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RESUMEN

Se presenta caso pedidtrico, sexo femenino de 14 afios de edad, con Sindrome de Turner e imagenes radiolédgicas de rifidon en herradura e hidronefrosis
severa izquierda. Se realiza nefroureterectomia izquierda por cirugia minimamente invasiva y abordaje retroperitoneal o retroperitoneoscopia.
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ABSTRACT

Retroperitoneal Approach Minimally Invasive Left Nephrectomy for Horseshoe Kidney:
Pediatric Case Report

Pediatric case of 14 years old, Female, Turner syndrome, with radiologic findings of horseshoe kidney and severe left hydronephrosis. Left nephroureter-
ectomy was done with minimally invasive surgery retroperitoneal approach or Retroperitoneoscopy.

Key Words: Horseshoe Nephrectomy in childrens, Minimally Invasive Surgery, Retroperitoneal Approach, Retroperitoneoscopy.

INTRODUCCION

El rinon en herradura es una de las malforma-
ciones renales por fusién mas frecuentes. Tiene
una incidencia de 1 por cada 400 - 500 nacidos
vivos y una razén M:F 2:1'2, Esta entidad fue
descrita por primera vez en 1522 por Da Carpi.
Su embriologia y anatomia quirurgica es com-
pleja debido a la variabilidad en su localizacion
(posicion), orientacion (rotacién) e irrigacion
arterial y venosa. Embriolégicamente, las ano-
malias en la fusidn renal ocurren en el embridn,
entre las 4 — 6 semanas de gestacion, y la ma-
yoria de los casos, implica dos masas renales
fusionadas en sus polos inferiores por un itsmo
de parénquima renal o de fibrosis*3. En 80% de
los casos, el itsmo contiene parénquima renal
funcional, lo cual tiene importancia quirargica?.

La fusion entre ambas unidades renales en el
polo inferior ocurre en 90% a nivel de L3 y 60%
en L5 y aunque el itsmo tipicamente se localiza
anterior a los grandes vasos (aorta y vena cava),
también puede localizarse posterior o entre los
grandes vasos®3. Se denomina rifion en herradu-
ra invertido, cuando la fusién ocurre en el polo
superior (5 - 10%) o rifion disco o torta, cuando
la fusién ocurre en ambos polos. También pue-
de coexistir con dobles sistemas colectores uni-
laterales o bilaterales en un 6%, pasando uno o
ambos uréteres en posicidn posterior al itsmo.
La linea de fusidn que conecta las dos unidades
renales y su relacién con la columna vertebral
establece si el rinén en herradura es simétrico
o0 asimétrico?. La clasificacién de Graves, descri-
be los patrones arteriales basicos de los rifio-
nes en herradura, basandose en el niumero de
vasos sanguineos que irrigan el rifion, asi como
también, de donde se originan en relacién a las



arterias renales, arterias iliacas comunes, la ar-
teria mesentérica inferior y la aorta abdominal®.

Los pacientes con rifion en herradura tienen
importantes implicaciones clinicas tales como:
malignidad, obstruccion de la unidn pielourete-
ral, urolitiasis, hidronefrosis y reflujo vesicoure-
teral*2. El rifion en herradura esta presente en
un 66% de los casos con Sindrome de Edwards,
14 a 20% en Sindrome de Turner y 1% en Sin-
drome de Down?. Un 15 a 33% de los rifiones en
herradura tienen una obstruccion de la unién
pieloureteral debido a: la localizacién anormal
del uréter con el itsmo, multiples vasos sangui-
neos renales aberrantes que cruzan el uréter,
estrechez congénita de la unién pieloreteral y/o
a la insercién ureteral alta en la pelvis renal®.
Los tumores malignos en el riflon en herradura
son poco frecuentes y representan unicamente
el 0.4 - 0.9% de todos los tumores de Wilms?>.

