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RESUMEN

Introduccion: la displasia renal multiquistica es una anomalia relativamente frecuente
en la que aun se mantienen algunas discrepancias en la conducta médica a seguir.
Objetivos: analizar la evoluciéon de los quistes en un grupo de pacientes con diagnostico
prenatal de esta anomalia, en los que se siguié una conducta médica conservadora y
expectante.

Métodos: durante el periodo comprendido entre el 1° de enero de 1996 y el 30 de junio
de 2011, se recibieron en la consulta de Nefrologia del Hospital Pediatrico Universitario
"William Soler", 22 recién nacidos o lactantes, en los que, durante el seguimiento de un
embarazo normal, se diagnosticé una displasia renal multiquistica u otra anomalia, que
al estudiarse después del nacimiento, se demostré la displasia. En todos los pacientes se
realizé ultrasonido renal al llegar al hospital y se hizo gammagrafia estatica (°°™
tecnecio-DMSA) para precisar funciéon renal del lado afectado y valorar las caracteristicas
del rifidn contralateral. En todos los casos se siguié una conducta conservadora y
expectante, y en 21 de estos nifios se logro el objetivo de este estudio.

Resultados: hubo predominio del sexo masculino en 60 %, del rifidén izquierdo en 77 %
y la forma "tipica" de displasia en el 80 %. En 6 pacientes se encontraron otras
anomalias asociadas. En 3 fetos se present6 involucion prenatal de los quistes, la
involucién total entre 3 y 72 meses se observé en 9 (50,0 % de los estudiados después
del nacimiento), mientras hubo involucion parcial en 6 (33,3 %) y no hubo variacion en
3 (16,7 %).

Conclusiones: el tratamiento conservador debe ser la eleccién inicial en todo paciente
con displasia renal multiquistica, ya que la involucién total se logra en la mayoria de los
casos en un periodo relativamente corto.

Palabras clave: displasia renal multiquistica, involucion de los quistes, hidronefrosis,
anomalias asociadas.
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ABSTRACT

Introduction: multicystic renal dysplasia is a relatively frequent anomaly that still
arouses some discrepancies about the medical behaviour to be followed.

Objectives: to analyze the evolution of cysts in a group of patients prenatally diagnosed
with this anomaly, with whom a conservative and expectant medical behaviour was
adopted.

Methods: from January 1st, 1996 to June 30th, 2011, the nephrology service of
"William Soler" university pediatric hospital assisted 22 newborns and infants, who were
diagnosed with multicystic renal dysplasia or other anomaly during the normal
pregnancy follow-up, but later dysplasia was confirmed after birth. All these patients
underwent renal ultrasound on arrival at hospital, and then static gammagraphy (°°™
technetium-DMSA) to see the renal function of the affected side and to assess the
characteristics of the contralateral kidney. A conservative and expectant behaviour was
observed for all the cases; the objective of this study was attained in 21 of these
children.

Results: males prevailed in 60 % of patients, left kidney was affected in 77 % of cases
and the "typical" form of dysplasia was present in 80 % of them. Six infants presented
with other related anomalies. There was prenatal regression of cysts in three children,
total regression ranging 3 to 72 months in 9 infants (50 % of the infants under study
after birth) whereas partial regression occurred in 6 cases (33.3 %) and 3 did not
change their condition (16.7 %o).

Conclusions: the conservative treatment should be the initial choice for every patient
with multicystic renal dysplasia since total regression is possible in most of cases in a
relatively short period of time.

Key words: multicystic renal dysplasia, cyst regression, hydronephrosis, associated
anomalies.

INTRODUCCION

Aungue la displasia renal multiquistica (DRMQ) o rifion multiquistico (RM) es una
anomalia renal frecuente, su tratamiento es controvertido.! Se describe como una
anomalia de diferenciacion metanéfrica caracterizada por la presencia de cartilago,
mesénquima indiferenciado y tubos colectores inmaduros.? Se estima que ocurre 1 caso
en cada 4 300 nacimientos.® Por lo general es unilateral; la forma bilateral es
incompatible con la vida extrauterina, porque afecta al rindn en su totalidad, aunque se
ha descrito una rara forma de displasia renal segmentaria.*® Es una forma severa de
displasia no genética,’ pero se han reportado familias con algunos individuos con aplasia
o "agenesia renal" y otros miembros de la familia con grandes rifiones displasticos.®
Algunas de estas heterogeneidades fenotipicas pudieran explicarse por la tendencia de
las displasias a la involucién, segun plantean investigadores del Institute of Child Health
de Londres.’

