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PALABRAS CLAVE Resumen

Ectopia renal; Objetivo: Analizar las anomalias renales de posicion y de fusion asi como la patologia nefrou-
RiAdNn en herradura; roldgica y extrarrenal asociada en una cohorte de un hospital terciario.

Enfermedad Material y métodos: Se revisaron retrospectivamente las historias clinicas de 84 nifos diagnos-
nefrouroldgica ticados de ectopia renal (ER) y rifones en herradura (RH), desde 1999 hasta 2010.

asociada; Resultados: De los 84 pacientes estudiados, el diagnostico prenatal se establecio en 53/84
Malformaciones (63,09%). Fueron diagnosticadas: 35 ectopias renales simples (ERS) unilaterales, una ERS bila-
extrarrenales; teral, 2 ectopias renales cruzadas (ERC) sin fusion, 17 ERC con fusion y 29 casos de RH. La edad
Complicaciones media al diagnostico fue 30 dias (rango 0-12 meses).

En las ER se encontré una incidencia de enfermedad nefrouroldgica asociada de 17/84
(20,23%) en el rifidn ectopico (RE) y de 15/84 (17,85%) en el rindn contralateral (RC). La mayo-
ria correspondian a reflujo vesicoureteral (RVU). Se detectaron 4 rifones con displasia renal
multiquistica. En 4 casos habia agenesia del RC. En los RH la incidencia de enfermedad nefrou-
rologica asociada fue 14/84 (16,66%). La anomalia uroldgica asociada mas frecuente también
fue RVU.

En 21/84 (5,45%) de los pacientes presentaban una enfermedad extrarrenal, predominando
las anomalias del sistema esquelético en 9/84 (10,71%), genitales en 5/84 (5,95%), cardia-
cas en 3/84 (3,57%) y en 1/84 digestiva (1,19%). Con malformaciones faciales nacieron 3/84
(3,57%), con enfermedad endocrina 2/84 (2,38%) y 8/84 nifos (9,52%) presentaban un sindrome
polimalformativo.

La complicacion uroldgica detectada mas comin en el seguimiento fue la ITU en 10/84 casos
(11,91%).

Conclusiones: La deteccion de un rifidn ectopico o en herradura exige la basqueda de otras
anomalias nefrourologicas asociadas y de anomalias estructurales extrarrenales. La evaluacion
periddica evitara posibles complicaciones.
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Abstract

Objectives: To analyse kidney position and fusion anomalies, as well as associated urinary tract
and extra-renal pathologies in a cohort from a tertiary hospital.

Materials and methods: The medical records of 84 children with renal ectopia (RE) and horses-
hoe kidney (HK) in our hospital from 1999 to 2010 were retrospectively reviewed.

Results: Prenatal diagnosis was made in 53 patients (63.09%). Of the 84 patients surveyed 35
had unilateral simple renal ectopia (SRE), 1 had bilateral SRE; 2 had crossed renal ectopia (CRE)
without fusion, 17 had CRE with fusion, and 29 had HK. Average age was 30 days at diagnosis
(IQR: 0-12 months).

In the individuals with renal ectopia (RE), the incidence of associated urinary tract patholo-
gies was 20.23% in the ectopic kidney (EK) (17 out of 84) and 17.85% in the contralateral kidney
(CK) (15 out of 84). The most frequent urological pathology was vesico-ureteral reflux (VUR),
4 individuals had multicystic dysplastic kidneys (MCDK). In 4 patients renal agenesis was detec-
ted in the CK. In patients with HK, the incidence of associated urinary tract pathologies was
16.66% (14 out of 84), and the most frequent associated urological anomaly was also VUR.

Of the 84 patients 21(25.45%) had extra-renal pathology. Anomalies of the skeletal system
were detected in 9/84(10.71%), genital anomalies 5/84 (5.95%), cardiac anomalies 3/84 (3.57%),
and digestive disease 1/84 (1.19%). Facial malformations were noted in 3/84 patients (3.57%),
endocrine disorders 2/84 (2.38%), and 8/84 children (9.52%) suffered from polymalformative
syndrome.

During follow-up, the most frequent complication of the urinary tract was infection, observed
in 10/84 patients (11.91%).

Conclusions: When renal ectopia or horseshoe kidney is detected, associated renal and urinary
anomalies and structural extra-renal malformations should be evaluated. Patients need long-
term follow-up and should be examined regularly for potential complications

© 2010 Asociacion Espanola de Pediatria. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion

El desarrollo embriolégico normal del rindn se produce en
3 etapas: pronefros, mesonefros y metanefros. La Ultima
etapa se detecta por primera vez a las 5 semanas de ges-
tacion. Esta compuesto por el mesénquima metanéfrico del
que derivan las nefronas y por la yema ureteral (porcion
caudal del conducto mesonéfrico) que da lugar al uré-
ter, pelvis, calices y tubulos colectores. Inicialmente, el
metanefros se coloca en la pelvis. Al progresar la madu-
racion del rindn, la yema ureteral forma el uréter que
asciende desde su situacion pélvica inicial hasta la posi-
cion lumbar. La migracion y la rotacion se completan en la
novena semana de gestacion'. Las anomalias renales con-
génitas en la posicion y en la fusion son el resultado de
la interrupcion de la migracion embriolégica normal de los
rifiones?.

