), el testiculo migra hasta el escroto. Cual-
quier anomalia que interrumpa alguna de las etapas puede
causar un maldescenso, por lo que la etiologia continda
siendo desconocida. La importancia de esta anomalia estriba
en su repercusion sobre la fertilidad, la mayor incidencia de
tumores testiculares y en los posibles factores psicoldogicos.
Los pilares fundamentales para el diagnéstico de los testes
palpables contindan siendo la anamnesis y la exploracion
fisica, siendo la laparoscopia la técnica de eleccion para el
diagnostico y tratamiento de los testes no palpables. En la
actualidad, la orquidopexia entre los 6 a 12 meses de edad
es el tratamiento de eleccion (por via inguinal para los testes
palpables y por laparoscopia para los testes no palpables).
Adn esta por determinar si la orquidopexia precoz mejora
la fertilidad y disminuye el riesgo de cancer.

Palabras clave: Maldescenso testicular; Criptorquidia; Fer-
tilidad; Tumores testiculares; Orquidopexia.

ABSTRACT

Cryptorchidism is the most common anomaly of the male
genitalia, affecting 3% of male newborns. Testicular descent
takes place in two distinct stages: during the first (between
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8-15 weeks of gestation) the intra-abdominal migration of
the testicle occurs; during the second stage (25-35weeks), the
testicle migrates to the scrotum. Any anomaly that interrupts
any of these stages may cause a cryptorchidism, so the etiology
remains unclear. The importance of this abnormality lies in
its impact on fertility, increased incidence of testicular tumors
and psychological sequelae. Medical history and physical ex-
amination are the fundamental pillars for the diagnosis of
palpable testes; laparoscopy remains the golden standard for
the diagnosis and treatment of non- palpable testes. Currently,
orchidopexy at 6 to 12 months of age is the treatment of choice
(via inguinal approach for palpable testes and laparoscopy for
non-palpable testes). It has yet to be determined whether early
orchidopexy improves fertility and lowers the risk of cancer.

Key words: Cryptorchidism; Fertility; Testicular neoplasms;
Orchiopexy.

INTRODUCCION

El término maldescenso testicular hace referencia a la
ausencia del testiculo en la bolsa escrotal. La migracion
embrionaria del testiculo desde el abdomen hasta el escroto
puede sufrir alteraciones al no completar su recorrido, al
ubicarse fuera de su trayecto normal (teste ectépico) o al
reascender después de haber descendido.

La importancia de esta anomalia estriba en su posible
repercusion sobre la fertilidad, la mayor incidencia de tu-
mores testiculares y en los posibles factores psicologicos y
estéticos(,

DESARROLLO EMBRIOLOGICO
El descenso del testiculo desde la cavidad abdominal
hasta el escroto es un proceso complejo con varios estadios:
1. Migracion de las células germinales y diferenciacion se-
xual con organogénesis del testiculo (7-8 semanas de
gestacion).

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



Las gonadas aparecen inicialmente como dos pliegues ge-
nitales longitudinales a ambos lados de la linea media en
la region lumbar; en esta etapa las gonadas masculina y
femenina son indistinguibles. La migracion de las células
germinales desde el saco vitelino hasta los pliegues geni-
tales induce la diferenciacion de la gonada y del tracto
genital®@),

2. Fase temprana: migracion intraabdominal del testiculo

desde el metanefros hasta el anillo inguinal interno (8- 15
semanas de gestacion).
Hasta el momento de la diferenciacion sexual, la gonada
se mantiene fija en la region lumbar por el ligamento
suspensorio craneal en su polo superior y el gobernacu-
lum en su polo inferior. Cuando la génada se diferencia
hacia un testiculo, el ligamento suspensorio craneal se
atrofia, mientras el gobernaculum crece caudalmente y
forma un cordon sélido que mantiene el testiculo anclado
en la proximidad del futuro canal inguinal. El conducto
inguinal se forma por la condensacién de mesénquima
alrededor del gobernaculum para formar la musculatura
inguinal.

3. Fase de migracion inguinoescrotal: descenso a través

del anillo inguinal hasta su localizacion definitiva en el
escroto (28-35 semanas).
Al principio del tercer trimestre de la gestacion, el extre-
mo caudal del gobernaculum protruye distal a la pared
inguinal y migra sobre la region pubica hacia el escroto.
El proceso vaginal, un diverticulo del peritoneo, crece
caudalmente hacia el interior del gobernaculum, exca-
vandolo, de forma que el testiculo puede abandonar la
cavidad abdominal en su interior®. La migracion del
gobernaculum y el testiculo se completa hacia la semana
35 de gestacion.

Las diferentes fases del descenso testicular estdn re-
guladas hormonalmente de forma independiente. La fase
temprana de crecimiento del gobernaculum esta fundamen-
talmente controlada por una hormona no androgénica, la
Insl3 (insulin-like factor 3), de la familia de la insulina. La
hormona antimiilleriana y la testosterona tienen un papel
secundario en esta fase. La fase de migracion del testiculo
desde la region inguinal hacia el escroto estd bajo con-
trol androgénico®; el mecanismo exacto aun se desconoce
pero parece ser que actuaria a través de la rama sensitiva
del nervio genitofemoral. También se han implicado otros
factores fisicos en el descenso testicular, como la presion
intraabdominal.

ETIOPATOGENIA

La etiologia es multifactorial, y no parece tratarse de
una unica enfermedad con una unica etiologia, sino de un
grupo de entidades clinicas similares con multiples causas,
como demuestra el hecho de que puede presentarse tanto
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como una patologia aislada o como una alteracion mas de
algunas anomalias cromosomicas, congénitas o endocrinas.

Cualquier alteracion en el control hormonal o que inte-
rrumpa alguna de las fases anatomicas del descenso normal
testicular puede causar un maldescenso. Dado que la gran
mayoria de los testiculos no descendidos se encuentran a la
salida del conducto inguinal, la fase de migracion inguinoes-
crotal parece ser la mds susceptible.

En algunos casos se ha sefialado un déficit hormonal
como posible causa del maldescenso. Asi, trastornos en-
docrinos como el déficit de hormona antimiilleriana o una
sintesis disminuida de testosterona o un defecto de funcion
del receptor, cursan con maldescenso testicular, si bien estos
trastornos son relativamente infrecuentes’s.. Otra serie de
sindromes hereditarios se asocian con maldescenso testicular
y cursan con microcefalia, lo que sugiere la posibilidad de
una deficiencia en la secrecion hormonal a nivel central(®),
Asimismo, la existencia de una alteracién anatémica con
disociacion entre el testiculo y el epididimo (disociacion
epididimo-testicular) y anomalias en el conducto deferente
son hallazgos frecuentes en los testiculos criptorquidicos”);
este espectro de alteraciones podria estar causado por un
déficit de andrdgenos durante el desarrollo uterino.

También se han sefialado factores mecanicos (obstruc-
tivos o por disminucion de la presiéon abdominal) como
causa del maldescenso testicular, como ocurriria en los nifios
afectados de patologias que cursan con obstruccion de la
via urinaria (sindrome de prune-belly o vilvulas de uretra
posterior) o con defectos de la pared abdominal® (gastros-
quisis, onfalocele o extrofia vesical o cloacal). En algunas
enfermedades podrian participar tanto factores mecanicos
como neuroldgicos, como en el mielomeningocele® o la
atrogriposis multiple congénita.

Por ultimo, existe un interés creciente sobre el posible
efecto de las hormonas (estrogenos)1% y productos qui-
micos ambientales(!) sobre el aumento de la incidencia de
maldescenso testicular y otras anomalias genitales, como el
hipospadias en los hijos de las mujeres expuestas durante
el embarazo.

EPIDEMIOLOGIA

El maldescenso testicular aislado es la anomalia mas
frecuente del tracto genitourinario en nifios, afecta hasta un
3% de los recién nacidos a término. La incidencia del mal-
descenso testicular al nacimiento es mucho mas alta (hasta
un 30%) en prematuros, pacientes con CIR y gemelos(12),

Aproximadamente el 70-77% de los testes criptorqui-
dicos descienden de forma espontanea en los tres primeros
meses de vida, de forma que la prevalencia del maldescenso
testicular disminuye a <1% a los tres meses de vida. Los testi-
culos que no han descendido al tercer mes es improbable que
lo hagan mds adelante. Los factores que predicen descenso
espontaneo incluyen: bajo peso al nacimiento, maldescenso
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testicular bilateral, testes de localizacion mds distal en el
trayecto de descenso y escroto bien desarrollado(3).

El maldescenso testicular es unilateral en la mayoria de
los casos (80-90%), siendo mas frecuente en el lado derecho
(70%) que en el izquierdo (30%). La gran mayoria de los
testes son palpables (80-90%) y se localizan en region in-
guinal (canaliculares, 70%), seguido de la region preescrotal
(20%). Entre el 10-20% de los testes no son palpables, y
puede tratarse de testes intraabdominales (7%) o atréficos
(3%)12,

CLASIFICACION
El término “maldescenso testicular” es un término muy

general para referirse a la ausencia del testiculo en la bolsa

escrotal. No obstante, existen muchas formas en las que
el descenso normal del testiculo puede verse alterado. Un
testiculo que ha descendido de forma normal se encuentra
de forma espontdnea en el escroto o puede ser descendido
manualmente sin dificultad hasta el escroto y permanece.

Después de la exploracion fisica, los testiculos no descendi-

dos se pueden clasificar de la siguiente manera(:

1. Teste no palpable: cuando no se encuentra testiculo en
la exploracion: suele tratarse de testes intraabdominales
o atroficos.

2. Teste palpable: se palpa testiculo pero este no se encuen-
tra dentro del escroto. A su vez, puede clasificarse de la
siguiente manera (ver Fig. 1):

a. Teste no descendido palpable: situado en el trayecto
normal de descenso. Estos testiculos no se pueden
descender de forma manual hasta la bolsa escrotal
0, si se consigue, al soltarlos no permanecen en el
escroto. Pueden ser canaliculares (dentro del con-
ducto inguinal) o preescrotales (a la salida del anillo
inguinal superficial).

b. Teste ectépico: situado fuera de la bolsa escrotal y
del trayecto normal de descenso testicular. Se pueden
localizar en la region pubopeneana, perineal, femoral
o en el hemiescroto contralateral (ectopia transversa).

c. Teste en ascensor (o retractil): teste que se desciende
manualmente sin dificultad hasta el escroto y perma-
nece, pero al desencadenarse el reflejo cremastérico
vuelve a ascender. Son testes de tamafio normal y
generalmente los padres refieren haber observado el
testiculo de forma espontanea alguna vez en el es-
croto. Se presentan entre el afio y los 14 afos y no
precisan intervencion, pues se trata de la exacerbacion
de un reflejo fisiologico. Se recomienda, no obstante,
un control anual hasta la pubertad por el riesgo de
reascenso (1-2% de los testes retrictiles). Tras la pu-
bertad, con el aumento de los niveles de andrdgenos,
los testes tienden a quedarse fijos en el escroto(13),

d. Teste evanescente: teste que en los primeros afios de
vida estuvo situado en el escroto y posteriormente as-
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Trayecto normal de descenso: a) intraabdominal, b) canalicular,
¢) preescrotal. Testiculo ectépico: A) pubopeneano, B) perineal,
C) femoral, D) ectopia transversa.

FIGURA 1. Posibles localizaciones del testiculo no descendido.

cendio al canal inguinal. Este maldescenso testicular
adquirido parece ser secundario a un fallo del cor-
dén espermatico para elongarse proporcionalmente
al crecimiento corporal. Es mas frecuente en pacientes
con antecedente de teste retractil y en pacientes con
paralisis cerebral espastica. Existe actualmente con-
troversia entre realizar una orquidopexia precoz al
diagnéstico, pues estos testiculos muestran cambios
histologicos degenerativos similares a los observados
en los testiculos no descendidos congénitos, o esperar
al desarrollo puberal, pues se ha comprobado que un
porcentaje importante de estos testiculos vuelven a
descender en esta etapa(13).

IMPLICACIONES CLINICAS DEL MALDESCENSO
TESTICULAR

Siempre ha existido controversia respecto a si el teste
criptorquidico presenta una alteracion primaria que produce
el maldescenso o si, por el contrario, el maldescenso es la
alteracion primaria, produciendo secundariamente una al-
teracion testicular. La evidencia actualmente sugiere que en
la mayoria de los casos las alteraciones que se observan en
los testes criptorquidicos son secundarias, probablemente
en relacion a que el testiculo necesita para su desarrollo
adecuado un entorno con caracteristicas especiales como
las del escroto, con una temperatura 2-4°C menor que el
resto del cuerpo. Diversos estudios han demostrado que
la histologia de los testes criptorquidicos es inicialmente
normal y progresivamente se va alterando con la edad. Ya
en los primeros 2 a 6 meses de vida se ha comprobado la
existencia de una disminucion del nimero de células de Le-
ydig en los testes no descendidos; sin embargo, las células
germinativas y las células de Sertoli permanecen normales.
Hacia el final del segundo afio de vida, casi el 40% de los
testes no descendidos presentan una pérdida completa de
las células germinales, presentando ademas una maduracion
alterada de las mismas(14),
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Fertilidad

La fertilidad se encuentra disminuida en hombres con
antecedente de maldescenso testicular debido a varios moti-
vos(1%), En primer lugar, como ya sefialamos anteriormente,
la disociacion epididimo- testicular y las anomalias del con-
ducto deferente son frecuentes en los testiculos criptorquidi-
cos (sobre todo en los testes intraabdominales). Asimismo,
existe una disminucion del numero de células germinales, que
ademds presentan una maduracion alterada. Este deterioro
parece ser progresivo, hecho que ha llamado la atencién
sobre la importancia de una actuacion precoz(16).

Tumores testiculares

El riesgo de tumores testiculares se encuentra aumentado
entre 5 a 10 veces en los pacientes con maldescenso testicu-
lar(17), Este riesgo es mayor para los testiculos criptorquidicos
bilaterales, siendo maximo para los testes intraabdominales.
Se piensa que este riesgo esta relacionado con el deterioro
progresivo que sufren las células germinales, aunque no se
puede descartar que se deban a una alteracion intrinseca, ya
que en neonatos con testes disgenéticos y genitales ambiguos
se han identificado células germinales con caracteristicas
histologicas de carcinoma in situ; y en pacientes con ante-
cedente de maldescenso testicular y cancer, hasta un 20%
de los tumores fueron en el testiculo que habia descendido
con normalidad(®),

Los tumores en los testiculos criptorquidicos se desarro-
llan a la misma edad que los tumores en testiculos normal-
mente descendidos, entre los 20 y los 40 afios de edad, y el
tipo histoldgico mas frecuente es el seminoma.

Hernia inguinal

Los testes no descendidos se asocian con una mayor inci-
dencia de persistencia del proceso vaginal y hernia inguinal 7.
La presencia de una hernia inguinal con teste criptorquidico
es indicacion para una intervencion precoz.

Torsion testicular

Hace afios se observaba una alta tasa de torsion testi-
cular, de hasta el 20%, en testes criptorquidicos no inter-
venidos. Sin embargo, con la actual tendencia a intervenir
cada vez mas temprano a estos pacientes, la incidencia de
torsion testicular en estos pacientes se ha igualado a la de
la poblaci6n general(*),

Repercusion psicologica

En ocasiones el maldescenso testicular genera una im-
portante angustia paterna debido a la evidente anomalia
de los genitales y su posible repercusion sobre la fertilidad.

DIAGNOSTICO
El diagnostico del maldescenso testicular es exclusiva-
mente clinico, basado en la historia clinica y la exploracion
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fisica. El objetivo final es determinar si existe o no teste
palpable y hasta donde podemos descenderlo sin tension.

Anamnesis

Se debe interrogar sobre los posibles factores de riesgo
para un maldescenso testicular (ingesta de firmacos anti-
androgenos durante el embarazo, prematuridad, CIR). La
anamnesis también sirve para documentar si se trata de un
maldescenso testicular presente desde el nacimiento, si en
alguna ocasion los padres han visto de forma espontanea
el testiculo en el escroto (por ejemplo, durante un bafio
caliente o durante el suefio, sugestivo de teste en ascensor)
o si el testiculo estaba presente en el escroto al nacimiento
y ascendid posteriormente (testiculo evanescente).

Exploracion fisica

Se debe realizar en una habitacion con temperatura
agradable, es recomendable tener las manos calientes antes
de explorar al nifio y este debe estar tranquilo y comodo.
Explorar al paciente en cuclillas o sentado con las piernas
cruzadas ayuda a disminuir el reflejo cremastérico.

El examen comienza con la inspeccion escrotal, pues
en ocasiones los testiculos en ascensor se encuentran a la
inspeccion en la base del escroto. Una bolsa escrotal bien
desarrollada es indicativa de que ha estado o esta habitual-
mente ocupada (testiculos en ascensor). Una bolsa escrotal
“pequefia” o asimétrica sugiere que el testiculo nunca ha
descendido.

A continuacién pasaremos a la palpacion de la region
inguinal y del escroto. Empezando lateralmente al anillo
inguinal profundo (desde la espina iliaca anterosuperior),
la mano izquierda se mueve recorriendo el canal inguinal
hacia el anillo inguinal superficial, en un intento de locali-
zar y desplazar el testiculo lo mas distalmente posible. Una
vez la mano izquierda alcanza el pubis, la mano derecha
se utiliza para localizar el testiculo desplazado e intentar
descenderlo hacia el escroto. Si el teste no es palpable en su
trayecto normal de descenso, se deben examinar las regiones
perineal y femoral en busca de un posible teste ectopico. Si el
teste es palpable, debemos determinar: la situacion del teste
(canalicular, preescrotal), hasta donde se puede descender
manualmente y si permanece o no al soltarlo y valorar su
tamafio y compararlo con el testiculo contralateral (en los
casos de testes atroficos es frecuente que se produzca una
hipertrofia compensadora del testiculo contralateral).

Asimismo, no podemos dejar de anotar las caracteristicas
del corddn espermatico, en busca de un proceso vaginal
persistente o una hernia inguinal; y del pene, valorando el
tamano y la presencia de hipospadias.

Exploraciones complementarias

En los testiculos palpables no estd indicada ninguna ex-
ploracién complementaria.
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FIGURA 2. Algoritmo diagndstico y terapéutico del maldescenso testicular.

En los testes no palpables unilaterales, nos podemos
encontrar ante una anorquia, un teste intraabdominal o un
teste o restos testiculares inguinales no palpables. En estos
casos la ecografia abdominal tiene escasa sensibilidad y es-
pecificidad para el diagnéstico de anorquia o testes intra-
abdominales, pero la ecografia inguinal puede ser util para
la deteccion de testiculos escondidos en el canal inguinal; es
una prueba no invasiva con una sensibilidad del 76% y una
especificidad que se aproxima al 100%. La TAC no est4 jus-
tificada por la existencia de otras pruebas que proporcionan
la misma informacion sin radiacion ionizante. La resonancia
magnética angiografica con gadolinio tiene una sensibilidad
del 96% y especificidad del 100% y puede identificar hasta
testes desaparecidos tras torsion fetal20), No obstante, hoy
en dia rara vez se recurre a ella pues ante un testiculo no
palpable y no visible en la ecografia inguinal esta indicado
realizar una laparoscopia, que tiene alta sensibilidad y es-
pecificidad y ademas puede ser terapéutica®V,

Las exploraciones complementarias solo estdn indicadas
en testiculo no palpable bilateral y sospecha de trastorno
de la diferenciacion sexual (TDS: genitales ambiguos o hi-
pospadias proximal con testiculo no palpable bilateral)@2).
Incluyen: cariotipo, estudio hormonal (realizar test de p-hCG
y medir niveles de 17-OH-progesterona, testosterona, hor-
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mona antimiilleriana, FSH, LH) y ecografia abdominal y
pélvica (para descartar la posible persistencia de estructu-
ras miillerianas). En un neonato con maldescenso testicular
bilateral no palpable este estudio debe realizarse de forma
inmediata para descartar una hiperplasia adrenal congénita
o un panhipopituitarismo.

