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Ectopia renal cruzada no fusionada con malformacién anorrectal y
ureterocele en un nifio

Dr. Jonathan J. Aguilar-Cota,* Dr. Rafael Alvarado-Garcia,** Dr. José Ramdn Garrido**

RESUMEN

La ectopia renal cruzada (ERC) fue descrita por primera vez por Pannorlus en 1654. Ocurre en 1 de cada 75,000 autopsias; pocas veces
se diagnostica en la nifiez. La anomalia consiste en que el rifidn ectopico cruza la linea media y se ubica junto al rifién contralateral, que
esta normalmente situado. El uréter del rifidn ectodpico, cruza nuevamente la linea media en sentido inverso para llegar a la vejiga en
posicion normal. Esta maiformacion frecuentemente se acomparia de otras anomalias. Informamos el caso de una ectopia renal cruzada
sin fusién de los rifones, con reflujo vesicoureteral, ureterocele y malformacion anorrectal. Embrioldgicamente el desarrollo de la ERC,
no es claro. La tomografia computada y el ultrasonido renal, permiten diagnosticar la anomalia. Su tratamiento va enfocado a preservar
la funcién renal y corregir las anomalias asociadas.
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ABSTRACT

Crossed renal ectopia (CRE), was first described by Pannorlus in 1654. Its incidence is 1 in 75,000 autopsies. The anomaly consists in
a transposition of one kidney to the opposite side; and the ureter crosses the midline to insert in its normal position in the bladder. A high
incidence of associated abnormalities has been reported. We report a case with unfused kidneys in crossed renal ectopia associated to
vesicoureteral reflux, ureterocele and anorectal malformation. Embryologic development of CRE is not clearly understood. Computerized
tomography scan and ultrasound have been used to diagnose CRE. The aim of the treatment is to preserve the renal function and to
correct associated anomalies.

Key words: Unfused crossed renal ectopia, vesicoureteral reflux, ureterocele, anorectal malformation.

vando un rifién ocupa una situacion distinta
a la habitual en el retroperitoneo y ademas
cruza la linea media para ubicarse en el lado
opuesto de donde normalmente se conecta a
la vejiga, se denomina ectopia renal cruzada. La ectopia
renal se descubre en estudios postmortem y rara vez
en vida. La ectopia renal cruzada (ERC) fue descrita
por primera vez por Pannorlus hace casi 350 afios '; es
una malformacion mas rara que la ectopia renal aislada
(ER). Se ve en una de cada 7,000 autopsias *°. El rifién
ectopico cruza la linea media y se ubica junto al rifién
contralateral que se encuentra en posicién normal; puede
o no fusionarse con él. El uréter del rifién ectépico cruza
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la linea media para conectar con la vejiga en posicion
normal. La irrigacion sanguinea de este rifion, proviene
de la aorta o las arterias iliacas; el nimero de arterias
puede variar '.

El diagnéstico generalmente se hace en forma incidental
durante estudios de gabinete para otros propésitos. Cuando
hay sintomas, el paciente sufre infeccidn de vias urinarias,
dolor abdominal y fiebre. Otros datos son una masa abdo-
minal palpable, hematuria, enuresis, insuficiencia renal e
hipertension arterial 2.

Informamos el caso de una ectopia renal cruzada sin
fusion renal, con reflujo vesicoureteral, ureterocele y una
malformacion anorrectal.
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CASO CLiNICO

Nifio de cinco afios de edad, enviado con diagnostico de
infeccion de vias urinarias; malformacién anorrectal con
fistula rectouretral. A los tres meses de vida se realizé una
anorrectoplastia sagital posterior con cierre de la fistula
rectouretral. A la edad de tres afios tuvo infeccion de vias
urinarias. Se le hizo una urografia excretora que mostré
ambas pelvis renales en la fosa renal derecha; habia
obstruccion del uréter ectopico izquierdo cruzado a nivel
medio (Figura 1). Un gammagrama renal mostré filtra-
cién glomerular adecuada en ambos rifiones, con patrén
obstructivo del uréter ectdpico. Una cistoscopia permitié
identificar un ureterocele izquierdo. El paciente se operd
para abrir el ureterocele en la parte superior; en ese mismo
tiempo operatorio se realizé una laparoscopia exploradora
con lo cual se identificaron ambos rifiones ubicados del
lado derecho, no fusionados, con riitén y uréter derecho

