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Rinén pélvico fusionado con uréter unico,
hidrometrocolpos y ano imperforado: conjuncion de
malformaciones infrecuentes en una adolescente

Gustavo R. Marin?

RESUMEN

Una nina de 11 afos de edad con antecedentes de ano imperforado, infeccién urinaria y episodios
de constipacion intermitentes se presentd a la consulta con cdlicos abdominales y nauseas de una
semana de evolucién. Estudios radiolégicos revelaron hidrometrocolpos y fusion renal pélvica con uréter
unico hidronefrotico. EI examen vaginal evidencié un tabique transverso no permeable. Se evacud
temporalmente la coleccién con resolucién de los sintomas. La paciente fue programada para cirugia
vaginal reconstructiva definitiva.

Se destaca en este caso no solo la asociacion de malformaciones infrecuentes, sino una sintomatologia
muy comun en la practica pediatrica a causa de una patologia rara vez considerada en el diagnéstico
diferencial, y la importancia de una evaluacion precoz y completa de este tipo de malformaciones para
un tratamiento oportuno.
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INTRODUCCION

Malformaciones congénitas anorrectales,
ginecoldgicas y urinarias, en general,
son patologias poco frecuentes que suelen
manifestarse aisladamente, pero pueden
asociarse entre si: ginecoldgicas-urinarias (30-
50 %), ginecolégicas-anorrectales (26-39 %),
anorrectales-urinarias (26-50 %)."?

Se detalla el caso de una adolescente
que presenta la combinacion de tres tipos de
malformaciones: anal, ginecoldgica y urinaria,
hallazgo infrecuente en la practica, pero con
manifestaciones clinicas habituales en la
consulta pediatrica para tener en cuenta para el
diagnéstico diferencial.

CASO CLIiNICO

Nifia de 11 afios de vida con cuadro clinico
de 7 dias de evolucion caracterizado por colicos
intermitentes en hipogastrio que se incrementaron
en intensidad, y nauseas 3 dias atras sin otros
sintomas asociados.

Entre los antecedentes personales, se
destacaba que la paciente nacié con ano
imperforado sin fistula; se le hizo una anoplastia
a los 6 meses de vida y se le detectd un rifidn
ectopico pélvico con aspecto de herradura en
una ecografia abdominal; una cistouretrografia
miccional fue normal. Se descartaron
malformaciones cardiacas y esqueléticas, sin
referencias sobre el aparato reproductivo.
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A los 6 afios de vida se le diagnosticd una
infeccion urinaria y posteriormente tuvo periodos
intermitentes de constipacién que se resolvieron
con laxantes; no presento trastornos relacionados
con la miccion.

Al ingreso en nuestro hospital, se comprobo
una paciente en buen estado general con
adecuado desarrollo pondoestatural, que referia
dolor abdominal bajo, tipo cdlico; signos vitales
y presion arterial normales. El examen fisico
revel6 leve distensiéon abdominal con dolor a la
palpacién en fosa iliaca izquierda sin signos de
irritacion peritoneal ni masa palpable. Desarrollo
sexual en estadio Tanner 3, menarca ausente;
genitales y region anal normales. Un tacto rectal
descarté acumulacion fecal.

Laboratorio: uremia 26 mg/dl, creatininemia
0,32 mg/dl, hematocrito 38 %, recuento
leucocitario 7800/uL con férmula normal, orina
completa: densidad 1020, escasas células
epiteliales, eritrocitos 3 por campo, urocultivo
negativo.

Una radiografia de abdomen mostro
abundante materia fecal en colon descendente
sin alteraciones 6seas en columna. Una ecografia
abdominal evidencidé un rifidén pélvico de
morfologia distorsionada probable en herradura
con dilatacion ureteral derecha, un utero
aumentado de tamafio con liquido en su interior
y dilatacion del tercio vaginal superior sugerente
de hidrometrocolpo (Figura 1).

