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Resumen

Objetivos: Revisar las caracteristicas clinicas y radiologicas de las distintas formas de dupli-
cacion del tracto urinario, valorando la evolucion de los casos y la incidencia de lesion en el
parénquima renal.

Material y métodos: Se estudio retrospectivamente a 301 nifios diagnosticados de duplicacion
pieloureteral mediante ecografia urologica, cistografia miccional seriada (CUMS) y gammagrafia
renal con tecnecio® (DMSA).

Resultados: Se clasificaron en 4 grupos. El primer grupo estaba constituido por 166 (55,1%)
casos, que presentaban una duplicacion pieloureteral completa sin componente obstructivo
(DC). Los que presentaban una obstruccion del sistema superior, bien por presentar un uréter
ectopico (UE) 19 (6,3%) o un ureterocele (UTC) 35 (11,6%) se dividieron en 2 grupos distintos. El
cuarto grupo 81 (26,9%) presentaban una duplicacion pieloureteral incompleta (DI). El estudio
nefrourologico se realizo en 181/301 tras presentar una infeccion del tracto urinario; en 100/301
tras detectarse prenatalmente una hidronefrosis. En 20/301 el diagndstico fue casual.

El porcentaje de ecografias al diagnostico con dilatacion del hemirrifidon superior fue signi-
ficativamente superior en los UE 16/19 (84%) y en los UTC 33/35 (94%), en relacion con las
dilataciones del polo superior encontradas en DC 35/166 (21%) y DI 21/81 (25%).

Fueron intervenidos quirargicamente 69/166 (41%) de las DC; 7/81 (9%) de las DI; 16/19 (84%)
de los UE, y 34/35 (97%) de los UTC. Tres casos con UE y 8 con UTC requirieron una segunda
intervencion y 3 fueron sometidos a una tercera intervencion.

El 58% de los pacientes pertenecientes al grupo de DC, 87% de las DI, 29% de los UE, 5% de
los UTC, no mostraron alteraciones gammagraficas.

Al estudiar las duplicaciones renales no intervenidas se observa que habia 98 unidades reflu-
yentes en las DC y de 74 en las DI. La tasa de resolucion espontanea de los RVU fue del 80%
en la DC y del 90% en la DI (prueba de McNemar p <0,001). El tiempo medio de curacion oscild
entre 1 ano y 5 anos (media de 3 anos y 3 meses).
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Introduccion

Conclusion: Los pacientes con mas riesgo de presentar lesion renal son los que presentaban
una duplicacion con obstruccion del hemirrindn superior por insercion ectopica del uréter y
especialmente por ureterocele.

© 2011 Asociacion Espaiiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos
reservados.

Urinary tract duplication

Abstract

Objectives: Review the clinical and radiological characteristics of the different kinds of urinary
tract duplications, assessing the outcome of the cases and the incidence of renal parenchymal
injury.

Material and methods: A retrospective study was performed including 301 children diag-
nosed of renal duplication by urological ultrasound, voiding cystourethrogram (VCUG) and
99-technetium renal scintigraphy (DMSA).

Results: They were classified in four groups. The first consisted of 166 (55.1%) cases that had
complete ureteral duplication without an obstructive component (CD). The cases that had an
upper system obstruction due to an ectopic ureter (EU), 19 (6.3%), or an ureterocele (UTC),
35 (11.6%), were divided into two different groups. The fourth group 81 (26.9%) had incomplete
ureteral duplication. The nephro-urological study was performed in 181/301 after a urinary
tract infection; in 100/301 after a prenatal finding of hydronephrosis. It was a casual diagnosis
in 20/301.

The percentage upper kidney dilation in the diagnostic ultrasound was significantly higher in
those with EU 16/19 (84%) and in those with UTC 33/35 (94%), compared with the upper pole
dilations found in the CD 35/166 (21%) and ID 21/81 (25%).

