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RESUMEN

Introduccion: La agenesia renal unilateral es una malformacion congénita poco
frecuente, que puede asociarse con anomalias del rindn contralateral y cursar con
insuficiencia renal cronica desde el periodo neonatal.

Objetivo: Describir un caso de agenesia renal izquierda con ureterohidronefrosis
derecha en un recién nacido, que debutd con fallo renal avanzado en el periodo
neonatal.

Presentacion del caso: Recién nacido masculino, hijo de madre de 17 afos, sin
antecedentes perinatales de riesgo. El diagnostico prenatal de agenesia renal
izquierda fue confirmado en el momento del nacimiento mediante ecografia, que
mostré, ademas, ureterohidronefrosis derecha (uréter de 8 mm y pelvis renal de
12 mm). La creatinina sérica se elevé progresivamente hasta 252 pmol/l en la cuarta
semana de vida, con filtrado glomerular estimado de 5 ml/min/1,73m? (férmula de
Schwartz). Presenté acidosis metabdlica (HCOsz 19,5 mmol/l, BE -43) e
hiperkalemia (K* 6,1 mmol/l). En orina pH elevado de 6,1. Se indic6 tratamiento con
bicarbonato de sodio oral y ceftriaxona. El paciente egresé con diagnostico de
agenesia renal izquierda, enfermedad renal crénica estadio V neonatal y acidosis
tubular renal.

Conclusiones: La asociacién de agenesia renal unilateral y ureterohidronefrosis del
rifidn unico constituye una entidad de alto riesgo para el desarrollo de enfermedad
renal crénica avanzada en el neonato, lo que exige un seguimiento nefrologico
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estrecho y la realizacién de estudios de imagen complementarios (cistouretrografia
y gammagrafia renal) para orientar el prondstico.

Palabras clave: agenesia renal; ureterohidronefrosis; recién nacido; insuficiencia
renal crénica; acidosis tubular renal.

ABSTRACT

Introduction: Unilateral renal agenesis is a rare congenital malformation that may
be associated with anomalies of the contralateral kidney and can lead to chronic
kidney disease from the neonatal period.

Objective: To describe a case of left renal agenesis with right ureterohydronephrosis
in a newborn who presented with advanced kidney failure during the neonatal period.
Case presentation: A male newborn, son of a 17-year-old mother, with no perinatal
risk factors. Prenatal diagnosis of left renal agenesis was confirmed at birth by
ultrasound, which also showed right ureterohydronephrosis (ureter 8 mm and renal
pelvis 12 mm). Serum creatinine progressively rose to 252 pmol/I in the fourth week
of life, with an estimated glomerular filtration rate of 5 ml/min/1.73m? (Schwartz
formula). The patient presented with metabolic acidosis (HCO3- 19.5 mmol/l,
BE -4.3) and hyperkalemia (K+ 6.1 mmol/I). Urine pH was elevated at 6.1. Treatment
with oral sodium bicarbonate and ceftriaxone was indicated. The patient was
discharged with a diagnosis of left renal agenesis, neonatal stage V chronic kidney
disease, and renal tubular acidosis.

Conclusions: The association of unilateral renal agenesis and
ureterohydronephrosis of the solitary kidney constitutes a high-risk condition for the
development of advanced chronic kidney disease in the neonate, requiring close
nephrological follow-up and complementary imaging studies (cystourethrography
and renal scintigraphy) to guide prognosis.