La DRMQ "tipica" tiene la apariencia de un racimo de uvas con poco estroma entre los
quistes. El tamario renal es variable, desde mas pequefio que un rifidn normal, hasta
una gran masa que puede ocupar la mayor parte del abdomen. Cuando los quistes son
muy pequefios -pueden ser incluso microscopicos- se le ha denominado displasia
multiquistica sélida, y cuando se identifica una pelvis renal asociada a los quistes, se le
llama forma hidronefrética de displasia renal multiquistica.’
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Su proceso de formacion es posible que comience alrededor de la octava semana de
gestacion, sin embargo, su diagndstico mediante ultrasonido materno-fetal, por lo
general, se establece entre las semanas 21 y 35 del embarazo.'® Como su patogenia es
poco conocida se han planteado 2 hipo6tesis para su formacion: por atresia del uréter
que produce una hidronefrosis extrema, y por fracaso de la unién entre la yema ureteral
y el blastema metanéfrico que conduce a la dilatacién quistica de este ultimo.° La
primera hip6tesis es la méas aceptada por la mayoria de los clinicos.**

La introduccién del ultrasonido diagnéstico en el seguimiento del embarazo normal ha
modificado la historia de la DRMQ. Antes del ultrasonido la DRMQ era rara, se
presentaba como una masa palpable y su tratamiento era la nefrectomia. Actualmente
se ha convertido en una situacién bastante frecuente, generalmente asintomatica,? pero
a pesar de ello aun existen discrepancias en cuanto a su tratamiento. En la mayoria de
los casos de DRMQ unilateral, los quistes pueden involucionar completamente,*® incluso
antes del nacimiento.***® Por tal motivo, nuestro objetivo es presentar la evolucién con
tratamiento conservador de nifios con diagndstico prenatal y revisar la literatura reciente
al respecto.

METODOS

Durante el periodo comprendido entre el 1° de enero 1996 y el 30 de junio de 2011 se
recibieron en la consulta de Nefrologia del Hospital Pediatrico Universitario "William
Soler" 22 nifios, en los cuales el estudio ultrasonografico prenatal en el seguimiento de
un embarazo normal, diagnostic6 una DRMQ u otra anomalia, que en el estudio posnatal
se demostré que se trataba de una DRMQ. En todos los casos se realiz6 ultrasonido
renal al llegar al hospital, y al detectarse las imagenes quisticas se hizo estudio
gammagréfico estatico (°°*"Tc-DMSA), para precisar si existia funcién renal o no en el
lado afectado, y valorar las caracteristicas del rifién contralateral. En el estudio se
incluyeron 2 pacientes a los que en el estudio prenatal no se les detect6 la anomalia en
el lado afectado, y su seguimiento obedecié a una anomalia contralateral encontrada en
el ultrasonido materno-fetal. Al establecerse el diagnéstico se plante6 a los padres la
posibilidad de tratamiento quirlrgico, o el tratamiento conservador con control periddico
de la evolucién. En todos los casos aqui analizados se siguié tratamiento conservador.

Se analizé6 el sexo, el lado afectado, el tipo de displasia, las anomalias asociadas, las
complicaciones y la evolucion de los quistes, con ultrasonido renal cada 4 meses durante
los primeros 2 afos y cada 6 meses después de esa edad, para valorar la involuciéon de
los quistes y detectar cualquier anomalia imaginolégica en el lado afectado o en el
contralateral. Después de los 8 afios de edad el ultrasonido renal se ha realizado
anualmente.

Se consider6 involucion total de los quistes, cuando en el ultrasonido no se demostraban
quistes y la celda renal se encontraba vacia, e involucién parcial, cuando disminuy®é el
ndamero de quistes, el tamafo de estos, 0 ambas situaciones.

Para clasificar las DRMQs se utilizaron los criterios siguientes:

- Tipica: cuando la imagen ultrasonografica recordaba un racimo de uvas, con quistes de
diferentes tamarios, y sin comunicacién entre ellos.

