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La prevencion en Uropatias Congénitas
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Introduccion

La prevencion en uropatias congénitas (UC) tiene
varios niveles:
12 Prevenirla Ocurrencia
22 Prevenir el Dano Renal Fetal Irreversible
(Displasia)
32 Prevenir el Dano Renal Postnatal.

Como ejemplo se puede usar la Prevencion de
Accidentes de Trafico por Carretera:

Hay una serie de Normas y Cédigos de Circula-
cién, cuyo cumplimiento ayuda a evitar que ocurran
accidentes, y unas campanas publicitarias que fo-
mentan un comportamiento y una manera de condu-
cir que procuran evitar accidentes. Serian accidentes
por “Causa Endégena”. Se sabe que los accidentes
ademas de por la manera de conducir, se pueden
producir por el estado de la carretera y su senaliza-
cién “Causa Exdégena”, y hay unas actuaciones en el
diseno, construccién y mantenimiento de las carre-
teras, para minimizar los accidentes por esta causa.

Estos aspectos preventivos encaminados a QUE
NO SE PRODUZCAN accidentes, son un ejemplo de
PREVENCION PRIMARIA.

Como la Prevenciéon Primaria no es totalmente
efectiva, por si se produce un accidente, hay otra
serie de Avances Tecnolégicos, y Normas para su
utilizacién, que procuran disminuir las lesiones en los

ocupantes, (Cinturones de seguridad, Airbags, es-
tructura del vehiculo...). También van ayudados por
importantes campanas publicitarias para fomentar su
correcta utilizacion.

Seria un ejemplo de PREVENCION SECUNDA-
RIA.

Si el accidente de trafico se produce, hay otro
nivel importantisimo de actuacién, encaminado a que
las lesiones de los accidentados se traten pronto y
bien, para que sus secuelas sean lo menores posi-
bles. Aqui entrarian, la Policia, los Bomberos y los
Servicios Sanitarios (ambulancias, asistencia “
situ”, hospitales de diferente nivel, especialistas...).

Podriamos considerarlo en nuestro ejemplo
como PREVENCION TERCIARIA.

in

Con la UROPATIAS CONGENITAS, ocurre algo
muy similar. La actuacién cientifica se debe hacer a
estos tres niveles, pero siempre de la mano de
medidas sociales, y de politica sanitaria, que multi-
pliqguen la efectividad de los avances clinicos que
poco a poco se van logrando, y sean Utiles a toda la
sociedad.

LA PREVENCION PRIMARIA (P 12)
Es la mas importante, y consiste en lograr que

tanto el embridon como el feto se formen sin anomalias
y desarrollen adecuadamente. Esto es mas factible
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cuanto mejores son las condiciones de los padres, y
de suentorno.

El caso mas patente de la P 12 es la que se realiza
en la Vejiga Neuropatica por Espina Bifida (EB). Las
buenas condiciones de los padres pueden buscarse
con una adecuada PLANIFICACION FAMILIAR, que
aunque no es facil, es posible y muy recomendable.

Esta demostrada la relacién del Acido Félico
(AF) y Folatos maternos con los Defectos Con-
génitos, sobre todo del tubo neural. Los Folatos son
fundamentales en la embriogénesis, pues actian
como nutrientes esenciales, intervienen en la bio-
sintesis de las purinas y pirimidinas, (ADN/ARN), en la
biosintesis de la Serina y Metionina-Sam, y en la
degradacioén de laHomocisteina.

El AF es una vitamina B soluble, derivada de los
poliglutamatos de los Folatos. Se encuentra el las
hojas verdes de los vegetales, en algunas visceras, y
en la fruta fresca. Es susceptible de oxidarse y perder
sus propiedades entre un 50y un 90 % segun laforma
de conservarse y/o cocinarse.

Se sabe que la malnutricion y el consumo de
alcohol se relacionan con el bajo nivel de Folatos, y
una mayor prevalencia de defectos de tubo neural
(DTN).

También es conocida la relacion de algunas
patologias maternas (diabetes), y algunos farmacos
(algunos tratamientos hormonales, Acidos retindico
usado en dermatologia, y valpréico como antiepilép-
tico, carbamacepina, como principales), que resultan
teratdégenos en las primeras semanas de gestacion,
produciendo Defectos Congénitos.

La Espina Bifida, tiene ademas un factor genético,
con una clara incidencia familiar, de modo que una
pareja que haya tenido un hijo con EB, tiene 4 veces
mas riesgo de tener una recurrencia, que la pobla-
cién general.