Figura 1. Urografia excretora con obstruccién media del uréter
cruzado. (flechas superior e inferior) Se muestra la zona de obs-
truccion por bandas congénitas.

de apariencia macroscopica normal y rifién izquierdo dila-
tado; habia ectasia ureteral proximal, causada por bandas
fibrosas congénitas compresivas sobre el tercio medio del
uréter, que fueron seccionadas con bisturi arménico. Dos
meses después de la intervencidon quirtrgica se realizaron
estudios de gabinete de control: Una urografia excretora,
mostr6é adecuada filtracion del medio de contraste en
ambos rifiones (Figura 2) y eliminacion normal del me-
dio de contraste por ambos uréteres. Por el antecedente
de la apertura quirargica del uréter cruzado, se hizo un
cistouretrograma el cual mostré reflujo vesicoureteral
grado IV sin anormalidades vesicales (Figura 3). El gam-
magrama renal de control revel6 adecuada perfusion renal
bilateral y retardo en el aclaramiento del radiotrazador
del uréter izquierdo. Por tal motivo se decidié realizar un
reimplante vesicoureteral izquierdo tipo Cohen que tuvo
buen resultado. El paciente no ha vuelto a tener infeccion
de las vias urinarias.

Figura 2. Urografia excretora de control, posterior a liberacion de
las bandas por via laparoscépica; sin proceso obstructivo.
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Figura 3. Cistouretrografia con reflujo vesicoureteral grado V,
después del tratamiento laparoscépico. Ambas pelvis renales en
el lado derecho.

DISCUSION

El desarrollo embrionario y fetal del rifién y de las vias
urinarias es un proceso muy complejo. La formacién del
metanefros o rifion definitivo de los mamiferos se inicia a
partir de la quinta semana de vida intrauterina y su desa-
rrollo depende de la interaccion de sus dos compartimentos
tisulares: la yema ureteral, proveniente del conducto de
Wolf, que da lugar al uréter, pelvis, calices y tubulos co-
lectores; y el blastema mesenquimatoso nefrégeno, masa
de células mesenquimatosas no diferenciadas de las que
derivan las nefronas. Al progresar la maduracion del rifién,
la yema ureteral forma el uréter, asciende desde su situa-
cién pélvica inicial hacia la posicién lumbar y gira hacia
dentro sobre su eje longitudinal. La rotacion da lugar a la
ectopia renal cruzada *.

Embriologicamente el desarrollo de la ERC, no es
claro. Se han formulado diferentes teorias para explicar
la migracion anormal que origina la ERC aunque ninguna
de ellas ha sido aceptada. La teoria mecanica propone que
la compresién producida por unas arterias umbilicales de
ubicacion anormal, obligarian al rifién a la ascension por
el lado de menor resistencia (Wilmer 1938) 4°. La teoria
ureteral implicaria el cruzamiento anormal del esbozo

ureteral hacia el lado opuesto, de forma que se uniria al
blastema metanéfrico contralateral estimulando la for-
macion de dos rifiones del mismo lado (Alexander y cols.
1950) 3. La teoria de Ia migracion inducida propone que
determinados estimulos bioquimicos guiaran la ascension
renal (Ashley y Mostofi 1960) *°. La teoria teratogénica,
que afectaria al feto entre la cuarta y la octava semanas
{Kelalis 1973) *5. Finalmente la teoria de la rotacion
anormal del extremo caudal del feto en desarrollo (Cook
y Stephens 1977) *3,

Todas estas teorias presentan muchas lagunas. Es dificil
que las arterias umbilicales puedan bloquear el ascenso
renal en un solo lado del embridn, y que en ultimo caso
condicionarian simplemente la aparicion de un rifién ec-
tépico pelviano homolateral. Tampoco parece plausible
la explicacion de causa ureteral ya que en ese caso todos
los rifiones formados por este mecanismo presentarian
obligadamente una importante fusion.