Ficura 1. Ecografia abdominal. A. Rifiones fusionados sin istmo de separacion, lobulados.
B. Hidrometrocolpos: utero (Ut) y vagina proximal (Va) distendidos con detrito en su interior, vejiga

comprimida (Ve)

A




Una cistouretrografia miccional fue normal.
Una urotomografia (Figura 2) evidencié ambas
masas renales fusionadas por completo en zona
lumbar baja con doble sistema pélvico anterior
drenado por un solo uréter con hidronefrosis leve
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y desembocadura vesical normal. Se interpretd
esta imagen como rifiones pélvicos fusionados
con uréter unico hidronefrético probablemente por
compresion uterina.

Una inspeccién vaginal revel6 un himen

Ficura 2. Urotomografia. A. Corte coronal: compresion uréter terminal (U) por utero distendido (Ut)
contra vejiga (Ve). B. Reconstruccion tridimensional: rinédn panqueque, uréter tnico dilatado con

desembocadura normal en vejiga

A

normal y un tabique vaginal transverso. Ante la
persistencia y el agravamiento de los dolores
abdominales, se decidié una evacuacion y
descompresion vaginal temporaria. Se obtuvo
alrededor de 300 cc de liquido citrino, cuyo

B

cultivo fue negativo.

El cuadro de dolor abdominal mejoré
significativamente; se le realizé una resonancia
magnética abdominal luego del drenaje
(Figura 3). Se comprobaron los hallazgos

Ficura 3. Resonancia magnética. A. Plano coronal T2: rinén panqueque (R), utero (U), vagina (Va), vejiga (Ve).
B. Plano sagital T1: posdrenaje de hidrocolpos: tutero (U) y vagina (Va) parcialmente distendidos con
residuos remanentes en su interior, vejiga (Ve), rinén panqueque (R)




radiolégicos anteriores sin otras alteraciones; no
se pudo identificar con claridad el tabique vaginal;
se comprobd, ademas, evacuacion incompleta de
utero y vagina, pero con menor dilatacion.

Una centellografia renal con DMSA (por la
sigla en inglés de acido dimercaptosuccinico)
y DPTA (por la sigla en inglés, de acido
dietilentriaminopentaacético) luego del drenaje
uterovaginal reveld buena captacion global sin
obstruccion al flujo urinario.

La paciente fue derivada a un centro de
mayor complejidad quirurgica ginecolégica para
reconstruccion definitiva de su patologia vaginal.

DISCUSION

La incidencia de malformaciones
ginecoldgicas, anorrectales y urinarias asociadas
entre si es elevada,’? sin embargo, de las tres
malformaciones que presentd nuestra paciente,
merecen destacarse la fusion renal pélvica (FRP)
y el hidrometrocolpos (HMC) por ser patologias
muy infrecuentes, sobre todo la primera.

La FRP o rifidn panqueque, por su morfologia,
es un tipo de ectopia renal fusionada, representa
menos del 2 % de las anomalias de fusion y
suele confundirse con un rifién en herradura,
mucho mas frecuente (90 %).“"" Ambos rifiones
estan ubicados en zona lumbar baja o pelvis,
fusionados longitudinalmente, sin septo que
los diferencie; el sistema excretor es anterior
drenado por dos uréteres que no se entrecruzan
y desembocan normalmente en vejiga. Mucho
mas rara aun es la presencia de un solo uréter.
A la fecha, se han reportado un poco mas de
10 casos con uréter unico, sobre todo en adultos
con predominancia masculina; la vasculatura
también es andémala.®® Pueden estar asociados
con alteraciones de la via urinaria: obstruccion,
reflujo, duplicaciones, desembocadura anormal
de uréter.*

El diagndstico es habitualmente accidental
cuando se evaluan otras patologias congénitas
gque se pueden asociar (testiculares,
uterovaginales, cardiacas, anorrectales, 6seas
lumbosacras).*” Suelen ser asintomaticos, pero,
por su ubicacién y anormal anatomia, pueden
presentar complicaciones: infeccidn, litiasis,
lesion por trauma, neoplasia, quistes, lesién
renal aguda.* Histolégicamente pueden presentar
glomérulos inmaduros, tubulos alargados,
quistes, zonas de infarto.® Sin embargo, esto no
implica un prondstico malo para la funcion renal;
hasta el momento no se ha descrito algun caso
de deterioro crénico por esta patologia. De no
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mediar complicaciones, el tratamiento de la FRP
es conservador.* !

