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INTRODUCCION

Las vdlvulas de uretra posterior (VUP) son la causa més
frecuente de obstruccion congénita parcial del tracto de sa-
lida de la vejiga en el var6n y condicionan una obstruccion
variable a la salida de la orina desde la vejiga, que ocasiona
una importante repercusion sobre el tracto urinario, la funcién
renal y el desarrollo pulmonar en los casos mas graves. Estas
alteraciones, variables en su severidad, afectan al vardn afecto
desde la etapa prenatal hasta la edad adulta, en muchos casos
de manera muy importante.

Las VUP estédn asociadas con dafio renal, que puede estar
presente al nacimiento y que en muchos casos es progresivo
determinando la aparicién de enfermedad renal crénica ter-
minal hasta en un 8% de los pacientes(V.

La funcién del tracto urinario inferior también se encuen-
tra afectada, condicionando secuelas que impactan tanto en
la salud del paciente como en su calidad de vida a lo largo de
todas las etapas de su vida. La disfuncién vesical condiciona
la aparicién de infecciones recurrentes, incontinencia urinaria
y en algunos casos tiene un efecto deletéreo crénico sobre el
tracto urinario superior con el desarrollo de lo que se conoce
como “vejiga valvular”®.

A pesar de que, en la actualidad en paises desarrollados,
en la mayoria de los casos el diagndstico es prenatal, la in-
cidencia de insuficiencia renal crénica y alteraciones de la
funcidn vesical en estos pacientes no parece haber variado
significativamente.

Con esta revision pretendemos dar una vision actualizada
tanto desde el punto de vista clinico como de la evidencia
disponible en los distintos aspectos de las vélvulas de uretra
posterior.
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EMBRIOLOGIA Y ANATOMIA

Entre la 5* y 7* semanas de gestacion se produce la
migracion del conducto mesonéfrico hasta su integracion
en la pared posterior del seno urogenital. Cuando dicha
integracion se produce de manera anémala (muy anterior)
se limita la migracion normal del conducto mesonéfrico y
este se fusiona en la pared anterior, lo que origina la forma-
cién de dos velos membranosos que discurren desde el veru
montanum en el suelo de la uretra, fusionandose en la linea
media en la cara anterior de la misma. El grado de fusion
de ambos velos determinard la gravedad de la obstruccion
al vaciado vesical y la consiguiente repercusion al tracto
urinario superior.

La historia en el diagndstico y clasificacién de las VUP asi
como las teorias sobre su embriologia no estd exenta de con-
troversias, sin embargo, la clasificacién de Young propuesta
en 1919 y que divide las VUP en 3 tipos diferentes es, aun en
la actualidad, la mas utilizada.

FISIOPATOLOGIA

Estd ampliamente demostrado que la obstruccidn uretral
prolongada, durante el periodo neonatal, causa anomalias tanto
anatémicas como fisioldgicas a todos los niveles del tracto
urinario, incluyendo trastornos en la funcién del musculo liso
de la vejiga el uréter y dafo en el parénquima renal.

El bloqueo al paso de la orina a nivel de la uretra condi-
ciona un aumento de la presion en la vejiga, que inicialmente
se acompaia de una hipertrofia compensadora e hiperplasia
del detrusor.

Estudios experimentales recientes han mostrado que la
obstruccidn del tracto de salida durante el desarrollo fetal
condiciona cambios significativos en la pared vesical tanto
a nivel histolégico como alteraciones moleculares®. Estos
cambios, incluyendo aquellos mediados por la activacion de
factores inducidos por la hipoxia, como se ha demostrado
tanto a nivel epitelial como mesenquimal en el modelo mu-
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rino por Iguchi et al, podria tener una influencia importante

en la fisiopatologia de la disfuncidn vesical en pacientes con

VUPO),

El examen histolégico de la vejiga en pacientes con VUP
pone de manifiesto hiperplasia e hipertrofia de las fibras mus-
culares del detrusor, asi como de su tejido conectivo, encon-
trando depdsitos de coldgeno en cantidad y composicion ané-
mala. Estos cambios histoldgicos se traducen en anomalias
de la funcién del detrusor que incluyen actividad vesical no
inhibida, pobre acomodacién y fallo miogénico primario.