TRATAMIENTO

El objetivo que persigue el tratamiento del maldescen-
so testicular es colocar el teste en la bolsa escrotal, con el
fin de intentar frenar su deterioro progresivo, con lo que
tericamente se podria mejorar la fertilidad, disminuir la
degeneracion maligna y, si esta ocurriera, permitir un diag-
nodstico precoz.

Tratamiento hormonal

El tratamiento hormonal se basa en la premisa de que el
maldescenso testicular esta causado por una deficiencia en el
eje hipotdlamo-hipofisis-testicular. Se han utilizado como tra-
tamiento la testosterona (ya abandonada por sus numerosos
efectos secundarios), hCG y, mas recientemente, GnRH®3),
Consiguen una tasa de descenso en alrededor del 20-25%
de los casos, siendo mds efectivos en pacientes mayores de
4 anos, testes palpables bilaterales (mas efectivo cuanto mds
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distal esta el testiculo) y testiculos en ascensor. Sin embargo,
dada la alta tasa de reascenso tras suspender el tratamiento
(alrededor del 15%) y sus efectos secundarios, la terapia
hormonal esta cayendo en desuso. Entre los efectos secun-
darios, presenta efecto androgénico (crecimiento del pene,
desarrollo del vello pabico, erecciones, agresividad) y sobre
los testiculos produce cambios inflamatorios y apoptosis de
las células germinales, por lo que actualmente se cree que
puede dafar la espermatogénesis24),

Existe controversia sobre la utilidad del tratamiento hor-
monal postoperatorio con dosis bajas de GnRH, pues podria
mejorar la fertilidad a largo plazo. En cualquier caso, no
estd justificado su uso sistematico®3),

Tratamiento quirargico

El tratamiento quirtrgico es actualmente el tratamiento
de eleccion, con una efectividad del 95% en los testiculos
inguinales y entre el 85-90% en los intraabdominales. Se
recomienda realizar la orquidopexia entre los 6 y 12 meses
de vida®), porque se piensa que una actuacion precoz puede
prevenir la degeneracion secundaria del testiculo, permi-
tiendo un mejor crecimiento del testiculo, menor alteracion
histoldgica y, por lo tanto, mejoria de la fertilidad y una
posible disminucion del riesgo de degeneracion maligna.

Existen dos abordajes posibles: el inguinal y la laparosco-
pia. El abordaje inguinal se emplea para los testes palpables
y la laparoscopia se reserva para los teste no papables uni o
bilaterales. En manos expertas, existe una tasa de compli-
cacion menor al 5%, siendo la complicacion mas frecuente
la infeccion de herida quirtirgica. Las complicaciones més
graves, como la atrofia testicular por lesion de los vasos
espermaticos (existe mayor riesgo en los maldescensos tes-
ticulares con hernia inguinal estrangulada o incarcerada
asociada) o infertilidad por lesion del conducto deferente,
son muy infrecuentes. Otras posibles complicaciones también
muy infrecuentes son: hemorragia, dehiscencia de la herida
quirtrgica, imposibilidad para descender el testiculo hasta
el escroto o reascenso testicular®?),

Actualmente no se recomienda realizar de rutina biop-
sias testiculares. Solo estan indicadas en caso de sospecha
de trastorno de la diferenciacion sexual, tumores o para
investigacion(?s).

SEGUIMIENTO Y PRONOSTICO

Tras la intervencion, generalmente se realiza un control
a la semana para revisar la herida quirtrgica. Se reco-
mienda otro control en la consulta de cirugia a los 6-12
meses tras la intervencion, para valorar una posible atrofia
testicular secundaria o reascenso. Posteriormente, se re-
comienda control extrahospitalario anual, en su pediatra
o médico de cabecera, hasta completar el desarrollo pu-
beral y a partir de ese momento estd indicado ensefiar a
los pacientes a realizarse auto-exploraciones testiculares
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rutinarias cada dos semanas. Algunos autores recomien-
dan realizar un seminograma a partir de los 18 afios de
edad, si bien, como sefialaremos mds adelante, la calidad
del semen no se correlaciona bien con la capacidad para
la paternidad.

En cuanto al prondstico, numerosos estudios han eva-
luado la fertilidad después de la orquidopexia. Si bien en
el seminograma la fertilidad parece estar disminuida en
estos pacientes, las tasas de paternidad parecen ser mejores
de lo esperado respecto a los resultados del andlisis del
semen. Los testiculos palpables unilaterales tienen buen
prondstico, independientemente de su localizacion, y prac-
ticamente no muestran diferencias respecto a la poblacion
general (tasas de paternidad del 80-90%; porcentaje de
pacientes con un andlisis de semen normal: 55-95%). En
los casos de maldescenso testicular bilateral, la fertilidad
se encuentra claramente disminuida (tasas de paternidad
del 45-65% con un 25-30% de pacientes con un analisis
de semen normal), y el prondstico es peor en los testes
intraabdominales28. Todavia estd por demostrar si la or-
quidopexia precoz mejora significativamente la tasa de
fertilidad, pues atun no hay estudios a largo plazo de pa-
cientes intervenidos en el primer afio de vida.

Respecto al riesgo de degeneracion maligna, parece ser
que el riesgo de tumores se duplica en pacientes intervenidos
después de la adolescencia®”); pero ain no hay suficientes
datos que permitan evaluar si la orquidopexia precoz en el
primer afo de vida disminuye significativamente el riesgo de
cancer testicular respecto a la orquidopexia a cualquier otra
edad antes de la pubertad. Los factores de buen prondstico
serian: teste en ascensor, teste cerca del escroto y, posible-
mente, la intervencion precoz. Los factores de riesgo serfan:
displasia primaria del testiculo, testes intraabdominales y
cirugia tardia®o),
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ARTICULO ORIGINAL

Tratamiento de la vejiga neuropatica en los primeros anos de la vida

RESUMEN

El mielomeningocele sigue siendo la causa mds frecuente
de vejiga neuropadtica en la infancia. En la vejiga neuropitica,
en mayor o menor medida, se produce una descoordinacion
de los mecanismos de control del ciclo de la miccidn que va
a ser responsable del dafio renal e incontinencia urinaria que
pueden presentar estos pacientes. Los estudios urodinamicos
nos han permitido conocer los diferentes tipos de disfuncion
que pueden presentar estas vejigas v, asi, individualizar su
tratamiento. El tratamiento precoz, en los primeros afios
de la vida, de la disfuncidn vésico-esfinteriana tiene como
objetivo evitar el deterioro del tracto urinario superior y de la
funcion renal, y disminuir la necesidad de una futura amplia-
cion vesical. Tratamientos como el cateterismo intermitente,
los anticolinergicos y en algunos casos los alfa-bloqueantes
adrenérgicos se han mostrado muy eficaces en prevenir el
deterioro del tracto urinario superior y de la funcion renal.
Cuando estos tratamientos fracasan en su objetivo tenemos
otras opciones quirdrgicas muy satisfactorias, como las in-
yecciones intravesicales de toxina botulinica, la vesicostomia
y la ampliacién vesical.

Palabras clave: Vejiga neuropatica; Mielomeningocele; Eva-
luacién urodindmica; Evaluacion uroldgica; Tratamiento
inicial.

ABSTRACT

Myelomeningocele continues to be the most frequent
cause of neuropathic bladder in childhood. In the neuro-
pathic bladder, to a greater or lesser degree, there is a lack
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of coordination of the micturition cycle control mecha-
nisms that are going to be responsible for renal damage
and urinary incontinence that may be presented by these
patients. Urodynamic studies have permitted us to know
the different types of dysfunction that these bladders may
have and thus individualize the treatment. Early treatment,
in the first years of life, of bladder-sphincter dysfunction
aims to avoid deterioration of the upper urinary tract and
of the renal function and to decrease the need for future
bladder augmentation. Treatments as intermittent catheter-
ism, anticholinergics and, in some cases, adrenergic alpha
blockers have been shown to be very effective in prevent-
ing deterioration of the upper urinary tract and the renal
functions. When these treatments fail to met their objective,
we have other very satisfactory surgical options such as
intra-bladder injections of botulinum toxin, vesicostomy
and bladder augmentation.

Key words: Neuropathic bladder; Myelomeningocele; Uro-
dynamic evaluation; Urological evaluation; Initial treatment.

INTRODUCCION

El tratamiento de los pacientes con vejiga neuropati-
ca ha cambiado mucho en estas altimas décadas gracias
a numerosos avances que han modificado sustancialmente
el enfoque diagndstico y terapéutico de esta patologia. A
partir de los afos setenta los estudios urodinamicos nos han
permitido conocer el comportamiento de estas vejigas y, asi,
individualizar su tratamiento. Por otra parte, el concepto
de cateterismo intermitente (CI) limpio, introducido por
Lapides en 19720, ha aportado un método de vaciamiento
vesical eficaz, esencial en esta patologia y en todos los pro-
cedimientos quirtrgicos que siguieron a este concepto. Todo
ello, junto a la aparicion de nuevos firmacos mds selectivos
para el tratamiento de la disfuncion vesical, mejor6 de forma
sustancial el prondstico uroldgico de estos pacientes.
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ETIOLOGIA

La disfuncion vesical neuropatica es la consecuencia
de cualquier lesion del sistema nervioso localizada a nivel
de la corteza cerebral, médula espinal o sistema nervioso
periférico. Estas lesiones pueden ser: congénitas (mielodis-
plasias, agenesia sacra, etc.) o adquiridas (traumatismos,
tumores, infecciosas, degenerativas, etc.) Las mielodispla-
sias son alteraciones congénitas de la columna vertebral y
la médula espinal derivadas de un defecto en el cierre del
tubo neural, iniciado en la segunda semana de la gestacion.
Este término comprende un amplio espectro de lesiones
que van desde la siringomielia hasta el mielomeningocele,
incluyendo, entre otros, la diastematomielia, mielosquisis
y la médula anclada primaria. En el paciente pedidtrico, el
mielomeningocele representa el 90% de los casos de disfun-
cion vesical neuropdtica y su etiologia es atn desconocida
aunque factores como la exposicion materna a teratogenos,
ciertos farmacos, la hipertermia maligna y el déficit de acido
folico durante la gestacion, estan implicados. Asimismo,
parece existir una predisposicion genética con un riesgo
25 veces mayor de padecer la enfermedad en hermanos de
pacientes afectos(23),

FISIOPATOLOGIA

El ciclo de la miccion es un proceso muy complejo en el
que los sistemas nerviosos central, autonomo (simpdtico y
parasimpatico) y somatico (pudendo), tiene que trabajar de
forma coordinada para que las fases de llenado y vaciado
del ciclo miccional se produzcan de forma adecuada. Desde
un punto de vista practico, en la fase de llenado vesical el
sistema nervioso simpatico (SNS) es el predominante. El esti-
mulo de sus receptores beta produce relajacion del detrusor,
lo que hace posible que la vejiga se llene sin que la presion
dentro de la misma aumente de forma significativa (< 10
cm de agua). Este comportamiento de la vejiga durante el
llenado lo definimos con el término de “buena acomodacion
vesical”. Durante esta fase el detrusor no debe contraerse ya
que el estimulo del SNS producira una inhibicion del sistema
nervioso parasimpatico (SNP). Por otra parte, el estimulo
de los receptores alfa es el responsable de la contraccion del
trigono, cuello y uretra posterior, que es donde este receptor
es predominante, haciendo posible que el llenado vesical se
realice de forma eficaz, sin pérdidas de orina. Al mismo tiem-
po, se producird una activacion del pudendo para estimular
el esfinter estriado y aumentar su contraccion(®).

En la fase de vaciado, el SNP es el predominante. El
estimulo de sus receptores colinérgicos producird la con-
traccion del detrusor y el estimulo para que se produzca
una inhibicion del SNS con relajacion del cuello, trigono y
uretra posterior e inhibicion del pudendo con relajacion del
esfinter externo, lo que facilitara la miccion®.

En la vejiga neuropatica (VN) existird, en mayor o me-
nor medida, una alteracion de estos mecanismos de control
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del ciclo de la miccion que afectara a las fases de llenado y
vaciado vesical y que va a ser responsable del dafio renal e
incontinencia urinaria que pueden presentar estos pacientes.

EVALUACION UROLOGICA

En el mielomeningocele, la evaluacion inicial se hace
en los primeros dias de la vida tras el cierre del defecto. Se
realiza un estudio de funcién renal y una ECO renal-vesical.
Si en la ecografia se detecta una dilatacion del tracto urinario
superior (TUS), estaria indicada la realizacién de una CUMS
para descartar la posibilidad de un RVU. En caso de que
exista RVU, se recomienda realizar una gammagrafia renal
(DMSA) para conocer si existe dafio renal.

Mientras el paciente estd ingresado, a los padres se les
ensefia la técnica del CI 'y la medicién del residuo postmic-
cional. La capacidad vesical normal en el periodo neonatal es
de 10-15 ml, y un residuo postmiccional de 5 ml se considera
patoldgico v justificaria el CL

Aproximadamente, el 80% de los nifios con VN tienen
bacteriurias asintomaticas. Estas bacteriurias no precisan
tratamiento, evitandose asi la aparicion de microorganismos
resistentes. En nuestra opini6n, no son necesarios urocultivos
de rutina, salvo en caso de sospecha de ITU (fiebre, estanca-
miento ponderal, rechazo de tomas...) y solo prescribiremos
profilaxis antibidtica en caso de RVU, dilatacion del TUS o
durante los primeros meses tras el inicio del CI.

En estos pacientes, debe evitarse el empleo de productos
que contengan latex para prevenir la aparicion de alergias,
dada la alta prevalencia de hipersensibilidad que estos pa-
cientes presentan a este material.

El estudio urodindmico, en estos pacientes, nos permite
conocer la naturaleza de la disfuncion vesical, identificar los
factores de riesgo e individualizar el tratamiento. Este estudio
debe retrasarse de 6 a 12 semanas tras el cierre del defecto
para evitar la fase de shock medular que podria alterar los
hallazgos urodindmicos.

El objetivo del estudio urodindmico es conocer como
es la acomodacion y la contractibilidad del detrusor en la
fase de llenado y cudl es la capacidad de contraccion del
detrusor y como se relaja el sistema esfinteriano durante la
fase de vaciado.

Las anomalias que nos podemos encontrar en la fase de
llenado vesical en nifios con VN son:

— Hiperactividad del detrusor: contracciones involuntarias
del detrusor > de 15 cm de agua (Fig.1).
- Baja acomodacion: incremento progresivo de la presion

intravesical conforme vamos llenando la vejiga (Fig. 2).
- Ambas.

Durante la fase de vaciado nos podemos encontrar con:
- Hipoactividad del detrusor: contraccion ineficaz o au-

sente del detrusor.

- Hiperactividad esfinteriana.
- Hipoactividad/obstruccion estatica del esfinter.
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FIGURA 1. Estudio urodindmico

que muestra una vejiga hiperacti-
va con contracciones involuntarias
durante la fase de llenado mayores
de 100 cm de agua y que producen
pérdidas de orina.

FIGURA 2. Estudio urodindmico

que muestra una vejiga de baja

P=42 cm Hyf) acomodacién en la que, conforme
la vamos llenando, se produce un

incremento progresivo de la presion
M dentro de la misma. Vejiga que ha
perdido su capacidad de distensibi-

lidad. En una vejiga normal el in-
cremento de presion desde el inicio
al final del llenado no debe ser su-
perior a los 10 cm de agua y en esta
vejiga es de 41 cm de agua.

Para poder diferenciar las vejigas de alto riesgo de las
de bajo riesgo, en lo que al dafio renal se refiere, recurrimos
al concepto de presion vesical de pérdida descrito por Mc-
Guire y cols.). Segun este autor, las vejigas de alto riesgo
serian aquellas en las que la presion de pérdida de la orina
se produce por encima de los 40 cm de agua. No obstante,
las vejigas de bajo riesgo, con el tiempo, pueden convertirse
en vejigas de alto riesgo. Estos cambios son mds frecuentes
en los tres primeros afios de la vida, siendo sus causas mas
frecuentes el incumplimiento del CI, la progresion natural
de la lesion y el anclaje medular(6.7),

TRATAMIENTO MEDICO

El objetivo del tratamiento en los primeros afos de la
vida es evitar que la disfuncion vesical produzca un deterioro
del TUS y funcién renal. Después de los 5 afios, dependien-
do de las capacidades fisicas del paciente y de su situacion
social, es cuando empezaremos a trabajar en mejorar su
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incontinencia urinaria. Por lo tanto, este aspecto no serd
tratado en este articulo.

Sondaje intermitente y terapia farmacoldgica

El CI continta siendo el mejor método para el va-
ciamiento vesical en pacientes con VN, con la mdxima
eficacia y minimos efectos secundarios. Estd indicado en
todos los casos de vaciamiento vesical incompleto (residuo
postmiccional >10%) y en vejigas de alto riesgo. En estos
pacientes, el CI permite disminuir el riesgo de infeccion y
mejorar o prevenir la dilatacion del TUS y/o RVU. Nume-
rosos estudios han demostrado que en pacientes con VN
y presiones vesicales elevadas, el CI reduce la incidencia
de deterioro del TUS, asi como también las ITUs sinto-
maticas(8-12),

Kass y cols.®), en un su estudio de 225 pacientes en CI,
diagnosticaron 25 casos de hidronefrosis sin reflujo, 17 de
los cuales se resolvieron o mejoraron con el CL
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FIGURA 3. Procedimiento de Mitrofanoff. El apéndice se conecta
por un extremo a la vejiga con tinel submucoso para evitar las pér-
didas de orina y por el otro a la piel, preferiblemente en el ombligo.

Agarwal y cols.(12) estudiaron la evolucion del RVU en 95
pacientes con VN. En el 63% de ellos el reflujo se resolvio
con tratamiento médico (CI y anticolinérgicos) y reapare-
ci6 en 14 pacientes en asociacion con los cambios vesicales
sufridos por incumplimiento terapéutico. Una vez que estos
pacientes reiniciaron el tratamiento, el RVU se resolvié en
13 de ellos.

La introduccion precoz del CI ha demostrado ser efectiva
en prevenir el deterioro renal y de la acomodacion vesical,
retrasando o evitando la necesidad de una futura ampliacion
vesical(6.13.14), Por otra parte, este inicio temprano facilitara
la adaptacion familiar y del paciente a la rutina del mismo.

