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Malformaciones congénitas de rifidn y tracto urinario

* Frecuencia 0.3-1.6 por mil nacimientos

* Displasia unilateral 1/3000-5000 nacimientos

* Displasia bilateral 1/10000

* Anomalias migracion: Ectopia renal 1/1000
 Anomalias fusion como Rindn en herradura 1/600

Riesgo Insuficiencia renal

Infecciones urinarias

Litiasis renal



Reflujo Vesicoureteral

e Paso retrogrado no fisiologico de |la orina desde la vejiga a uréter

* RVU primario cuando no existe una causa evidente y se supone que es debido a un

defecto, bien anatémico o funcional, de la propia union ureterovesical

* RVU secundario al que esta ocasionado por una causa patogénica clara: procesos
obstructivos uretrales de causa anatdomica (valvulas de uretra posterior) o funcional

(vejiga neurdégena).



CLASIFICACION RVU

« CLASIFICACION

» La mas empleada es la clasificacion internacional del RVU en V grados

—



MALFORMACIONES CONGENITAS S. Kabuki

 HIDRONEFROSIS

* MEGAURETER

* Reflujo vesicoureteral

e Rinones en herradura

* Duplicidad sistemas colectores
* Hipoplasia renal

* Displasia renal ..
P ‘ Enfermedad renal cronica

* Agenesia renal



Malformaciones renales y tracto urinario en S. Kabuki

e 30-40 %

* Otras series mas elevado : 8/9 hidronefrosis +/-RVU
* Malformaciones mas frecuentes:

1 Agenesia/displasia renal (21%),

M Rifidn ectdpico/rindn en herradura (19%)

1 Hidronefrosis/reflujo vesico-ureteral (13%).

GENITALES
1 Hipospadias (7%), criptorquidia (15%), micropene (4%)
1 Hipoplasia de labios en nifas (6%).



Malformaciones renales en S. Kabuki

Estudio francés de 94 pacientes con S. Kabuki
49 mujeres. 45 varones
Ecografia renal 71/94

Malformaciones renales y via urinaria 37 % 5
Funcion renal

Malformaciones renales 21%: 68/94
- Rifién en herradura 10% Normal en 56/68: 82 %
: : : ERC estadio 2 10/68: 15 %
- (0)
Hipodisplasia renal 6 % ERT 1

Ectopia renal 4 %

Duplicacion renal 1 %

) .. o
Malformaciones tracto urinario S. Kabuki 15% e p—
Hidronefrosis 8 % J. of Pediatrics 2013
Duplicidad ureteral 7%



CASO

15 ANOS

INFECCION URINARIA POR KLEBSIELLA A LOS DOS MESES DE VIDA
Duplicidad renal izquierda.

DILATACION PIELOCALICIAL RI GRADO I11/IV DE PIELON INFERIOR
REFLUJO VESICOURETERAL IZQUIERDO GRADO |

Rifndn izquierdo masa tubular funcionante de un 46%, con una funcionalidad del 77% a nivel del

hemirrindn superior y del 23% a nivel del hemirrindn inferior

HIPERCALCIURIA EN TRATAMIENTO CON TIAZIDAS



CASO CLINICO

12 ANOS

- Rindn unico displasico ectopico pélvico

- ENFERMEDAD RENAL CRONICA ESTADIO Il KDOQI .
- Proteinuria

- Hiperpotasemia

- Hipogammaglobulinemia parcial IgA



INSUFICIENCIA RENAL CRONICA

« ENFERMEDAD RENAL CRONICA

* Reduccion del numero de nefronas

 Rindn displasico (mala diferenciacion del tejido renal)
e Riesgo de Insuficiencia renal

e Dialisis. Tx renal



PRUEBAS DE IMAGEN
e Ecografia renal y tracto urinario
e Cistouretrografia miccional (CUM)
e Gammagrafia renal (DMSA)

* Renograma



CUM




DMSA

POSTERIOR ANTERIOR

O.PI
O.PD

154 %

RINON IZQUIERDO

846 %

RINON DERECHO



ANALITICA

e SANGRE: Perfil renal. Funcion renal

* Orina 24 h (si es posible) o miccion unica

$

JProteinuria/albuminuria
JEstudio metabdlico en orina: ingesta de sal y proteinas

JFactores prelitiasis



* Medidas dietéticas

* Alimentacion con reduccion de proteinas

* Reducir sal segun precise

e Reducir alimentos ricos en K+ . Otras medidas segun caso
 ARA I

e Evitar farmacos nefrotoxicos

Progresion de Insuficiencia renal

Controlde TA
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