El estudio de los mecanismos que inducen estos cambios
podria dar lugar a tratamiento®.

El dafio renal se produce por dos mecanismos bien di-
ferenciados,

—  Uropatia obstructiva, que ocasiona lesion tubular y glome-
rular secundarias a la persistencia de altas presiones sobre
el tracto urinario superior. Es potencialmente reversible
tras la resolucion de la obstruccidn y la reduccion de las
presiones.

— Displasia, como resultado de una embriogénesis anormal o
secundaria a las altas presiones durante el desarrollo renal.
Suele ser de tipo microquistico y se desarrolla preferente-
mente en la zona cortical. El grado de la displasia renal es
el factor mds determinante en el desarrollo de insuficiencia
renal en pacientes con VUP ya que es irreversible.

La obstruccidn del tracto urinario inferior y el deterioro
renal secundario a la misma se asocia también con diversos
grados de hipoplasia pulmonar, dependiendo de la edad de
aparicion del oligoamnios y de su severidad.

MANEJO PRENATAL

La incidencia de VUP es de alrededor de 2.10 por cada
10.000 recién nacidos vivos con una tasa de diagndstico pre-
natal variable desde el 40% al 70% segtin las series®.

El diagnéstico prenatal y la posibilidad de tratamiento
fetal ha determinado un cambio sustancial en el manejo de los
pacientes con sospecha de vélvulas de uretra posterior, siendo
este un drea de investigacion clinica adn en la actualidad.

Las herramientas de diagndstico prenatal fundamentales
son:

— Ecograffa. La vejiga y los rifiones se pueden identificar
mediante ecografia desde la semana 12 de gestacién y el
estudio prenatal tiene una sensibilidad del 95% y especi-
ficidad del 45% para la detecciénde VUP©,

- El diagnéstico de sospecha prenatal se basa en la apa-
ricién de signos especificos como la imagen en “ojo de
cerradura”, engrosamiento de la pared vesical, disten-
sién vesical asociado o no a oligoamnios®.

- Laecografia también permite evaluar la repercusion so-
bre el tracto urinario superior y mas importante ayudar
a establecer el grado de afectacion de la funcién renal
y por tanto establecer una clasificacién prondstica e
indicacién de tratamiento prenatal®©.
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— Estudio de la orina fetal. El andlisis de la orina fetal fue
considerado en el inicio del intervencionismo fetal como
un dato clave para establecer el grado de deterioro de la
funcién renal en el periodo prenatal. Se considera como
un marcador para predecir la evolucién de la funcién renal
tras el tratamiento fetal, fundamentalmente basado en el
andlisis de muestras seriadas de orina fetal.

— Ofras formas de estudios de imagen como la RMN no han
demostrado ventajas sobre la ecografia.

— Lafetoscopia, cuando se indica en fetos con sospecha de
VUP, tiene una doble aplicacién de confirmacion diagnés-
tica y terapéutica, ya que permite el tratamiento mediante
ablacion cistoscpica de las VUPO.

El objetivo del tratamiento fetal es evitar o disminuir la
afectacion de la funcidn renal y por tanto su consecuencia
mads nefasta, la hipoplasia pulmonar, que es una de las causas
fundamentales de morbimortalidad perinatal. En sus inicios, a
mediados de los 80, el tratamiento basado fundamentalmente
en drenaje vesical seriado o en shunting vésico-amnidtico
estuvo acompafiado de una alta tasa de complicaciones y no
pudo demostrar su utilidad en la mejora del prondstico de
estos pacientes®.

Sin embargo, las mejoras técnicas y la sistematizacion en
el manejo de estos fetos y los resultados de estudios multi-
céntricos como el PLUTO® han podido demostrar ventajas
en la supervivencia de los fetos, e incluso un posible efecto
positivo sobre la funcién renal en los casos de tratamiento
cistoscopico fetal©.