Aunque es importante individualizar la pauta del CI,
para que este sea eficaz debera practicarse al menos 4-5
veces al dia, con sondas de baja friccion para minimizar el
riesgo de trauma uretral.

En aquellos pacientes en los que el sondaje por uretra es
dificil o en nifias en silla de ruedas, se le debe facilitar otra
via para el sondaje. En estos casos, estd indicado realizar un
estoma continente con el apéndice (técnica de Mitrofanoff),
que se conecta por un extremo a la vejiga y por el otro a
la piel, preferiblemente al ombligo (Fig. 3). En caso de no
disponer del apéndice, se recurre a un asa de intestino para
hacer el conducto (Fig. 4).

El firmaco anticolinérgico mas cominmente utilizado es
el cloruro de oxibutinina que, ademas de tener afinidad por
los receptores muscarinicos M3 y M1, tiene accion relajante
muscular y anestésica, disminuyendo la presion intravesical
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FIGURA 4. Procedimiento de Monti en el que en vez del apéndice
se utiliza el intestino para hacer la ostomia continente.

e inhibiendo las contracciones involuntarias. La dosis mds
utilizada es 0,2-0,6 mg/kg/dia, en 3 dosis. Su eficacia en la
mejoria clinica y urodindmica de nifios y lactantes con VN
ha sido ampliamente documentada®$), Su principal problema
es que no son selectivos sobre los receptores muscarinicos
vesicales, por lo que a altas dosis presentan efectos secunda-
rios (sequedad bucal, dilatacion pupilar, intolerancia al calor,
estrefiimiento) en casi un tercio de los pacientes, siendo con
frecuencia el motivo del abandono del tratamiento(16. En
estos casos se puede recurrir a la administracion intravesical
que produce menos efectos secundarios, probablemente debi-
do a que su absorcion es mas lenta y a que no estd sometida
al metabolismo hepatico17:19),

La tolterodina es otro antagonista de los receptores mus-
carinicos, con una actividad vesical selectiva comparable a la
de la oxibutinina, pero 8 veces menos potente en su accion
sobre los receptores de la glandula parétida, produciendo
por tanto, menos sequedad bucal. Diferentes autores han
demostrado que este farmaco tiene una eficacia similar a la
oxibutinina en el tratamiento de la hiperactividad vesical
pero con menos efectos adversos(1%:20),

Farmacos de reciente aparicion como la solifenacina
succinato o la fesoterodina fumarato parecen ser mas se-
lectivos de los receptores muscarinicos vesicales, y estudios
en adultos han demostrado una mayor efectividad y una
menor incidencia de efectos secundarios?1:22), Sin embargo,
no hay estudios en nifios que nos permitan valorar su efica-
cia, tolerabilidad y la dosis mds apropiada para el paciente
pediatrico.

En aquellos casos en los que, a pesar del CI y los antico-
linérgicos, persiste la dilatacion del TUS y/o no existe una
mejoria urodindmica, se puede recurrir al sondaje nocturno
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(sonda permanente durante toda la noche) con la que, en
algunos casos, se consiguen resultados muy satisfactorios.

Alfa-bloqueantes adrenérgicos

En el tracto urinario inferior (trigono, cuello vesical y
uretra proximal) hay numerosos receptores alfa adrenérgicos
y son fundamentalmente los receptores alfa-1 los respon-
sables de la contraccion del musculo liso a este nivel. El
bloqueo de estos receptores permitira relajar el musculo liso
a estos niveles y disminuir asi, la resistencia del complejo
esfinteriano. Krane y Olsson, en 197323, fueron los primeros
en demostrar que el tratamiento con alfa-bloqueantes no se-
lectivos (fenoxibenzamina) mejoraba el vaciamiento vesical.
Posteriormente, numerosas publicaciones han demostrado
su eficacia en la disminucion de la presion vesical de pérdi-
da, del residuo postmiccional y del riesgo de deterioro del
TUS2425), Sin embargo, el tratamiento con alfa-bloqueantes
no selectivos no ha alcanzado el éxito esperado, probable-
mente por la severidad de sus efectos adversos (hipotension
postural, mareo y astenia). El uso de antagonistas de accion
mds selectiva (prazoxina, doxazosina, alfuzoxina y tamsulo-
sina) puede disminuir la severidad de estos efectos adversos,
haciéndolos mas tolerables y efectivos(26.27), No obstante,
existen muy pocos estudios en nifios por lo que todavia
desconocemos su verdadera eficacia y tolerabilidad, asi como
también cual seria la dosis mas apropiada en el nifio.

TRATAMIENTO QUIRURGICO
Toxina botulinica

En aproximadamente un 10-15% de los pacientes, con
el Cly los anticolinérgicos no mejora la hiperactividad vesi-
cal ni su acomodacion, o el paciente presenta unos efectos
secundarios a los anticolinérgicos que nos impiden su utili-
zacion. En estos casos, podemos recurrir a las inyecciones de
toxina botulinica. La toxina botulinica tipo A es una potente
neurotoxina producida por la bacteria Clostridium botuli-
num que actda inhibiendo la liberacion de acetilcolina en
las terminaciones sindpticas, reduciendo asi la espasticidad
muscular. Diferentes estudios han demostrado su eficacia y
tolerabilidad en nifios con hiperactividad vesical pero toda-
via estd por demostrar su utilidad en los casos de baja aco-
modacion. Su principal inconveniente es su efecto limitado
en el tiempo (6-9 meses), lo que obliga a hacer inyecciones
repetidas®), Por otra parte, desconocemos su efecto a largo
plazo. Se emplea a una dosis de 10 unidades por kg de peso,
hasta un maximo de 300 unidades y mediante cistoscopia
se realizan alrededor de 30 inyecciones en diferentes puntos
del detrusor.

Dilatacion del esfinter externo uretral

Ha sido mencionada en la literatura como una posible
opcion ante la falta de respuesta al Cl y los anticolinérgi-
cos?), En teoria, esta dilatacion disminuiria la presion de
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pérdida, mejorando por tanto la dilatacion del TUS y/o el
RVU. Sin embargo, no existen estudios prospectivos que nos
permitan valorar su eficacia en el tiempo.

Vesicostomia

En los primeros 2 afios de la vida, si a pesar de las medi-
das conservadoras descritas anteriormente no conseguimos
disminuir la presion intravesical de llenado y la dilatacion
del TUS y/o el RVU persisten, la alternativa es realizar una
vesicostomia. Se trata de una forma de derivacion temporal
que permite el drenaje vesical y la preservacion del TUS,
empledandose habitualmente para su realizacion la técnica
de Lapides o Blockson®),

Esta procedimiento esta indicado en pacientes de muy
corta edad o en aquellos en los que existen dudas razonables
sobre el cumplimiento del CI.

Ampliacion vesical

La ampliacion vesical continua siendo el tratamiento de
eleccion en pacientes con vejigas de baja acomodacion y dila-
tacion del TUS y/o RVU que no ha respondido satisfactoria-
mente a las medidas conservadoras descritas anteriormente.
El objetivo de la ampliacion vesical es transformar una vejiga
de pequedia capacidad y alta presion en un reservorio de
alta capacidad y baja presion, que son los factores que van
a evitar el deterioro del TUS y de la funcién renal.

En la mayoria de los pacientes con VN, el RVU y la
dilatacion del TUS son consecuencia de las altas presiones
de llenado intravesical y en estos pacientes la ampliacion
vesical por si sola corregird la dilatacion y/o el RVU, sin
necesidad de reimplantar los uréteres.

La técnica mds utilizada para ampliar la vejiga es la
enterocistoplastia, en la que un segmento de ileon terminal
0 sigma se anastomosa a la vejiga, previamente abierta has-
ta casi el trigono, en forma de parche, aumentando asi su
capacidad y disminuyendo su presion. Diferentes estudios
a largo plazo han demostrado su eficacia en preservar el
TUS y funcién renal de los pacientes con vejigas de baja
acomodacién que no han respondido satisfactoriamente al
Cl y los anticolonérgicos. Sin embargo, la enterocistoplastia
no esta exenta de complicaciones, como la acidosis meta-
bélica, la perforacion espontdnea de la neovejiga, la litiasis
y la malignizacion del segmento intestinal incorporado a
la vejiga31-33), Estudios recientes hablan de una incidencia
de malignizacion, a largo plazo, entre un 1,2 y un 2 %3439,
Su etiologia parece ser multifactorial, estando implicados
factores carcinogenéticos (nitrosaminas, factores de creci-
miento, etc.) y la inflamacién crénica. Todas estas posibles
complicaciones exigen que estos pacientes sean controlados
y seguidos durante toda su vida.

Con la intencion de evitar estas complicaciones, han
surgido otras alternativas a la enterocistoplastia como la
ureterocistoplastia, la autoampliacion y la colocistoplastia
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FIGURA 5. Colocistoplastia seromuscular.

seromuscular. La ureterocistoplastia utiliza el uréter para
ampliar la vejiga. La autoampliacion o detrusorrectomia
consiste en crear un diverticulo vesical para aumentar la
capacidad vesical y mejorar su acomodacion. La técnica de la
colocistoplastia seromuscular consiste en realizar una detru-
sorrectomia y al urotelio expuesto, se le acopla un segmento
de colon al que se le ha retirado la mucosa intestinal (Fig. 5).
Todos estos métodos evitan incorporar mucosa intestinal a
la vejiga para evitar muchas de las complicaciones referidas
en la enterocistoplastia. Sin embargo, para la realizacion de
la ureterocistoplastia se necesita un rifién sin funcion y con
un uréter dilatado, por lo que esta técnica solo se podra
realizar en contadas ocasiones. Por otra parte, los resultados
a largo plazo de la autoampliacion en términos de capacidad
vesical y acomodacion son cuestionables. En relacion a la
colocistoplastia seromuscular, algunos estudios realizados
a largo plazo han demostrado que hay un recrecimiento
de la mucosa intestinal en el segmento al que se le habia
extirpado la mucosa®®),
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ARTICULO ORIGINAL

Hipospadias

A. Serrano Durba, ]. Cortés Sdez, C. Dominguez Hinarejos, F. Garcia Ibarra

Seccion de Urologia Infantil. Hospital Universitario y Politécnico La Fe. Valencia.

RESUMEN

El hipospadias es la malformacion congénita mds fre-
cuente de la uretra. Es una alteracion de etologia descono-
cida aunque en los ultimos afios se han identificado posi-
bles factores de riesgo y predisponentes, como los genéticos,
hormonales o farmacoldgicos. Es importante el diagndstico
temprano; en la primera visita la informacion a los padres
es fundamental, explicando el plan a seguir, los objetivos,
el tipo de intervencion y las posibles complicaciones. Se
descartardn anomalias uroldgicas que pueden estar asocia-
das como criptorquidia, hernia inguinal o alteraciones en el
tracto urinario superior. No existe consenso sobre la edad
mas adecuada de correccion, pero se recomienda realizarla
en la edad preescolar. Con el fin de facilitar la intervencion
quirtirgica puede administrarse previamente tratamiento
hormonal. Los objetivos de la correccion quiridrgica son
conseguir un pene sin incurvaciones, una funcién miccional
y reproductiva adecuada y el mejor resultado estético posi-
ble. Existen multiples técnicas quirtrgicas, siendo necesario
dominar las mas utilizadas, ya que no existen dos casos
iguales y cada uno precisa una técnica concreta, sobre todo
en reintervenciones. Es frecuente la aparicion de complica-
ciones postquirdrgicas, como fistulas o estenosis uretrales
que obliguen a la reintervencion.

Palabras clave: Hipospadias; Tratamiento quirtrgico; Mal-
formacion uretral; Malformaciones asociadas.
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ABSTRACT

Hypospadias is the most common congenital malfor-
mation of the urethra. The ethiology is unknown, but
recently several studies have identified some risk factors
like genetic, hormonal or pharmacological factors. Early
diagnosis is important. In the first clinic visit the informa-
tion is essential for parents, explaining the action plan,
objectives, type of surgery and most frequent complica-
tions. Associated urological abnormalities like cryptor-
chidism, inguinal hernia or alterations in upper urinary
tract should be diagnosed. There is no consensus on the
appropriate age at surgery, but we recommend perform-
ing it before the start of the school. In order to facilitate
surgical intervention may be given hormonal therapy. The
objectives of surgical correction are getting a penis with-
out incurvations, normal urinary and reproductive func-
tion and obtain a good cosmetic result. There are several
surgical techniques and we need to know the most used,
because each case requires a specific technique, especially
in reoperations. Postoperative complications are common.
The most frequent complications are fistula and urethral
stricture and they require reoperation.

Key words: Hypospadias; Surgery; Urethral malformation;
Associated malformations.

CONCEPTO

El desarrollo embrioldgico de la uretra, asi como el co-
nocimiento de la anatomia del pene, son importantes para el
ur6logo por consideraciones obvias y desde su conocimiento
se planteara la reconstruccion funcional y no solo estética.

El hipospadias es una malformacion congénita del pene
constituida por un desarrollo incompleto de la uretra ante-
rior; la ubicacion ventral anomala del meato uretral normal
en el dpex peneano y otros factores asociados determinan
la configuracion global de los genitales.
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TABLA 1. Clasificacion de los hipospadias.

Clasificacion Localizacion del meato

- Hipospadias anteriores:
Glandar
Coronal
Peneano anterior o distal

en glande por debajo de dpex
surco balano-prepucial

tercio distal del pene
- Hipospadias medios:
Peneano medio tercio medio del pene
- Hipospadias posteriores:
Peneano posterior o proximal tercio proximal

Penoescrotal en la base del pene junto al
€scroto

Escrotal en el escroto

Perineal por debajo del escroto

Aunque el elemento que define esta entidad es fundamen-
talmente el abocamiento uretral ect6pico, existen factores
anatomicos de considerable importancia que acompafian al
elemento principal en mayor o menor extension e intensidad.

En nuestro medio ocupa el tercer lugar por orden de
frecuencia solo superado por la luxacién congénita de ca-
deras y por las deformidades de los pies. Es la anomalia
congénita mas frecuente de la uretra, tanto en nuestro pais
como en otras latitudes; su frecuencia representa un varon
con hipospadias por cada 125 a 504 varones nacidos vivos,
con una incidencia del 0,32%.

ETIOLOGIA

En la mayoria de los casos el hipospadias es de aparicion
espontdnea sin poder atribuirle una causa. No obstante,
hasta un 20-25% de los casos!? puede ser de causa heredi-
taria dado que existen antecedentes familiares, e incluso su
presencia en hijos de pacientes afectos es diez veces superior
a la del resto de la poblacién. De hecho, en los altimos afios
se han identificado genes cuyas mutaciones estan involucra-
das en el desarrollo de esta malformacion®4).

El desarrollo uretral acontece bajo el efecto de la dihi-
drotestosterona, la cual es trasformada en testosterona por
la 5-a-reductasa en los tejidos periféricos. El desarrollo del
hipospadias puede estar relacionado con una disminucion en
la actividad de esta enzima, con un déficit en la produccion
de testosterona, o con una insensibilidad de los receptores
locales a esta hormonal@.

También se han identificado algunos factores de mayor
riesgo57), como la fecundacion in vitro y por tanto el fac-
tor hormonal (progestdgenos), la edad materna avanzada
y particularmente la edad de la madre al primer hijo, la
gemelaridad y principalmente en gemelos varon-varon, el
bajo peso al nacimiento y algunos firmacos administrados
a la madre durante el embarazo, como loratadina o 4cido
valproico®?),
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Glandar

__ Coronal

- Peneano anterior

Peneano medio

- Peneano posterior

— Penoescrotal

Escrotal

_ Perineal

FIGURA 1. Localizacién del meato en los hipospadias.

CLASIFICACION
Se dividen en anteriores, medios y posteriores segtn la
clasificacion de Barcat® (Tabla 1, Fig. 1).

VALORACION CLINICA

Es fundamental una primera toma de contacto con el
paciente y principalmente con los padres, que a nuestro
parecer debe producirse antes de los tres meses de vida. En
esta primera visita procedemos a la exploracion fisica del
paciente donde es importante valorar: la localizacion del
meato, el calibre del mismo, la presencia de incurvaciéon
peneana, las caracteristicas del prepucio y ademas descartar
la presencia de malformaciones genitourinarias asociadas.
Descartamos, por tanto, la existencia de criptorquidia, hi-
drocele y hernia inguinal.

La primera visita es el momento ideal para realizar una
explicacion correcta a los padres, sobre la patologia de su
hijo y de cudl es el plan a seguir con él. Informamos a los
padres de cudles son los objetivos de la cirugia: a) conseguir
un pene recto, b) con meato en dpex con el fin de que el pa-
ciente logre realizar micciones normales y en bipedestacion
y, llegada la madurez, pueda eyacular dentro de la vagina
y ¢) conseguir una estética adecuada, y en este punto es
importante informarles de que el resultado estético serd lo
mejor posible pero nunca igual al de un paciente sin esta
malformacion. Igualmente se informa del tipo de operacion
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TABLA 2. Comparacién de la hormonoterapia androgénica pre-
intervencion quirdrgica.

Hormonoterapia parenteral ~ Hormonoterapia topica

Ventajas:
- Absorcion completa
- Menos efectos secundarios

Ventajas:
- Facilidad de administracion
- Administracién no dolorosa

Inconvenientes: Inconvenientes:
- Los propios de la via en - Absorcion irregular
nifios - Absorcion por el

administrador (la madre

debe ponerse guantes)
- Duracién de la administracion
- Dermatitis (rara)

prevista, la duracion de la misma y el tiempo probable de
estancia hospitalaria, de las posibles complicaciones (fistu-
las, estenosis, etc.) y de la posibilidad de reintervenciones.

Ademas, en los hipospadias peneanos proximales soli-
citamos un estudio ecografico renovesical y un cariotipo o
un estudio de cromatina sexual.

No existe consenso sobre la edad ideal de operacion.
Nuestra preferencia es a partir del afio de edad, si bien la
tendencia actual es intervenirlos en edades mucho mas tem-
pranas, aunque bien es cierto que la principal influencia
de esta corriente viene determinada por los autores ameri-
canos, los cuales intervienen precozmente por motivos de
sus sistemas de seguros privados. De cualquier modo, si es
fundamental que el hipospadias se encuentre completamente
corregido antes de la escolarizacion del nifio, con el fin de
evitarle secuelas psicoldgicas(10).

Con el fin de facilitar la intervencion, en aquellos casos
en que consideramos que el tamafio del pene es demasiado
pequefio, pautamos tratamiento hormonal previo. Existen
dos formas de tratamiento la topica y la parenteral, cuyas
ventajas e inconvenientes quedan reflejadas en la tabla 2.
Ambas sin diferencias en cuanto al resultado terapéutico.
La tdpica consiste en la administracion de propionato de
testosterona al 3-6%, en forma de dos aplicaciones al dia
durante un mes. La parenteral consiste en la administracion
intramuscular de enantato de testosterona 2 mg/kg, admi-
nistradas 5 y 2 semanas antes de la cirugia y en caso de
respuesta insuficiente se puede administrar una tercera dosis,
dejando pasar otras dos semanas antes de la intervencion.

PRINCIPIOS COMUNES

- Estudio preoperatorio: debe incluir un urocultivo previo
a la cirugfa.

