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Resumen Las valvas ureterales son malformaciones muy poco frecuentes, con una incidencia
de uno de cada 5.000-8.000 nacidos vivos. Las malformaciones relacionadas con la esfera urolo-
gica se asocian en un 50% de los casos segun la literatura actual. Presentamos 4 casos tratados
en nuestro centro desde 2004 hasta 2012. El 75% de los casos presentaba disgenesia renal con
funcion anulada, en un caso se asociaba a sistema ureteral doble completo y en otro a una
atresia ureteral.

© 2013 Asociacion Espaiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos
reservados.

Ureteral valves: Literature review and description of 4 new cases

Abstract Ureteral valves are a rare malformation, with an incidence of 1 in 5000-8000 live
births. Urological malformations are associated with 50% of cases according to the current
literature. We report 4 cases treated in our hospital from 2004 to 2012. Three of the patients
had renal dysgenesis, one case associated with complete urethral duplication, and another case
associated with a ureteral atresia.

© 2013 Asociacion Espaiola de Pediatria. Published by Elsevier Espaia, S.L. All rights reserved.

Introduccion

Las valvas ureterales son una malformacion muy poco fre-
cuente que no alcanza los 100 casos descritos en la literatura
actual desde su descripcion en 1877 por Wolfler'. Se estima
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una incidencia de uno de cada 5.000-8.000 nacidos vivos?.
Aportamos la descripcion de 4 casos tratados en nuestro
centro desde 2004 hasta 2012.
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Figura 1 Dilatacion ureteral asociada a disgenesia multiquis-
tica. Apertura de pieza quirlrgica a nivel de la valva ureteral.

Casos clinicos
Caso clinico 1

Nifa de 6 meses de edad, diagnosticada por ecografia y
urografia intravenosa de doble sistema ureteral derecho
completo. El hemisistema superior derecho presenta una
ureterohidronefrosis v desde el tercio distal del uréter.
Mediante renograma isotopico se confirma como hemisis-
tema anulado. Se procede a la heminefroureterectomia
superior derecha, encontrandose un uréter de calibre nor-
mal distal hasta 3 cm por encima de la vejiga, desde donde
se dilata de forma abrupta hasta la hemipelvis superior de
un polo renal superior displasico. Al realizar una incision
longitudinal en la pieza quirtrgica cerca del inicio de la
dilatacion ureteral, se aprecia una disminucion de calibre
ureteral brusca, con la evidencia de la existencia de una
valva ureteral circular (fig. 1) confirmada histolégicamente.

Caso clinico 2

Nifia de 12 meses de edad, diagnosticada por ecografia y
urografia intravenosa de ureterohidronefrosis derecha grado
/v desde el tercio distal del uréter; se asocia también una
anulacion renal izquierda confirmada por renograma isoto-
pico de un rindn multiquistico. Se procede a la realizacion de
una reseccion de la zona estenotica seguida de una uretero-
ureterostomia derecha bajo tutor ureteral de 8 Fr y de una
nefroureterectomia izquierda en un mismo acto quirurgico.
La zona ureteral derecha resecada muestra una morfologia
de copa, calicial, de un uréter proximal dilatado hasta una
zona estrecha y cerrada cuya anatomia patologica (fig. 2)
confirmé como valva ureteral.

Caso clinico 3

Nifio de 8 meses de edad, diagnosticado por ecografia y uro-
grafia intravenosa de ureterohidronefrosis derecha grado i
desde el tercio medio del uréter. El sistema izquierdo no
muestra alteraciones funcionales. El estudio isotopico

e

Figura 2  Arriba: aspecto macroscopico del area resecada en
el procedimiento quirlrgico, con morfologia en copa debida a
la presencia de la valva ureteral. Abajo: vision microscopica
con tincion de hematoxilina-eosina a bajo aumento, aprecian-
dose una gran componente muscular a nivel de la zona valvular
resecada.

muestra una captacion renal izquierda predominante, con
una curva de eliminaciéon derecha indicativa de uropatia
obstructiva que no mejora tras la adicion de diurético. Se
procede a la realizacion de una reseccion de la zona este-
notica seguida de una uretero-ureterostomia derecha bajo
tutor ureteral de 6 Fr, con resultados anatomopatologicos
similares al caso previo.

Caso clinico 4

Nifo de 6 meses de edad, diagnosticado por ecografia
y urografia intravenosa de dilatacion ureteral izquierda
segmentaria, con rifon disminuido de tamafo, de con-
torno abollonado y anulado funcionalmente, con posterior
confirmacion isotopica. El sistema derecho no muestra alte-
raciones anatomo-funcionales. Se procede a la realizacion
de una nefroureterectomia izquierda, encontrandose un
rindn multiquistico displasico con un uréter proximal rigido
y disminuido de calibre, una dilatacion ureteral de 4cm de
largo y 1,5cm de ancho y un tercio distal ureteral de cali-
bre normal (fig. 3). El informe anatomopatologico mostro
una valva ureteral completa en la zona distal de la dilata-
cion, mientras que la zona proximal se informé de atresia
ureteral.