La Sociedad de Urologia Fetal en 20167 propone una
sistematizacion para la seleccion de pacientes candidatos a
intervencionismo fetal basado en:

— Marcadores urinarios fetales de funcién renal.

— El grado de oligoamnios como marcador de la severidad
de la obstruccidn.

— Identificacién de cambios displasicos/quisticos en el tejido
renal.

Segtin los criterios del consenso multidisciplinario de la
SFU se establecen 3 estadios basados en estos pardmetros:
— Estadio 1. Bajo riesgo de desarrollar insuficiencia renal o

hipoplasia pulmonar en el que el intervencionismo fetal

no debe de ser indicado.

— Estadio 2. Alto riesgo de deterioro de la funcién renal
o hipoplasia pulmonar, sin evidencia de dafio renal pre-
existente. En estos pacientes se ofrecerfa el intervencio-
nismo fetal.

— Estadio 3. Aquellos fetos que demuestran afectacion grave
de la funcién renal, en los que la indicacién de tratamien-
to fetal debe individualizarse en funcién de la capacidad
vesical y la capacidad de produccién de orina (relleno
vesical) tras la vesicocentesis.

Aunque existen ciertas evidencias en favor del interven-
cionismo frente al manejo conservador durante la etapa fetal,
estas son adn débiles. Este sistema de clasificacién y manejo
sistemdtico permitird elucidar la mejor actitud en el futuro y
comparar resultados entre distintos abordajes”.
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MANEJO POSTNATAL

Los objetivos fundamentales del manejo postnatal en pa-
cientes con VUP son asegurar un adecuado soporte respirato-
rio en casos que asocien hipoplasia pulmonar y garantizar un
buen drenaje vesical para optimizar la funcién renal.

Inicialmente el tratamiento se realiza mediante cateteris-
mo vesical y manejo de las alteraciones hidroelectroliticas
que puedan aparecer, generalmente a partir de las 48 horas
de vida.

El diagndstico se basa en:

— Ecografia:

- Generalmente a partir de las 48 horas.

- Siendo realistas, en la mayoria de los casos se rea-
liza mds precozmente y, aunque tenga dudoso valor
diagndstico, permite determinar si el drenaje vesical
es efectivo, especialmente en aquellos pacientes en
los que presentan oligoanuria a pesar de tener una
sonda vesical.

— CUMS: Permite la confirmacién diagndstica, asi como
establecer pardmetros de alteracion vesical y/o presencia
de RVU y su severidad. Sigue siendo el test de eleccién
para la confirmacién diagndstica.

— Lacistoscopia tiene también caricter diagndstico, ademds
de permitir el tratamiento en el mismo procedimiento,
siendo considerada en algunos centros como prueba de
eleccion en pacientes con diagndstico més tardio.

— Estudio bioquimico renal: Permite establecer el grado de
deterioro de la funcién renal y monitorizar la evolucién
postnatal de la misma.

Tras las primeras 48 horas, en aquellos nifios que presen-
tan deterioro de la funcidn renal, se objetiva un aumento de la
creatinina sérica durante 7-10 dfas, con una posterior mejoria
progresiva hasta que se llega a estabilizar(9).

El manejo inicial requiere de un tratamiento de manteni-
miento hasta que se produzca una estabilizacion de la creati-
nina, que en ocasiones puede requerir mds de dos semanas.

Es importante, a lo largo de toda la evolucién, pero espe-
cialmente durante este periodo de tiempo, evitar infecciones
que pueden agravar el deterioro renal, en ocasiones de forma
severa e irreversible.

El tratamiento quirdrgico inicial tradicionalmente se ha
basado en la reseccion endoscopica, vesicostomia o derivacion
supravesical(19.