Las indicaciones quirurgicas para la hidronefro-
sis del rifion en herradura son las mismas que
para la PUJO (Pieloureteral Junction Obstruc-
tion, por sus siglas en inglés) y consisten en:
pérdida de mas de un 5% de la funcion renal en
la gammagrafia renal de seguimiento, deterioro
ultrasonografico de la hidronefrosis, infecciones
del tracto urinario a repeticién y sintomatologia
como el dolor abdominal recurrente®.

Aunque la nefrectomia del rifion en herradura
es un procedimiento muy poco frecuente en pe-
diatria, se ha reportado que la cirugia minima-
mente invasiva, ya sea con el abordaje transpe-
ritoneal o abordaje retroperitoneal, es factible
en los rinones en herradura, sin embargo, a ni-
vel mundial, solo han sido reportados cinco ca-
sos con abordaje retroperitoneal®. El abordaje
retroperitoneal para los rifiones en herradura,
aungue poco familiar para la cirugia pediatrica,
permite una adecuada visualizacién del hilio,
uréter y el itsmo, haciendo el procedimiento
quirurgico seguro. Ademas, deja la cavidad pe-

ritoneal intacta por si se requiere para terapias
de reemplazo renal (TRR) y evita complicacio-
nes tales como las lesiones a visceras huecas,
adherencias y bridas que podrian producir una
obstruccidn intestinal®.

MATERIAL Y METODOS

Se presenta caso de una paciente pediatrica de
14 afios de edad, con peso de 35.4 Kg y diagnds-
tico de infecciones urinarias a repeticion desde
hace 6 afios, Sindrome de Turner 45X desde
hace 2 afios, retraso en la pubertad, hipogona-
dismo hipergonadotrépico. Laboratorios y estu-
dios complementarios preoperatorios en limi-
tes normales (Ecocardiograma y evaluacién por
Endocrinologia Pedidtrica) y con estudios radio-
l6gicos (Ultrasonido Renal y vias urinarias, Ure-
trocistograma micional y Tomografia Axial Com-
putarizada) compatibles con rifion en herradura
e hidronefrosis izquierda severa secundaria a
estenosis pieloureteral izquierda (Figuras 1y 2).

Figura 1. Uretrocistograma miccional en la que se observa una vejiga de
apariencia normal, sin evidencia de reflujo vesicoureteral como causa
de hidroureteronefrosis.



Figura 2. Tomografia Axial Computarizada que tiene cortes axiales y reconstrucciones donde
se evidencia un rifion en herradura y una hidronefrosis severa del rifion izquierdo con adel-
gazamiento del parénquima renal. Se observa un rifion en herradura simétrico.

La junta médica multidisciplinaria con Nefrolo-
gia Pediatrica y Cirugia Pediatrica analizd, discu-
tid y decidio la conducta de Nefroureterectomia
Izquierda abierta o por Cirugia Minimamente
Invasiva por considerarse que la unidad renal
izquierda no presentaba datos clinicos y radio-
I6gicos de funcionalidad. Se realizé Nefroure-
terectomia lzquierda con Cirugia Minimamente
Invasiva, con abordaje retroperitoneal (retrope-
ritoneoscopia) . El tiempo del procedimiento
quirurgico fue de 125 minutos y las pérdidas
sanguineas calculadas de 25 cc. La paciente
egreso al 3er dia post-operatorio, retirandose el
drenaje de Penrose, y su seguimiento a 8 me-
ses ha sido satisfactorio. Patologia reporto dila-
tacién de calices y pelvis renal, destruccién del
parénquima, parénquima delgado, con pérdida

de la relaciéon corticomedular y leves cambios
inflamatorios.