Keywords: renal agenesis; ureterohydronephrosis; newborn; chronic kidney failure;
renal tubular acidosis.
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Introduccion
La agenesia renal unilateral es una anomalia congénita del tracto urinario,
caracterizada por la ausencia de desarrollo de uno de los rifiones.(") Histéricamente,
las primeras descripciones anatomicas de esta entidad se remontan al siglo xvii,
pero no fue hasta finales del xix que los patélogos comenzaron a sistematizar su
hallazgo en autopsias.®®
A nivel mundial, las investigaciones sistematicas sobre agenesia renal unilateral
datan de la década de 1960, con los estudios de Ashley y Mostofi® quienes
establecieron su frecuencia y su asociacion con otras anomalias del tracto urinario.
Un metaandlisis reciente reporté que la agenesia renal unilateral ocurre,
aproximadamente, en uno de cada 1000-2000 recién nacidos vivos a nivel global.("
En América, estudios epidemioldgicos han encontrado cifras similares, con un rango
de 09 a 1,5 por cada 1000 nacimientos, sin diferencias significativas entre
Norteamérica y Sudamérica.®
En Cuba, segin datos del Registro Cubano de Malformaciones Congénitas, la
incidencia reportada es de 0,8 por cada 1000 nacimientos, lo que representa,
aproximadamente, 100 casos anuales en el pais.®
La evolucion natural de los pacientes con agenesia renal unilateral depende,
fundamentalmente, de la integridad y funcién compensadora del rifion
contralateral.®® En la mayoria de los casos, el rifidon Gnico sufre hipertrofia
compensadora y mantiene una funcion renal normal o discretamente disminuida
durante la infancia y la edad adulta temprana.® Sin embargo, a partir de la cuarta
década de vida, puede aparecer hiperfiltracion glomerular, microalbuminuria y
eventual deterioro de la funcion renal.(?)
La supervivencia a largo plazo es excelente en casos aislados, pero la presencia de
anomalias asociadas en el rifldn Unico incrementa significativamente el riesgo de
enfermedad renal crénica avanzada.® El manejo clinico de estos nifios requiere de
una aproximaciéon multidisciplinaria y protocolizada desde el periodo
neonatal.1017)
El objetivo de este estudio fue describir un caso de agenesia renal izquierda con
ureterohidronefrosis derecha en un recién nacido, que debutdé con fallo renal
avanzado en el periodo neonatal.

Presentacion del caso

Un recién nacido masculino, hijo de madre de 17 afios (sana, con serologia no
reactiva, grupo sanguineo AB positivo y antecedentes obstétricos de una gestacion
y ningun aborto), nacié producto de parto eutécico a las 37,4 semanas, con tiempo
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de rotura de membranas ovulares de 4 h, liquido amnidtico claro, presentacién
cefalica, placenta y cordon umbilical normales.

El peso al nacer fue de 3000 g, con puntuacion de Apgar 9/9. El paciente naci6 en
buenas condiciones y fue trasladado al servicio de Neonatologia para observacion
y confirmacion del diagndstico prenatal de agenesia renal izquierda.

La ecografia renal confirmoé la agenesia renal izquierda, con glandula suprarrenal
izquierda presente, sin evidencia de rifidn ectépico ni atréfico. El rifidn derecho midié
41 x 18 x 5 mm, con aumento de su ecogenicidad y mala definicion. Se observé
pielocaliectasia (pelvis renal de 12 mm en didmetro anteroposterior), sin litiasis. El
uréter derecho se encontraba tortuoso y dilatado (8 mm de didmetro). La vejiga
estaba normal (figs. 1y 2).

|

1 Dist 3.89cm
2 Dist 2.11em
3 Dist 049G

Fig. 1 - Ecografia renal que muestra el rifidn derecho con evidencias de pielocaliectasia.
Se observa aumento de la ecogenicidad y mala definicién de la relacién corticomedular.
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Fig. 2 - Ecografia renal que muestra pelvis renal de 12 mm en didametro anteroposterior.

Durante la etapa neonatal, la diuresis se mantuvo dentro de parametros normales
(promedio de 2,1 mi/kg/h). El sedimento de orina y el urocultivo fueron negativos.
La creatinina sérica mostro valores elevados en la siguiente secuencia: 270 pmol/I
en la primera semana de vida, 207 pmol/l en la segunda, 230 pmol/I en la tercera 'y
252 pmol/l en la cuarta.

El ionograma sérico mostré: Na* 128,3 mmol/l; CI- 92,3 mmol/l; K* 6,1 mmol/l y Ca
1,0 mmol/l. La gasometria arterial reporté: pH 7,34; BE -4,3 mmol/l, HCOs 19,5
mmol/l, PCO2 37,1 mmHg y PO2 46.9 mmHg. El ionograma en orina mostré: Na* 40
mmol/l; K* 15 mmol/I; CI- 55 mmol/l'y pH 6,1. El filtrado glomerular estimado por la
formula de Schwartz fue de 5 ml/min/1,73m2.02)

Con estos hallazgos, se indicé tratamiento con bicarbonato de sodio oral. Ante la
presencia de elementos ecorrefringentes sobrenadantes en vejiga, uréter y pelvis
renal derecha, se administro ceftriaxona intramuscular durante siete dias.
Posteriormente, el paciente egresd con seguimiento por el servicio de Nefrologia,
con los diagndsticos de agenesia renal izquierda, enfermedad renal crénica estadio
V neonatal y acidosis tubular renal.

