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El rifén Unico funcionante (RUF) constituye una condicién anatémica y/o funcional en la
que un solo rinén asume la totalidad de la funcién renal, ya sea por causas congénitas o
adquiridas. Aunque la mayoria de los pacientes presentan una evolucién clinica favorable,
esta condicién no debe considerarse benigna per se. La hiperfiltracién compensadora puede
inducir dafio glomerular progresivo, predisponiendo a hipertensién arterial, proteinuria y
disminucién de la tasa de filtracién glomerular (TFG) a largo plazo.

El diagndstico temprano, la evaluacién estructurada del riesgo y el seguimiento periédico
permiten detectar de forma precoz el dano renal y aplicar medidas protectoras. Es impor-
tante reforzar los pilares del manejo que incluyen: una dieta saludable y una vida activa sin
restricciones innecesarias, seguimiento con las pruebas complementarias necesarias segin
cada caso y basado en la evidencia cientifica actual y la restriccién de farmacos nefrotéxicos.

Los avances recientes y las lineas de investigacién actuales buscan mejorar el diagnds-
tico, seguimiento y prondstico de estos pacientes.
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A solitary functioning kidney is an anatomical and/or functional represents an anatomical
and/or functional condition in which a single kidney assumes the entirety of renal function,
either due to congenital or acquired causes. Although most patients exhibit a favoura-
ble clinical course, this condition should not be considered benign per se. Compensatory
hyperfiltration may induce progressive glomerular injury, predisposing affected individuals
to arterial hypertension, proteinuria, and long-term decline in glomerular filtration rate.
Early diagnosis, structured risk assessment, and periodic monitoring allow for the timely
detection of renal damage and the implementation of protective measures. It is important
to reinforce the pillars of management, which include maintaining a healthy diet and an
active lifestyle without unnecessary restrictions, conducting follow-up with appropriate
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complementary tests based on each clinical scenario and the current scientific evidence,
and limiting exposure to nephrotoxic agents.

Recent advances and ongoing research efforts aim to improve the diagnosis, monitoring,
and prognosis of these patients.
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Descripcion del caso clinico

Paciente varén de 16 afios con antecedente prenatal de rifién
derecho multiquistico. La ecografia realizada al nacimiento
confirmé este diagnéstico e identificé reflujo vesicoureteral
grado II en el rifén contralateral. Ha realizado seguimiento
por Nefrologia desde el nacimiento y durante su evolucién,
se document6 una involucién progresiva del rinén displasico
hasta su desaparicién a los cinco afios y resolucién espontanea
del reflujo vesicoureteral en el rifién sano.

En el seguimiento anual, se habian registrado cifras ten-
sionales dentro de los limites normales, hasta las dos ultimas
evaluaciones, en las cuales se objetiva un aumento progresivo
de la presién arterial. En la revisién mds reciente, se detecta
también microalbuminuria, lo que motiva el inicio de trata-
miento con candesartan. Dada su edad, cumple criterios para
el traspaso a Nefrologia de adultos. Se ayuda y se gestiona la
derivacién correspondiente para su seguimiento indicando
la importancia de habitos saludables y la importancia de las
revisiones en el seguimiento de por vida.

Comentario

El paciente monorreno o con riiién Unico funcionante (RUF) se
define como la situacién en la cual una persona posee un inico
rinén con capacidad funcional completa, ya sea por agenesia
renal congénita, displasia multiquistica, nefrectomia u otras
causas de pérdida renal (estructural o funcional)®.

Aunque tradicionalmente, se consideraba una condi-
cién sin repercusién clinica significativa, la evidencia actual
demuestra que la hiperfiltracién compensadora en el rinén
remanente puede generar dano glomerular progresivo, con
riesgo de enfermedad renal crénica (ERC) a lo largo de la vida2.