Se estima una incidencia de 1 por cada 2.100-3.000
autopsias. Se puede presentar asociada a otras malformacio-
nes renales, sobre todo con el reflujo vesicoureteral (RVU).
También se asocian a malformaciones de otros 6rganos (geni-
tales, esqueleto) y formando parte de diversos sindromes
polimalformativos?.

A pesar de que son generalmente asintomaticos, algu-
nos desarrollan complicaciones como la infeccion de tracto
urinario (ITU), la obstruccién y la formacion de calculos*>.

El objetivo de este estudio es revisar nuestra casuistica
de este proceso patoldgico y describir las anomalias renales
y extrarrenales asociadas a la misma, haciendo hincapié en

las complicaciones derivadas de estas anomalias malforma-
tivas en nuestro medio.

Material y métodos

La ectopia renal simple (ERS) define a un rifidn que se
encuentra en el lado correcto del cuerpo, pero en una posi-
cion anormal, pudiendo ser unilateral o bilateral. Los rifiones
que cruzan la linea media se denominan ectopia renal cru-
zada (ERC). La ERC puede ocurrir con o sin fusion al rifion
contralateral. EL rifdn en herradura (RH) consiste en 2 masas
renales distintas situadas verticalmente a ambos lados de la
linea media y conectadas en sus respectivos polos inferiores
por un istmo de tejido parenquimatoso o fibroso que cruza
el plano medio del cuerpo.

Se trata de un estudio retrospectivo basado en la revision
de historias clinicas (n=284) de 26 nifas y 58 nifios con una
anomalia de posicion o de fusion, estudiadas en la consulta
externa de Nefrologia Pediatrica del Hospital Universitario
Donostia, hospital terciario donde se derivan los trastornos
nefrourologicos de la provincia de Guipuzcoa, desde el afio
1999 hasta el afno 2010. Esta unidad da cobertura a 95.114
nifos y ninas menores de 15 anos viviendo en GuipUzcoa en
dicho periodo, segun los datos disponibles en el Instituto
Vasco de Estadistica (Eustat).

Se recogieron los siguientes datos: sexo, antecedentes
familiares de uropatia, edad al diagnostico, tiempo de segui-
miento y motivo del estudio. La ectopia renal se clasifico
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Figura1 Clasificacion de las ectopias renales. ERC con fusion:
ectopia renal cruzada con fusion; ERC sin fusion: ectopia renal
cruzada sin fusion; ERS: ectopia renal simple; ERS bil.: ectopia
renal simple bilateral; RH: rifidon en herradura.
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Figura2 Diagnostico prenatal. Diagnostico en periodo neona-
tal. Diagndstico casual tras presentar una infeccion del tracto
urinario.

seglin los datos de la gammagrafia renal con acido dimer-
captosuccinico (*™Tc-DMSA). Se analizaron las anomalias
nefrourologicas asociadas, las malformaciones extrarrena-
les y las complicaciones que se produjeron a lo largo de su
evolucion.

En todos los casos se realizo ecografia urologica, uretro-
cistografia miccional seriada y un DMSA. La captacion en el
DMSA se realizo a las 2-3 h de la inyeccion del radisotopo y
la funcion renal diferencial se calculé como la media geo-
métrica entre las proyecciones anterior y posterior de cada
rinon. Se excluyeron del analisis de la funcion renal dife-
rencial del DMSA las ectopias renales cruzadas fusionadas,
debido a la dificultad para delimitar ambos rifiones.

El analisis estadistico se llevo a cabo con el programa
SPSS®. Los datos se presentaron como media con desviacion
estandar y como mediana con el rango intercuartilico (dis-
tancia entre el percentil 25 y el percentil 75). Se considerd
significativa p <0,05.

N° casos

14

Resultados

La edad media al diagndstico fue de 30 dias (rango inter-
cuartilico 0-12 meses). El tiempo de seguimiento fue 5 afos
y 4 meses (rango intercuartilico 2 afos y 3 meses-7 afos y
8 meses).

De los 84 pacientes estudiados (fig. 1), 35 eran ERS
(13 derechas y 22 izquierdas); una ERS bilateral; 2 ERC sin
fusion (una derecha y otra izquierda); 17 ERC con fusion (11
izquierdas y 6 derechas) y 29 eran RH.