- Sdlida: cuando el rifién era pequefio y los quistes eran menores de 1 cm de diametro.
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- Segmentaria: cuando las imagenes aparecian en un segmento renal, afuncional en el
estudio radioisotdpico, y el resto del rifidn era de aspecto normal en la ultrasonografia, y
funcional en el estudio gammagréfico.®

- Involuciéon prenatal: cuando se detectaron los quistes en el embarazo y estos

desaparecieron antes del nacimiento, o no se visualizaron en el ultrasonido posnatal.*®

Este trabajo fue aprobado por el Consejo Cientifico del hospital, e incluyé 7 pacientes
reportados con anterioridad con un periodo mas corto de seguimiento.*®

RESULTADOS

De los 22 pacientes recibidos, 13 (60 %) corresponden al sexo masculino y 9 (40 %) al
femenino. La displasia correspondio al rifién derecho en 5 (23 %) y en 17 (77 %) al lado
izquierdo. La variedad de DRMQ estuvo representada por la forma "tipica" en 18
pacientes (80 %), la soélida en 2 (10 %) y la segmentaria en 2 (10 %) (tabla 1). En
todos los casos de involucion prenatal la descripciéon del ultrasonido prenatal se
correspondié con una forma tipica de displasia. El anélisis de evolucion de los quistes
solo se pudo realizar en 18 nifios, porque la historia no resulté Util para este analisis en
un paciente. Este paciente correspondia al sexo femenino y la displasia al lado izquierdo.
Los casos con involuciéon prenatal de los quistes se excluyen de este analisis.

En el estudio prenatal se diagnosticé la DRMQ en 17 fetos, hidronefrosis en 2, dilatacion
pélvica en 1, ureterohidronefrosis en el rifidn contralateral en 1 y dilatacion pélvica del
rindn contralateral en otro (en el estudio posnatal por la dilatacion pélvica contralateral,
y en estos dos Ultimos casos se detecté la DRMQ). En 3 pacientes con diagnéstico de
DRMQ prenatal, no se pudo encontrar masa renal quistica en los ultrasonidos
posnatales, y en uno de ellos, a las 32 semanas de gestacion, se reporté la desaparicion
imaginoloégica de los quistes.

Las anomalias asociadas fueron: hidronefrosis por estenosis ureteropiélica en el rifidn
contralateral en 2, reflujo vesicoureteral contralateral grado 11l en 1, cardiopatia
congénita (persistencia del conducto arterioso [PCA] mas comunicacion interauricular
[CIA]) en 1, y ano imperforado en 2. Las hidronefrosis contralaterales se presentaron en
2 varones, uno con la variedad sélida de displasia, y la otra en el nifio que a las 32
semanas de gestacion desaparecieron los quistes en el estudio ultrasonografico. La
cardiopatia congénita asociada a DRMQ ocurrié en un varén, mientras que la
imperforacién anal se asocié en un varén con displasia multiquistica sélida y en una nifia
con DRMQ tipica.

La evolucion de los pacientes podemos observarla en la tabla 2. Durante el periodo de
seguimiento, que oscilé entre 3 y 132 meses, la involucién total de los quistes ocurrié en
el 50,0 % de los casos entre 3 y 72 meses, como promedio a los 34,7 meses de edad, y
en la mitad de los casos antes de cumplir los 2 afios. Sin embargo, 6 pacientes, entre 4
y 132 meses de edad, mantienen los quistes con involucién parcial, mientras, en 3
pacientes, con menor tiempo de seguimiento (5-38 meses), los quistes se mantienen sin
variacion imaginoldgica. Uno de estos pacientes es una nifia con displasia multiquistica
segmentaria, reportada con anterioridad,® que a los 38 meses de edad no se aprecia
variacion en el niumero y tamafo de los quistes. Durante el tiempo de seguimiento
ningun paciente ha malignizado, no se ha detectado hipertension arterial y una nifia con
reflujo vesicoureteral (RVU) contralateral grado 11l presentd un episodio de infeccidon
urinaria aguda.
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DISCUSION

Las anomalias renales asociadas pueden verse en mas del 43 % de los casos, con
obstruccién de la unién pieloureteral y RVU en el rifidbn contralateral como las mas
frecuentes. El diagndstico diferencial prenatal entre hidronefrosis severa y DRMQ puede
ser dificil y necesitar el estudio posnatal para su diferenciacion;’ sin embargo, el
hallazgo de quistes de varios tamafios, un gran quiste central sin comunicacion entre
ellos y una imagen no reniforme, es sugestivo de DRMQ.**

En los casos que estudiamos se planted hidronefrosis en 2 y dilatacién pélvica en otro, y
en los casos de DRMQ segmentaria, en 1 se plante6 hidronefrosis y en otro se
visualizaron bien los quistes prenatalmente. En 1 paciente se observé dilataciéon de la
pelvis renal en el rifibn contralateral, y al realizar ultrasonido posnatal se encontro la
alteracion quistica del rifién izquierdo, la uretrocistografia miccional arrojé RVU grado 111
en el derecho y en otro se detectd ureterohidronefrosis izquierda, y en el estudio
posnatal se diagnostico la displasia multiquistica variedad solida del lado derecho. Estas
posibilidades son bien conocidas, y que una DRMQ pueda involucionar totalmente antes
del nacimiento, se ha reportado en la literatura,****> pero donde se mantienen ciertas
discrepancias es en la conducta médica posnatal.