Surgery was performed in 96/166 (41%) of the CD, 7/81 of the ID, 16/19 (84%) of the EU,
and 34/35 (97%) of the UTC. Three cases with EU and 8 with UTC needed a second surgery, and
3 a third one. No scintigraphy changes were observed in 58% of the patients in the CD group,
87% in the ID group, 29% in the EU group, and 5% in the UTC group.

As regards the renal duplications who did not have surgery, it was found that there were
98 refluxing units in the CD, and 74 in the ID. The spontaneous resolution of the vesicoureteral
reflux (VUR) was 80% in the CD, and 90% in the ID (McNemar test P<.001). The average healing
time ranged from 1 year to 5 years (Mean: 3 years and 3 months).

Conclusion: The patients with higher risk of having renal injury are those who presented with
a duplication with upper kidney obstruction due to ectopic insertion of the ureter, particularly
due to an ureterocele.

© 2011 Asociacion Espafola de Pediatria. Published by Elsevier Espafa, S.L. All rights reserved.

terminal intravesical del uréter. Tanto el uréter ectopico
como el ureterocele causan una obstruccion del uréter del

La duplicacion del tracto urinario es una anomalia urologica
congénita frecuente. Los estudios realizados en autopsias
estiman una incidencia de 0,8 a 5%to"2. La duplicacién uni-
lateral es 6 veces mas frecuente que la bilateral, con igual
afectacion de los lados izquierdo y derecho, y tiene una
mayor incidencia en mujeres.

Un sistema doble o duplicado se define como un rifidon
que tiene 2 sistemas de pelvis y calices. En pacientes con
duplicaciones pieloureterales parciales o incompletas hay
un uréter bifido; en sujetos con duplicacion completa, los
2 uréteres drenan en la vejiga por un orificio independiente.
El orificio del polo inferior entra en la vejiga en su posi-
cion normal, en el trigono. El uréter del polo superior se
inserta en la vejiga medial e inferior a su ubicacion normal;
esta relacion se ha denominado ley Weigert-Meyer. El uréter
del segmento superior puede insertarse ectopicamente en
la uretra posterior o en el aparato genital. También puede
acabar formando un ureterocele o dilatacion de la porcion

polo superior, que puede deteriorar la funcion renal de
ese sistema. Se suele presentar asociada frecuentemente
al reflujo vesicoureteral®>.

El suceso mas importante en el desarrollo embrionario
conjunto de las vias urinarias y del rinén es el fenomeno de
interaccion entre el conducto mesonéfrico, precursor de la
yema ureteral, y el mesénquima metanéfrico. Las anomalias
en las senales quimicas caracteristicas de este proceso son
la causa mas frecuente de las malformaciones del tracto
urinario. Los defectos de este proceso de induccion pueden
conducir a la formacion de uréteres multiples®”.

Las duplicaciones del tracto urinario se presentan como
situaciones clinicas e iconograficas diversas con prondstico
diferente y que, a su vez, requieren distintos tratamientos.
El diagnodstico se realiza mediante pruebas de imagen, lo
que hace imprescindible conocer el espectro de estas ano-
malias para confirmar el diagndstico especifico y efectuar el
tratamiento mas adecuado.
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El objetivo de este estudio ha sido revisar las formas de
presentacion y los datos iconograficos de los nifios diagnosti-
cados de duplicacion pieloureteral que han sido controlados
en la consulta externa de la seccion de nefrologia pediatrica
de nuestro hospital. Pretendemos mostrar las caracteristi-
cas clinicas y radiologicas iniciales de las distintas formas de
duplicacién renal, valorando la evolucion en funcion del tra-
tamiento seguido y la incidencia de lesion en el parénquima
renal.