Un hidro- o hematometrocolpos es la
acumulacion anormal de liquidos o sangre en
utero y vagina a causa de una obstruccion en el
canal vaginal, por lo general, de origen congénito.
Es una anomalia rara, con una incidencia
aproximada de 1/16 000-30 000 recién nacidos
vivos.'? La causa estructural mas comun de
obstruccion es un himen no perforado; le siguen
en frecuencia la agenesia vaginal y un tabique
vaginal.

Un tabique vaginal es una patologia muy
infrecuente con una incidencia reportada
de 1/2100-72 000, puede ser longitudinal o
transverso con obstruccion total o parcial. La
mayoria se ubica en el tercio vaginal superior
y, en relacion con un ano imperforado, el 5 %
de los casos pueden tener tabique vaginal
asociado.>1¥15

Alrededor del 80 % de los casos de HMC
se presentan en la etapa perinatal; alguna de
las manifestaciones habituales son una masa
abdominal, infeccion urinaria, hidronefrosis,
sepsis. En la ultrasonografia, se encuentra
una imagen quistica abdominal. Si pasa
desapercibido, las manifestaciones clinicas
aparecen alrededor de la pubertad: dolores
abdominales cronicos ciclicos, dolores de
espalda, constipacion crénica, alteraciones
miccionales, amenorrea primaria, dismenorrea,
infecciones urinarias recurrentes, masa
abdominal palpable.'>'* También puede formar
parte de sindromes y anomalias congénitas con
alteraciones uterinas, cardiacas, esqueléticas,
renales y anorrectales asociadas.'?

El tratamiento de un HMC es quirurgico. Si
la causa es un tabique vaginal, debe realizarse
en centros experimentados en patologia
ginecoldgica compleja para minimizar el riesgo
de complicaciones.'>"®

Una vez identificadas con la ultrasonografia
como primer paso, el mejor recurso radioldgico
para evaluar las anomalias urinarias,
ginecoldgicas y otras asociadas es la resonancia
magnética."*

Nuestra paciente nacié con ano imperforado.
En la busqueda de malformaciones urinarias
asociadas, se le diagnosticoé erroneamente en
una ecografia abdominal rifidn en herradura,
se descartaron otras malformaciones y del
interrogatorio materno no surgié dato de que el
aparato reproductivo se hubiera evaluado.

Posteriormente, en nuestra consulta y



previamente, la paciente manifesté algunos
sintomas conocidos del HMC. Como parte de
una evaluacién de un cuadro abdominal agudo,
se realiz6 una ecografia que reveld un rifién con
morfologia atipica en zona pélvica con uréter
dilatado y la presencia del HMC. La inspeccién
vaginal reveld un tabique vaginal transverso no
perforado como causa de la obstruccion vaginal
con un himen normal.

Se recurrié a la urotomografia para definir
una malformacion renal asociada a posible
obstruccion urinaria. La resonancia magnética
se utilizé fundamentalmente para determinar la
anatomia uterovaginal y como recurso util para
una evaluacion prequirurgica.

Probablemente, la FRP haya sido un hallazgo
al azar y toda la sintomatologia se debi6 al HMC
y por compresion sobre érganos adyacentes. Es
interesante destacar una historia de constipacion
cronica e infeccion urinaria recurrente. Son
sintomas muy frecuentes en la consulta, aislados
o atribuidos a trastornos uroldgicos e intestinales
interrelacionados. Sin embargo, en este caso una
patologia ginecoldgica rara puede manifestarse
con igual cuadro clinico. La ausencia de menarca
en relacion con el desarrollo sexual es otro dato
clinico de relevancia por considerar.

El examen ginecoldgico de una adolescente
no es practica habitual en el consultorio
pediatrico y dificil de llevar a cabo. Un simple
examen genital, complementado con una
ecografia abdominal, puede revelar la causa
mas frecuente de hidrometrocolpos, esto es un
himen no perforado el cual puede resolverse
quirargicamente de manera sencilla.

En resumen, la evaluacién de una
malformacion anorrectal al nacer debe abarcar
posibles malformaciones de otros 6rganos,
particularmente los urinarios y ginecolégicos,
por la alta incidencia de asociaciones complejas
para definir el tratamiento precoz mas apropiado
y evitar complicaciones a largo plazo.>"* B
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