Debe hacerse nefrectomia o no?

Homsy y otros, en 1997, describieron 2 casos bien documentados de tumor de Wilms
asociados a DRMQ en 2 nifias de 3 y 5 meses de edad. La de 5 meses fue seguida por
diagndstico prenatal de la displasia sin evidencia de tumor prenatal al nacimiento, y en
la de 3 meses, al consultar por hipertension arterial y defecto septal interventricular, el
ultrasonido detectd6 el tumor. Estos autores consideran que la DRMQ debe tratarse
quirtrgicamente.®

Cui y otros, en 2010 reportaron un tumor rabdoide maligno asociado a DRMQ en una
nifla de 5 afios de edad, y destacaron que era el primer caso de esta asociacion en la
literatura. También abogan por el tratamiento quirdrgico en la DRMQ.*° Hussain y
Begum plantean que la nefrectomia es la opcién definitiva en la DRMQ,?° y en reportes
de determinados centros se observa que las nefrectomias por DRMQ se han
incrementado en los Gltimos afios.?

Martin Crespo y otros refieren su experiencia en 16 pacientes en los cuales los quistes
habian involucionado, y se les realizé acceso retropitoneoscépico para comprobar la
presencia o no de remanente displastico, y en 100 % de los casos se detect6 su
presencia. Por tal motivo, recomiendan este tipo de exploracion en todos los casos de
involucién de los quistes, para evitar asi, el seguimiento a largo plazo para el despistaje
de tumores.??

Beckwith revisé 7 500 casos de tumor de Wilms en un periodo de mas de 18 afios, y
solamente 5 habian ocurrido en asociacién con DRMQs, y piensa que la incidencia es 4
veces mayor que en la poblaciéon normal, en la que es de 1 en 8 000, y en la DRMQ seria
de 1 en 2 000. Después de su analisis concluye que este incremento no justifica que se
haga nefrectomia en estos pacientes.?®

Cambio y otros® revisaron articulos publicados entre 1965 y 2006 escritos en inglés, y
en 105 reportes destacan que 60 % de las DRMQs regresaron o involucionaron a los 3
afios, que el riesgo de infeccién urinaria esta asociado al RVU y no a la displasia en si,
que la hipertensiéon no es mas frecuente que en la poblacién general y la nefrectomia por
lo general no la cura, y el riesgo de tumor de Wilms es menor de 1 en 2 000. También
sefalan que todos los tumores de Wilms se diagnosticaron antes de los 4 afios de edad,
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el 70 % de ellos se presenté como una masa palpable, y por ultimo, que es practica
comun la extirpacion de las DRMQs palpables o que crecen, pero esto representa una
fraccion muy pequefia. En nuestro estudio el Unico paciente que presentd infeccion
urinaria aguda tenia RVU en el rifildn contralateral, y consideramos que esta anomalia
fue la que condicioné la infeccién.

Segun Psooy,*® entre 1983 y 1998 en Estados Unidos, solo se reportaron 5 casos de tumor
de Wilms asociados a DRMQs, resultando un riesgo de 0,3 a 0,1 %, y no hay reporte de
casos desde 1997 hasta la fecha en que este autor hace su publicaciéon en 2010.

Prado y otros, en 26 casos (69 % con diagnéstico prenatal y control clinico-analitico y
ultrasonido semestral durante los 2 primeros afios de vida, y posteriormente anual hasta
la completa desaparicion de los quistes), llegaron a la conclusién de que una proporcion
grande de pacientes experimentan involucién espontanea, y en su opinién, el
tratamiento conservador debe ser la modalidad de eleccién inicial en estos pacientes, ya
que el riesgo de complicaciones es muy bajo.*®

Barcel6 y otros, en revision de la bibliografia de 1 802 casos con seguimiento entre 2y 7
afios, expresa que ningun caso malignizé. Estiman que la conducta ultrasonografica
periddica es la aproximacion terapéutica mas razonable.?®

Aslam, Watson y otros, en un estudio de nifios con diagndstico prenatal, demostraron
mediante ultrasonido renal periddico, que a los 2 afos de edad la involucién quistica se
produjo en el 33 %, a los 5 afios en el 47 % y a los 10 afios en el 59 % de los casos;
ningun paciente presentd malignizacion, y consideran que el tratamiento conservador
esta justificado.?’