Material y métodos

Se han analizado de manera retrospectiva a los pacientes
que, desde el ano 1990 hasta el ano 2011, fueron diagnos-
ticados en la seccidon de nefrologia pediatrica de nuestro
hospital de una duplicacion pieloureteral. Fueron excluidos
los nifios que presentaban bifidez piélica. Se recogieron los
siguientes datos: sexo, edad al diagndstico, tiempo de segui-
miento, antecedentes familiares de duplicidad, motivo del
estudio, tratamiento médico o quirurgico recibido y compli-
caciones médicas que presentaron.

En todos los pacientes se practico, siempre por un radié-
logo pediatrico, una ecografia renal y una uretrocistografia
miccional seriada (CUMS) ciclica. En 228 pacientes se prac-
ticé una gammagrafia renal con acido dimercaptosuccinico
marcado con tecnecio® (DMSA) durante el seguimiento.
La prueba fue realizada siempre por el mismo especialista
en medicina nuclear. Todos los pacientes fueron controlados
en la consulta externa de la seccion de nefrologia pedia-
trica. En las visitas se tomaron los datos antropométricos
(peso, talla) y la presion arterial. Se realizaba, también, un
analisis de orina mediante tira reactiva y urocultivo control.

El diagnostico de sospecha se establecié mediante eco-
grafia, al comprobar la dilatacion de uno de los pielones con
o sin dilatacion del uréter correspondiente. Cuando existia
reflujo vesicoureteral (RVU), la CUMS pudo demostrar que
el reflujo del uréter duplicado tenia una morfologia distinta
del reflujo a rifidn Unico o que no drenaba normalmente en
la vejiga. En unos casos se realizé una urografia intravenosa
(UIV) para visualizar el uréter ectopico y su punto de inser-
cion. En otros se recurrio a la cistoscopia para establecer el
diagnéstico.

El grado del RVU se valor6 de acuerdo con la clasificacion
del estudio internacional®. El control de reflujo se realizd
con cistografia isotopica. El estudio DMSA realizado en estos
pacientes ya ha sido descrito con detalle en una publicacion
anterior®. Se consideraron DMSA anormales las que presen-
taban una disminucion del tamano renal o de la funcion renal
diferencial con respecto al rifion contralateral inferior al
40%, hipofuncion de algun polo renal, hipocaptaciones foca-
les o difusas del radioisotopo y alteraciones en el contorno
renal. En los que tenian mas de una DMSA se incluyeron los
estudios realizados al final del seguimiento.

En todos los casos se instaurdo al diagnostico un
tratamiento profilactico continuo con trimetroprima-
sulfametoxazol (TMP-SMX) (5-10mg/kg/24h de SMX) o
nitrofurantoina (1-2 mg/kg/24h) en 2 dosis o en una dosis
Unica nocturna. Por regla general, el tratamiento profi-
lactico se mantuvo hasta la desaparicion del reflujo, la
disminucion significativa de la hidronefrosis, después de
la intervencion quirdrgica o hasta los 12-24 meses de edad.

El analisis estadistico se llevo a cabo con el programa
SPSS®. Los datos se presentaron como media + desviacion
tipica y como mediana con el rango intercuartilico. Se consi-
der¢ significativa una p < 0,05. Se emplearon la prueba de la
chi al cuadrado para la comparacion de variables categori-
cas independientes y la prueba de McNemar para el estudio
de los datos categoricos pareados.

Resultados

La cohorte esta constituida por 301 pacientes, que se
dividieron en 4 grupos. El grupo 1 esta constituido por
aquellos pacientes que presentaban una duplicacion pie-
loureteral completa sin componente obstructivo (DC), 166
casos (55,1%). Los que presentaban una obstruccion del sis-
tema superior, bien por presentar un uréter ectépico (UE),
19 (6,3%), o un ureterocele (UTC), 35 (11,6%); se dividie-
ron a su vez en 2 grupos distintos. El cuarto grupo incluye
a los pacientes diagnosticados de duplicacion pieloureteral
incompleta (DI), 81 (26,9%). De los 301 pacientes estu-
diados, 151 eran derechas (50,2%), 108 (36%) izquierdas y
42 (14%) eran bilaterales.