A pesar de la controversia entre reseccién endoscdpica vs
derivacién urinaria como manejo inicial, no se han conseguido
demostrar beneficios en el prondstico de funcién renalb o de
la funcién vesical!? con las derivaciones urinarias(?.

El tratamiento endoscdpico, que es el tratamiento de elec-
cion en la actualidad, consiste en la ablacién endoscdpica de
las mismas, mediante distintas técnicas (corte frio, 14ser, corte
con electrocauterio) tradicionalmente realizado en los puntos
horarios correspondientes a las 5,7 y 12 h10,

La derivacién urinaria puede tener su indicacién en casos
seleccionados en los que se produce fracaso del tratamiento
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endoscdpico o en situaciones especificas!?. En general, se

puede considerar indicada la derivacion urinaria, fundamen-

talmente vesicostomia en pacientes con(!4:

— El paciente es muy pequefio para permitir la cistoscopia,
como alternativa a la sonda supraptbica o a la cateteriza-
cion uretral prolongada.

— Si el drenaje vesical es necesario durante mas de 6-12
semanas.

— Empeoramiento de los marcadores bioquimicos a pesar
de tener un drenaje adecuado vesical, acompaiado de
sepsis y/o aumento de la dilatacion del tracto urinario
superior.

La vesicostomia tiene también una alta tasa de compli-
caciones.

Tras el tratamiento endoscdpico inicial el seguimiento
durante los primeros meses de vida se basa fundamentalmente
en:

— Ecograffa, que permite valorar comparativamente el grado
de dilatacion del tracto urinario superior y la evolucion de
alteraciones como los urinomas.

— Estudios de medicina nuclear:

— CUMS: la cistografia se incluye en protocolos de segui-
miento de pacientes con VUP tras incision endoscopica y
se ha utilizado como control del resultado del tratamiento.

— Cistoscopia: permite establecer el resultado de la incision
endoscopica ademds de tratar restos valvulares en el mis-
mo procedimiento si fuera necesario.

— Funcién renal: el seguimiento evolutivo de los pardmetros
séricos de funcidn renal permiten determinar tanto el grado
de afectacion como la respuesta al tratamiento.

Es importante tener en cuenta que la dilatacion del tracto
urinario superior es una secuela frecuente en pacientes tras el
tratamiento endoscdpico de las VUP. Establecer el significado
clinico de la persistencia de la dilatacién y su posible impacto
sobre la funcidn renal es clave para evitar tratamientos qui-
rdrgicos que pueden ser innecesarios y que acarrean una alta
tasa de morbilidad.

En nuestra unidad consideramos indicado tratamiento mé-
dico con anticolinérgicos orales (oxibutinina)» asociada a
cateterismo vesical intermitente(!9 tras la incisién endoscépica
de las valvas en aquellos nifios que en el seguimiento demues-
tran persistencia o empeoramiento de la ureterohidronefrosis
y/o infecciones urinarias.

PRON(:)STICO Y MANEJO EVOLUTIVO.
DE NINO A HOMBRE...

Los nifios nacidos con VUP, a pesar de las mejoras y la
sistematizacion tanto del diagndstico como del manejo inicial,
sufrirdn consecuencias a lo largo de toda su vida, desde la
infancia hasta la edad adulta.

Las dreas en las que estos pacientes presentan secuelas o
efectos son fundamentalmente la funcion renal, las alteracio-
nes de la funcion vesical y la fertilidad®.
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Fisiopatologia de la disfuncién vesical en pacientes con VUP
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Liam McCarthy. Paediatric Urology. Birmingham Chidren’s Hospital.
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Figura 1. Mecanismos fisiopatoldgicos de la disfuncion vesical en nifios con VUP.

El objetivo del manejo en estos pacientes es:

— Preservar la funcién renal.

— Minimizar la incidencia de infecciones de orina y mini-
mizar la aparicion de cicatrices renales.

— Conseguir la continencia urinaria.

— Minimizar el impacto sobre la calidad de vida del niflo
y adolescente y facilitar la transicién a los servicios de
adultos.