- Profilaxis antibidtica: una cefalosporina administrada
20 minutos antes de la induccion anestésica.

- Anestesia: general, son ademas utiles el bloqueo peneano
y el bloqueo caudal.

— Control del sangrado: isquemia con garrote peneano.
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— Derivacion urinaria: sonda uretral y ocasionalmente de-
rivacién suprapubica.

— Aposito: venda impregnada en nitrofurazona, retirada
a las 24-48 horas.

— Tratamiento postquirtrgico de los espasmos vesicales:
tratamiento con oxibutinina via oral cada 6 horas.

TECNICAS QUIRURGICAS
En la cirugia del hipospadias es fundamental el dominio

de todas las técnicas quirdrgicas, pues aqui es totalmente
cierto el hecho de que “no existen dos casos iguales” y cada
caso precisa por tanto de la aplicacién de una técnica con-
creta. Ademas, la alta tasa de complicaciones de esta cirugia
hace imprescindible el dominio de las técnicas para poder
aplicarlas en las reintervenciones.

Nuestra preferencia en los hipospadias glandares o dis-
tales sin incurvacion o corregida tras la practica de caver-
nosoplastia dorsal son las técnicas de avance tipo MAGPI,
en el resto de hipospadias empleamos las siguientes reglas
generales:

— Debe desecharse el prepucio de mala calidad, pero con-
servando a su vez la mayor cantidad posible de prepucio
normal y ddndole una configuracion estética correcta,
pues en caso de reintervencion el prepucio puede ser
muy util. Sin embargo, esto no justifica dejar el prepucio
redundante intacto para resecarlo, en caso de no produ-
cirse complicaciones, en una segunda intervencion.

— En nuestra preferencia aplicamos las técnicas que con-
servan la placa uretral antes que las que no la utilizan
(nuestro orden de preferencia serfa: TIP (Op. Snodgrass)
o las técnicas con colgajos cutaneos prepuciales (On-lay
o colgajos cutaneos tubularizados > Duckett).

— En cuanto a aporte de epitelios: siempre son preferibles
los colgajos a los injertos libres (piel prepucial > mucosa
oral (mejilla > labio o si es necesario: mejilla + labio) >
mucosa vesical > piel extragenital.

- Respecto a métodos de aporte vascular y proteccion de
suturas de neouretra: colgajos desepitelizados (prepucio
> base de pene) o vaginal del testiculo.

- Antes de la intervencion es fundamental la exploracion
con el nifo anestesiado estudiando la verdadera loca-
lizacidon del meato tras colocar una sonda uretral, asi
como descartar la presencia de una uretra pelicida y
realizar una ereccion artificial (técnica de Gittes) para
descartar o confirmar la incurvacion y sus posibilidades
de correccion. En caso de presentar “chordae”, esta debe
ser resecada en primer lugar y si persiste la incurvacién
se realizard una técnica de plicatura por cavernosoplastia
o reseccion (Op. Nesbitt).

- El primer paso en cualquier técnica es colocar una sonda
uretral, que nos permitira ver la verdadera localizacién
del meato, su calibre y la posible existencia de una uretra
pelicida de mala calidad que obliga a cambiar de técnica.
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MAGPI

Su traduccion literal es el avance meatal y glanduloplastia
incorporada. A nuestro entender, inicamente esta indicado
en hipospadias glandares o, como mucho, en los coronales
sin uretra peltcida y cuyo meato asciende con facilidad al
dpex cuando no presentan ademas incurvacion peneana.

Bésicamente consiste en la incisién dorsal del meato y
su ascenso posterior. Le siguen la glanduloplastia ventral,
la prepucioplastia y una técnica de recubrimiento cutdneo,
la mas utilizada de ellas es el Byars.

Habitualmente no precisa dejar sonda ni tutor uretral e
incluso puede realizarse como cirugia sin ingreso. Sus com-
plicaciones son escasas.

GAP o procedimiento de aproximacion glandar

Estd indicado en presencia de una placa uretral muy
ancha, profunda y a su vez corta, albergada dentro de un
glande ancho y plano.

Consiste en la incision a ambos lados de la placa, en for-
ma de elipse y la sutura de sus bordes de manera semejante
a la técnica de Snodgrass. El resto del procedimiento es el
que se describe en esta técnica.

TIP (tubularizacion de la placa incisa)

Habitualmente conocida como técnica de Snodgrass. Se
basa en el aprovechamiento de la placa uretral para realizar
la neouretra), Por tanto, precisa de la existencia de una
placa uretral intacta y, por ello, no debe emplearse en las
reintervenciones de la misma técnica ni de la técnica de
Duckett. Por el mismo motivo, tampoco se puede indicar
ante la existencia de una cuerda ventral severa que obliga
a resecar la placa.

Una vez liberada la placa uretral, realizamos una incisién
profunda en la linea media dividiéndola en dos bandeletas
que se suturan longitudinalmente en la cara, quedando asi
formada la neouretra.

Esta técnica ha adquirido gran popularidad en los ulti-
mos afios, debido a su sencillez de realizacion, junto con su
bajo nimero de complicaciones (11%)1112) y buen resultado
cosmético. En este sentido, aporta frente a otras técnicas la
ventaja de dejar un meato de disposicion vertical mds pare-
cido al meato normal, pero ademds en nuestras manos ha
permitido dejar hasta un 48,6%"12 de los pacientes con el
glande cubierto por prepucio, lo cual le confiere un aspecto
aun mas semejante a la normalidad.

Mathieu

Se basa en una idea muy buena, que es realizar un colgajo
con la piel ventral submeatica que se invierte a la vez que se
asciende sobre la placa uretral hasta el dpex(13). A nuestro
entender hoy en dia solo esta indicada ante hipospadias pe-
neanos muy distales sin incurvacion ni estenosis de meato.
Precisa la presencia de una placa uretral intacta, sin tension
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ni incurvacion ventral, y es imprescindible la existencia de
una piel ventral submeatica integra y de buena calidad. Es
de ejecucion sencilla, pero tiene el inconveniente de dejar
un meato poco estético, de aspecto transversal o circular, a
no ser que se incinda longitudinalmente la placa.

Técnica de Onlay

Técnica de ejecucion mds compleja que las anteriores,
pues precisa de la creacion, a ser posible, de un colgajo de
piel prepucial o en su caso de injertos. Nosotros la indica-
mos en hipospadias peneanos proximales con placa uretral
conservable.

Creamos un colgajo procedente de la piel del prepucio
dorsal, que trasponemos lateralmente hasta la cara ventral
del pene, y suturamos al meato y a la placa, creando asi la
cara ventral de la neouretra(3),

En caso de precisar la reseccion de la placa por ser la
causa de incurvacion peneana ventral, realizariamos un
procedimiento semejante pero tubulizando el colgajo sobre
un tutor uretral (colgajo prepucial pediculado tubulizado o
técnica de Duckett).

Técnica de Koyanagui(1415)

Es una técnica ideada para hipospadias proximales y
penoescrotales basada en el uso de colgajos obtenidos de
la piel de ambos lados del pene aprovechando incluso la
cara interna del prepucio. Estos colgajos o bandeletas la-
terales son movilizados a la cara ventral del pene donde
se suturan sobre un tutor uretral. Es nuestra preferencia
como primera opcion, siempre que la piel a utilizar esté
libre de foliculos pilosos, por la mejor vascularizacion de
los colgajos, muy precaria en la técnica de Koyanagui la
propuesta por Hayashi, que prolonga la realizacion de la
neouretra al trasponer anteriormente la doble bandeleta
cutanea prepucial.

Técnicas en dos pasos (Belt-Fuqua)

Aunque la mayoria de los hipospadias pueden ser repa-
rados mediante una sola intervencion y la mayoria de las
técnicas actuales asi lo permiten, en algunos casos es mas
segura y prudente la realizacion de una cirugia reglada en
dos intervenciones. La técnica mds utilizada es la de Belt-
Fuqua213), que estd especialmente indicada en hipospadias
proximales con corda severa y minima piel prepucial, aunque
en la mayoria de las ocasiones la decision de su realizacion
se toma una vez iniciado otro procedimiento.

El prepucio dorsal se incinde en su linea media y se tras-
pone por ambos lados a la cara ventral del pene donde
se sutura en su linea media, quedando de esta forma piel
redundante en la cara ventral del pene para su tubulizacion
en la segunda intervencion y creacion asi de una neoure-
tra con esta piel traspuesta en el primer paso. La segunda
intervencion solemos realizarla seis meses tras la primera.
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Técnicas de injerto mucoso libre (bucal o vesical)

Se trata de aplicar injertos de mucosa de origen bucal o
vesical que se colocan como injertos libres a modo de Onlay
o de injerto tubulizado (Duckett). Nuestra preferencia son
los injertos de mucosa bucal, generalmente del labio inferior
o cara interna de mejilla(3),

COMPLICACIONES DE LA CIRUGIA DEL
HIPOSPADIAS

Las complicaciones mas frecuentes son las fistulas y
las estenosis de uretra, que en la mayoria de las ocasiones
coexisten, siendo la estenosis la causa de la fistula. Se ha des-
crito también la recurrencia de la incurvacidn, pero nosotros
consideramos que se trata de una correccion insuficiente y
no una complicacion aparecida tras la cirugia.

Para evitar la aparicion de complicaciones es fundamen-
tal asegurar un buen aporte vascular y evitar la infeccion
clinica o subclinica.

Las tasas de recidiva dependen, en primer lugar, de la
localizacion inicial del meato, de tal manera que a mas proxi-
males mds probabilidad de complicaciones, pero en segundo
lugar se relaciona con la adecuada indicacion de la técnica,
con la meticulosidad de la cirugia y con otra serie de factores
que podemos resumir con la experiencia del cirujano y del
centro, incluyendo enfermeria, en el manejo del hipospadias,
por lo que no es aconsejable su manejo en centros donde no
se realizan habitualmente.

Para la correccion quirtrgica de las complicaciones debe
esperarse a que se produzca el enfriamiento completo del
proceso antes de someter al paciente a la reintervencion, un
tiempo prudente para ello son unos seis meses.

En caso de fistulas pequenas realizamos el refrescamiento
de los bordes y la fistulorrafia con la aposicion de otros dos
planos (subcutdneo y cutdneo) de tejidos bien vascularizados,
los cuales aportan vascularizacion y evitan la aparicion de
complicaciones. La uretra debe ser tutorizada con una sonda
multiperforada que mantenemos alrededor de una semana.

La reparacion de la fistula lleva obligatoriamente pareja
descartar la existencia de una estenosis uretral. Las estenosis
son incluso més frecuentes de lo que se reporta debido a la
dificultad de su evaluacion en los nifios. Las dilataciones
uretrales estan, a nuestro entender, totalmente contraindi-
cadas pues son una tortura para los nifios y en la mayoria
de las ocasiones son tan solo soluciones temporales. Si la
estenosis es muy pequefia, puede intentarse la uretrotomia
endoscopica, pero generalmente es mas sensato realizar la
exposicion de la uretra estendtica y su exéresis mds anasto-
mosis término-terminal o interposicion de un injerto o
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colgajo bien vascularizado sobre el que se aplica al menos
otro plano formado por un colgajo desepitelizado mas el
recubrimiento cutdneo.

No obstante, y pese a todos los esfuerzos, la cirugia del
hipospadias sigue siendo en muchas ocasiones una cirugia
frustrante tanto para el que la ejecuta como para el que la
recibe.
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ARTICULO ORIGINAL

Actualizacion en el manejo de la litiasis pediatrica

J. Caffarati Sfulcini, J.R. Pérez-Carral, M. Cosentino, A. Bujons Tur, ].M. Garat Barredo,

RESUMEN

Entre el 5y el 10% de la poblacion mundial sufre litiasis,
pero solo del 0,5 al 5% son nifios.

Es poco frecuente en paises desarrollados, y endémico
en paises en vias de desarrollo. Puede afectar a cualquier
edad y localizacion, pero la mayoria se presenta en el tramo
urinario superior, excepto en los paises en vias de desarrollo
que se ubica més frecuentemente en la vejiga. Es un proceso
multifactorial, pero los cambios en la alimentacion, la obe-
sidad infantil y la disminucion en la ingesta hidrica pueden
aumentar su prevalencia en edad pediatrica.

La clinica es variable segtin la edad. La microhematuria
es mas constante, sobre todo en nifios pequenios. La ecografia
y la TAC son los métodos auxiliares mas utilizados para su
diagnéstico y localizacion.

El manejo ha cambiado con los avances tecnoldgicos,
la eleccion del tratamiento depende de la edad, el nimero,
tamafio, localizacion, composicion de la litiasis y posibili-
dades de cada centro.

La mayoria de las litiasis pueden ser tratadas con pro-
cedimientos minimamente invasivos, como LEOC o urete-
roscopia. La NLP es de eleccion para las litiasis renales de
gran tamafio o refractarias a LEOC. La cirugia abierta se
deja para casos muy seleccionados.

Palabras clave: Litiasis; Nifios; Tratamiento.

ABSTRACT
It is uncommon in developed countries and endemic in
developing countries. It can occur at any age and locali-
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zation, but mostly occurs in the upper urinary tract with
the exception of in developing countries where the most
frequent location is in the bladder. It is a multifactorial
process, however changes in nutrition, childhood obesity
and decrease in water intake may increase its prevalence
in the pediatric age.

Symptoms vary according to age. Microhematuria is the
most constant, above all in small children. Ultrasonography
and CT scan are the most used auxiliary methods for its
diagnoses and localization.

Its management has changed with technological advanc-
es, the choice of treatment depends on age, number, size,
localization, composition of the lithiasis and possibilities
of each center.

Most lithiases can be treated with minimally invasive
procedures such as the extracorporeal shockwave lithotripsy
(ESWL) or ureteroscopy. The percutaneous nephrolithotomy
(PCNL) is of choice for large sized renal lithiasis or those
refractory to ESWL. Open surgery is reserved for very select
cases.

Key words: Lithiasis; Children; Treatment.

INTRODUCCION

Entre el 5y el 10% de la poblacion mundial sufre de
litiasis, pero solo del 0,5 al 5% son nifos, sin predominio
de un sexo sobre el otro, aunque en la primera década es
mas frecuente en varones y en la segunda mds frecuente en
mujeres(-2).

Es poco frecuente en los paises desarrollados (EE.UU.,
Europa) y endémica en paises en vias de desarrollo como
Turquia, Pakistin o Irdn®),

Difiere del adulto en la patogénesis, forma de presenta-
cion y tratamiento.

A pesar de las diferencias entre hemisferios, la litiasis en
nifios estd en aumento de forma global. En EE.UU., el diag-
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nostico de litiasis pedidtrica ha pasado de 18,4 por 100.000 en
1999 a 57 por 100.000 en 2008, lo que supone un incremento
anual del 10,4%. Esto se debe a diversos cambios en estilo
de vida, pero también a los métodos diagndsticos usados en
la actualidad y el aumento de los hallazgos incidentales(1-3-6),

Puede afectar a cualquier edad aunque esta aumentando
sobre todo en la franja de los 10-19 afios”. La mayor parte
de las litiasis en nifios de paises desarrollados se localizan
en el tramo urinario superior (TUS). En zonas en vias de
desarrollo la localizacion mas frecuente es la vesical.

La composicion y etiologia también es variable. En Euro-
pa, hasta el 75% de los calculos estdn compuestos por estru-
vita y matriz organica, en el contexto de infecciones urinarias
por Proteus mirabillis y anomalias del tracto urinario®). En
los paises en desarrollo la mayoria son de urato acido de
amonio, acido urico y en relacion con factores alimenticios,
particularmente la dependencia del cereal y el arroz(s.

ETIOLOGIA

Es un proceso multifactorial: trastornos metabélicos
(50%), infecciones del tracto urinario, anomalias anatomi-
cas (hasta 30%) y factores endémicos®).

La hipercalciuria es el trastorno metabdlico mas frecuen-
te, pudiendo encontrarse hasta en el 34% de los casos.

Se cree que los cambios alimenticios estdn detras del
gran aumento de la prevalencia global. En primer lugar, la
mayor ingesta de sal proveniente de las comidas. Se calcula
que el 90% de la poblacién consume una cantidad diaria
de sal superior a la recomendada, procediendo el 75% de
ese exceso de las comidas procesadas o los restaurantes y
comedores. En segundo lugar, otro factor alimenticio im-
portante es la disminucion en la ingesta de agua y leche,
en favor de refrescos azucarados. La leche y sus derivados
juegan un papel crucial en el metabolismo de calcio y el
oxalato, disminuyendo la absorcién de oxalato y, por tanto,
su excrecion renal. La progresiva caida en su consumo fa-
vorece disbalances metabdlicos que derivan en la tendencia
a la formacion de litiasis(?).

Asimismo, el aumento de los indices de obesidad infantil,
triplicados desde los 1980s, juega un papel muy importante,
puesto que el aumento del IMC (indice de masa corporal)
esta relacionado con una alteracion en la excrecion de solu-
tos en la orina que favorecen la formacion de calculos. En
algunos estudios, se ha visto que hasta un 30% de los nifios
formadores de litiasis tienen pesos por encima del percentil
90. Sin embargo, es importante sefialar que la relacién entre
peso v litiasis infantil no ha sido establecida todavia de forma
tan clara como en los adultos(!.7).

Por tltimo, incluso se manejan hipétesis de que el cambio
en el clima global y el aumento de temperatura en algunas
zonas puede jugar un papel importante en el aumento de su
incidencia, ya que el factor estacional de la litiasis es bien
conocido(1.7),
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Las litiasis relacionadas con infeccion urinaria van desde
el 2 al 24%, pero ha llegado al 75% en Europa. Habitual-
mente se diagnostica antes de los 6 anos de edad y en la
mayoria puede asociarse a anomalias congénitas(®).

La historia natural de la litiasis pedidtrica no esta bien
definida. Se asocia a considerable morbilidad y recurrencia
sin control médico. La recurrencia llega al 50% dentro de
los 5-6 afios, pudiendo ser mayor en nifios con trastornos
metabolicos(!7).

Dado el alto riesgo de recurrencia, todo nifio con litiasis
debe ser evaluado para determinar las causas subyacentes y
planear una estrategia efectiva®).

MECANISMOS DE FORMACION DE LITIASIS.
DIAGNOSTICO DE LOS FACTORES CAUSALES.
TRATAMIENTO MEDICO DE TIPOS ESPECIFICOS
DE LITIASIS

La formacion de una litiasis urinaria es el resultado de
un proceso complejo que afecta a factores metabolicos, ana-
tomicos y la presencia de infeccion.

Factores que favorecen la formacion de litiasis:

— Niveles muy aumentados en orina de: calcio, oxalatos,
acido urico, cistina.

— Disminucion en orina de los inhibidores de la cristaliza-
cién, como citratos, magnesio, pirofosfatos, macromo-
léculas deglucosaminoglicanos.

— Cambios en el pH urinario.