Las teorias teratogénica y de rotacion del extremo cau-
dal implicarian la coexistencia de graves malformaciones
asociadas de los érganos genitourinarios y de otros siste-
mas que aparecen sélo en raras ocasiones *S.

La ERC es mas frecuente en varones en una relacion
masculino/femenino de 1.4/1, y dos a tres veces mds
comun del lado derecho que el izquierdo. La variedad no
fusionada es mas comun del lado derecho. La frecuencia
para la ectopia renal cruzada sin fusion es diez veces menor
que la variedad fusionada. Internacionalmente se acepta la
clasificacién de McDonald y McClellan 7 (Figura 4).

La ectopia renal cruzada con fusién (tipo A) ha sido
dividida a su vez en: rifién fusionado unilateral inferior,
rifién sigmoideo o en S, rifién en L, rifién en torta, rifién
en disco y rifién fusionado unilateral superior. El segundo
grupo por orden de frecuencia es la ERC sin fusion, que
constituye casi 10% de los casos, mientras que los otros
dos grupos, la ERC en rifién solitario y la ERC bilateral,
son variedades inusuales ®.

Figura 4. Clasificacion de la ectopia renal cruzada (4 tipos).
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La malrotaciéon del rifion ectdpico es la caracteristica
constante. Generalmente la orientacion de los rifiones
ectopicos cruzados es vertical, pero se pueden encontrar
en sentido perpendicular en relacién al rifion contralateral.
El diagnostico suele ser incidental durante el estudio de
otros padecimientos.

El diagnéstico de la ERC puede ser dificil, por la am-
bigliedad de los sintomas: dolor abdominal difuso, masa
palpable, hematuria, infeccion de vias urinarias y disuria >.
Pueden coexistir otras enfermedades de las vias urinarias
como el reflujo vesicoureteral (hasta en 20% de los casos),
infeccion de vias urinarias, litiasis renal e hipertension
renovascular que puede complicarse con obstruccion de la
unién ureteropélvica debido a la mala posicién renal, asi
como presencia de vasculatura aberrante y bandas congéni-
tas 2. Otras anomalias pueden ser megauréter, hipospadias,
criptorquidia, valvas uretrales posteriores y displasia
quistica. Anormalidades congénitas acompafiantes son la
agenesia de las trompas de Falopio y ovarios, problemas
esqueléticos (espina bifida, hemivértebra, escoliosis y
luxacién congénita de la cadera), malformacién anorrectal,
atresia esofagica con fistula y anomalias cardiopulmona-
res. Nuestro paciente tenia anomalias asociadas a la ERC:
malformacién anorrectal y ureterocele.

La tomografia computada (TC) y el ultrasonido renal,
permitieron identificar la ERC. La TC contrastada con
reconstruccién tridimensional supera al ultrasonido para
detallar la situacion anatdémica del rifion ectdpico. El
gammagrama renal dindmico es util para determinar la
posicion del rifidn y valorar la funcién del rifidn ectépico,
y normar la conducta quirdrgica.

El tratamiento quirargico de este padecimiento debe
basarse en un estudio minucioso y un seguimiento estricto,
debido a que puede haber patologias urinarias asociadas
que se descubren durante el tratamiento. En caso de

exclusion renal del érgano ectopico, deben tomarse las
mismas consideraciones para nefrectomia como si no
fuera ectdpico. Si estd indicada una nefrectomia, siempre
la técnica laparoscopica es una opcion aceptable aun si se
trata de la variedad fusionada °.

En nuestro caso las anomalias asociadas eran similares a
lo descrito en la literatura. Se desconocen los mecanismos
para que estas anomalias se asocien. Siempre habra que
buscar intencionadamente reflujo vesicoureteral (RVU)
asi como problemas obstructivos o displasicos. En nuestro
paciente se diagnostico en forma oportuna la ERC, gracias
a lo cual conserva una funcion renal adecuada del rifion
afectado.
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