La edad al diagnostico oscilé entre 1 mes y 30 meses
(media, 15 meses). El tiempo de seguimiento oscilo entre
2 y 10 anos (media, 4 afnos). De los 301 casos, 192 (64%) eran
mujeresy 109 (36%) varones. En 18 casos habia antecedentes
familiares conocidos de duplicidad renal (5,9%).

El grupo mas numeroso estaba constituido por aquellos
pacientes diagnosticados tras haber presentado una infec-
cion del tracto urinario (ITU) 181/301 (60%). El otro grupo
incluia a los pacientes en los que la duplicidad se diagnos-
ticé al nacimiento como consecuencia de haberse detectado
prenatalmente una hidronefrosis 100/301 (33%). En el grupo
menos numeroso, 20/301 (6%) de los casos, el diagnostico se
realizo de forma casual en 14/301 (4%), y en 6/301 (1,99%)
tras detectar una microhematuria en un analisis rutinario
(fig. 1).

El porcentaje de ecografias al diagndstico con dilatacion
del hemirrifdn superior fue significativamente superior en
los UE 16/19 (84%) y en los UTC 33/35 (94%), en relacion con
las ecografias iniciales encontradas en la DC 35/166 (21%) y
la DI 21/81 (25%). La dilatacion del uréter distal también fue
superior en los UE, 13/19 (68%), y en los UTC, 24/35 (68%),
que en las DC, 15/166 (13%), y las DI, 2/81 (2%)

La anomalia asociada mas frecuente fue el RVU. Estuvo
presente en 125/166 (75%) de las DC, 49/81 (60%) de las DI,
28/35 (80%) de los UTCy 12/19 (63%) de los UE.

Fueron intervenidas quirirgicamente 69/166 (41%) de las
DC; 7/81 (9%) de las DI; 17/19 (89%) de los UE y 34/35 (97%)
de los UTC. Tres casos con UE y 8 con UTC requirieron una
segunda intervencién y 3 fueron sometidos a una tercera
intervencion. Las intervenciones a las que fueron someti-
dos los distintos grupos de duplicacion se muestran en la
tabla 1.

En la mayoria de los casos se produjo la resolucion de la
hidronefrosis. Las ecografias con dilatacion pieloureteral al
final del seguimiento eran de un 25% en las DC, 5% en las DI,
6% en lo UE 'y 10% en los UTC (p <0,001).

El 58% de los pacientes pertenecientes al grupo de DC,
87% de las DI, 29% de los UE, 5% de los UTC no mostraron
alteraciones gammagraficas (fig. 2). En los 140 casos con
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Diagnostico inicial: diagnostico prenatal de dilatacion pielocalicial, infeccion del tracto urinario (ITU) y otros en dupli-

cacion completa sin componente obstructivo (DC), duplicaciones incompletas (DI), duplicacion con uréter ectopico (UE) y con

ureterocele (UTC).
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Porcentaje de gammagrafias renales (DMSA) normales y anormales de todos los grupos de duplicaciones. Duplicacion

completa sin componente obstructivo DC, duplicaciones incompletas (DI), duplicacion con uréter ectdpico (UE) y con ureterocele

(UTC).

DMSA normales, el rifndn duplicado tenia una funcion renal
relativa del 48 +7%.

Al estudiar a las duplicaciones no intervenidas, se
objetivd que el RVU estaba presente en 62 pacientes con DC
y en 42 con DI, no intervenidos. Como se observa en la tabla
2, las unidades refluyentes eran de 98 en el primer grupo y
de 74 en el segundo. La tasa de resolucion espontanea de
los RVU fue del 80% en la DC y del 90% en la DI (p<0,001).
El tiempo medio de curacion fue de 3 afos y 3 meses (rango
1-5 anos). En los pacientes no intervenidos, el 71% (53/74)
de los casos pertenecientes al grupo de la DC y el 84%
(37/44) de las DI presentaron el DMSA dentro de lo normal.

