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Uréteres ectopicos en sistema unico.
Revision de 19 casos

M.S. Fernandez, V. Ibafez, F. Estornell, C. Reig, C. Dominguez, M. Martinez, F. Garcia-Ibarra

Departamento de Cirugia Pedidtrica, Seccion de Urologia Pedidatrica, Hospital Infantil «La Fey, Valencia.

REsuMEN: El uréter ectopico dependiente de un rifion sin duplicidad
se asocia con frecuencia a miltiples anomalias congénitas, y su unidad
renal suele ser anomala. Diecinueve casos de uréteres ectopicos en sis-
tema tinico fueron diagnosticados y tratados en nuestro centro en los
ultimos 20 afios, en pacientes menores de 11 afios. En dos casos la ano-
malia era bilateral y un 63% tenia malformaciones asociadas, siendo
la mas frecuente la atresia anorrectal. La incidencia de reflujo al uré-
ter ectopico fue del 57% y la asociacion a agenesia renal uni o con-
tralateral del 26,3%. Trece uréteres ectopicos fueron reimplantados en
vejiga, y en los casos de mala funcion renal se realizé nefroureterec-
tomia. El tiempo de seguimiento oscild entre 10 meses y 14 afios,
cursando el 68% sin complicaciones, con funcion renal normal. Dos
pacientes presentaron una insuficiencia renal que les llevo al tras-
plante. El diagndstico de esta patologia requiere un alto grado de sos-
pecha, surgiendo con frecuencia como hallazgo casual al estudiar otras
manifestaciones. Sin embargo, la importante alteracion de la funcion
renal que puede ocasionar hace que sean necesarios un diagnostico y
tratamiento precoces. Hay que destacar la gran incidencia de reflujo al
uréter ectdpico y asociacion a agenesia renal en los dependientes de
sistema unico en relacion a los que presentan duplicidad.

PaLABRrAS CLAVE: Uréter ectopico de sistema tinico; Nifios; Reflujo
vésico-ureteral; Agenesia renal.

SINGLE-SYSTEM ECTOPIC URETERS. A REVIEW OF 19 CASES

ABSTRACT: Single system ectopic ureters are usually associated with
multiple congenital abnormalities and the corresponding renal units
is frequently abnormal. 19 cases of single system ectopic ureters we-
re diagnosed and treated in our hospital during the last 20 years. The
patients were less than 11 years old. The abnormality was bilateral in
two cases and the 63% of all had associated malformations, being the
anorectal abnormalities the most frequent. The incidence of reflux in-
to the ectopic ureter was 57%, and the association to unilateral or con-
tralateral renal agenesis, 26.3%. Thirteen ectopic ureters were reim-
planted successfully into the bladder, and the cases of nonfunctioning
kidneys were removed (nephroureterectomy). The follow-up period
was 10 months to 14 years, developing the 68% of the cases without
any complication and a good renal function. Two patients were trans-
plantated due to a kidney failure. Diagnosis is often extremely difficult
and requires a high degree of suspicion. This diagnosis may be inci-
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dental, and it may be made during investigation of patients with other
malformations. An early diagnosis and treatment must be made in or-
der to avoid a disturbance of renal function. We wish to point up the
high incidence of reflux into the ectopic ureter and the high association
to renal agenesis in the single system ectopic ureters in comparison with
ectopic ureter of duplex system.

Key Worbs: Ectopic ureter; Single system; Children; Vesicoureteral
reflux; Renal agenesis.

INTRODUCCION

El uréter ectdpico en sistema unico es definido como el
dependiente de un rifién sin duplicidad cuya apertura se en-
cuentra en una posicion distal al trigono vesical®-?. Es fre-
cuente su asociacion a anomalias congénitas de otros drga-
nos, y con frecuencia su unidad renal es anormal®.

El objetivo de este trabajo es la revision de la experien-
cia de nuestro centro en los casos pediatricos, durante los ul-
timos 20 afios.

MATERIAL Y METODOS

Entre 1978 y 1997 han sido tratados en el Hospital Infantil
«La Fex de Valencia 55 pacientes con uréteres ectopicos, de
los cuales 19 eran dependientes de sistemas tnicos, sin du-
plicidad.

Retrospectivamente analizamos edad de presentacion, se-
X0, sintomatologia, localizacion anatdmica, afectacion renal,
malformaciones asociadas, aproximacion diagndstica, trata-
miento y complicaciones.