Asi pues se puede definir un Grupo de Riesgo
formado por mujeres con:

Antecedentesde DTN

Diabetes

Abuso de alcohol

Drogadiccién

Malnutricion

Sindromes de Mal absorcién intestinal
Determinados tratamientos farmacol6gicos
Determinados genotipos (a determinar en un
futuro préximo)
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En este Grupo de Riesgo se ha visto que la
prevencién con Acido Félico es eficaz, (ademas de
suprimir los factores de riesgo que se pueda), pero
tomado PERICONCEPCIONALMENTE, es decir
desde antes y durante la gestacion.

La Prevencion con AF se ha intentado hacer de
diversas maneras:

1. Dieta rica en AF, de las fuentes naturales: No
se ha probado que prevenga los defectos
congénitos; precisa una planificacién a muy
largo plazo, y una ingesta muy selectiva y du-
plicada como minimo de estos productos; y
pueden existir factores genéticos y de otro
tipo que impliquen dificultades en la absor-
cién y/o metabolizacién.

2. Alimentos suplementados con AF (pan, leche,
cereales...): Suaportacion es importante pero
no suficiente para lograr una prevencion a
todas las mujeres.

3. Administracién de AF a dosis adecuada: Es el
Unico método comprobado cientificamente
que reduce la incidencia y la recurrencia de
DTN. Se ha demostrado que la prevencion
con AF redujo el riesgo de DTN enun 72 %, sin
observarse efectos adversos sobre el feto. Sin
embargo la administracion de multivitamini-
cos sin folatos no disminuye el riesgo.

La dosis adecuada de AF en poblacién de riesgo
se ha establecido en 4 MG / dia. En las mujeres de la
poblacién general, sin factores de riesgo, la dosis
eficaz es 0.4 MG / dia. Se considera que todas las
embarazadas deben tomar un suplemento de AF de
0.8a1MG/dia.

Para que la prevencion con AF sea eficaz debe
tomarse ANTES, Y DURANTE EL EMBARAZO. Es facil
de tomar cuando se sabe que existe embarazo, pero
no lo es tanto antes del mismo, porlo que:

TODA MUJER EN SITUACION DE EMBARAZO
POTENCIAL DEBERIA TOMAR 0.4 MG DE ACIDO
FOLICO DIARIO

Este mensaje deberia ser el eje de una campana
publicitaria disenada y difundida para llegar a todas
las mujeres de la poblacién general. Similar al “Si
bebes no conduzcas” de las campanas de preven-
cion de accidentes de trafico.

Otro mensaje importante es:

PLANIFICAR VUESTRO EMBARAZO.

Actualmente se planifica casi todo: el color de la
ropa y la decoracion de la habitacién del bebé antes
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de que nazca, el colegio, las vacaciones, el trabajo, la
inversién del ahorro, la jubilacion, se aseguran casa,
coche, vida, salud..... Pero pocas parejas planifican
un embarazo adecuadamente. No es frecuente que
vallan al médico preconcepcionalmente para cono-
cer si estan en las mejores condiciones para conse-
guir un embarazo lo méas saludable posible. Sin em-
bargo seria muy aconsejable una valoracion médica
de las condiciones de salud, una analitica general, y
comenzar atomar AF antes de intentar un embarazo

PREVENCION SECUNDARIA (P 22)

Consiste en conseguir que si se ha producido
alguna anomalia intrauterina, esta tenga las menores
consecuencias posibles.

Se basa en el Diagnoéstico Precoz y Preciso de
la anomalia, seguido de una valoracién experta. El
diagnéstico inicial es ecografico, pero en algunos
casos puede ser necesario un diagnostico bioqui-
mico. La valoracién experta, ademas de ginecol6-
gica, debe ser realizada por quienes estudian y tratan
la uropatias congénitas postnatales: urélogos, nefro-
logosy ecografistas pediatricos.