La complicacién urologica mas frecuente fue la ITU; la
presentaron el 31% de las DC, el 16% de las DI, el 42% de
los UE y el 54% de los UTC. Durante el seguimiento ninguno
desarroll6 insuficiencia renal. Solo una paciente presentd
hipertension que requirié tratamiento antihipertensivo.

Discusion

Se trata de un estudio retrospectivo de 301 nifios con
duplicaciones del sistema nefrourologico, que en su mayo-
ria fueron detectadas durante el estudio efectuado, tras
presentar una ITU'. En otras ocasiones se constatd en

Tabla 1 Tratamientos quirtrgicos que recibieron los distintos grupos de duplicacion. Duplicacion completa sin componente
obstructivo (DC), duplicaciones incompletas (DI), duplicacion con uréter ectopico (UE) y con ureterocele (UTC)
Tratamientoquirurgico DC DI UE uTC
69/166 8/81 17/19 34/35
1.4-2.4 1.4-2.49-3.4
Puncion ureterocele 11-1
Heminefrectomia 17 1 11-1 17-1-1
Uretero-ureterotomia 4 1 3-1 1
Trat. endosc. RVU 8 1 1 1
Reimplanta. uretero-ves. 40 4 2 2-4-1
Nefrectomia 1 3-1-1
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Tabla 2 Porcentaje de RVU en las duplicaciones completas no obstructivas y en las duplicidades incompletas no intervenidas

Reflujo vésico-ureteral no intervenidos

Duplicidad completa

Duplicidad incompleta

Hemirrifion superior
Leve?
Moderado®
Severo®©
Hemirrifion inferior
Leve?
Moderado®
Severo®©

8/98 (8,16%)
18/98 (18,36%)
3/98 (3,04%)

15/98 (15,30%)
40/98 (40,81%)
14/98 (14,28%)

13/74 (17,56%)
19/74 (25,67%)
3/74 (4,05%)

15/74 (20,27%)
19/74 (26,67%)
5/74 (5,10%)

@ RVU de grados | y Il.
b RVU de grado lIl.
¢ RVU de grados IV y V.

neonatos, en los estudios realizados en un recién nacido
tras detectarse prenatalmente una hidronefrosis'’-'2. Coin-
cidiendo con anteriores publicaciones, habia un significativo
predominio del sexo femenino®.

El estudio ecografico es el abordaje inicial cuando se sos-
pecha una malformacion nefrourologica. La presencia de un
rindn doble y la dilatacion de la via urinaria del polo superior
se corresponden a una obstruccion generalmente secundaria
a UE 0 a UTC que puede lesionar el tejido renal, produciendo
cambios histolégicos irreversibles®'3. La teoria de Mackie y
Stephens también explica el origen de las lesiones displa-
sicas renales asociadas a una desembocadura ectopica del
uréter. Segln esta teoria, debido a un origen ectopico de
la yema ureteral sobre el blastema metanéfrico y actuando
en las primeras etapas de la embriogénesis, produciria una
induccion anémala de blastema metanéfrico con la consi-
guiente aparicion de lesién en el parénquima renal'. Los
estudios sobre los mecanismos moleculares que intervienen
en el desarrollo del aparato urinario sugieren que las lesio-
nes displasicas pueden deberse a anomalias genéticas, que
dan lugar a un efecto combinado en el desarrollo renal y
ureteral. Se ha demostrado experimentalmente que la inac-
tivacion del gen BMP4 y/o sobreactivacion del gen GREM1 en
el mesénquima metanéfrico puede conducir a la formacion
de uréteres supernumerarios, con frecuencia obstructivos, a
través de su accion sobre el factor GDNF (glial cell-line deri-
ved neurotrophic factor). La expresion de este factor en el
mesénquima metanéfrico se controla estrechamente para
asegurar que solo salga un uréter del conducto mesonéfrico
y en posicion correcta' 1,