RESULTADOS

Fueron diagnosticados 9 nifios y 10 niflas de ectopias ure-
terales en sistemas sin duplicidad, dos de ellos bilaterales,
con edades comprendidas entre 3 dias y 11 afios (media de
edad: 2,18 afios). Seis se diagnosticaron durante el estudio de

Uréteres ectdpicos en sistema Unico. Revision de 19 casos 103



Tabla1 Espectro de anormalidades en uréteres ectopicos de sistema éinico
Sexo/Edad Anomalia Rifién ipsilateral  Rifion contralateral Asociacion urologica — Otras malformaciones
1* M/3d Bilateral/uretra post. RVU RVU Diverticulo vesical ~ Atresia anorrectal/atresia
ileal/onfalocele/pies
zambos/didstasis pubica
2 M/9d Derecho/uretra post. ~ RVU/bifidez/UHN Agenesia Fistula rectouretral Atresia anorrectal
renal hipospadias hemivértebra/henia hiato
escrotal
3 F/5m Derecho/cuello RVU/UHN Agenesia Atresia anorrectal
vesical renal hemivértebra/atrofia miembro
inf./hexodactilia
4 M/3 m Bilateral/uretra post. RVU RVU Valvulas uretra Estrabismo
posterior convergente/hipotonia
muscular
5 M/1 m Derecho/cuello RVU/no rotacion Agenesia Fistula rectouretral ~ Atresia anorrectal/alterac.
vesical renal renal criptorquidea vertebrales/cardiopatia
6 M/14m  Izquierdo/uretra post. Agenesia renal RVU Dilatacion utriculo
7 M/10 m Derecho/uretra post. RVU/dismorfia Normal
pielocalicial
8 M/18 m  Izquierdo/cuello vesical RVU/EUPU Normal Criptorquidea
9 M/8a Derecho/vesicula Agenesia renal Normal Criptorquidea Dismorfia facial/retraso
seminal psicomotor/HIB
10 F3a4m  Derecho/uretra post. UHN RVU
11 F/A5d Izquierdo/uretra Bifidez RVU Atresia anorrectal/cardiopatia
post. congénita
12 F2a Derecho/cuello Ectopia renal RVU/diverticulo Dismorfia facial
vesical paraureteral
13 F3m Izquierdo/uretra posterior RVU Normal
14 M22d Izquierdo/uretra RVU/anulacién RVU
post. funcional
15 M/7m  Derecho/cuello vesical UHN Normal Duplicidad vaginal
16 F2m Izquierdo/uretra post. RVU Normal Reflujo gastroesofagico
17 F/4a Derecho/vagina Rifion multiquistico Normal
18 F/7a Derecho/cérvix Rifién multiquistico Normal
19 F/l1la9m Derecho/cuello UHN/ectopia renal RVU Utero bicorne/ovario derecho
vesical poliquistico/cardiopatia conggénita

* Fallecio a los 3 meses por sepsis 2* a enterocolitis necrotizante. d: dias; m: meses; a: afios: RVU: reflujo vésico-ureteral; UHN: urétero-hidro-
nefrosis; EUPU: estenosis union pielo-ureteral; HIB: hernia inguinal bilateral.

malformaciones uroldgicas en pacientes con atresia anorrec-
tal, dos se presentaron con incontinencia entre micciones nor-
males, uno con insuficiencia renal al nacimiento y el resto
con infecciones urinarias. En 6 de estos pacientes la ecogra-
fia prenatal fue muy util al detectar alteraciones que hicieron
poner en marcha la bateria de pruebas diagndsticas.

El lugar de desembocadura del uréter ectdpico ha sido
en la uretra posterior (n = 10), cuello vesical (n = 6), vesicu-
la seminal (n= 1), cérvix (n=1) y vagina (n=1). E1 63% (12
pacientes) presentaban otras malformaciones uroldgicas o sis-
témicas, siendo las mas frecuentes las atresias anorrectales.
De las uroldgicas destacan dos agenesias renales unilatera-
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les y tres contralaterales, lo que supone una asociacion a age-
nesia renal del 26,3%. La incidencia de reflujo al uréter ectd-
pico de sistema tnico es del 57% (12 de 21, al haber dos bi-
laterales) (Tabla I). La relacion entre la desembocadura del
uréter ectopico y la alteracion renal se muestra en la tabla II.

Todos fueron estudiados mediante ecografia, cistografia
miccional y urografia intravenosa (Fig. 1). Se realizaron 5 re-
nogramas isotopicos, 6 vaginogramas y 8 valoraciones en-
doscopicas. Tratamientos intervencionistas previos al trata-
miento fueron llevados a cabo en cuatro nifios (puncion re-
nal o ureterostomia cutanea).