Rabelo y otros dieron seguimiento a 53 nifios con diagnéstico prenatal de DRMQ
utilizando ultrasonido renal cada 6 meses durante los 2 primeros afios de vida y
anualmente después de esta edad, por un promedio de 68 meses, y en el 90 % de los
casos se demostr6 involucién de los quistes. En 9 (17 %) la involucién fue total, 2 nifios
desarrollaron hipertension arterial durante el seguimiento, en 5 se present6 infeccion del
tracto urinario, pero solo en 1 fue recurrente, y no se demostré malignizacion en
ninguno. Concluyen que el tratamiento conservador es seguro, que la incidencia de
complicaciones es baja, y que hay una clara tendencia a la disminucién de los quistes,
sobre todo, en los 2 primeros afios de vida.?®

Singh y otros®® siguieron 22 nifios con DRMQ, el 45 % de ellos con diagnéstico posnatal,
y en estos casos se demostré involucidon en 3 casos y regresion parcial en 11; el tamafio
de la displasia no se modificé en 4 casos y en 4 pacientes se realiz6 nefrectomia (en 2
de estos por ansiedad familiar), hipertensidon en 1 y masa renal palpable en otro.

Hains y otros, al revisar la literatura, sefialan que la hipertensién arterial no es mayor
que en la poblacién general, y que la infeccion urinaria depende de las anomalias
asociadas.*

Mansoor y otros®! estudiaron 121 casos de DRMQ, de los cuales el 86,7 % (105/121)
tenian diagndéstico prenatal, y encontraron anomalias contralaterales en el 23,3 %. A los
5 afos la displasia habia involucionado totalmente en el 60 % de los casos. El estudio
incluyé pacientes diagnosticados entre 1985 y 2009, y en 20 se realizé nefrectomia,
pero destacan los autores que el 80 % de ellas se realizaron antes de 2001. Sefalan que
el riesgo de enfermedad renal cronica e hipertension arterial solo existe en los casos con
anomalias del rifidn contralateral. La disminucién de la funciéon renal puede no
detectarse si los pacientes no son controlados durante largo tiempo; el rifién
contralateral puede aparentar normalidad por estudios imaginolégicos, pero puede tener
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alteraciones microscopicas subclinicas como la disminuciéon del nimero de nefronas o
elementos displasticos, destacan estos autores.

Dally y otros reportan la estenosis infundibular tardia en el rifiédn contralateral con rpido
deterioro funcional, que aunque extremadamente rara, no se detecta si no se hace un
seguimiento a largo plazo de estos pacientes.*? Coincidimos con los criterios de
seguimiento a largo plazo de estos pacientes para poder detectar anomalias en el rifién
contralateral, e incluso, explorar ultrasonograficamente la celda renal vacia si los quistes
han involucionado totalmente.

Onal y Kogan, en el estudio de 61 pacientes con DRMQ con un seguimiento de 2,6 afios
(rango: 6 meses-37,5 afios), 25 pacientes (41 %) mostraron involucién completa de los
quistes y regresion parcial en 18 (30 %); el tamarfo de los quistes aument6 en 1
paciente (1,6 %) y no hubo cambios en 17 (28 %). La edad promedio de involucion
completa fue 2,1 afios (rango: 36 dias-13,7 afos), y 6 pacientes desarrollaron infeccion
urinaria, de los cuales 1 tenia RVU, y otro estenosis de la unién ureteropélvica
contralateral.®® Sefialan que cuando se hace el diagnéstico no se necesita seguimiento
urolégico, y que el médico de atencién primaria puede monitorear hipertension, masa
abdominal e infeccion del tracto urinario.®

Por ultimo, algunos plantean que el lactante con DRMQ con rifién contralateral normal en
el ultrasonido no requiere evaluacién posterior.** Consideramos que el estudio
ultrasonogréafico periddico y la deteccién de anomalias contralaterales es la opcidon de
tratamiento adecuada en la que tenemos la posibilidad de seguimiento de todos los
pacientes. Las anomalias del rifion contralateral las encontramos en 3 pacientes (13,6
%), lo cual nos obliga a su busqueda, aunque estimamos que no debemos realizar
uretrocistografia miccional rutinaria en estos pacientes, si no existe dilataciéon pélvica o
ureteral contralateral o anomalias gammagraficas en el rifidn funcionante, a no ser que
el paciente padezca una infeccion urinaria. En nuestra paciente con RVU la
uretrocistografia miccional se realizé cuando la nifia sufrié una infecciéon. Estimamos que
debe controlarse con ultrasonido renal por lo menos una vez al afio durante la nifiez, o
por lo menos, hasta la desapariciéon total de los quistes, y si persisten estos, debe
seguirse el control en la vida adulta.
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