Los grados de afectacion de estas tres dreas constituyen
un amplio espectro que requieren también de seguimiento
y tratamiento a lo largo de toda la vida del individuo, sin
olvidar el impacto que las enfermedades crdnicas tienen so-
bre la calidad de vida del nifio y su desarrollo y bienestar
psicoldgico!?.

Insuficiencia renal

El dafio renal en nifios con VUP estd determinado por
el grado de displasia renal y la afectacion secundaria a la
uropatia obstructiva. Los cambios secundarios a la uropatia
pueden ser reversibles tras la resolucion de la obstruccion,
sin embargo, aquellos debidos a la displasia permanecerdn y
serdn el origen de la afectacion de la funcidn renal desde el
inicio de la vida del nifio®.

Existen multiples factores que pueden condicionar que
haya una progresion de la afectacion de la funcién renal a lo
largo de todas las etapas de la vida como:

— Disfuncién vesical (“Vejiga valvular”/Fallo miogénico).
Infecciones del tracto urinario recurrentes.
Reflujo vesicoureteral bilateral.
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Sin embargo, el inico marcador que ha demostrado tener
un valor prondstico significativo es el valor de creatinina sérica
al afio de vida®®.

Diferentes estudios sugieren que un nivel de creatinina
sérica, en pacientes tratados por VUP, al afio de vida<a 0.8- 1
mg/dl al afio de vida se asocian con una buena funcién renal.

El manejo de estos pacientes estd enfocado a preservar la
funcién renal y estd fundamentalmente enfocado a prevenir
la progresion del dafio renal.

- Disfuncion valvular/Vejiga valvular. La vejiga de los
pacientes con VUP presenta hipertrofia del detrusor, al-
teracion de la composicién del coldgeno y un aumento
de las fibras de elastina que ademds son andmalas en su
estructura. La vejiga pierde su elasticidad y se transforma
en un reservorio de altas presiones y baja capacidad que
condiciona un aumento de presion retrograda sobre el
tracto urinario superior.

Este fendmeno, en muchas ocasiones progresivo e irre-

versible, se ve empeorado también por la presencia de

poliuria que aparece en muchos de estos pacientes.

La figura I ilustra las alteraciones funcionales de la vejiga

en nifios con VUP y el fendmeno de la vejiga valvular

propuesto por Mitchell19.

Los nifios con VUP y disfuncion valvular con ausencia de

respuesta al tratamiento médico pueden ser candidatos a

ampliacidn vesical.

— Infeccion del tracto urinario. Los episodios de infec-
ciones de orinar febriles recurrentes estdn asociados en
la experiencia clinica, tanto con un mal manejo desde el
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Progresion de la disfuncion vesical en VUP

Cateterismo vesical
intermitente

Defecto de concentracidn tubular
(Uropatia obstructiva)

Drenaje nocturno
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Desmopresina

Modificado de Liam McCarthy. Paediatric Urology. Birmingham Chidren’s Hospital.

Anticolinérgicos

Figura 2. Fisiopatologfa de la progresion del daiio renal/disfuncién vesical en pacientes con VUP.

punto de vista terapéutico de la disfuncion vesical en estos

pacientes como con deterioro renal.

La estrategia para prevenir la ITU febril en estos pacientes

incluye:

- Circuncision®.

- Profilaxis antibidtica.

- Cateterismo vesical intermitente.

— Reflujo vesicoureteral. EI RVU es frecuente en niflos
con VUP y hasta en un 70% de los casos desaparece con
el tiempo tras la incisién endoscopica. El efecto del RVU
sobre el prondstico en pacientes con VUP es dificil de
establecer, pero el RVU persistente asociado a aumento
de la dilatacion del tracto urinario superior puede estar
asociado al efecto de la disfuncion vesical. Un adecuado
diagndstico y tratamiento efectivo de la disfuncién vesical
es imprescindible en estos pacientes.