- Alteracion del flujo urinario debido a anomalias anaté-
micas®),

Litiasis de calcio

Habitualmente formados por oxalato o fosfato de calcio.
La hipercalciuria, la hiperoxaluria y un descenso en concen-
tracion de los inhibidores como los citratos (hipocitraturia)
juegan un rol importante en el desarrollo de las litiasis de
calcio),

Hipercalciuria: es la excrecion de mds de 4 mg/kg/dia en
un nifio de menos de 60 kg. Puede ser idiopética o secunda-
ria. Puede deberse el aumento de calcio en sangre secundario
a un aumento de la resorcion dsea (hiperparatiroidismo,
hipertiroidismo, inmovilizacién acidosis, o enfermedad
metastatica) o hipervitaminosis D por hiperabsorcion gas-
trointestinal10-12),

Litiasis de dcido srico

Representan del 4 al 8% de las litiasis pedidtricas.

El dcido drico es el producto final del metabolismo de las
purinas, su aumento en orina produce hiperuricosuria que
es la causa de la formacion de las litiasis tricas.

Hiperuricosuria: > 10 mg/kg/dia en orina de 24 horas. La
formacion de litiasis depende de los niveles dcidos en orina.
Siel pH es > 5,8, los cristales se solubilizan y disminuye el
riesgo de litiasis.
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FIGURA 1. Rx simple reno-vesical.

Causas de hiperuricosuria:

- Familiar o idiopatica. Niveles séricos de 4c. urico nor-
males.

- Aumento de la produccion de ac. drico por alteraciones
metabdlicas o alt. mieloproliferativas.

- Exceso de ingesta de purinas y proteinas(1213),
Tratamiento: alcalinizacion de la orina, mantener el pH

entre 6-6,5. Utilizacién de citratos.

Litiasis de cistina
Representan del 2-6% de todas las litiasis pedidtricas.
Se debe a un desorden autosémico recesivo por el cual hay
un fallo en la reabsorcion a nivel de los tibulos renales de:
cistina (mala solubilidad en orina), ornitina, lisina y arginina.
La cistina precipita con pH de orina menor de 7, otros
trastornos metabdlicos como la hipercalciuria, hipocitratu-
ria, pueden contribuir a su formacion®).
Tratamiento médico:
- Favorecer la solubilidad de la orina aumentando el vo-
lumen miccional.
- Iniciar tratamiento con agentes alcalinizantes como el
citrato de potasio (mantener pH 7).
- Si falla se puede utilizar el alfa mercaptopropionel glicina
0 la D-penicilamina pero pueden producir efectos secun-
darios, como sindrome nefrético o deplecion medular®.

Litiasis de estruvita

Representa aproximadamente el 5% de las litiasis pedia-
tricas. La produccion de la enzima ureasa por algunos gér-
menes como: Proteus mirabilis, Klebsiella o Pseudomonas,
hace que se desdoble la urea en amonio y bicarbonato. Este
desdoblamiento en un medio alcalino resulta en la formacion
de litiasis de fosfato amoénico magnésico o carboapatita.

Tratamiento: eliminar la litiasis, tratar correctamente la
infeccion urinaria y corregir las anomalias congénitas que
pudiesen favorecer el estancamiento del flujo urinario y la
formacion de litiasis(4),

VOL. 68 N°4, 2012

RINON 1E2OUIERDO

FIGURA 2. Ecografia. Litiasis coraliforme.

Diagnoéstico
Clinica

La presentacion clinica depende de la edad. Es inespecifi-
ca en lactantes y nifios pequefios, destacando fiebre, irritabi-
lidad y vomitos. En nifios mayores y adolescentes se presenta
como colico nefritico y hematuria. La microhematuria es mas
constante, sobre todo en nifios pequefios. A veces la infec-
cion transuretral (ITU) puede ser el tnico hallazgo que lleve
a realizar pruebas de imagen que identifique la litiasis(19).

Pruebas de imagen
En neonatos y nifios pequefios, la mayoria son diag-

nosticados por ecografia (Fig. 1), (primer estudio) teniendo

en cuenta que hasta un 40% de los calculos pueden no ser
diagnosticados por este método(1),

- La TAC sin contraste es el test de diagndstico mds sen-
sible para la deteccion de litiasis, es seguro y rdpido de
realizar, tiene una sensibilidad del 97% y una especifi-
cidad del 96%. Es de eleccion en aquellos casos en que
la ecografia y/o la Rx simple de abdomen no fueron
suficientes.

- La UIV: menos utilizada, pero puede ser necesaria antes
de la nefrolitotomia percutanea (NLP) o la cirugia, para
tener un detalle anatomico.

- Rx simple reno-vesical (Fig. 2).

Estudios de rutina®

- A/O: sedimento y cultivo.

- Orina de 24 horas (EML).

- Ecografia renovesical y/o Rx simple de abdomen.

Tratamiento

El manejo de las litiasis en nifios ha cambiado con los
avances de la tecnologia, la miniaturizacion de los instru-
mentos endoscopicos, los tratamientos minimamente inva-
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sivos, como la litotricia extracorpérea por ondas de choque
(LEOC), la ureterorrenoscopia (URS), la NPL, y los abor-
dajes laparoscopicos o robéticos, incluso en nifios menores
de 5 afios de edad(17:19),

El objetivo del tratamiento debe ser: completa elimi-
nacion de la litiasis, prevencion de la recurrencia o recre-
cimiento, preservacion de la funcion renal, control de las
ITUs correccion de las posibles anomalias anatémicas y de
los trastornos metabdlicos y minimizar la morbilidad y la
hospitalizacion(1418),

La eleccion del tratamiento depende del nimero, tamafio,
localizacion y composicion de la litiasis, asi como también
de la anatomia del aparato urinario, la edad del paciente y
las posibilidades de cada centro(18.20),

Manejo conservador

Litiasis = 3 mm pueden ser expulsados espontaneamente.

En litiasis del uréter terminal de 4 mm o mayor la indi-
cacion serfa ureteroscopia o ESWL, pero en la practica si
el dolor estd controlado con analgesia oral, sin evidencia
de infeccion, se puede ofrecer un seguimiento estricto, con
buena hidratacion, para valorar la posible expulsion espon-
tanea en un plazo de de 4-6 semanas antes de una terapia
definitiva17.19),

Litotricia extracorporea por ondas de choque (LEOC)

En la actualidad, la mayoria de las litiasis pedidtricas
puede ser tratada con LEOC.

El primer trabajo publicado sobre utilizacion de LEOC
en nifios fue de Newman en 1986 con resultados similares
a los adultos. Con el aumento de la experiencia, ha sido el
tratamiento de eleccion debido a su naturaleza poco invasivo
y a los buenos resultados obtenidos en cuanto a la rotura y
eliminacion de las litiasis(21:22),

Si se utiliza como tratamiento primario en el TUS su efi-
cacia varia entre el 68-84%. Landau publicé su experiencia
con 216 pacientes con una edad media de 6,6 afios tratados
con Dornier HM3 con un tamano medio de 14,9 mm y
una tasa libre de fragmentos a 3 meses del 80%, minimas
complicaciones(®3).

A pesar del tiempo que se lleva realizando esta técnica
en nifios, los buenos resultados y las escasas complicaciones,
la FDA no ha aprobado, hasta la actualidad, su utilizacién
en ninos425),

La LEOC es considerada como primera eleccion en li-
tiasis < a 2 ¢cm en el rifidn y uréter proximal, sin embargo
no existen criterios absolutos ya que hay series con buenos
resultados en tamafios > 30 mm, e incluso coraliformes. Va-
rias series publicadas demuestran mejores resultados que en
adultos, como también ocurre en nuestra experiencia(21,26.27),
La edad, en nuestra experiencia, es un factor importante al
realizar LEOC. Los mejores resultados han sido en meno-
res de 3 afios, independientemente del tamafio del calculo
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TABLA 1. Resultados globales.

Pacientes de 0 a 3 afios

30+
Tamano 1 sesion 2 sesiones sesiones  Complicac.
Coraliforme 5 5 1 2
<6 mm 4 1 0 0
6-10 mm 10 3 1 0
> 10 mm N 1 0 0
Total 24 10 2 2

(66,6%) (27,7%)
Pacientes de 4 a 9 afios

30+
Tamano 1 sesion 2 sesiones sesiones  Complicac.
Coraliforme 0 2 5 1
<6 mm 5 0 0 0
6-10 mm 5 4 0 0
> 10 mm 4 1 2 0
Total 14 7 7 1

(50%)  (25%)
Pacientes de 10 a 14 afios

30+
Tamano 1 sesion 2 sesiones sesiones Complicac.
Coraliforme 0 0 0 0
<6 mm 5 1 0 0
6-10 mm 5 6 7 0
> 10 mm 2 0 N 3
Total 12 7 12 3

(38,7%) (22,5%)

(incluso coraliformes). Ver resultados globales (Tabla 1) y
wstudio de analiticas multivariantes (Tablas 2 y 3, Fig. 3).
Es el tratamiento de eleccion para las litiasis del tramo
urinario superior, especialmente util en los < de 3 afos.
Estos buenos resultados en este grupo pueden atribuirse a:
- Calculo de poco tiempo de evolucion (< dureza).
- Menor volumen litidsico.
- Mejor transmision de la energia (< dispersion), por menor
volumen corporal.
-  Mejor expulsion de los fragmentos (mejor elasticidad
ureteral).
La localizacién del calculo es de importancia, los calcu-
los en pelvis renal y uréter superior responden muy bien a
la LEOC con una resolucién del 90% de los casos. Incluso
los coraliformes responden bien a este tratamiento, excepto
en los localizados en el GCI, ya que presentan resultados
inferiores, con un alto indice de re-tratamientos (hasta el
40%)2628),
Para los cilculos ureterales bajos, los resultados son
controvertidos, existen estudios que demuestran una tasa
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TABLA 2.

95,0% C.I. for Exp(B)

B S.E. Wald df Sig. Exp(B) Lower Upper
Step 1(a) Sexo -1,411 0,937 2,269 1 0,132 0,244 0,039 1,530
Tamafio 0,150 0,157 0,911 1 0,340 1,162 0,854 1,582
Edad 0,298 0,144 4298 1 0,038 1,348 1,016 1,787
Constante -0,982 0,733 1,794 1 0,180 0,375
TABLA 3.
. 14+ .
Media Std  Std error -
NP° sesiones N (afios) deviation mean 124
Edad Sesion tnica 50 2,841 2,8275  0,6028 10
Mésdeuna 45 5207  3,7938  0,7588
sesion = 8
o
R
4
de eliminacion entre el 84-100% pero con mds de una se-
§ion(21.27-29), 24
1T
O,
Limitaciones y maniobras pre-tratamiento - p -
R . . Sesion tnica Mas de una sesion
Como sabemos, los nifios tienen mejor capacidad de ) .
o Nuamero de sesiones
expulsion de los fragmentos que los adultos, por lo que

no es aconsejable la utilizacion de catéteres previos a la
LEOC, no esta claro que la colocacion de un catéter mejore
la expulsion3),

Segun la literatura, las indicaciones de colocar un catéter
son relativas y serian:

- Rifiones unicos.
- Obstruccion de la via urinaria.
- Anatomia anormal.

Hasta la actualidad, los estudios realizados han demos-
trado que la litotricia no tiene ningun tipo de efecto sobre la
funcién renal, ni ha causado ninguna alteracion morfoldgica
ni funcional valorada por filtracién glomerular y DMSA,
pero no hay estudios prospectivos con seguimiento a largo
plazof1824.29),

Nefrolitotomia percutinea

La eficacia y seguridad del procedimiento en grandes
litiasis ha sido demostrado en adultos. La técnica es similar
que en adultos y ha sido utilizada como monoterapia o
combinada con LEOC. Es efectiva, segura y con una tasa
de éxito del 68-100%.

No hay consenso internacional para las indicaciones, en
nuestra experiencia la hemos utilizado en:
- Litiasis de gran tamafio y/o multiple.
- Litiasis radioltcidas o de cistina.
- En casos de litiasis asociadas:

- Alteraciones anatomicas que pueden dificultar la eli-

minacion del calculo.
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FIGURA 3. Regresion logistica (analisis multivariante).

- Alteraciones metabolicas refractarias al tratamiento

con LEOC después de varias sesiones(18.24),

Las posibles complicaciones (8 al 30%) son:

- Sangrado: asociado al calibre de la vaina, nimero de
trayectos y tiempo quirtrgico.

— Fiebre ITU: depende del n° y tamafio del trayecto.

— Lesiones cicatriciales en el sitio de puncion.

Estudios recientes han demostrado que es posible realizar
NLP en nifios pequefios, incluso con material de adultos.
Jackman y cols. desarrollaron el concepto de “Miniperc”,
utilizando varios trayectos de 13F32),

Los beneficios de estas minimas dilataciones incluyen:
- Menor pérdida sanguinea.

- Menor estancia hospitalaria similar a los adultos (3-4
dias).
- Menor dolor.

Como contrapartida, presenta el problema de un mayor
tiempo quirirgico, peor visualizacion por sangrados y es
mds dificil en grandes volumenes litidsicos.

Recientes avances utilizando nefroscopios de 15-18F,
fuentes de energia como el LASER Holmiun, que permite
utilizar fibras de 1 mm, han desplazado a la cirugia abierta
convencional a casos muy particulares(182431),

Hemos utilizado la técnica de los 90? similar a la utili-
zada en adultos.
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Nuestra experiencia es??8):
— 14 NLP en 13 pacientes.

— 9 nifias y 4 nifios, edad: 10 afos23),

- N°de litiasis: 1-20.

- Tamarfio: 4,46 cm?(0,27-13,20).
Resultados:

- Enel 66,7% de los casos, desaparicion total de las litiasis.

- LEOC posterior en algunos casos con una resolucion
global del 75%.

- No complicaciones preoperatorias.

Ureteroscopia

Las indicaciones precisas todavia no han sido estableci-
das con claridad, pero el desarrollo de nuevos y més sofis-
ticados instrumentales hace que el manejo endoscopico sea
una alternativa a tener en cuenta.

Con la mejoria de los instrumentos (semirrigidos y/o
flexibles de 6-7F) de las fuentes de energia, se han amplia-
do sus indicacionesm siendo una técnica alternativa muy
buena para célculos ureterales bajos, medios e incluso a
nivel pielocalicilar.

Somos partidarios de dejar un doble “J” al finalizar el
procedimiento para dejar en reposo el uréter luego del pro-
cedimiento(18.24:32),

Cirugia laparoscopica o robotica

Existe muy poca experiencia a nivel de la bibliografia,
solo 5-6 casos. Se han utilizado en coraliformes en los cuales
fallaron tratamientos previos. Hemos utilizado el Robot Da
Vinci en un caso de litiasis multiple recidivante de cistina en
un paciente multitratado®3).

CONCLUSIONES

- La mayoria de litiasis renales pueden tratarse con LEOC
o procedimientos minimanente invasivos.

— La NLP es la técnica de eleccion para las litiasis renales
refractarias a tratamiento con LEOC en nifios.

- Enmenores de 3 afios las litiasis por LEOC se fragmentan
facilmente, independientemente de su medida. Conforme
aumenta la edad su fragmentacion es similar a la del
adulto.

— El uso de material de 18-22 Fr disminuye el acceso trau-
matico a nivel renal y permite la fragmentacion y extrac-
cion de las litiasis

- La necesidad de LEOC post NLP se considera un trata-
miento adyuvante

- Lacirugia abierta practicamente se deja para casos muy
seleccionados.
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ARTICULO ORIGINAL

Situacion actual del trasplante renal en el nifio

RESUMEN

El trasplante renal es el tratamiento de eleccion para los
niflos que se encuentran en situacién de insuficiencia renal
terminal. La supervivencia del injerto y la del paciente han
mejorado de forma espectacular en las ultimas tres décadas.
La causa mas frecuente de pérdida del injerto es el rechazo
cronico. La mortalidad en los cinco primeros afios post-
transplante es inferior al 6,5%. La infeccion y las complica-
ciones cardiovasculares son las causas principales de muerte
relacionada con el trasplante. Sin embargo, a pesar de estos
importantes avances, es preciso continuar investigando qué
factores influyen en el rechazo crénico, la recurrencia de la
enfermedad primaria, en los resultados a largo plazo del
injerto renal, asi como en conseguir reducir el tratamiento
inmunosupresor y sus efectos colaterales.

Palabras clave: Trasplante renal; Donante cadaver; Donante
vivo; Supervivencia del injerto.

ABSTRACT

Paediatric renal transplantation has become the therapy
of choice for children with end stage renal disease. Over the
last three decades, patient and graft survival rates have im-
proved dramatically. The most common cause of renal graft
loss is chronic rejection. Overall mortality has decreased
to 6.5% in the first five years post-transplant. The most
frequent causes of death related to renal transplant are in-
fection and cardiovascular complications. Future challenges
for paediatric transplant programs include chronic rejection,
disease recurrence, long outcome, and reduction of immu-
nosuppressive treatment and its side effects.
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INTRODUCCION

El trasplante renal (TR) es el tratamiento de eleccion
para la insuficiencia renal terminal (IRT) en el nifio, aunque
esto no suponga la cura del paciente. Un injerto renal con
buena funcidn va a permitir recuperar todas las funciones del
rifién, mejorar el desarrollo neuroldgico del nifio, asi como
la calidad de vida del paciente y de su familia-4).

La dialisis y el TR son dos tratamientos para la misma
enfermedad, y es posible que un nifio con IRT requiera am-
bos tratamientos de forma alternativa en el curso de su vida.

Hace 50 afios, los nifios con IRT no tenian futuro, ya
que el primer programa pediatrico de didlisis se inicid en
los afios sesenta, y el primer trasplante se realizé en los
setenta. Desde entonces, los resultados del TR en el nifio
han mejorado progresivamente, y han superado claramente
a los de la dialisis.

Los criterios para incluir a un nifio en un programa de
TR se han ido ampliando de manera progresiva al ver que
estos ninos tenian con el trasplante mejor calidad de vida
que con la didlisis, y una rehabilitacion psicoldgica y social
satisfactoria.

Por el contrario, los criterios para contraindicar el TR en
un nifio son, hoy dia, practicamente inexistentes. Los nifios
con infeccion aguda o cronica en fase activa y aquellos con
enfermedad tumoral no son candidatos a trasplante renal®.
La mayoria de los centros consideran que, al menos, han
de pasar 2 afios libres de enfermedad para que el nifio que
ha sido tratado de cincer pueda ser considerado candida-
to a trasplante. También se debe contraindicar en aquellos
pacientes o familias con historia de falta de cumplimiento
terapéutico, al menos hasta que se demuestre el cambio en
su comportamiento.

En enfermedades con alto riesgo de recidiva en el injerto
como el lupus eritematoso, la enfermedad de Goodpasture, la
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glomerulonefritis segmentaria y focal, el sindrome hemolitico
urémico no existe, necesariamente, una contraindicacion
formal.

En nifios menores de 1 afio de edad, el éxito del TR es
significativamente menor comparado con los resultados del
trasplante a otras edades, en estos casos la didlisis peritoneal
podria ser el tratamiento de eleccion hasta el momento del
trasplante.

Debido a que el namero de trasplantes renales que se
realizan en cada uno de los programas o centros pediatricos
es muy reducido, si los comparamos con los programas de
adultos, tienen especial interés los estudios multicéntricos
(NAPRTS, UNOS, USDDS, UKT)* donde se pueden registrar
cada afio datos de 500 a 600 trasplantes renales pediatricos.