Todos los pacientes fueron intervenidos quiriirgicamen-
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Tabla II Relacion entre la desembocadura del uréter
ectopico y la alteracion renal
Funcion renal Displasia Agenesia  Agenesia
conservada unilateral contralateral

Uretra posterior 5 2 1 1
Cuello vesical 5 — — 2
Cérvix — 1 — —
Vagina — 1 — —
Vesiculas seminales — — 1 —

te a excepcidn de un nifio que muri6 a los 3 meses de edad
por una sepsis secundaria a una enterocolitis necrotizante sin
llegar a intervenirse (presentaba ademds un onfalocele, atre-
sia ileal y atresia anorrectal); 13 uréteres fueron reimplanta-
dos en vejiga sin complicaciones con la técnica de Politano;
en el resto se realizo nefroureterectomia. El periodo de se-
guimiento ha oscilado entre 10 meses y 14 afios, cursando 13
de ellos sin complicaciones. Dos nifios requirieron trasplan-
te por alteracion de la funcion renal al asociarse en el rifion
contralateral una agenesia y un reflujo masivo, respectiva-
mente, y uno requiriéd ampliacion vesical con intestino.
Recidivaron los reflujos a los uréteres reimplantados en dos
casos, lo que ha obligado a reintervenir. Otra complicacion
fue la lesion del deferente en un nifio por la liberacion del
uréter hasta su desembocatura en utriculo prostatico.

Adicionales procedimientos quirargicos incluyeron re-
seccion de valvulas de uretra posterior en un caso, plasta de
la unidn pielo-ureteral en otro, ampliacioén vesical con in-
testino y el tratamiento quirargico adecuado para cada uno
de los casos de malformaciones anorrectales.

DISCUSION

Los uréteres ectopicos son anomalias que predominan
mas en mujeres, sobre todo asociadas a duplicidad ureteral
completa, apareciendo ésta en el 70-90% segun algunas se-
ries- 9, aunque nosotros la hemos encontrado en el 65,5%.
Cuando el uréter ectdpico forma parte de sistemas sin du-
plicidad suele ser més frecuente en varones® 7, a pesar de
que en nuestra serie sigue predominando en el sexo femeni-
no (relacién 10/9).

El origen embrioldgico se encuentra en la emergencia del
brote ureteral en una posicion mas cefélica a lo largo del con-
ducto mesonéfrico®+ 89, fallando en su incorporacion al tri-
gono vesical y quedando conectado a las estructuras que de-
rivan de dicho conducto. Cuanto més craneal sea el nacimiento
de la yema ureteral, se alcanzard el blastema renal mas pre-
cozmente, condicionando un deficiente contacto entre dicha
yema, de posicion andmala, y el centro receptivo de induc-
cion del blastema metanefrogénico(!?, lo que justificaria la
asociacion de agenesia o displasia renal. Por otra parte, se
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Figura 1. Imagen cistografica donde se observa reflujo a un uréter ec-
topico que desemboca en el tabique uretrovaginal.

considera que cuanto mas distal se encuentra la apertura del
uréter ectopico, mas anomalias renales existen®. En los 16
casos de ectopia dentro del tracto urinario, hemos encontra-
do 10 rifiones con funcién renal mds o menos conservada
(62,5% de normalidad), dos displésicos, una agenesia renal
unilateral y tres agenesias contralaterales; los tres casos con
ectopia dentro del tracto genital tenian displasia o agenesia
unilateral (0% de normalidad). También aquellos casos que
desembocan muy distalmente, sobre todo si son bilaterales,
pueden condicionar un anormal desarrollo de la vejiga®3- 1,

Los uréteres ectdpicos sin duplicidad se asocian con miil-
tiples anomalias congénitas, sin embargo, no hemos encon-
trado relacion entre el grado de alteracion renal y las otras
malformaciones acompafiantes. En nuestra serie, el 63% de
los niflos que presentan uréteres ectopicos de sistema nico
tienen alguna otra anomalia afiadida, frente al 5,5% de los
que aparecen en sistemas dobles®. También es de destacar la
gran incidencia de reflujo al uréter ectopico y la asociacion
a agenesia renal en estos sistemas inicos en relacion a los do-
bles (57% frente al 20% en el caso del reflujo, y 20% frente
al 0% en el caso de la agenesia)®©.