TECNICA QUIRURGICA

La paciente se coloco en posiciéon de decubito
lateral derecho, con rodillo en region lumbar
y fijado a la mesa quirdrgica con cinta médica
adhesiva (Figura 3). Con técnica cerrada de
neumoperitoneo se introduce trocar de 5 mm
en borde inferior de la punta de la 12da costi-
lla izquierda y se genera neumoperitoneo de
12 mm Hg a un flujo de CO2 de 3 lts/min. Pos-
teriormente, se crea el espacio retroperitoneal
con el lente de laparoscopia (5 mmy 30 grados)
desplazando el peritoneo hacia la linea media
del paciente. Bajo vision directa se introducen
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Figura 3. Posicion decubito lateral derecho con rollo en region lumbary
sujetado con cinta medica. Se observa el drenaje de Penrose colocado
el final del procedimiento en la incisidn iliaca.

los trocares 3 —5 mm en dngulo costo-vertebral
y de 3 — 5 mm en borde superior de la cresta
iliaca a nivel de la linea axilar posterior. Se fijan
a la piel cada uno de los trocares con vycril 2-0
para evitar la extrusion accidental. El procedi-
miento consta de dos fases: la fase Renal y la
fase Ureteral.

La primera fase, con paciente en posicién se-
mi-fowler se procede a identificar la grasa pe-
ri-renal de Gerota e incidirla para disecar el bor-
de posterior del rifién, se evita disecar la cara
anterior del rifidn para procurar que el rifion
qguede suspendido y asi evitar que caiga sobre
el plano de diseccién. Luego se identifica el hilio
renal y el uréter, en el caso del rifion en herra-
dura, se identifican las multiples venas y arte-
rias, y se disecan para luego proceder a su sella-
do y corte con electrocirugia bipolar avanzada.
Posteriormente, se procede con la diseccion del
borde superior e inferior del rifndn dejando de
ultimo su cara anterior, para dejarlo Unicamente
sujetado del itsmo del rifion en herradura, de la
pelvis renal y del uréter.

La segunda fase consiste en disecar el uréter
hasta el nivel de los vasos iliacos con la pacien-

Figura 4. Pieza quirurgica de rifion izquierdo en herradura donde se pue-
de apreciar el esquema del mismo. Se aprecia la posicién del ureter
izquierdo posterior a parenquima renal provocando una obstruccion
pieloureteral izquierda.

te en posicion de Trendelenburg para facilitar
su diseccién. Al encontrar el limite inferior del
uréter en su cabalgamiento con los vasos iliacos
comunes se colocan 1 o 2 clips de 5 mm y se
secciona entre ellos. Una vez desvascularizada
la unidad renal, se identifica perfectamente la
zona de separacién en el itsmo renal, proce-
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diéndo a seccionarlo con energia bipolar avan-
zada. Se extiende la incisidon del trocar de 5 mm
del borde inferior de la punta de la 12da costilla
para permitir la extraccion de la pieza quirurgica
( Figura 4). Se reintroduce el trocar para una re-
vision del campo quirdrgico y hacer hemostasia
si fuese necesario. Opcionalmente se puede de-
jar drenaje de Penrose por la incisidn del borde
superior de la cresta iliaca. Se cierra plano mus-
cular y fascia con vycril 2-0 puntos continuos y
piel con monofilamento absorbible o no absor-
bible con técnica de puntos subcuticulares’.

DISCUSION

La nefrectomia es uno de los procedimientos
quirdrgicos mas frecuentes en la Urologia Pe-
diatrica y aunque el gold estdndar de la ne-
frectomia total o parcial sigue siendo la técnica
abierta, cada vez existe mas literatura que de-
muestra que la técnica de cirugia minimamente
invasiva (CMI) es segura, reproducible, aplicable
en todas las indicaciones quirudrgicas y que ade-
mas, ofrece las ventajas de disminuir los reque-
rimientos de analgésicos post operatorios asi
como también, un inmejorable resultado esté-
tico. La cirugia minimamente invasiva aplicada
a la urologia pediatrica solo se lleva a cabo en
centros de referencia y en centros de formacién
de Cirugia Pediatrica ya que requiere de tecno-
logia y de entrenamiento especializados.