Alrededor del 25% de los pacientes acabardn finalmente
en insuficiencia renal terminal y siendo candidatos para el
trasplante. En estos pacientes el manejo peritransplante debe
prestar especial consideracion a la disfuncién vesical y su
tratamiento, dado el impacto sobre la funcién del injerto.

Disfuncién vesical

El manejo tanto diagndstico como terapéutico de la dis-
funcién vesical tiene como objetivo preservar la funcion renal
y conseguir la continencia.

Dos tipos de patrones afectan a los nifios con VUP (Fig. 1):
— El fallo miogénico, que da lugar a una vejiga hipercom-

pliante, que se asocia a infecciones urinarias por residuo
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postmiccional e incontinencia urinaria por rebosamiento.

La estrategia de tratamiento en estos pacientes estd basada

en la doble miccidn o cateterismo vesical intermitente en

los casos en los que la doble miccidn es insuficiente®.

— La hiperactividad vesical produce una vejiga de baja ca-
pacidad y acomodacidn que se asocia no solo a deterioro
del tracto urinario superior, sino también a incontinencia
urinaria.

La respuesta al tratamiento médico con anticolinérgicos
orales suele ser satisfactoria. En algunos pacientes sin em-
bargo es necesaria la realizacién de una ampliacion vesical.

Los estudios urodindmicos, desde la urodinamica no in-
vasiva hasta la videourodindmica, nos permiten establecer las
alteraciones de la dindmica vesical, el riesgo de repercusion
sobre el tracto urinario superior y la funcién renal y establecer
la respuesta al tratamiento.

Poliuria

La poliuria secundaria a la disminucién de la habilidad
de concentracion de la orina en pacientes con VUP es un fe-
némeno frecuente y que puede aparecer o agravarse durante
la pubertad®@b. Tiene un doble efecto, sobre la continencia
urinaria y contribuyendo a descompensar la funcién vesical.

El tratamiento médico con desmopresina®@ y el catete-
rismo vesical intermitente son utiles en el manejo de estos
pacientes. En aquellos nifios que presentan poliuria y dilata-
cién persistente del tracto urinario superior, el drenaje vesical
continuo por via uretral o a través de un Mitrofanoff puede
detener la progresion del dafo renal.
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Figura 3. Manejo clinico de pacientes con VUP.

La figura 2 ilustra la fisiopatologia de la progresién del
dafio renal asociado a disfuncién vesical/poliuria y las posibles
opciones terapéuticas.

Funcién sexual y fertilidad

Las consecuencias sobre la funcion sexual y la fertilidad
en pacientes tratados por VUP estd probablemente relaciona-
do con muiltiples factores. Entre otros, la insuficiencia renal
crénica puede disminuir la libido y causar difuncidn eréctil.

También existe una incidencia mayor que la poblacién
normal de maldescenso testicular y las alteraciones del tracto
urinario inferior (dilatacién de la uretra posterior) pueden
producir reflujo deferencial y eyaculacion retrograda®@, lo que
puede afectar a la fertilidad.

Los pacientes tratados por VUP requieren un seguimiento
estrecho y sistemdtico para poder establecer una estrategia de
tratamiento médico y quirtrgico.

La figura 3 ilustra de manera somera la estrategia de tra-
tamiento que seguimos en nuestra unidad. Cualquier decision
terapéutica debe ser individualizada teniendo en cuenta los
resultados, el impacto sobre la calidad de vida del paciente y
la morbilidad a medio y largo plazo de los mismos.

Existen muchos aspectos que no se han tratado en esta
actualizacion pero que son sin duda de interés tanto desde el
punto de vista clinico como de investigacion basica y clinica.

Las VUP es una de las anomalias congénitas que consti-
tuyen un reto para los profesionales que tratan a estos nifios.
Es necesario una valoracién multidisciplinaria, que incluya
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desde las unidades de medicina fetal, neonat6logos, nefrélo-
gos, cirujanos pedidtricos o urélogos infantiles asi como las
enfermeras de urologia infantil y por supuesto los ur6logos
y nefrélogos de adultos.
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