El diagnéstico de uréter ectopico de sistema tnico es di-
ficil y requiere un alto grado de sospecha®, surgiendo con
frecuencia como hallazgo casual durante el estudio de pa-
cientes con otras malformaciones, sin embargo, la importan-
te alteracion de la funcidn renal que puede ocasionar, hace
que sean necesarios un diagnostico y tratamiento precoces.
En este punto es de destacar la labor del diagnostico eco-
grafico prenatal. En otras ocasiones, las anomalias reno-vé-
sico-ureterales provocan una sintomatologia clinica que pet-
mite un diagndstico temprano® 2. Los sintomas clinicos de-
penden del sexo, de la posicion del orificio ureteral y de si
son uni o bilaterales. Lo mas frecuente es que comiencen
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en la infancia con infecciones urinarias, septicemia, masas
renales, fallo renal, etc., aunque pueden permanecer silen-
tes hasta la edad adulta® 3. En varones, se suelen presentar
con sintomas inespecificos siendo inusual la aparicion de in-
continencia®%; en mujeres, puede aparecer incontinencia uri-
naria entre micciones normales si es unilateral o inconti-
nencia total si es bilateral(4. Signos y sintomas de infeccio-
nes genitales pueden llegar a ser evidentes, aunque son mas
frecuentes en edades superiores!9.

En cuanto a las técnicas diagndsticas, las ecografias re-
no-vesicales son particularmente sensitivas en la identifica-
cion de hidronefrosis y pueden mostrar un uréter distal dila-
tado mas alla de su desembocadura normal en vejiga. Cuando
hay reflujo al uréter ectdpico, éste serd evidente en la cis-
touretrografia miccional y en casos de adecuada funcion re-
nal, también puede ser reconocido en la UIV. Los estudios
endoscdpicos seran utiles en la identificacion del orificio de
desembocadura; en nifias se debe realizar una cuidadosa exa-
minacion del introito vaginal y/o vaginoscopia®®. La histe-
rosalpingografia puede, en raras ocasiones, mostrar el uréter
ectopico, y generalmente es aplicable sdlo a casos apareci-
dos en mujeres adultas(?. Es de destacar la labor que esté ad-
quiriendo el diagndstico ecografico prenatal, que nos ha per-
mitido en seis de los mas recientes casos, llevar a cabo un
diagnostico y tratamiento precoces.

Para decidir el tipo de tratamiento a realizar es impres-
cindible conocer la funcion renal. Para ello son de gran uti-
lizad los estudios isotopicos, que nos mediran de forma mas
objetiva el grado de funcion y eliminacion del sistema afec-
to. Cuando el rifidn tiene una funcionalidad adecuada, el uré-
ter debe ser reimplantado en la vejiga, para lo cual muchas
veces necesitard ser acortado y modelado previamente.
Cuando los rifiones no son funcionales, debe realizarse ne-
froureterectomia, llegando lo mas distalmente posible, don-
de el uréter seré ligado y cortado®, sin necesidad de llegar
hasta su misma desembocadura, ya que podriamos aumen-
tar el riesgo de complicaciones, como sucedid en uno de
nuestros pacientes, en que fue seccionado accidentalmente
el conducto deferente al intentar liberar el uréter hasta su de-
sembocadura en utriculo prostatico. Aunque los rifiones son
con frecuencia displasicos por la anormal interaccion entre
la yema ureteral andmala y el blastema renal en desarrollo,
las infecciones urinarias recurrentes y la ectasia pueden em-
peorar la funcidn renal, por lo que se recomienda un diag-
nostico y tratamiento precoces. En pacientes con uréter ec-
topico de sistema Unico asociado a otras malformaciones
anorrectales, o en casos bilaterales donde existe un pobre de-
sarrollo vesical, pueden ser necesarias reconstrucciones en
varios tiempos y eventualmente son requeridas derivaciones
urinarias®.

Los buenos resultados obtenidos tras el tratamiento qui-
rargico (68% sin complicaciones) pueden ser explicados por
la existencia en estos casos de rifiones contralaterales que ase-
guraban un desarrollo vesical satisfactorio. No han tenido
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la misma suerte aquéllos en que se asociaba afectacion renal
contralateral. Los casos de uréteres ectopicos de sistema tni-
co bilaterales normalmente se asocian a un pobre prondsti-
co®, aunque algunos casos reportados en la literatura son
alentadores®* 12.. Uno de los nuestros murid a los 3 meses de
edad por una sepsis 2% a enterocolitis, y otro fue intervenido
precozmente tras el diagnostico, a la edad de 6 meses, reali-
zdndose reimplante bilateral con muy buenos resultados.
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