ASPECTOS QUIRURGICOS

La cirugia del TR no ha cambiado tanto en los tltimos
anos como lo ha hecho la inmunologia o el tratamiento
farmacoldgico. La mortalidad quirdrgica es ahora practi-
camente inexistente y el nimero de complicaciones ha dis-
minuido notablemente!s.

Generalmente, el injerto renal se implanta en fosa ilia-
ca, mediante un abordaje extraperitoneal que nos permite
acceder con facilidad a los vasos iliacos (arterial y venoso),
a la via urinaria nativa, y evitar complicaciones intestina-
les. El flujo sanguineo se reestablece con una anastomosis
término-lateral de la vena y la arteria del injerto renal a los
vasos iliacos 0 a la cava y la aorta terminal, si se trata de un
receptor de corta edad (Fig. 1). La continuidad del tracto
urinario se establece mediante anastomosis urétero-vesical
por via extravesical.

Durante la cirugia es imprescindible monitorizar y man-
tener la presion venosa central por encima de los 10 cm de
H,O. En el momento de la revascularizacion del injerto se
administra manitol y furosemida con el objetivo de reducir
el riesgo de necrosis tubular postquirtrgica®).

La incidencia de complicaciones quirtrgicas ha dismi-
nuido significativamente, siendo en la actualidad del 6,5%.
Entre los factores que han contribuido a este descenso des-
tacamos el abordaje extraperitoneal para la implantacion
del injerto(”8),

Aunque hay pocas publicaciones que especificamente
refieren la pérdida del injerto por razones técnicas, su inci-
dencia es del 1-2% de todos los trasplantes®).

Los problemas uroldgicos son las complicaciones mas
frecuentes que siguen al trasplante renal pedidtrico1%1), La
obstruccion urinaria ocurre entre el 2-4% y puede ser cau-
sada por un fallo técnico o por isquemia del uréter distal,

*The North American Pediatric Renal Transplant Cooperative
Study (NAPRTS). The United Network for Organ Sharing (UNOS,).
The United States Renal Data System (USRDS). United Kingdom
Transplant (UKT).
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FIGURA 1. Implante renal en fosa iliaca.

por lo general ocurre en la zona de anastomosis del uréter
a la vejiga. El uso de un tutor ureteral ha reducido signifi-
cativamente estas complicaciones. La fistula urinaria puede
ser calicial, ureteral o vesical, y su incidencia es del 3%.

La trombosis de la arteria renal es siempre una compli-
cacién grave que tiene importantes consecuencias para el
injerto. Ocurre en el 12% de todos los injertos fracasados(13).
La incidencia de estenosis en la arteria renal varia amplia-
mente, ya que su diagndstico depende del grado de sospecha
que tengamos y del método de screening que empleemos
para detectarlo. La estenosis arterial que se localiza en la
zona de la anastomosis puede tratarse mediante angioplastia
percutanea transluminal(®:14),

El linfocele posttrasplante se observa entre un 6 y un
18% de los trasplantes, aunque su incidencia no ha sido tan
bien definida como en los adultos 1. La mayoria de los lin-
foceles no requieren tratamiento quirtirgico, pero en caso de
ser necesario se realiza drenaje peritoneal via laparoscopica.

FACTORES QUE INFLUYEN EN LA SUPERVIVENCIA
DEL INJERTO

Los estudios multicéntricos han demostrado que hay
muchos factores que pueden afectar a la supervivencia del
injerto, tanto positiva como negativamente.

Donante

En la actualidad, la mayoria de los trasplantes renales,
tanto en adultos como en nifos, se realizan con 6rganos de
cadaver. La tasa de donacion se mantiene estable en los pai-
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ses de la Uni6n Europea (UE), siendo aproximadamente el
13,1% por millon de poblacion (pmp). Durante muchos afios
Espana ha sido y sigue siendo uno de los paises con mayor
tasa de donacion de 6rganos en el mundo, el 32,5% pmp*16).

A pesar de que los resultados del TR de donante vivo (DV)
sean mejores que los de donante cadaver (DC)1:317), que el ries-
go perioperatorio para el donante sea muy bajo (0,03-0,06%), y
del fuerte impulso que la nefrectomia laparoscopica ha supuesto
para la donacion viva18:19), solo el 17% de los trasplantes rena-
les pediatricos que se realizan en la UE son de DV.

Edad

El injerto renal procedente de un caddver menor de 6
aflos se asocia con un mayor porcentaje de pérdida temprana
del injerto y una supervivencia a largo plazo menor; en espe-
cial si son donantes menores de 3 afos®??. Esta observacion
ha hecho que se haya eliminado la politica tradicional de
que 6rganos procedentes de cadaveres de nifios pequefios
deberian ser ofertados a nifios igualmente pequefios. Segun el
NAPRTCS, el 35% de los trasplantes realizados en 1988 lo
fueron con un injerto de caddver menor de 10 afios, mientras
que en 1999 fue del 25%. El uso de donantes renales me-
nores de 2 afios ha disminuido practicamente al 1%13). Sin
embargo, debido a la escasa oferta de drganos que estamos
sufriendo en los tltimos afos, algunos programas de TR,
entre los que nos encontramos, optamos por un trasplante
en bloque o por un trasplante doble simultdneo con la in-
tencion de no rechazar al donante renal de corta edad21.22),

Histocompatibilidad

La compatibilidad HLA es mucho mas importante en ni-
fios que en adultos. Una pobre compatibilidad puede acortar
la supervivencia del injerto a largo plazo e incluso aumentar
el riesgo de sensibilizacion inmunoldgica tras la pérdida del
injerto, produciendo anticuerpos anti-HLA que afectarian
negativamente a la supervivencia de un futuro trasplante. La
UKT ha demostrado que los mejores resultados se obtienen
cuando donante y receptor no tiene antigenos incompatibles
o cuando la compatibilidad es idéntica en los 6 locus HLA®,

Tiempo de isquemia fria

Se estima que el tiempo de isquemia fria (tiempo durante
el cual el 6rgano permanece enfriado en espera de ser tras-
plantado) no debe superar las 24 horas, ya que el riesgo de
fracaso renal aumenta en un 4% con cada hora adicional
de isquemia fria®.23.24),

Receptor
Edad

La edad del receptor es un factor que influye de manera
importante en el resultado del trasplante. Por diferentes ra-
zones, hay dos grupos especificos de edad que pueden afectar
a la supervivencia del injerto. Uno de ellos lo constituyen
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los niflos menores de 2 afios de edad?9. Estos pacientes
tienen mayor probabilidad de trombosis vascular y mayor
incidencia de episodios de rechazo agudo. Sin embargo, en
los tltimos afios, debido al avance en la anestesia pediatrica,
de los cuidados perioperatorios y a la incorporacion de la
técnica microquirtrgica vascular, la incidencia de trombosis
vascular ha disminuido considerablemente en estos recep-
tores2627), Por otra parte, los nuevos firmacos inmunosu-
presores también han contribuido a disminuir en namero
de episodios de rechazo.

Aunque menos conocido, el otro grupo de riesgo son
los adolescentes. Existe entre ellos un porcentaje mayor de
pérdida del injerto, generalmente relacionado con la falta
de cumplimiento terapéutico). El porcentaje de episodios
de rechazo agudo tardio entre los pacientes de 13-17 afios
es mayor que en cualquier otro grupo de edad®??).

Trasplante renal pre-didlisis

Si el trasplante renal en el nifio lo realizamos antes de
iniciar la dialisis, obtendremos una curva de crecimiento
mejor y un desarrollo psicosocial mas satisfactorio. En el mo-
mento actual, entre el 15-20% de los receptores pediatricos
reciben el trasplante antes de entrar en didlisis332., Los datos
procedentes de UNOS, USRDS y NAPRTCS muestran que
13,2-24% de los trasplantes pedidtricos se han hecho pre-
dialisis (7,7-13% con DCy 24-33% con DV). La posibilidad
de realizar el trasplante antes de entrar en dialisis depende
de varios factores, el mds importante es disponer de un DV.
La supervivencia, tanto del injerto como del receptor, es
significativamente mejor es aquellos nifios que han recibido
el trasplante renal antes de iniciar la dialisis®3).

Evaluacion uroldgica pre-trasplante

La causa mds comun de IRT en el nifio (menor de 18
afos) es la glomerulonefritis, seguida de la displasia renal y
la uropatia obstructiva(l3.34),

Muchos de los problemas que han dafado a los rifio-
nes nativos, particularmente la disfuncion vesical, también
danaran el rifion trasplantado si no se trata adecuadamente
antes de recibir el injerto renal5). Si el paciente presenta
poliuria, proteinuria masiva, pielonefritis de repeticién y/o
hipertension arterial, debemos considerar la nefrectomia bi-
lateral antes del trasplante®), La presencia de reflujo vésico-
ureteral en los rifiones nativos incrementard la incidencia de
infecciones urinarias post-trasplante, y aunque este hecho no
afecta a la supervivencia global del injerto, se recomienda
la correccion endoscopica del mismo(®),

TRATAMIENTO INMUNOSUPRESOR

La terapia triple con ciclosporina, azatioprina y esteroi-
des ha sido la base del tratamiento inmunosupresor para
el trasplante renal en los nifios(!. En los tltimos afios han
proliferado nuevas drogas que tienen un mayor efecto inmu-

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



TABLA 1. Firmacos inmunosupresores en el trasplante renal
pediatrico.

Induccién

- Anticuerpos policlonales
Globulina antitimocitica (Timoglobulina, ATGAM)
- Anticuerpos monoclonales
OKT3 (Orthoclone)
Bloqueo de receptores IL-2
Basiliximab (Simulet)
Daclizumab (Zenapax)

Mantenimiento

— Esteroides

- Antiproliferativos
Azathioprine (Imuran)
Mycophenolate mofetil (Cell-Cept)

Sirolimus (Rapamune)

— Inhibidores calcineurinicos
Cyclosporine (Sandimmune)
Tacrolimus (Prograft)

nosupresor37), Estos farmacos nuevos reducen la incidencia
de rechazos, pero a su vez también han incrementado el
riesgo de infeccion y de enfermedad linfoproliferativa (Tabla
1). La enfermedad linfoproliferativa originada por el virus
de Epstein-Barr es una complicacion mayor que afecta al
1% de los receptores de trasplante renal8).

En el momento del trasplante renal muchos nifios pre-
sentan un retraso importante del crecimiento secundario a
la enfermedad crénica que padecen, y aunque el trasplante
renal es el mejor tratamiento de la IRT, muchos de estos
nifios no consiguen mejorar su crecimiento”-3). La recupe-
racion de la curva de crecimiento post-trasplante esta direc-
tamente relacionada con la edad del paciente y la severidad
en el retraso del crecimiento pre-trasplante. Los pacientes
con un retraso severo del crecimiento muestran un cambio
mas significativo post-trasplante0). Entre los factores que
pueden influir negativamente en la recuperacion de la curva
de crecimiento esta el tratamiento inmunosupresor, y parti-
cularmente la terapia con esteroides. En la actualidad, hay
numerosos trabajos que recogen una excelente supervivencia
del injerto y una rdpida recuperacion de la curva de creci-
miento post-trasplante en pacientes que reciben un protocolo
inmunosupresor donde los esteroides se administran a dias
alternos o incluso no reciben esteroides(:42),

RESULTADOS DEL TRASPLANTE RENAL

Desde que se publicaron los resultados del primer tras-
plante renal en un nifio en 1966, se han producido impor-
tantes avances, fundamentalmente en determinar aquellos
factores que afectan la supervivencia del injerto y en el de-
sarrollo de inmunosupresores especificos*3. Los estudios
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TABLA 2. Supervivencia del injerto renal.

Donante Donante
vivo (%) cadaver (%)
1 ano 5 anos 1 ano 5 anos

NAPRTCS, 2001 96 81 93 73
(EEUU, Canad4, México)

University Hospital, Gasthuisberg 92 84 82 74
Leuven, Belgium, 2001

973 87,2

Hospital Universitario La Paz, 87,5 78,9

Madrid, Spain, 2003

multicéntricos han mostrado que la supervivencia de un
injerto cadaver ha mejorado significativamente en los tl-
timos afios. En la actualidad, la supervivencia del injerto
renal al afio es del 94% con DCy del 96% con DV(13). La
supervivencia a los cinco afios también ha mejorado (Tabla
2), siendo del 73% con DC y del 81% con DV#4-46), Estos
buenos resultados también son extensibles a los trasplantes
realizados en nifios muy pequefios. En el momento actual
podemos decir que el trasplante renal que estd funcionan-
do transcurrido el primer afio post-trasplante en receptores
menores de dos afios de edad tiene un excelente porcentaje
de supervivencia a largo plazo (97% al afio y los tres afios,
y 95% alos 5 afios)4743),

Por el contrario, los adolescentes trasplantados tienen una
supervivencia del injerto menor a largo plazo, independien-
temente de que el injerto sea de DC o DV#). La vida media
de un injerto renal en un adolescente es de 7 afios, que com-
parada con la de 18 afios en nifios menores de 2 afios o la de
11 afios en nifios de mayor edad, es francamente inferior®?),

La raza es otro factor que puede influir a la supervivencia
del injerto. La NAPRTCS muestra que la supervivencia del
injerto a largo plazo es inferior en los nifios afroamericanos
a la de otros grupos étnicos(1349),

PERDIDA DEL INJERTO Y MORTALIDAD

A pesar de que la supervivencia del injerto a corto como
a largo plazo ha mejorado de forma importante, la pérdida
del injerto sigue siendo un problema de gran importancia. La
causa mas comun de pérdida del injerto renal es el rechazo
cronico. Se encuentra en el 31% de todos los injertos perdi-
dosB3:13.234) y se incluye tanto para el primero como para el
segundo trasplante. Otras causas de pérdida del injerto son
la trombosis vascular, la recidiva de la enfermedad primaria,
la toxicidad por los fairmacos inmunosupresores, la falta de
cumplimiento terapéutico e incluso la muerte del receptors),

El rechazo crénico o la nefropatia cronica del injerto es
el deterioro lento y progresivo de la funcion renal después
del trasplante. No se conoce con exactitud la fisiopatologia
de este deterioro, pero sin duda estan implicados factores
inmuno y no inmunolégicos.
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Con la incorporacion de nuevos fairmacos inmunosu-
presores y el descenso marcado del nimero de episodios de
rechazo agudo, la incidencia de rechazo cronico esta cam-
biando de forma significativa®s152), No hay un tratamiento
especifico para evitar el rechazo crénico y el inico modo de
luchar contra él es intentar identificar los factores de ries-
go. Los protocolos que defienden la realizacion de biopsias
en un injerto estable han demostrado que la presencia de
signos sugestivos de rechazo cronico a los 100 dias post-
trasplante son un factor de riesgo para la disfuncion tardia
del injerto(s3.54),

La mortalidad global ha descendido a 6,5% en los pri-
meros cinco aflos post-trasplante. Las causas mds frecuentes
de mortalidad relacionada con el trasplante renal son la in-
feccion y las complicaciones cardiovasculares®s), El camino
para mejorar la supervivencia del paciente debe dirigirse
hacia la prevencion de la infeccion nosocomial y al desarrollo
de protocolos de inmunosupresién menos agresivos.

FUTURO DEL TRASPLANTE RENAL

Segun el Registro Europeo de Didlisis y Trasplante, cada
afo 4,6 pacientes menores de 15 afios pmp entran en un
programa de tratamiento sustitutivo renal (didlisis o tras-
plante renal). El porcentaje de nifios menores de 5 afios se
ha incrementado en los tltimos afios, pasando de un 4,7% al
14% de todos los nifios que se someten a trasplante renal®$),
Este incremento en la demanda, junto con el descenso de
los potenciales donantes, que se viene observado desde hace
afios, ha creado una situacion en la cual el nimero de 6rga-
nos disponibles para trasplante es claramente insuficiente.

Por tanto, es responsabilidad nuestra y del Sistema Sani-
tario en general encontrar nuevas vias de aumentar la fuente
de donantes y el nimero de trasplantes renales.

El trasplante renal realizado con DV se ha ido incor-
porando progresivamente a los programas de trasplante
pediatrico y en algunos centros llega a ser el 60% de todos
los trasplantes realizados(17:1%), Cada uno, en su drea de in-
fluencia, debe estimular el trasplante renal con DV para el
paciente pediatrico.

Una de las vias para mejorar la supervivencia del injerto
cadéver podria ser que todos los programas de trasplante,
reconociesen la prioridad del nifio a la hora de la asignacion
del 6rgano, basado en la histocompatibilidad mds favorable
en cada caso.

Mejorar la preservacion y almacenamiento de los 6r-
ganos de cadaver provenientes de un donante en parada
cardiaca aumentaria la fuente de drganos(6),

Sin duda, el avance mds esperado es el de un tratamiento
que permita la tolerancia inmunoldgica en el receptor, ha-
ciendo posible que se reduzca de forma significativa o incluso
se puedan evitar los inmunosupresores sin riesgo de rechazo.

El uso de rifiones de cerdo tratados genéticamente podria
ser una fuente ilimitada de 6rganos, pero todavia siguen sin
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solucionarse algunos problemas relacionados con el rechazo
y la infeccion retroviral que lo inhabilitan para su uso clinico.

Las investigaciones con células madre embrionarias nos
mantienen en la esperanza de que un dia sera posible pro-
ducir distintos tipos de tejidos o incluso de 6rganos.
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RESUMEN

Las anomalias de la diferenciacion sexual (ADS) son
patologias poco frecuentes (englobadas dentro de “enferme-
dades raras”) y que, por su complejidad y escasa frecuencia,
constituyen un reto y una gran responsabilidad en el equipo
de profesionales encargados de su tratamiento.

En los ultimos afios ha habido grandes cambios tanto
en su nomenclatura, como en los métodos diagndsticos, asi
como en los tipos de técnicas quirdrgicas, y en las edades
mas idoneas para llevarlas a cabo. También han cambiado
los criterios para la asignacion de sexo con el minimo mar-
gen de error.

En este articulo se analizan los distintos tipos de ADS,
segun la nueva nomenclatura, los métodos diagnésticos a
emplear, las edades y técnicas quirtirgicas en uso segtn el
sexo asignado (genitoplastia feminizante, genitoplastia mas-
culinizante) asi como el estado actual sobre el consenso de
asignacion de sexo.

Atun hay muchos aspectos desconocidos, pero un mejor
conocimiento de los mecanismos bioquimicos, genéticos y
hormonales causantes de las ADS, haran posible, juntamente
con los nuevos conceptos éticos y legales, conseguir un mejor
enfoque y tratamiento de estos pacientes, para lograr una
correcta asignacion de sexo.
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ABSTRACT

Sexual Differentiation Alterations (SDA) are uncommon
conditions (included within “rare diseases) and which, due
to their complexity and limited frequency, pose a challenge
and great responsibility for the professional team in charge
of treating the patient.

In recent years, there have been great changes in both
its nomenclature and in the diagnostic methods and types
of surgical treatment as well as in the best ages to conduct
them. The criteria to for gender assignation has also changed
with the minimum margin of error.