Como se observa en la figura 2, en 53/84 (63,09%) de
los pacientes los diagndsticos fueron prenatales. El diag-
nostico prenatal se establecid en 6 nifios con RH. En 8/84
(9,52%) el diagndstico se realizd tras detectar la ausencia
de rindn a la palpacion abdominal en periodo posnatal inme-
diato, en 8/84 (9,52%) de forma casual y los 15/84 restantes
(17,85%) durante el estudio de ITU, 14 de ellos afectados
de RH. En 6 casos habia antecedentes familiares de reflujo
vesicoureteral (RVU).

Al analizar el DMSA, el valor medio de la funcion renal
relativa del rifdn ectopico (RE) (34,4%) fue significativa-
mente menor (p <0,001) que la del rindn contralateral (RC)
(65,8%). En los RH no hubo diferencias significativas al
comparar la funcion renal relativa del rindn derecho (RD)
(47,17%) y del rindn izquierdo (RI) (52,57%).

De los 84 nifos estudiados 44/84 (52,38%) no tenian
anomalias nefrourolégicas asociadas, 35/84 (41,66%) pre-
sentaban una anomalia asociada y 5/84 (5,96%) presentaban
mas de una malformacion asociada del tracto urinario.

En las ER (fig. 3) se encontrd una incidencia de enferme-
dad nefrouroldgica asociada del 17/84 (20,23%) en el RE y
del 15/84 (17,85%) en el RC. La mayoria de las malformacio-
nes urolégicas correspondian a RVU 13/17 (76,47%) en el RE
y 9/15 (60%) en el RC. Se detectaron 4 rifones con displasia
renal multiquistica (DRM), 3/17 (17,64%) en REy 1/15 en RC
(6,66%). En 4/15 (26,66%) habia agenesia (ausencia de tejido
renal) del RC. Encontramos hidronefrosis 1/17 (5,88%) en RE
y en RC 1/15 (6,66%). En un caso existia una persistencia del
uraco. En los RH la incidencia de enfermedad nefrourolodgica
asociada fue 14/84 (16,66%), siendo la mas frecuente el RvU
11/14 (78,57%). En 2/14 (14,28%) se constatd una duplicidad
pieloureteral (DPU) y en 1/14 (7,47%) habia hidronefrosis.

El 21/84 (25,45%) de los pacientes presentaban una
enfermedad extrarrenal (tabla 1). Predominaron las ano-
malias del sistema esquelético en 9/84 (10,71%), genitales
en 5/84 (5,95%), anomalias cardiacas en 3/84 (3,57%) y
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Anomalias uroldgicas asociadas. DRM: displasia renal multiquistica. Agenesia renal. DPU: duplicidad pieloureteral.

Persistencia del uraco; Hidron.: hidronefrosis; RVU: reflujo vesicoureteral.
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Tabla 1 Anomalias extrarrenales (n=21)
N.° de
casos
Esqueléticas (10,71%)
Displasia de caderas 2
Anomalias en vértebras y escoliosis 2
Dismetria de extremidades 1
Anomalias costales 1
Anomalias en manos 2
Anomalias en pies 1
Genitales (5,95%)
Hipospadias 1
Criptorquidia 3
Estenosis del meato uretral 1
Malformaciones faciales (3,57%)
Labio leporino 2
Anoftalmia derecha 1
Cardiacas (3,57%)
Conducto arterioso 1
Comunicacion interventricular 1
Tetralogia de Fallot 1
Digestivas (1,19%)
Atresia de esofago (grado ) 1
Endocrinas (2,38%)
Diabetes insipida central 1
Hiperplasia suprarrenal 1

Asociadas a sindromes polimarformativos (9,52%)
Sindrome VACTERL
Sindrome de Turner
Hernia diafragmatica
Situs inversus abdominal
Sindrome de Pierre-Robbins
Sindrome de Alagille
Monosomia cromosomica 4q

O O GO

digestivas en 1/84 (1,19%). Con malformaciones faciales
nacieron 3/84 (3,57%), enfermedad endocrina 2/84 (2,38%)
y 8/84 (9,52%) presentaron un sindrome polimalformativo.

La complicacion urolégica mas frecuente fue la ITU
10/84 (11,91%). Sélo uno de estos ninos presentaba RVU
por lo que estaba en tratamiento profilactico continuo con
trimetoprima-sulfametoxazol (TMP-SMX).

Dos casos (2,38%) con rindn en herradura presentaron
durante la evolucion una atrofia renal como consecuencia de
obstruccion en la union pieloureteral. Se practicé una pie-
loplastia en uno de ellos tras detectarse una hidronefrosis
obstructiva pieloureteral. En otro nifio se realiz6 una nefrec-
tomia de un rindn ectopico afectado de DRM y se le extirpd
el uraco en el mismo acto operatorio. Durante el tiempo del
estudio no se detectaron litiasis, hipertension ni tumores.