Aunque la CUMS y la UIV son utiles para identificar la
anatomia de los sistemas dobles, la RM-urografia esta espe-
cialmente indicada en el estudio de los sistemas excretores,
ya que es capaz de demostrar las inserciones ureterales ano-
malas aportando una excelente vision del conjunto de la
malformacion'”'8,

La evolucion ecografica de la hidronefrosis en las duplici-
dades completas e incompletas de nuestra serie fue buena
en los 4 grupos. Se produjo resolucion o mejoria de la
misma en la mayoria de los casos.

Algunos autores consideran que el reflujo en un sistema
doble es indicacion de tratamiento quirtrgico temprano.
Otros, sin embargo, creen que la tasa de curacion del reflujo
de bajo grado o moderado hacia los sistemas duplicados
no difiere de la tasa de resolucién espontanea del reflujo

de los sistemas Unicos. Una serie reciente, sin embargo,
advierte de que el reflujo en los sistemas dobles es mas grave
que en los sistemas Unicos, observando que la lactancia y
el sexo femenino son factores pronésticos adversos'®?2. En
nuestra serie hemos encontrado una alta tasa de curacion
espontanea del RVU en los pacientes tratados de forma con-
servadora, tanto en las DC como en las DI. Esta elevada tasa
de curacion indica que en estos 2 grupos el reflujo tiende
a desparecer de forma espontanea, por lo que en nuestra
opinién el tratamiento debe ser en principio conservador,
si bien ante la presencia de complicaciones infecciosas o la
aparicion de nuevas cicatrices renales, se debe de conside-
rar un cambio en la actitud terapéutica.

Al analizar la DMSA, el valor medio de la funcion renal
relativa del rindn duplicado fue menor que la referida por
otros autores, que establecen el rango de normalidad de la
funcion porcentual de los rifiones dobles entre 51-57%23.

Es un hecho conocido que la obstruccion urinaria, en la
edad fetal, puede dar lugar a alteraciones en la nefrogéne-
sis, con lesiones irreversibles en el parénquima renal'>'3. El
grado de la obstruccion es variable y puede oscilar entre
una obstruccion parcial mas o menos intensa y una obs-
truccion total. La técnica quirtrgica de eleccion para tratar
la obstruccion en las duplicaciones pieloureterales se basa
en la funcién del hemirrifdn afectado?*-%8. Entre las opcio-
nes de tratamiento quirtrgico se incluyen la extirpacion
del hemirrifidon afectado, la anastomosis uretero-ureteral
o pielo-ureteral, la reconstruccion de la via urinaria baja
mediante la reimplantacion vesicoureteral del doble sistema
con o sin remodelaje de la via urinaria, el tratamiento endos-
copico del reflujo vesicoureteral y la puncién endoscopica
del ureterocele.

La presencia de lesion renal en las DC y en las DI es menos
frecuente que en las UE y con UTC. Hay que destacar que el
71% de los pacientes pertenecientes al grupo de la DC y
el 90% de los pacientes con DI tratados de forma conser-
vadora mantuvieron la DMSA dentro de lo normal en el
seguimiento, a pesar de la alta prevalencia de RVU en ambos
grupos.

En resumen, en las duplicaciones renales sin obstruc-
cion y sin reflujo vesicoureteral el prondstico es bueno.
Los pacientes con mas riesgo de presentar lesion renal
son los que presentan una duplicacion con obstruccion del
hemirrifdn superior por insercion ectopica del uréter y espe-
cialmente por ureterocele, por lo que es importante el
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diagndstico precoz de estas malformaciones. En cuanto al
RVU, en una duplicacion completa no asociada a la obstruc-
cion del sistema superior o en una duplicacion incompleta, el
tratamiento debe ser en principio conservador, reservando
el tratamiento quirtrgico para aquellos casos en los que se
produce un fallo en el tratamiento médico.
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