La ecografia gestacional (EG) debe hacerse a
todas las embarazadas, a ser posible en 3 ocasiones
como minimo, en las semanas 11, 22, y 33. La EG
debe especificar, desde el punto de vista urolégico:

1. Volumen de liquido amniético (LA)
Localizacion, tamafno y nivel de la dilatacion
Estructura del parénquima de ambos rinones
Llenado, vaciadoy capacidad vesical
Sexo
. Malformaciones asociadas

El volumen de LA orienta acerca de la produccién
— eliminacion de orina fetal. Un LA escaso, oligoam-
nios, es un indicador de mal pronostico, pues quiere
decir que o no se produce o no se elimina orina

La dilatacion de alguna parte del tracto urinario es
la anomalia mas frecuentemente diagnosticada. Las
pequenas dilataciones de pelvis renal, sin dilatacién
de calices, por lo general no son patolégicas (grado |
de la Sociedad de Urologia Fetal, SUF), aunque pre-
cisan un control ecogréfico. Por el contrario las dila-
taciones Pielo — Caliciales importantes (grado IV de la
SUF), probablemente precisaran tratamiento quirdr-
gico postnatal. La dilatacién del tracto urinario supe-
rior (TUS) bilateral supone un peor prondéstico, sobre
todo si se acompana de poco LA. Cuando la dila-
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tacion del TUS se acompana de una megavejiga, o de
una vejiga que no se vacia por completo, indica una
obstruccién dinamica o funcional del tracto urinario
inferior (TUI), y también tiene un peor prondstico,
sobre todo sihay poco LA.

Ecograficamente se puede sospechar la displasia
del parénquima renal, sobre todo por la presencia de
pequenos quistes en ambos rifones, lo que indica
mal prondstico. Suele verse en casos severos y pre-
coces de obstruccion del TUI. Pero la displasia mas
frecuentemente diagnosticada es la Displasia Renal
Multiquistica, que suele ser unilateral (la bilateral es
incompatible con lavida); el parénquima de ese rinén
estd sustituido por un racimo de quistes de tamafno y
numero variable; no significa mal prondstico por si
mismo salvo que existan malformaciones asociadas
en el rindn contralateral.

La dinamica vesical fetal es muy importante, y la
ecografia fetal (EF) debe evaluar siempre el vaciado
vesical. Una vejiga dilatada que no vacia es un indi-
cador de mal pronostico, suele acompanarse de dila-
tacion del TUS y oligoamnios. Supone una obstruc-
cion del TUI orgéanica o funcional. En fetos del sexo
masculino la causa mas probable son las Valvulas de
Uretra Posterior (VUP). En el sexo femenino, es
mucho menos frecuente, y suele tratarse de un raro
Sindrome de Megavejiga-Micro intestino-Hipoperis-
talsis, de prondstico fatal postnatal en la mayoria de
los casos; pero la megavejiga también puede ser un
problema funcional transitorio sobre todo si no hay
dilatacion del TUS, ni oligoamnios. Lo contrario a una
megavejiga, es una vejiga no identificable ecografica-
mente con LA normal, hallazgo que si se confirma en
repetidas EF, indica una extrofia de vejiga o de cloaca.

Las malformaciones asociadas a anomalias
urolégicas son mas frecuentes en las obstrucciones
de TUI, en las dilataciones bilaterales del TUS, y en
las displasias renales. Con frecuencia estas tres
entidades coinciden.

Las anomalias urologicas fetales podemos clasi-
ficarlas segun laEF en:

1. Nefropatiasy displasias sin dilatacion

2. Pieloectasia, o dilatacion piélica aislada

3. Dilatacién del TUS (célices, pelvis y/o uréter)
unilateral
idem bilateral
Dilataciénde TUly TUS
Displasias con dilatacién
Displasia Multiquistica

N o a M
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Los Marcadores ecograficos de prondstico fatal
(funcién renal neonatal incompatible con la vida,
Sindrome de Potter) son:

1. Ausenciadetejidorenal

2. Displasiarenal bilateral extrema

3. Severooligoamnios

Los Marcadores de prondstico grave (insuficien-
ciarenal) pueden ser:

1. Dilatacionde TUI, y TUS bilateral

2. Displasiarenal

3. Oligoamnios

Otros Métodos Diagnoésticos Fetales son el cario-
tipo y los analisis bioquimicos de suero y de orina
fetal. Se utilizan porindicaciones basadas en laEF.

1. El Cariotipo se considera indicado en las
nefropatias, displasias y dilataciones signifi-
cativas bilaterales. Esta en discusién en las
dilataciones unilaterales.

2. Elanalisis de Suero fetal. La B2- micro globu-
lina es un buen parametro para evaluar la
funciénrenal.

3. Elanalisis de Orina fetal. La determinacién de
iones, sobre todo sodio, ha demostrado una
buena correlacién con la funcién renal neo-
natal y postnatal, diferenciando tres niveles:
insuficiencia renal neonatal extrema irrecu-
perable, insuficiencia renal después de los 2
primeros afos, y funcién renal normal des-
pués de esa edad.