In this article, the different types of SDA are analyzed
according to the new nomenclature, diagnostic methods to
be used, ages and surgical techniques in use according to
the gender assigned (Feminizing genitoplasty, masculinizing
genitoplasty) and the current status on the consensus of
gender assignation.

There are still many unknown aspects, however bet-
ter knowledge of the biochemical, genetic and hormonal
mechanisms causing SDA will make it possible, together
with new ethical and legal concepts, to achieve a better ap-
proach and treatment of these patients, in order to achieve
correct gender assignation.

Key words: Sexual Differentiation Abnormalities (SDA);
Change to nomenclature; Gender assignation.

INTRODUCCION

Las anomalias de la diferenciacion sexual (ADS) englo-
ban diversas, complejas y heterogéneas patologias en las que
los cromosomas sexuales, la diferenciacion de las gonadas
ylo el desarrollo de los genitales internos y/o externos no
estan en concordancia.

Cuando esto comporta una diferenciacién genital exter-
na anémala, ambigua o discordante con el sexo genético o
gonadal, hablamos de “estados intersexuales”.
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Actualmente, las ADS se manifiesten 0 no con una am-
bigliedad genital, y tras el consenso internacional suscrito
por expertos europeos y americanos en el afio 20061, se
clasifican de la siguiente forma:

- ADS 46,XX: anteriormente pseudohermafroditismo fe-
menino.

- ADS 46,XY: anteriormente pseudohermaroditismo mas-
culino.

— ADS con anomalias de los cromosomas sexuales:

- Mosaico 46,XX/46,XY (quimerismo o ADS ovotesti-

cular) (anteriormente hermafroditismo verdadero).

- Mosaico 45,X/46,XY (disgenesia gonadal mixta).

- 45,X y mosaicismo 45,X/46,XX (sindrome de Turner

y variantes).

- 47,XXY (sindrome de Klinefelter y variantes).

El desarrollo sexual del feto es un proceso dindmico y
secuencial. En una primera fase se produce la determinacion
del sexo genético o cromosomico, que tiene lugar en el mo-
mento de la fecundacion por la herencia de un cromosoma
X oun 'Y paterno. Posteriormente, la diferenciacion de los
sexos gonadal (paso de la gonada indiferenciada a ovarios
o testiculos) y genital (desarrollo de los genitales internos y
externos en el sentido de las gonadas existentes) se producen
en distintos periodos de la vida fetal®@.

El sistema urogenital embrionario tiene su origen en el
mesodermo intermedio y lateral a partir del cual se origi-
nan las gonadas primitivas o indiferenciadas y los sistemas
de conductos genitales internos masculino (conductos de
Wolf) y femeninos (conductos de Miiller). Hasta el final de
la 6" semana de desarrollo ambos conductos coexisten en
los dos sexos.

Hasta el comienzo de la 6 semana, las gonadas pre-
sentan un aspecto indiferenciado y son bipotenciales, y
se inicia su diferenciacion en testiculos u ovarios, depen-
diendo de la presencia o no del gen SRY situado en el
brazo corto del cromosoma Y. En su ausencia, el feto
se desarrollard en el sentido femenino, produciéndose la
regresion de los conductos de Wolf y el desarrollo de los
genitales femeninos.

El gen SRY es un factor determinante para el desarro-
llo testicular e inducira la diferenciacion de las células de
Sertoli, productoras de hormona antimiilleriana (HAM) y
de las células de Leydig productoras de testosterona (T).
La existencia de HAM vy la presencia de receptores para
HAM provocan la regresion de los conductos de Miiller. La
existencia de testosterona, en presencia de receptores de an-
drogenos (AR) y la existencia de actividad 5-alfa-reductasa,
daran lugar a la produccion de dihidrotestosterona (DHT),
principal responsable del desarrollo de los genitales externos
masculinos y de la prostata.

Los procesos de diferenciacion de las gonadas son muy
complejos y en ellos interviene una cascada de genes ademas
del SRY (DMRT1, WT1, WNT4, SF1 o NR5A1, DAX1,
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SOX9, SOX3, MAMLDI1, etc.); ademds, los procesos de
diferenciacion genital también requieren la intervencion de
otra cascada de genes que codifican proteinas necesarias para
asegurar el normal funcionamiento de la génada diferencia-
da, la secrecion de las hormonas necesarias y la respuesta
de los tejidos diana, de forma que, en presencia del medio
hormonal adecuado, se consigue la normalidad sexual del
recién nacido (RN)@,

No es el propésito de este articulo profundizar en los
aspectos embriolégicos, genéticos y bioquimicos, sino dar
una vision practica y actualizada del problema de las ADS,
dirigida sobre todo a pediatras, cirujanos y urélogos pedia-
tricos interesados en este tema.

Los pacientes con anomalias de la diferenciacion sexual
suelen ser individuos con discordancia entre genitales in-
ternos y externos, y clinicamente puede manifestarse como
un recién nacido con genitales ambiguos. La incidencia es
de 1:4.500 RN vivos.

Se trata de patologias poco frecuentes (se engloban den-
tro de las enfermedades raras), que requiere un diagndstico
meditado pero urgente, no solo desde el punto de vista mé-
dico, sino también familiar, por la angustia que genera, y por
ultimo ético-social, por la gravedad que comportaria para
el individuo afecto un error diagndstico y una asignacion
de sexo incorrecta.

Exige una gran discrecion por parte del personal sanita-
rio y un abordaje por un equipo multidisciplinar® formado
por una serie de especialistas: pediatra, endocrin6logo, ge-
netista, radi6logo, anatomopatdlogo, analista clinico y de
biologia molecular, psiquiatra-psicélogo, cirujano-urélogo
pediatrico, que conjuntamente y de la forma mds rdpida
posible, puedan llegar a un diagndstico correcto que permita
decidir una asignacion de sexo y planificar los tratamientos
médicos, quirtrgicos y psicoldgicos necesarios para la co-
rrecta integracion psicoldgica, sexual y social del individuo
adulto segun el sexo asignado (identidad de género) y evitar
en lo posible una “disforia de género”“),

ASIGNACION DE SEXO

La asignacion de sexo estara condicionada y basada en
una serie de conceptos:
a) Diagndstico alcanzado tras los analisis genéticos, hor-
monales efectuados, etc.
Anatomia de los genitales externos.
Posibilidad de respuesta a los andrégenos.
Diagnéstico molecular de los genes causantes.
Posibilidades de reconstruccion quirurgica.
Necesidad de tratamiento hormonal sustitutorio.
Posibilidades de fertilidad.
Preferencias de los padres.
Ambiente socio-cultural y étnico.
La valoracion de todos estos factores permitird, con el
minimo margen de error posible, asignar el sexo mas idoneo.

ecs
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Sobre el estudio y tratamiento de los pacientes con ADS
y en el curso de los tltimos afios se han introducido nuevos
conceptos, algunos de los cuales son de comentario obligado
en esta exposicion:
1. Cambios de nomenclatura.
2. ¢Como decidir la asignacion de sexo?
3. ¢Quién debe participar en la decision de la asignacion
de sexo?
4. ¢Quién debe realizar las intervenciones quirargicas?
5. ¢Cual es el momento mas idoneo para realizar las inter-
venciones quirurgicas?
¢Como deben realizarse las intervenciones quirtrgicas?
Nuevos conceptos éticos y legales.
8. Consenso actual sobre la asignacion de sexo.

N

1. Cambios de nomenclatura

Desde el afio 2006, en que se publico por parte de Hug-
hes y colaboradores un consenso de manejo y tratamiento de
los estados intersexuales(!), se han desestimado los términos
“hermafroditismo”y “pseudohermafroditismo”, por consi-
derarlos peyorativos (necesidad de cambio de nomenclatura
impulsado, en gran parte, por la ISNA, Intersex Society of
North America, 1993) y se han sustituido por una nueva
clasificacion, como se ha comentado al inicio de este trabajo.

Por lo tanto, en esta exposicion se empleard esta nueva
nomenclatura.

2. Como decidir la asignacion de sexo

Clasicamente la asignacion de sexo a un RN con los genita-
les ambiguos se hacia solo valorando el aspecto de los genitales
y el tamario del falo, independientemente de los cromosomas y
de las génadas. Este concepto era debido a la supuesta “neu-
tralidad psicosexual” del RN, y ademds a la creencia de que
era mds importante para el desarrollo psicosexual la educacion
y el ambiente sociocultural® que las hormonas (impregnacion
cerebral fetal y neonatal) y la genética7). A ello se afiadia la
dificultad quirdrgica de lograr un pene normofuncionante,
por tanto se tendia a asignar el sexo femenino.

Actualmente, teniendo en cuenta por un lado el concepto
de que la impregnacion cerebral fetal y neonatal con testoste-
rona(’% puede condicionar la orientacion sexual del individuo
y que las nuevas técnicas microquirurgicas de faloplastia
abren camino a la posibilidad de reconstruccion quirtrgica
en el sentido masculino, en determinados pacientes con geni-
tales poco virilizados se les puede asignar el sexo masculino
que les permitird, en la vida adulta, tener una anatomia y
una sexualidad mas acordes con sus instintos o apetencias.

El primer paso para asignar el sexo a un RN con ambi-
gliedad genital es llegar al diagndstico causal. Para ello es
fundamental:

a) Historia clinica detallada: antecedentes familiares (fa-
llecimiento de RN o lactantes), amenorrea, infertilidad,
hirsutismo, anomalias genitales, familiares diagnostica-
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dos de hiperplasia suprarrenal congénita (HSC) o de

insensibilidad a los andrdgenos, fenotipo de la madre

(virilizacion), ingesta de firmacos (hormonas), contacto

con agentes toxicos medioambientales, normalidad o no

del embarazo.

b) Exploracion fisica general haciendo hincapié en la mor-
fologia de los genitales: pigmentacion, aspecto y tamafio
del falo, longitud y grosor de los cuerpos cavernosos,
localizacion del orificio uretral o del seno urogenital,
aspecto y simetria de las bolsas escrotales/labios, gona-
das existentes o ausentes, palpables en bolsas o en canal
inguinal, existencia de hernias inguinales. Durante esta
primera exploracion, preferiblemente realizada por el
cirujano, seria deseable hacer una fotografia.

c) Estudios analiticos:

— Cariotipo (resultado disponible en 72 horas o antes
si se emplean técnicas de FISH (fluorescent in situ hy-
bridization).

— Analisis clinicos: electrolitos séricos, glucemia.

— Estudios hormonales: testosterona, DHT, androsten-
diona, HAM, 17-hidroxiprogesterona (17-OH pro-
gesterona), gonadotropinas.

— Test de hCG (si las gonadas son de tipo masculino).

d) Estudios de imagen: ecografia pélvica (existencia o no de
gonadas, vagina y tutero), ecografia suprarrenal, genito-
grafia (localizacion y caracteristicas del seno urogenital),
resonancia nuclear magnética (RNM).

e) Biopsias gonadales.

f) Laparoscopia.

g) Analisis de genes candidatos.

No siempre serd necesario realizar todos estos estudios
ya que en muchos casos bastara con el cariotipo, los analisis
séricos y hormonales basales y la ecografia pélvica y supra-
rrenal, para tener una idea muy aproximada del diagndstico
correcto.

En algunos casos, sobre todo si se baraja lo posibilidad
de asignar el sexo masculino, es importante conocer el po-
tencial de respuesta a los androgenos, basado fundamen-
talmente en:

Estudios hormonales pre y post-test de hCG prolongado.

Valoracion de la respuesta clinica a la estimulacion con

andrégenos (crecimiento o no del falo).

Estudios de biologia molecular.

3. Quién debe decidir la asignacion de sexo

Hasta hace pocos afios esta responsabilidad recaia en
uno o unos pocos profesionales, y en el mejor de los casos
en un equipo multidisciplinar. En el momento actual se ha
abandonado esta actitud “paternalista” y se quiere impli-
car a los padres en la toma de decisiones. Naturalmente.
tienen que estar informados amplia y correctamente y sin
generar falsas esperanzas por los componentes del equipo
multidisciplinar y apoyados por psicologos conocedores de
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este tipo de patologia. Hay que valorar y respetar las prefe-
rencias de los padres, sobre todo en determinados aspectos
socioculturales y étnicos.

4. Quién debe realizar las intervenciones quirtirgicas
Bésicamente debe ser un cirujano entrenado en las di-

versas técnicas e interesado en este tipo de patologias, bien

sea un cirujano pedidtrico o un urélogo pediatrico, pero
perteneciente a un hospital donde sea posible contar con el
equipo multidisciplinar y con los laboratorios necesarios.
El papel del cirujano frente a este tipo de patologias,
idealmente, tendria que abarcar el tratamiento integral de

estos pacientes desde el periodo de RN hasta la pubertad y

comienzo de la edad adulta. Este proceso comportard unas

posibles intervenciones quirdrgicas, que fundamentalmente
seran:

— Intervenciones diagndsticas: biopsias de piel genital,
biopsias gonadales, laparoscopias exploradoras.

- Intervenciones reconstructivas en el sentido del sexo
asignado.

- Intervenciones de exéresis gonadales: de la gonada no
concordante con el sexo asignado y de las gonadas dis-
genéticas con posibilidad de malignizacion.

— Otras intervenciones: suprarrenalectomia, mastectomia.

5. Cuando deben realizarse estas intervenciones
quirdrgicas

En general, se acepta que, psicolgicamente, hasta los
18 meses de edad, no se establece la identidad sexual del
nifio y, por lo tanto, la cirugia reconstructiva deberia hacerse
antes de esta edad.

Sin embargo, hay dos corrientes contradictorias. Por
un lado, una asociacion de pacientes americanos con ADS,
ISNA (Intersex Society of North America), algunos de ellos
descontentos con el sexo asignado y con las cirugias rea-
lizadas, que preconizan una abstencion quirdrgica hasta
que el propio paciente sea capaz de decidir su sexo y su
adecuacion quirirgica, es decir, una actuacion tardia. Por
otro lado, hay grupos que defienden un tratamiento quirtir-
gico precoz, tanto por el bien del nifio, que ya crecerd con
unos genitales acordes con el sexo asignado, como por la
tranquilidad de los padres.

No hay que olvidar que la correccion quirirgica es mas
facil durante la primera infancia (mejor capacidad de ci-
catrizacion, mejor tolerancia al dolor, ausencia de estrés
psicoldgico, presencia de estrogenos maternos, menos difi-
cultades técnicas).

En nuestro pais, hoy por hoy, en general, las familias
quieren conocer cuanto antes el “sexo real” de su RNy
prefieren una correccion quirtrgica precoz en el sentido del
sexo asignado.

Con los progresos de la anestesia pediatrica y, en manos
de cirujanos habituados a intervenir pacientes muy peque-
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fios, estas patologias pueden corregirse con éxito durante los
primeros meses de la vida. Destacar que si el sexo asignado
es el femenino, durante los 2-3 primeros meses de vida, los
estrogenos maternos facilitaran la cirugia al mantener una
vagina con las paredes mds consistentes y mejor vascula-
rizadas.

En cualquier caso, tras una informacion correcta, sincera
y comprensible para la familia, hay que respetar la decision
familiar también sobre el “mejor” momento para la correc-
cién quirdrgica.

6. Como deben realizarse las intervenciones quirdrgicas

Es importante que las intervenciones sean realizadas por
un equipo quirtrgico entrenado y con experiencia en estas
patologias. Por ello seria deseable centralizar este tipo de
patologias, poco frecuentes, en algunos hospitales para que
el grupo quirtrgico pueda adquirir experiencia.

Tanto las genitoplastias feminizantes como las mascu-
linizantes requieren mucha minuciosidad en su ejecucion y
un manejo delicado de los tejidos para conseguir un buen
resultado final.

Y, basicamente, debe priorizarse un concepto: emplear
técnicas lo menos mutilantes e irreversibles posibles tanto
en las cirugias reconstructivas como en la practica de gona-
dectomias y hacer estrictamente las imprescindibles.

7. Conceptos éticos y legales

La decision en cuanto a la asignacion de sexo y la plani-
ficacion del posible tratamiento quirtrgico debe ser tomada
por un equipo multidisciplinar y con la participacion de los
padres. Es importante, como en todos los actos médico-
quirdrgicos, que se materialice un consentimiento informado
firmado por profesionales y padres(!) y en consonancia con
los conocimientos y criterios vigentes en aquel momento.

8. Consenso actual sobre la asignacion de sexo
En el momento actual y con los conocimientos alcanza-

dos, existe un consenso que se podria resumir asi:

- HSC-ADS 46,XX: asignacion de sexo femenino.

— CAIS (insensibilidad completa a los andrdgenos): asig-
nacion de sexo femenino.

— PAIS (insensibilidad parcial a los andrdgenos): no existe
un consenso bien definido, dependera del grado de mas-
culinizacién y de la opinion de los padres.

— Déficit de 5-a reductasa: asignacion sexo masculino, ex-
cepto en los casos menos frecuentes de genitales externos
completamente femeninos.

— Déficit de 17-ceto-reductasa: asignacién de sexo mascu-
lino, excepto en los casos menos frecuentes de genitales
externos completamente femeninos.

- ADS ovotesticular: segun el prondstico de fertilidad.

- Micropene: asignacion de sexo masculino.

- Afalia: asignacion de sexo masculino.
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Naturalmente, a medida que se conozcan mejor los meca-
nismos bioquimicos, genéticos y moleculares de las distintas
formas de ADS, este consenso puede variar y es imprescin-
dible que los equipos dedicados a estas patologias estén al
corriente de dichos avances.

Revisaremos cada grupo de patologias segin la nueva
clasificacion de las ADS.

ADS 46,XX

En nuestro entorno geografico, casi el 90% de las am-
bigiiedades sexuales se deben a ADS 46, XX, generalmente
producidos por la hiperplasia suprarrenal congénita (HSC).
Con mucha menor frecuencia pueden deberse a tumores
virilizantes de la madre o del feto, a déficits de aromatasa
placentaria o a tratamientos androgénicos de la madre.

Son pacientes con gonadas y genitales internos abso-
lutamente femeninos pero genitales externos mas o menos
virilizados y con fertilidad. Hoy por hoy, a este grupo de
pacientes se les debe asignar al sexo femenino. Por lo tanto se
les debe realizar una genitoplastia feminizante, cuyo objetivo
serd reconstruir unos genitales externos femeninos, no solo
cosméticamente correctos sino que permitan, con posterio-
ridad, unas relaciones sexuales placenteras, gracias a un
cuidado exquisito en la preservacion de la vascularizacion e
inervacion del clitoris, y la posible fertilidad de estas mujeres.

Las pacientes afectas de HSC pueden mostrar, durante la
infancia, preferencias por los juegos y actividades deportivas
masculinas, y en la edad adulta preferencias por trabajos
y deportes eminentemente masculinos, incluso entre ellas
hay un indice superior de homosexualidad comparado con
el resto de la poblacion, pero no suelen presentar disforia
de género(12),

El diagnostico de la HSC en el periodo de RN es funda-
mental por las graves consecuencias que su desconocimiento
puede acarrear: pérdida salina, deshidratacion y fallecimien-
to debido a una insuficiencia suprarrenal.

El tratamiento se basa en la administracion de gluco-
corticoides (hidrocortisona) y mineralocorticoides (fluor-
hidrocortisona).