Las anomalias extrarrenales que precisaron tratamiento
quirdrgico fueron: una anomalia en un pie, un hipospadias,
los 3 pacientes con criptorquidia, los 2 labios leporinos, la
anoftalmia requirid la colocacion de una protesis ocular, la
tetralogia de Fallot, la persistencia del conducto arterioso,
la atresia esofagica, la hernia diafragmatica, el sindrome de

VACTERL y el sindrome de Alagille que precis6 un trasplante
hepatico.

Discusion

En nuestra cohorte, el diagnostico de la mayoria de los
rifones ectopicos se realizaron en periodo prenatal y neo-
natal tras detectar la ausencia de un rindn en la fosa
renal correspondiente, bien ecograficamente o por palpa-
cion abdominal. En una revision retrospectiva de 13.705
fetos estudiados mediante ecografia, de los 40 casos iden-
tificados con una fosa renal vacia y con liquido amnidtico
normal, la causa subyacente en 24 pacientes fue la ectopia
renal, seguidos por la agenesia renal unilateral en 13¢. Resul-
tados parecidos se obtuvieron en otro estudio de similares
caracteristicas realizado en Kenia’. Los datos expuestos en
estas series indican que ante el hallazgo de una fosa renal
vacia se debe buscar un rifidn ectdpico. No ocurrié lo mismo
con los rifones en herradura, donde el diagnostico se realizd
en muchos casos en edad posnatal.

Es un hecho conocido que el rindn ectopico tiene una fun-
cion disminuida®®. En nuestro estudio el valor medio de la
funcion renal relativa del RE estaba significativamente dis-
minuido al compararla con la del RC. En cambio, al estudiar
la funcién renal relativa del Rl y del RD en los RH, no habia
diferencias significativas.

Entre las anomalias uroldgicas asociada, el RVU era la
mas frecuente'®'", Hay que destacar la elevada incidencia
de DRMYy de agenesia renal en los pacientes con ER cuando se
compara con otras series realizadas en la poblacion normal.
En un estudio reciente, la incidencia de estas dos mal-
formaciones en 6.088 recién nacidos detectadas mediante
ecografia posnatal fue de 6 casos de agenesia renal unilate-
ral y de 4 casos de DRM'2.

Las anomalias genitales en los pacientes masculinos
es una asociacion conocida. Entre los mas frecuentes se
encuentran la criptorquidia, el hipospadias y la duplicacion
de la uretra3. En las nifas, también se han descrito anoma-
lias uterinas y vaginales'3. Sin embargo, en nuestra serie no
encontramos ninguna anomalia genital femenina, si bien hay
que tener en cuenta que se trata de una poblacion pediatrica
y muchas malformaciones genitales femeninas se detectan
mas adelante, con la aparicion de sintomas ginecoldgicos
(dolor pélvico, infertilidad, abortos de repeticion, etc.).

Se han descrito asociaciones con anomalias extrarrenales
del aparato cardiovascular'#, del aparato esquelético’, fisu-
ras labiales y palatinas'® y también se han relacionado con
distintos sindromes polimalformativos'-"°. Lo mismo que
sucede nuestra serie.

La ectopia renal cruzada solitaria es una rara malfor-
macion que implica la migracion del rifdon ectopico al lado
contrario con ausencia del rifdn contralateral?®. En nuestro
caso esta malformacion estaba presente en un nifo afectado
de un sindrome de VACTERL (anomalias de extremidades,
vertebrales, anales, cardiacos, traquea, esofago, renales).
El sindrome de Turner se ha relacionado con el rifion en
herradura pero nuestra Unica paciente con esta monosomia
presentaba una ERC con fusion al RC en forma de L.

La ITU, la obstruccion de la via urinaria y los calculos son
las complicaciones uroldgicas mas frecuentes en la evolu-
cion de estos pacientes. La insercion andmala del uréter y su
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curso anormal pueden contribuir al desarrollo de un compo-
nente obstructivo al drenaje de la orina con el consiguiente
riesgo de presentar estas complicaciones?'-2, Llama la aten-
cion la escasa incidencia de complicaciones detectadas en
nuestra serie. Ello puede estar relacionado con que nues-
tros pacientes estan en la edad pediatrica y también a que
la mayoria de los pacientes son enviados a nuestra consulta
precozmente, antes de que desarrollen sintomas derivados
de su proceso nefrouroldgico.

En resumen, la deteccion de un rifdn ectdpico o en
herradura exige busqueda de otras anomalias nefrourologi-
cas asociadas (RVU, agenesia, DRM), anomalias estructurales
extrarrenales incluyendo anomalias genitales, esqueléti-
cas, cardiacas, faciales y sindromes polimalformativos. El
seguimiento ha de ser prolongado y deben ser evaluados
periddicamente para detectar posibles complicaciones.
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