La poblacién pediatrica con RUF congénito constituye un
grupo especialmente vulnerable debido a la exposicién prolon-
gada a la hiperfiltracién, a la posible presencia de anomalias del
tracto urinario y a la susceptibilidad a farmacos nefrotéxicos.
Existen diversos factores que van a condicionar la progresiéon
de la enfermedad renal. Unos son factores no modificables,
como la enfermedad de base, la dotacién nefronal, el bajo peso
al nacimiento, la raza, el sexo, y otros, modificables, como la
hipertensién arterial, la ingesta proteica, la hiperlipemia, la
diabetes, la obesidad, la administracién de farmacos nefro-

téxicos. Por ello, todos los pacientes que padecen algin tipo
de enfermedad que condiciona pérdida de parénquima renal
deben ser diagnosticados y evaluados de forma periédica, con
el fin de evitar, o tratar, aquellos factores que puedan provocar
una progresién mas rapida a enfermedad renal terminal®.

La etiopatogenia del RUF congénito es multifactorial. Los
estudios estiman una incidencia del 1/1.000 recién nacidos*.
Otros estudios elevan esa incidencia a 1/2.000 nacimientos de
los cuales, alrededor de un tercio de los casos, se asocia a otras
anomalias congénitas del rifién y del tracto urinario (CAKUT)
lo cual incrementa el riesgo de deterioro funcional.

En la fisiopatologia del RUF hay que considerar que el rifén
Unico experimenta hipertrofia compensadora y aumento de
la tasa de filtracién glomerular, con el objetivo de mantener
la homeostasis. Si bien este mecanismo permite una funcién
renal global normal, 1a hiperfiltracién crénica puede dar lugar
a aumento de la proteinuria y reduccién de la tasa de filtracién
glomerular (TFG) en etapas posteriores.

Estudios longitudinales han demostrado que entre el 30 %
y 50 % de los pacientes con RUF presentan alteraciones funcio-
nales leves o moderadas en la adolescencia o inicio de la vida
adulta, incluso cuando la funcién inicial era normal. En una
cohorte de Villarreal et al., tras cinco anos de seguimiento de 50
nifios monorrenos, la mitad presenté proteinuria significativa
persistente y 58 % mostré descenso de la TFG, mayoritaria-
mente en estadio I de ERC™.

Siguiendo la evidencia cientifica actual y la preocupacién
por este grupo de pacientes, se publica en 2022 la guia de con-
senso de la Sociedad Italiana de Nefrologia Pediatrica: Manejo
del rifién solitario congénito: recomendaciones de consenso.
Recogemos algunas de las recomendaciones realizadas, Utiles
en el seguimiento del paciente monorreno®:

1. Elseguimiento sistematico del nifio con RUF debe iniciarse
desde el diagnéstico prenatal y continuar durante toda la
vida®.

2. La confirmacién postnatal debe realizarse mediante eco-
grafia abdominal realizada por un radiélogo pediatrico
experimentado y es suficiente en la mayoria de los casos®.
No se recomienda la gammagrafia rutinaria, salvo dudas
sobre la existencia de un rifién rudimentario o diagnéstico
diferencial entre displasia multiquistica e hidronefrosis
severa’.

En nifias, se sugiere una ecografia abdominopélvica entre
la telarquia y la menarquia para descartar malformaciones
genitales asociadas®.
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3. En cuanto a la evaluacién basal y periddica, el protocolo
de seguimiento incluye®:

- Control de presién arterial: en cada visita médica. La
monitorizacién ambulatoria (MAPA) se reserva para
niflos mayores de 5 afios con cifras elevadas o factores
de riesgo adicionales.

- Determinacién de proteinuria o albuminuria: en orina
de 24 horas o relacién proteina/creatinina, al menos
anualmente.

- Evaluacién de la TFG: mediante ecuaciones basadas en
creatinina y cistatina C.

- Ecografia renal anual: para valorar crecimiento compen-
sador y descartar anomalias estructurales.

- Analisis de orina y funcién renal sérica: creatinina, urea,
electrolitos.

- Evaluacién del indice de masa corporal y factores de
riesgo metabdlicos.

4. El seguimiento se individualiza segun el perfil de riesgo
siguiente®:

- Bajo riesgo: RUF con funcién normal, sin CAKUT ni pro-
teinuria — seguimiento por pediatra general con control
anual.

- Riesgo medio: RUF con discreta proteinuria o hipertrofia
renal compensadora — control por nefrélogo pediatrico
cada 6-12 meses.