Se considera indicado el andlisis de orina y suero

fetal:

 En las dilataciones bilaterales o de tracto
urinario inferior, con oligoamnios

» Para confirmacién de prondstico fatal en EF
(severo oligoamnios, displasia extrema)

» Cuando hay discordancia o empeoramiento
enlos hallazgos delaEF

No estan, en general, indicados en las dilatacio-
nesy displasias unilaterales, con LA normal.

Hay discusion para su indicacion en la dilatacio-
nes bilaterales del TUS con LA normal.

Gracias al Diagnéstico Precoz y Preciso siste-
matico a toda la poblacion, se selecciona un grupo
especifico que precisa otro nivel de prevencion.

PREVENCION TERCIARIA (P 32).

Ante una anomalia urolégica fetal, con la informa-
cion obtenida de la ecografia, cariotipo, y bioquimica
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de sangre y orina fetales, se puede decidir la actua-
cion durante y después del embarazo, que en lineas
generales puede ser:

1. Terminacion del embarazo.
Parto pretérmino y tratamiento postnatal.
Derivaciones Prenatales
Cirugia Intrauterina
Parto atérmino y manejo postnatal.

a s e

Es muy recomendable que exista un Comité de
Diagnéstico y Tratamiento Prenatal, para decidir
conjuntamente lainformacién que se lesvaadaralos
padres incluyendo diagnéstico, prondstico, y posi-
bilidades terapéuticas. Este Comité, para la uropatias
fetales, debe incluir ginecdélogo, ecografista, gene-
tista, neonatélogo, urélogo y nefrélogo pediatrico, y
sifuera posible un experto en bioética

1. Terminaciéon del Embarazo. No se puede
considerar realmente una prevencién. Aparte
de las consideraciones bioéticas y religiosas,
es de capital importancia, que los padres
tengan informacion directa y completa de los
expertos en el tratamiento de uropatias con-
génitas, urélogos y nefrélogos pediatricos,
antes de decidir acabar con la vida de su hijo.

2. Parto pretérmino para tratamiento inmedia-
to postnatal. Estaria indicado en fetos en el
ultimo trimestre de gestacion con dilatacion
del TUS bilateral, y/o del TUI, progresivas, con
LA algo disminuido, y con marcadores de
orinay sangre fetal que indiquen funcién renal
postnatal compatible con la vida. También
podria estar indicado en caso de sufrimiento
fetal por compresién de 6rganos vecinos por
gran dilataciéon del TUS. El problema es el bajo
peso al nacer, y la inmadurez pulmonar, con
riesgo de membrana hialina postnatal. Por
esta razén, si se decide adelantar el parto

debe hacerse:
e Cuando el feto y sus pulmones estan
“maduros”

* O previa “maduracién” pulmonar, con tra-
tamiento, generalmente con corticoides

3. Derivaciones Prenatales. Es un campo muy

discutido, porque no ha dado los resultados

tan satisfactorios que se esperaban, y por las

complicaciones maternas y fetales, asi como

por problemas técnicos de la derivacion. Se
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idearon para evitar el deterioro renal fetal
severo, y disminuir tanto la mortalidad como la
insuficiencia renal irreversible postnatal. Se
centra en las uropatias bilaterales graves
diagnosticadas en los primeros meses de la
gestacion, es decir en fetos en los que no era
posible un parto pretérmino con tratamiento
precoz postnatal de suanomalia.

Las complicaciones incluyen la infeccion,
el aborto espontaneo, la muerte fetal, y a ve-
ces materna, entre las més graves.

La derivacién es un Shunt Vésico Amnié-
tico, mediante un catéter de doble J, que se
coloca por punciéon eco dirigida. Los pro-
blemas inherentes a este procedimiento
incluyen la obstruccién del catéter, y la des-
colocacién por salida del extremo fetal de la
vejiga. Ademas hay que considerar las
dificultades técnicas de la colocacién, y la
posible latrogenia durante la misma.

Por todo esto se han limitado mucho tanto
sus indicaciones, como los centros donde se
practica, con objeto de aumentar la experien-
ciay mejorar la proporcién riesgo / beneficio.

Actualmente se considera, en general,
que solo debeindicarse en

* Fetos del sexo masculino

« Conobstruccién del TUly megavejiga,

e Sindisplasiarenal,

« Con marcadores bioquimicos (de fun-

ciénrenal) favorables

« Durante el 22trimestre de gestacion.

e Concariotipo normal

¢ Sin Malformaciones Asociadas mayo-

res

Si el feto reline las Ultimas condiciones,
pero es femenino, el diagndstico méas proba-
ble es el de Megavejiga Micro intestino e
Hipoperistalsis, que como se mencion6 antes
tiene un prondstico fatal. En el feto masculino
el diagnéstico mas probable es el de Valvulas
de Uretra Posterior (VUP); si las VUP son muy
oclusivas y muy precoces, la posibilidad de
displasia es grande, y el beneficio de la deri-
vacion intrautero pequeno.