Se planificd la realizacion de cistouretrografia miccional y gammagrafia renal
diferida, por no estar disponibles en ese momento. El prondstico se consideré
reservado.
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La madre ofrecio el consentimiento informado para la realizacion de los estudios y
para la publicacién del caso, incluidas las imagenes expuestas.

Discusion
La agenesia renal unilateral es la malformacion renal mas frecuente, aunque su
presentacion neonatal con enfermedad renal crénica avanzada resulta poco
comun.(®) En este caso, el hallazgo de un rifién Gnico con ureterohidronefrosis
severa condiciond un filtrado glomerular estimado de 5 ml/min/1,73m?, lo que
equivale a una enfermedad renal crénica estadio V, segun la clasificacion de la
Kidney Disease: Improving Global Outcomes (Enfermedad Renal: Mejorando los
Resultados Globales, KDIGO, por sus siglas en inglés).(13)
La literatura reporta que hasta el 30-50 % de los pacientes con agenesia renal
unilateral presenta anomalias asociadas en el rindn contralateral, siendo el reflujo
vesicoureteral y la obstruccion de la unién ureteropiélica las mas frecuentes.(5”)
En este caso, la ureterohidronefrosis derecha sin dilatacion de la vejiga sugiere una
posible obstruccion infravesical o un reflujo de alto grado, extremo que no pudo ser
confirmado por la falta de cistouretrografia en el momento del egreso. Diversas
guias y consensos internacionales recomiendan la realizacién sistematica de estos
estudios en todo neonato con rifidn unico y dilatacion de la via excretora
contralateral.(%1014)
La acidosis tubular renal y la hiperkalemia observadas son compatibles con una
alteracién de la funcién tubular, frecuente en los rifiones displasicos o con uropatia
obstructiva.(® Aunque la diuresis fue normal, la elevacion progresiva de la creatinina
y el bajo filtrado glomerular indican una disminucién critica de la masa nefronal
funcionante, lo que compromete severamente el prondstico a largo plazo.3)
El manejo de estos pacientes debe seguir los protocolos establecidos para la
enfermedad renal crénica en la infancia, incluidas las medidas para preservar la
funcion renal y evitar la progresion del dafio.('®
La ausencia de estudios complementarios como la cistouretrografia y la
gammagrafia renal con DMSA constituye la principal limitacion de este reporte, pues
impidié caracterizar el tipo de uropatia obstructiva y evaluar el dafio renal diferido.
No obstante, el caso ilustra la importancia del diagndstico ecografico prenatal y la
necesidad de un abordaje multidisciplinario desde el nacimiento, conformado por
neonatologia, nefrologia y urologia como especialidades, tal como recomiendan la
Sociedad Italiana de Nefrologia Pediatrica y otros grupos de trabajo.(*11.14)
Se recomienda que todo neonato con agenesia renal unilateral y dilatacion de la via
excretora contralateral sea sometido a una evaluacion urolégica completa en el
primer mes de vida, incluyendo cistouretrografia y gammagrafia renal, para definir
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una estrategia terapéutica, ya sea médica o quirurgica, que pueda preservar la
funcion del rifion unico.19)

Conclusiones
La coexistencia de agenesia renal unilateral con anomalias obstructivas en el rifidn
remanente representa una condicién de alto riesgo nefrolégico desde el periodo
neonatal inmediato. Este caso subraya que la ausencia de un rifidn, sumada a una
uropatia contralateral, puede traducirse en una pérdida critica de la masa nefronal
funcionante y en el desarrollo precoz de fallo renal avanzado.
Por ello, se enfatiza la necesidad de un diagndstico ecografico prenatal preciso, una
derivacién temprana a Nefrologia Pediatrica y la realizacion sistematica de estudios
urolégicos complementarios, como cistouretrografia y gammagrafia renal, para
caracterizar la obstruccion, orientar el prondstico y planificar intervenciones
oportunas que preserven la funcién del rifidn unico.
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