Discusion

Las valvas ureterales son repliegues misculo-mucosos poco
frecuentes, descritos por primera vez por Wolfler en 1877'.
Suponen una obstruccion total o parcial del flujo anteroé-
grado, pero lo permiten en sentido retrogrado, tal y como
sucede con las valvas uretrales. Segln los criterios diag-
nosticos de Wall-Gonsalvez para el diagnostico de valvas
ureterales, es preciso la existencia de signos de obstruccion
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Figura3 Pieza macroscopica de nefroureterectomia por valva
ureteral distal y atresia ureteral proximal.

por arriba de la localizacion de la estenosis y una via urinaria
normal por debajo, asociada a una ausencia de otras causas
de obstruccion mecanica o funcional®*.

Las valvas pueden presentarse basicamente como anu-
lares, diafragmaticas, en forma de copa e incluso como
una entramada red filamentosa’. No parece haber una evi-
dente predileccion por algin sexo en concreto, ni por ningln
lado, habiéndose reportado muy pocos casos de valvas
bilaterales®>. Se ha podido determinar que en un 50% de
los casos las valvas aparecen en el tercio proximal urete-
ral, en un 33% en el tercio distal y en un 17% en el tercio
medio®.

La embriopatogenia de esta malformacion continla
siendo desconocida, al igual que su etiologia, pero se plan-
tean varias hipotesis al respecto. Es posible que sea una
persistencia de la membrana de Chwalla (repliegue fisio-
logico en el inicio del tercio distal ureteral) mas alla de
las 6 semanas de gestacion, periodo en el cual, debido al
aumento de la presion hidrostatica por el comienzo de fun-
cionamiento renal, se permeabiliza’®. La otra teoria seria
un elongamiento excesivo de la yema ureteral en su union
con el metanefros a la 4.2-5.2 semana de gestacion, lo que
implicaria un acodamiento ureteral y la creacion de mul-
tiples recodos y zonas tortuosas que dificulten el correcto
paso de la orina’.

En casi la mitad de los casos, estos pacientes pre-
sentan asociadas otras malformaciones. Las alteraciones
mas frecuentemente asociadas estan relacionadas con la
esfera uroldgica (reflujo vesicoureteral, duplicidad urete-
ral, rindn en herradura y disgenesia renal), aunque en
hallazgos de autopsias se han visto asociadas a hipoplasias
pulmonares, lobulaciones pulmonares anémalas, comunica-
cién interauricular tipo ostium secundum e hidrotérax?. En
ocasiones anecdoticas, las valvas ureterales se han visto
englobadas dentro de sindromes hereditarios mas com-
plejos, como el sindrome de Silver-Russell, el sindrome
de Townes-Brocks? o sindrome urofacial de Ochoa’, aun-
que quizas estas asociaciones, dentro de pacientes con
multitud de malformaciones, sean azarosas. En nuestra
serie, el 75% de los casos presentaba disgenesia renal con
funcion anulada, en un caso se asociaba a sistema ureteral
doble completo y en otro a una atresia ureteral.

La presencia de estas valvas ureterales produce una
importante uropatia obstructiva y la clinica que producen es

derivada de esta situacion. Asi, puede haber casos asintoma-
ticos cuyo diagndstico sea incidental en un estudio prenatal
o en revisiones en la edad pediatrica, o bien pueden cursar
con la constelacion de sintomas secundaria a la situacion uri-
naria. Pielonefritis, pionefrosis, insuficiencia renal aguda o
cronica, hematuria, dolor lumbar, nauseas, vomitos o masa
abdominal son los datos clinicos que pueden llegar a presen-
tar estos pacientes® 0,

Para el diagnostico de esta entidad, son necesarias prue-
bas como la ecografia abdominal, que mostrara una ectasia
ureteral asociada o no a hidronefrosis, la urografia intra-
venosa para demostrar la existencia de dobles sistemas y
valorar la funcion de las unidades renales y el renograma
isotopico para confirmar la anulacion o no de la unidades
renales. Cistografia para descartar reflujo’. Generalmente,
el diagnostico se hace prenatal.

El tratamiento que se ha propuesto en los diferentes
casos publicados depende del caso y se tiende a la individua-
lizacion. Se han realizado procedimientos endoscopicos con
ablacién de las valvas con asas de reseccion convencionales®
o mediante laser holmium'', resecciones segmentarias con
uretero-ureterostomias'®, reimplantes distales vesicales®
o incluso pieloplastias desmembradas, dependiendo de la
localizacion de la obstruccion®. Asi mismo, se ha descrito
la realizacion de nefroureterectomias cuando la anulacion
renal ha sido evidenciada con pruebas de imagen'?.

En resumen, las valvas ureterales son una afeccion
infrecuente pero necesaria de conocer para elaborar un
importante diagndstico diferencial en las obstrucciones ure-
terales. La disgenesia renal se ve frecuentemente asociada,
por lo que la realizacion de una nefroureterectomia puede
llegar a ser el tratamiento de eleccion en pacientes con
anulacion renal.
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