La Cirugia intrautero esta en fase experi-
mental, aplicdndose al cierre precoz de la
mielo displasia para disminuir sus secuelas,
entre ellas la Vejiga Neuropatica; y a la toma
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de biopsia vesical para cultivo de tejidos y

reconstruccion neonatal de la Extrofia Vesical.

También se trabaja en la linea de la vesi-

costomia fetal.

El Parto a término y manejo postnatal, es la

conducta maés frecuente, debido a que la ma-

yoria de las uropatias fetales son unilaterales,

y de ellas la mayoria son dilataciones grados |

a lll de la SUF, que incluso con frecuencia no

precisaran Tratamiento Quirurgico.

« Ladilatacion Pielo Calicial debe estudiarse
con ecografia a la primera semana de vida
y con is6topos al principio del 22 mes,
pues la inmadurez renal puede dar resul-
tados equivocos. Si la dilatacion es extre-
ma, con rindn visible y palpable, se estu-
diara y operara en las primeras semanas.
El diametro ecografico antero posterior de
la pelvis renal en la vision transversa tiene
una orientacién pronostica, de modo que
las dilataciones menores de 2 cm., es
poco probable que precisen cirugia, mien-
tras que las mayores de 3 cm. probable-
mente necesitaran ser operadas.

« Si la dilatacién es ademas ureteral, se
debe hacer un Cistograma para estudiar
un posible Reflujo Vésico Ureteral, que si
es Primario y sin infecciones, no esta
indicado, en general, operarlo durante el
primer ano.

« Si hay sospecha de Obstruccion del TUI
por VUP o Ureterocele, debe colocarse
una sonda vesical, instaurar profilaxis anti-
bidtica, confirmar el diagndstico con eco-
grafiay cistograma, y tratarlo en las prime-
ras semanas, cuando se estabilice la
funcién renal.

» La Vejiga Neuropética, generalmente 22 a
Espina Bifida, se beneficia de una sonda
vesical y profilaxis antibidtica durante el
postoperatorio neuroquirdrgico. Antes de
dejar el hospital en recién nacido debe ser
estudiado con ecografia, cistograma vy
urodindmica (que se pueden hacer simul-
taneas con la videourodinamica). Se con-
sidera Vejiga de Riesgo si:

La Presion de Pérdida de Liquido es
superiora30cm. deagua
Existe Reflujo Vésico Ureteral
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Existe Dilatacion del TUS
En estos casos la prevencion del deterioro
renal progresivo consiste en el Cateterismo
Intermitente desde el momento del diagnés-
tico en ambos sexos, asociado a la adminis-
tracion de Anticolinérgicos.

Resumen

La Prevencion de las Uropatias congénitas debe
empezar por una planificacién de un embarazo salu-
dable, abandonando habitos nocivos, y suplemen-
tando con AF.

Se continla con un despistaje ecografico ges-
tacional sistematico, y un Diagnéstico Precoz y Pre-
ciso de las anomalias fetales encontradas, que puede
complementarse en algunos casos con la analitica
del sueroy orinafetales

La valoracion de las anomalias por un Comité de
Diagnéstico y Tratamiento Prenatal, supone una ga-

www.apurologia.pt

Carlos Miguélez

rantia para escoger la mejor opcion terapéutica en
cada caso.

La prevencién del deterioro renal progresivo se
basa en un Tratamiento Precoz pero sélo en las ano-
malias que lo precisen, pues mas de la mitad no pre-
cisarantratamiento.

El tratamiento precoz, en la mayoria de los casos
que lo precisen, podra hacerse en el periodo neona-
taltras un parto atérmino.

En algunos fetos con uropatia bilateral puede ser
necesario adelantar la fecha de parto, tras una
maduraciéon pulmonar adecuada.

Sélo en casos excepcionales, muy selecciona-
dos, con uropatia bilateral, de aparicién muy precoz,
y sin displasia renal, el tratamiento intrautero puede
ser beneficioso, pero conlleva un considerable riesgo
para el feto y para la madre. Por ello, debe realizarse
en Hospitales de referencia, dentro de un Plan
Nacional de Prevencion y Tratamiento de Malforma-
ciones Congénitas.