Como ha sido publicado, las tres “E” de la CMI,
Evidencia, Etica y Entusiasmo, deben ser evalua-
das en beneficio de los pacientes y no simple-
mente por utilizar la técnica quirdrgica. El en-
tusiasmo no debe superar, de ninguna manera,
la Evidencia y la Etica. Las indicaciones de ne-
frectomia en la edad pedidtrica han cambiado
muy poco en el tiempo y son: Hipertension re-
fractaria a tratamiento médico, nefropatia por
reflujo vesicoureteral con gammagrafia menor
del 14%, obstruccidon de la union pieloureteral
con gammagrafia menor del 5%, displasia renal

con riesgo de sepsis por reflujo vesicoureteral,
absceso renal con sepsis y pielonefritis xantu-
logranulomatosa. En nuestra opinidn, en estas
dos ultimas indicaciones, la nefrectomia con la
técnica de CMI no es la mejor opcidn, ya que
la fibrosis es excesiva y el material purulento
puede derramarse ya sea en el espacio retro-
peritoneal o peritoneal, dependiendo la técnica
quirdrgica, aumentado la tasa de conversién a
cirugia abierta. La nefrectomia total de los ri-
fAones nativos en pacientes receptores de tras-
plante renal, pacientes con unidades renales
excluidas por gammagrafia renal con riesgo teo6-
rico de neoplasias pero que permanecen asinto-
maticas y pacientes con proteinuria masiva, en
la actualidad, ya no son una indicacién quirurgi-
ca ni absoluta ni relativa.

La nefrectomia por CMI puede hacerse via
transperitoneal o retroperitoneal. El abordaje
transperitoneal es el mas aceptado, dado que
es el abordaje con el que la mayoria de cirujanos
pediatricos han sido entrenados, sin embargo,
esta técnica transperitoneal puede provocar
complicaciones a corto, mediano y largo plazo.
Por ejemplo a corto plazo puede tener compli-
caciones al ingreso a la cavidad lesionando vis-
ceras huecas, bridas y adherencias e ileo post
operatorio. A mediano y largo plazo, el riesgo de
obstruccidn intestinal por bridas, incapacidad
de utilizar el peritoneo como terapia de reem-
plazo renal (TRR). Por otro lado, el abordaje re-
troperitoneal, una técnica poco conocida y que
requiere de entrenamiento adicional, represen-
ta un abordaje excepcional para enfermedades
renales o pacientes con multiples procedimien-
tos quirdrgicos transperitoneales. El abordaje
retroperitoneal, no tiene riesgo de lesién de
visceras huecas, ni de ileo post operatorio por
manipulacidn de asas, tampoco tiene riesgo de
bridas y adherencias. El abordaje retroperito-
neal requiere de crear un espacio quirurgico
en un espacio que es virtual, el retroperitoneo,
y que una vez generado este espacio, permite



gue la cirugia uroldgica sea segura y eficiente,
reproducible y ademas, permite conservar el
peritoneo virgen a largo plazo por si se necesita
como una forma de TRR.

En el caso de la nefrectomia en la edad pedia-
trica, por un riflon en herradura, los reportes
son escasos con cualquiera de las técnicas qui-
rargicas, pero aun mas raro, utilizando el abor-
daje retroperitoneal o retroperitoneoscopia de
la CMI, que hasta el afio 2019, solo se habian
reportado cinco casos a nivel mundial®. La es-
trategia quirdrgica para el abordaje del rifion en
herradura, idealmente, deberia contar con los
estudios preoperatorios que evidencien la ana-
tomia vascular, renal y ureteral, evitando tener
sorpresas intraoperatorias. Aunque nuestro
paciente tenia USG, CUM y TAC, en nuestro me-
dio, por costos y logistica, es muy dificil obtener
una Angiotomografia preoperatoria para deli-
mitar perfectamente la anatomia vascular, no
obstante, es mas relevante en procedimientos
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