- Alto riesgo: RUF con disminucién de TFG, hipertensién o
anomalias asociadas — seguimiento estrecho en unidad
de nefrologia pediétrica.

5. Los estudios complementarios avanzados como la urografia
por resonancia magnética o la gammagrafia DMSA permi-
ten descartar tejido renal funcionante residual. Recien-
temente, pardmetros de rigidez arterial como la presién
arterial central (cBP) y la velocidad de onda de pulso (PWV)
se proponen como herramientas para detectar riesgo car-
diovascular precoz en nifios con RUF®.

6. El tratamiento del RUF se centra en preservar la funcién
del rinén remanente y minimizar los factores de dafo
glomerular. No se requiere medicacién especifica si los
pardmetros son normales, pero deben adoptarse medidas
preventivas permanentes®.

6.1 Recomendaciones dietéticas**:

Mantener una dieta equilibrada y normoproteica,
evitando la ingesta excesiva de proteinas y sal, fre-
cuentes en la dieta occidental.

Fomentar una hidratacién adecuada, especialmente
durante actividades fisicas o condiciones de calor.
Evitar bebidas azucaradas y ultraprocesados con alto
contenido de sodio.

6.2 Farmacoterapia®:

- Evitar el uso de fadrmacos nefrotéxicos, como antiin-
flamatorios no esteroideos (ibuprofeno).
En casos de hipertensién o proteinuria persistente,
se recomienda el uso prudente de inhibidores del
sistema renina-angiotensina-aldosterona (SRAA),
evitando su uso en lactantes o en presencia de este-
nosis arterial renal.
La introduccién de farmacos nefroprotectores debe
ser individualizada y supervisada por el especialista.

6.3 No se recomienda restringir la practica deportiva en

niflos con RUF>%. Las evidencias muestran que el riesgo
de lesién renal grave es extremadamente bajo (0,38 por
millén de afios infantiles). Sin embargo, se debe infor-

mar sobre actividades con mayor riesgo de trauma renal,
como ciclismo, motocross o deportes ecuestres. El uso
de protectores lumbares o de flanco puede considerarse,
aunque su eficacia no estd plenamente demostrada®®.

6.4 Es crucial detectar precozmente cualquier infeccién
urinaria y tratarla oportunamente con antibiéticos. La
educacién a las familias respecto a sintomas urinarios,
hidratacién y control miccional es esencial®.

6.5 Fomentar habitos saludables desde la infancia: mante-
ner un peso adecuado, realizar ejercicio regular, evitar
el tabaquismo y la exposicién a drogas o alcohol en la
adolescencia*®.

El estudio del RUF contintia siendo un campo activo de
investigacién, con varios retos pendientes: conocer los meca-
nismos celulares de hiperfiltracién y esclerosis glomerular, el
desarrollo de normogramas ecograficos especificos para nifios
monorrenos, modelos predictivos que integren datos clinicos,
bioquimicos y genéticos, evaluacién cardiovascular avanzada,
programas de transicién coordinada hacia nefrologia de adul-
tos o el impacto psicosocial y educacion basada en evidencia®®.
En los estudios futuros también se deberian combinar andlisis
genéticos, ambientales y de interacciéon gen-ambiente ya que
los factores de riesgo ambientales y parentales probablemente
estén implicados en el desarrollo del RUF.

El diagnéstico prenatal del paciente y su seguimiento
periddico permitieron la deteccién temprana de hipertensién
y microalbuminuria, lo que facilité la instauracién precoz de
tratamiento con antagonistas de los receptores de angiotensina
Il y evitd la progresién hacia un estadio avanzado de insufi-
ciencia renal. Desde atencién primaria, se considera prioritario
promover la educacién para la salud siguiendo las recomenda-
ciones actuales, asi como asegurar una transicién adecuada a
la vida adulta tanto en el ambito del centro de salud como en
la atencién nefrolégica hospitalaria. No debemos considerar el
RUF como una condicién benigna como se consideraba habi-
tualmente, aunque el paciente monorreno pueda llevar una
vida normal en la mayoria de los casos. Es basico el control
y deteccién precoz de fallo renal; ya que la evolucién depen-
deré del equilibrio entre los mecanismos adaptativos y dafio
estructural progresivo?.
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