Tanto preoperatoriamente como en el postoperatorio
inmediato hay que hacer cambios en las dosis del trata-
miento, en colaboracion con el endocrindlogo encargado de
su seguimiento para evitar complicaciones ligadas al estrés
quirurgico.

ADS 46,XY

Este grupo de pacientes es muy heterogéneo. Las gona-
das son testiculos normales o disgenéticos y los genitales
externos pueden ir desde femeninos normales (sindrome de
Swyer, sindrome de insensibilidad completa a los andrégenos
—CAIS-), hasta genitales ambiguos (insensibilidad parcial
a los andrdgenos y otras causas) o masculinos normales
(hombres con ttero por déficit de HAM o de sus receptores).
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La etiologia es también muy heterogénea:
1. Por anomalias del desarrollo gonadal:

— Disgenesia testicular total o parcial.

— Quimera ovotesticular.

— Regresion testicular.

— Por alteraciones de distintos genes (SRY, DMRT1, SF1,

WT1, DAX1, WNT4, SOX9, MAMLDI, etc.).
2. Por anomalias en la sintesis de los androgenos:

— Mutaciones en el gen LH-beta.

— Mutaciones en el gen LHCGR (aplasia o hipoplasia

de las células de Leydig).

— Mutaciones de genes implicados en la esteroidogénesis

(StAR, CYP11A1, HSD3B2, CYP17A1, HSD17B3).
3. Por anomalias en la accién de los andrdgenos:
- Déficit de 5-alfa-reductasa (gen SRDSA2).
— Insensibilidad a los andrdgenos (gen AR): total o com-
pleta (CAIS) o parcial (PAIS).
4. Yatrogenia materna o contaminantes ambientales (xe-
noestrogenos y antiandrogenos).
5. Por anomalias en la sintesis o la accion de la HAM (genes

HAM y HAMR).

Dentro de los ADS 46,XY podrian incluirse pacientes con
anomalias cloacales, hipospadias y criptorquidias.

La asignacion de sexo en algunos pacientes con ADS 46,
XY vy genitales ambiguos es una decision dificil. A pesar de
todos los estudios a nuestro alcance (estudios hormonales
pre y post-estimulacion con hCG, estudios de biologia mole-
cular, etc.) solo es posible llegar a un diagndstico etioldgico
de certeza en el 45-60% de los casos.

Si se logra un diagndstico molecular y el gen anémalo
es el AR y la virilizacion es nula o escasa (CAIS o PAIS), se
opta por asignarles el sexo femenino ya que una mayor viri-
lizacion no se lograra con la administracion de androgenos.
Sin embargo, esta opcion es valida en los casos con CAIS
en los que més del 90% de ellas se acomoda bien al sexo
femenino, pero es una opcién no universalmente compartida
en los PAIS ya que se ha descrito un porcentaje elevado de
disforia de género (25%).

Si los genes afectados son SRDSA2 (déficit de S-alfa-re-
ductasa) o HSD17B3 (déficit de 17-ceto-reductasa), aunque
la virilizacion sea escasa se aconseja asignar el sexo masculino
ya que en la pubertad se virilizaran espontdneamente y/o con
tratamiento androgénico®. Si se les asigna el sexo femenino
también hay una alta incidencia de disforia de género. Segin
Cohen-Kettenis es de un 56-63% en los déficits de 5-alfa-re-
ductasa y de un 39-64% en los déficits de 17-ceto-reductasa®.

ADS OVOTESTICULAR O QUIMERISMO

Estos pacientes, antes denominados hermafroditas ver-
daderos, tienen los dos tipos de gonadas, testiculo y ovario
o bien ovotestes.

El genotipo mas frecuente es el 46,XX, pero también
puede ser 46,XY o el mosaico 46,XX/46,XY.
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El fenotipo suele presentar unos genitales externos am-
biguos con un clitoris hipertrofico o un hipospadias severo,
asimetria de las bolsas, presencia de una gonada palpable
(en bolsa o en canal inguinal). Pueden coexistir trompas y
ttero y deferente y epididimo.

Las génadas pueden ser asimétricas: un testiculo y un
ovario, un testiculo y un ovoteste o un ovario y un ovoteste,
o bien 2 ovotestes. Estas gonadas, excepto el ovario, pre-
sentan un elevado indice de malignizacion, sobre todo las
masculinas (gonadoblastoma).

Si no han sido gonadectomizados, al llegar a la puber-
tad suelen virilizarse y presentar genecomastia. La mayoria
seran infértiles.

Probablemente esta patologia esté infradiagnosticada,
ya que el diagndstico es anatomopatoldgico.

MOSAICO 45,X/46,XY: DISGENESIA GONADAL MIXTA

Las gonadas de estos pacientes son asimétricas: un
testiculo con distintos grados de disgenesia en un lado y
una gonada fibrosa, indiferenciada en el otro. El testiculo,
aunque sea disgenético, ha producido T que ha virilizado
parcialmente el feto, y ha producido escasa HAM por lo
que persisten restos miillerianos: trompas y ttero mds o me-
nos rudimentario. El grado de ambigiiedad de los genitales
externos y la existencia de restos miillerianos y wolfianos
dependen del grado de secrecion de las células de Leydig y de
Sertoli presentes en estas gonadas durante el desarrollo fetal.

Es recomendable hacer una gonadectomia precoz por la
alta incidencia de gonadoblastomas y con menor frecuencia
disgerminomas.

Si se diagnostican tempranamente, el sexo a asignar debe
ser el femenino.

45,X Y MOSAICO 45,X/46,XX: SINDROME DE
TURNER

Estas pacientes no presentan ambigtiedad genital al na-
cimiento. Las gonadas son ovarios mds o menos atrésicos
en forma de cintilla que provocan insuficiencia ovérica y un
hipogonadismo hipergonadotréfico con retraso o ausencia
de desarrollo puberal, amenorrea e infertilidad.

47XXY: SINDROME DE KLINEFELTER

En este sindrome rara vez se observa ambigiiedad genital,
algunos presentan hipospadias o criptorquidia. Las gonadas
son testiculos de pequefio tamafio y que involucionardn mas
en la edad adulta. Desarrollaran un hipogonadismo mascu-
lino hipergonadotropo, esterilidad por azoospermia y en la
pubertad suelen presentar ginecomastia.

Tras todos los estudios para llegar a un diagnostico y va-
lorar todos los otros factores necesarios para conseguir una
asignacion de sexo con el minimo riesgo de error, y haber
decidido el mejor tiempo para la reconstruccion quirtrgica
genital, comentaremos los distintos tratamientos y técnicas
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quirurgicas descritas para lograr unos genitales cosmética
y funcionalmente aceptables: genitoplastia feminizante si se
asigna el sexo femenino y genitoplastia masculinizante si el
sexo asignado es el masculino.

La genitoplastia feminizante consta de tres partes:

A. Clitoridoplastia

B. Construccion o plastia de labios menores

C. Vaginoplastia

Estos tres pasos deben realizarse, a ser posible en el mis-
mo acto quirdrgico.

A. Clitoridoplastia

Historicamente, la cirugia sobre el clitoris hipertrofico que
presentan estas pacientes ha pasado por distintos enfoques.
Inicialmente se reducia a técnicas de amputacion (Gross).
Mis adelante se considero la necesidad de conservar el clitoris
como elemento erégeno y se practicaron técnicas de “ente-
rramiento” (Latimer(13)); que conseguian buenos resultados
estéticos, pero producian erecciones dolorosas. Actualmen-
te, la técnica mas empleada es la clitoridectomia parcial de
Spence y Allen), en la que se extirpa la mayor parte de
los cuerpos cavernosos preservando la vascularizacion y la
inervacion del glande. Recientemente, Poppas(!9), basindose
en los trabajos anatomicos de Baskin sobre la inervacion del
clitoris(¢), ha descrito una variacion técnica para realizar la
clitoridectomia parcial, en un intento de mejorar la preserva-
cion de la inervacion y, por tanto, la sensibilidad del clitoris.

También muy recientemente, y en un intento de ser lo
menos mutilante posible, Pippi Sale(1”) ha descrito un técnica
de clitoridectomia parcial conservando los cuerpos caverno-
sos, divididos en su linea media y suturada a ambos lados
del meato uretral y del introito vaginal, por debajo de los
labios mayores. El aspecto estético es muy correcto, pero no
hay experiencia sobre si las erecciones serdn o no dolorosas.

B. Plastia de labios menores

Se realiza a expensas de la piel sobrante de la reduccion
del clitoris, dividida a lo largo de la linea media de la par-
te dorsal del clitoris. Esto crea dos colgajos cutdneos bien
vascularizados que se suturan a ambos lados del clitoris y
de la bandeleta uretral.

C. Vaginoplastia

En esta fase de la genitoplastia, debemos distinguir dos
situaciones muy diferentes a la hora de planificar la técnica
quirurgica, y que hacen referencia a la altura en la que se
une la vagina a la uretra.

Mediante estudios de imagen, fundamentalmente la geni-
tografia, podremos conocer con exactitud la anatomia de la
uretra y de la vagina y el punto de confluencia. Si mediante
esta exploracion no se puede visualizar el nivel de confluen-
cia, serd necesario practicar una uretro-vaginoscopia, o una

RNM.
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En los casos mas frecuentes, la vagina aboca en la ure-
tra en una posicion distal, proxima al suelo perineal, por
debajo del esfinter externo. En pocos casos, generalmente
coincidiendo con las pacientes mds virilizadas (grados IV y
V de Prader), la desembocadura de la vagina se encuentra
muy alta, por encima del esfinter externo.

En los casos de vaginas de desembocadura baja, la co-
rreccién quirtrgica es muy reglada, de relativa facil realiza-
cion y exclusivamente por via perineal.

Hay casos de virilizacion minima, en los que la vagina
desemboca separadamente de la uretra en el suelo perineal y
solo existe una fusion de labios mayores. En estos casos basta
con una técnica de cut-back para conseguir una anatomia
totalmente femenina.

En otras ocasiones, la vagina desemboca en un punto mas
elevado de la uretra, pero por debajo del esfinter externo,
y se puede emplear una técnica de “colgajo perineal”(1® o
realizar un descenso del seno urogenital’. Ambas técnicas
producen resultados satisfactorios tanto estética como fun-
cionalmente.

Cuando la vagina desemboca por encima del esfinter ex-
terno, muy proxima al cuello vesical, la solucion quirtrgica
es mucho més dificil, y con mas riesgo de complicaciones
postoperatorias. Hay descritas varias técnicas para intentar
solucionar estos casos: algunas por via perineal (Hendren),
descenso del seno urogenital2!) o por via rectosagital poste-
rior (técnica de Pefial??)) o por via abdominoperineal (técnica
de Passerini®3)).

Estas técnicas, todas ellas complejas y ninguna facil de
realizar, son utilizadas con poca frecuencia (ya que, afortu-
nadamente, los casos de desembocadura alta de la vagina son
muy poco frecuentes), por tanto es deseable que cada hos-
pital o cada cirujano encargado de este grupo de patologia
elija una de ellas para poder adquirir una cierta experiencia.

La técnica de Hendren con cierta frecuencia producia
retracciones del descenso vaginal.

En el afio 1989 Passerini describi623) una técnica de va-
ginoplastia, en un solo tiempo quirdrgico especifica para los
casos de maxima virilizacion y de desembocadura alta de la
vagina, y ha sido utilizada con éxito por distintos grupos.
Esta técnica se inicia por via perineal, realizindose una cli-
toridectomia parcial, conservando la vascularizacion e iner-
vacion del clitoris. Con la piel y la mucosa uretral del falo se
construiran los 2/3 inferiores de la vagina. A continuacion,
por via abdominal se hace una cistostomia, se abre el trigono
longitudinalmente y debajo del mismo se encuentra el tercio
proximal de la vagina. Se diseca distalmente la vagina y se
separa de la uretra. Se diseca un espacio entre uretra y recto
y a su través se pasa el tubo conseguido con la piel del falo
y la uretra, es decir, la neovagina, que se sutura de forma
término-terminal con el tercio superior de la vagina.

La técnica de Pefia, por via rectosagital posterior, s una
buena via de abordaje, pero tiene el inconveniente de reque-
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rir una colostomia previa. Algunos autores, como Braz, creen
que es posible obviar la colostomia con una buena limpieza
intestinal previa y una alimentacion parenteral durante 7-10
dias postoperatorios.

Es importante comentar que en los casos de genitoplastia
feminizante las intervenciones deben hacerse de la forma
menos mutilante e irreversible posible. En este sentido la
técnica de Pippi Salle(”), que no reseca los cuerpos caver-
nosos, es un ejemplo de esta tendencia, asi como evitar la
clitoridectomia parcial en los estadios de Prader Il y Il y
reservar esta técnica para las nifias mds virilizadas (estadios
IV y V de Prader). En estos casos de virilizacion severa en
los que se decida practicar una clitoridectomia parcial, es
imprescindible tener un cuidado exquisito en la conservacion
de la sensibilidad del clitoris. En este sentido es interesante
utilizar la modificacion de la técnica de Poppas(19).

Asimismo, deben evitarse las gonadectomias si no son
estrictamente imprescindibles

Hay casos de ADS en los que existe una ausencia total, es
decir, una agenesia de vagina, como en algunos casos de ADS
ovotesticular, de ADS 46,XY y de disgenesia gonadal mixta.

En estos pacientes, si se les ha asignado el sexo femeni-
no, es necesario construirles una vagina. En estos casos, la
mayoria de cirujanos opina que la mejor edad para esta in-
tervencion es al final de la adolescencia, aunque previamente
se les haya realizado la clitoridectomia parcial y la exéresis
de las gonadas no concordantes con el sexo asignado o con
riesgo de malignizacion.

Se han descrito muchas técnicas para crear una neovagina
en casos de agenesia vaginal.

Algunas pacientes tienen un rudimento de vagina, de
poca profundidad, y pueden beneficiarse de un programa
de dilataciones progresivas, que logra una vagina aceptable,
sin cirugia, técnica de Frank@4),

Es interesante, dentro de las técnicas por presion-dila-
tacion sobre el rudimento vaginal, mencionar la técnica de
Vecchietti (1979), sobre todo desde que se realiza con ayuda
laparoscopica (Fideli, 1994).

Con mucha frecuencia se han utilizado injertos de piel
(generalmente de la cara interna de los muslos) para cons-
truir una vagina (técnica de McIndoe®). Tienen dos incon-
venientes fundamentales: al ser injertos suelen retraerse y
ademas carecen de lubricacion.

Menos problematicos son las vaginas realizadas con col-
gajos pediculados de piel logrados de piel de labios mayores
(menos propensos a la retraccion) previamente aumentados
de tamafio con expansors (técnica de Lilford).

Sin embargo, la técnica descrita por Baldwin(26), emplean-
do un segmento de colon o de sigma, vascularizado como
vagina, sigue siendo quiza la mejor opcion para pacientes
con agenesia de vagina. La neovagina asi construida tiene
poca tendencia a la retraccion y ademds tiene lubricacion,
dada la secrecion propia del intestino. Es utilizada por mu-
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chos grupos quirtirgicos y se ha empezado a realizar me-
diante técnicas laparoscopicas (Ligouri, 2005) y robdticas
(Kim, 2008).

Recientemente han sido descritas vaginoplastias con
injertos autdlogos de tejido vaginal conseguidos mediante
ingenieria genétical?”). Las posibilidades de crear tejidos a
partir de ingenieria genética abren nuevas posibilidades, para
todo tipo de cirugias reconstructivas.

En los casos en que el sexo asignado sea el sexo mascu-
lino, la cirugia deberd consistir en una genitoplastia mas-
culinizante basada en:

— Correccion del hipospadias.

- Orquidopexia, si es posible.

— Colocacion de protesis testiculares.

Habitualmente se trata de hipospadias severos, penoes-
crotales o interescrotales con una incurvacion muy importan-
te y que pueden estar asociados a microfalo, escroto bifido
y transposicion penoescrotal.

Cuando existe un pene de pequefio tamafo estd indi-
cado un tratamiento con testosterona intramuscular en las
semanas previas a la intervencion, con lo que se consigue
un aumento de tamafio del pene y una mejor vasculariza-
cion. Estos dos factores facilitardn la cirugia y mejoraran
el resultado final.

Los objetivos fundamentales del tratamiento del hipos-
padias que presentan estos nifios son conseguir un pene
bien enderezado (enderezamiento) y con el meato uretral
en el apex del glande (uretroplastia), es decir, un pene cos-
mética y funcionalmente correcto que permita realizar una
miccién normal y, en un futuro, la posibilidad de mantener
relaciones sexuales.

Hay muchas técnicas para corregir los hipospadias se-
veros. Algunas de las mas utilizadas son la T. de Duckett(28)
y la T. de Onlay29:30),

Ambas permiten, en un solo acto quirtrgico, la correc-
cion de la incurvacion y la uretroplastia. La uretroplastia se
realiza mediante un colgajo pediculado de mucosa prepucial,
ya sea tubularizado o en forma de parche.

Ocasionalmente, la longitud de la mucosa prepucial es
menor que la longitud del segmento de uretra que hay que
construir. En estos casos se tiene que recurrir a injertos libres
de mucosa oral®1:32 o de mucosa vesical, colocados en forma
de parche o bien tubularizados.

En algunos nifios con hipospadias muy severos, con gran
incurvacion y poca piel prepucial, se puede recurrir a técnicas
quirargicas realizadas en dos tiempos: un primer tiempo para
realizar el enderezamiento peneano con recubrimiento del
defecto ventral con un injerto libre de mucosa oral (habi-
tualmente de labio inferior y mds raramente del interior de
las mejillas) y transcurridos 6-9 meses un segundo tiempo
para la uretroplastia.

En pacientes con un resto vaginal amplio, se ha descrito
una técnica quirtrgica (Kajbafzadeh2 2008) que utiliza
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la vagina en forma de colgajo destubularizado, como un
parche, para realizar la uretroplastia.

La correccion de la incurvacion es fundamental y, segtin
su severidad, hay diversas técnicas. En incurvaciones leves
puede ser suficiente una diseccion o “deglobing” del pene. Si
con esta maniobra no se consigue un buen enderezamiento,
se puede realizar una técnica de Baskin (uno o varios frunces
dorsales en la linea media sin necesidad de disecar el pediculo
vasculonervioso)©4. Si la incurvacion es mds severa, podra
optarse por la técnica de Nesbit (hay que disecar el pédiculo
vasculonervioso). Si el cordée es severo, con esta técnica se
produce un acortamiento del pene, cosa muy indeseable
en casos de ADS en los que generalmente el pene ya es de
dimensiones reducidas. En estas circunstancias se debe optar
por conseguir el enderezamiento mediante corporoplastias
bien sea con vaginal, con SIS (submucosa intestinal de cerdo
liofilizada).

La criptorquidia puede formar parte de la ambigiiedad
genital que presentan algunos pacientes con ADS. Siempre
que sea posible se debe practicar la orquidopexia. Si el pa-
ciente presenta una anorquia, una géonada con alto riesgo de
malignizacion (que debera ser extirpada) o es imposible el
descenso del testiculo se deberan colocar prétesis testiculares,
a fin de lograr un aspecto estético lo mas correcto posible.
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