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RESUMEN

La displasia renal multiquistica (DRM) continGia gene-
rando interrogantes por su relacion potencial con compli-
caciones evolutivas, tales como hipertension arterial, aumen-
to en laincidencia de infecciones urinarias y potencial dege-
neracion maligna. Nos planteamos este estudio con el fin
de conocer la evolucion natural de la DRM tratada de forma
conservadora en una Unidad de Nefrologia Pediatrica.

Métodos: Se diagnosticaron 35 pacientes (13 mujeres) de
DRM. De ellos, 26 fueron tratados conservadoramente duran-
te un periodo medio de 9 afios y 7 meses (rango: 1 mes-14
afos). El protocolo de trabajo consistié en controles clinico-
analiticos y realizacion de ecografia renal semestral duran-
te los dos primeros afios de vida y posteriormente anual,
hasta la completa involucion del rifidn displasico.

Resultados: El 69% de las DRM fueron detectadas pre-
cozmente en ecografias prenatales (24/35 pacientes). Doce
pacientes (34%) presentaron anomalias urolégicas asocia-
das, siendo la ureterohidronefrosis y el reflujo vesicoure-
teral las malformaciones mas frecuentes. Un total de 13
nefrectomias se efectuaron durante el periodo de segui-
miento, nueve de ellas durante la época neonatal y lactan-
cia. En el resto de pacientes, un 82% (14/17) presentaban
involucién renal a los 6 afios de seguimiento. En 5 enfermos
no pudo completarse el seguimiento. Exceptuando a los
pacientes con uropatias asociadas que presentaron infec-
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ciones urinarias (5 casos) o insuficiencia renal cronica (3
pacientes), no se registraron otros casos de hipertension arte-
rial o malignizacion atribuibles a la DRM.

Conclusiones: El seguimiento de la DRM indica que una
considerable proporcién de los pacientes presentan una invo-
lucion espontanea, por lo que el manejo conservador debe
ser, en nuestra opinion, la modalidad terapéutica de elec-
cion inicial en estos pacientes. En nuestra serie, el riesgo de
complicaciones de la DRM es bajo, en especial si no se aso-
cia a otras malformaciones uroldgicas.

Palabras clave: Displasia renal multiquistica; Diagnos-
tico prenatal; Tratamiento conservador.

ABSTRACT

The natural history and management of multicystic
dysplastic kidney (MDK) is still controversial, and its
relationship with potential complications as hypertension,
higher incidence of urinary tract infections or neoplasic
degeneration is not well defined. We aimed at knowing the
evolution of our patients with MDK under conservative
treatment in a Pediatric Nephrology Unit.

Patients and methods: Thirty five patients (13 girls) were
diagnosed of MDK. Twenty-six of them were treated con-
servatively and followed for 9 years and 7 months (rank: 1
month-14 years). Follow-up included physical examination
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and serial ultrasound (at 6 months to 1 year intervals). They
were controlled until complete involution of the lesion.

Results: MDK was suspected by antenatal ultrasound
examination in 69% of patients (24/35). Twelve patients
(34%) presented urological malformations, namely
hydronephrosis and vesicoureteral reflux. Thirteen
nephrectomies were performed (nine in patients under 1
year of age). We were not able to make an adequate follow-
up in five cases. Eighty-two per cent (14/17) of patients
presented involution of the dysplastic kidney after 6 years.
Neither hypertension nor malignant degeneration were
reported.

Conclusions: The natural history of MDK shows that
great part of patients present involution, thus conservative
management is recommended. The risk of complications in
MDK is low, particularly if urological malformations are not
associated.

Key words: multicystic dysplastic kidney, antenatal
diagnosis, conservative treatment.

INTRODUCCION

Se define la displasia renal multiquistica (DRM) como
la existencia de un rifién deformado y agrandado por la
presencia de quistes de diferente tamario, asociado a dis-
plasia cdrtico-medular severa. Su incidencia se estima en
aproximadamente 1/4.300 recién nacidos vivos® y ligera-
mente mas frecuente en varones. La DRM constituye la
segunda causa mas frecuente de masa renal en el recién
nacido tras la hidronefrosis@y su identificacion se realiza
cada vez con mayor frecuencia en el periodo prenatal debi-
do al gran avance de los diagndsticos por imagen, en espe-
cial la ecografia. Se trata de un rifion generalmente aumen-
tado de tamafio y no funcionante (ya que no posee tejido
renal), con una superficie irregular. En muchos casos per-
manece asintomatico; sin embargo, es preciso conocer las
principales complicaciones asociadas a la DRM, como son
la hipertensidn arterial, las infecciones del tracto urinario,
la presencia de dolor abdominal y una posible degenera-
cion maligna.

Presentamos la experiencia de nuestra Seccidn en el diag-
nostico y seguimiento de 35 pacientes con DRM durante los
ltimos 25 afios.

PACIENTES Y METODOS

Estudio retrospectivo de 35 pacientes diagnosticados de
DRM entre los afios 1974 y 2000 que fueron tratados y con-
trolados periddicamente en la Seccion de Nefrologia Pedia-
trica. De los 35 pacientes, el 37% (13 casos) eran mujeres. La
edad media de los 26 casos tratados conservadoramente fue
de 10,6 + 6 afios en el momento del estudio. El tiempo medio
de seguimiento fue de 6,2 + 5 afios (rango 1 mes-15 afios).
De ellos, el 68% de pacientes fueron seguidos durante al
menos 3 afos. El diagndstico se realiz6 mediante ecografia
renal y confirmado por gammagrafia renal con &cido dimer-
captosuccinico marcado con tecnecio®m (DMSA), desde que
esta técnica se incorpor6 a nuestro Centro.

Las revisiones consistieron en examen fisico (determi-
nacion de peso, talla y presion arterial), analitica basica de
orina, urocultivo y ecografia renal (semestral durante los
dos primeros afios de vida y posteriormente anuales).

Los datos fueron almacenados en hoja de céalculo Excel
97 y procesados estadisticamente mediante el programa
informatico SPSS 8.0.

RESULTADOS

La sospecha de malformacién renal mediante ecografia
prenatal fue el motivo de diagnostico en el 69% de los casos
(24/35). El rifion afectado fue el izquierdo en el 56,3% de las
ocasiones, registrandose un caso de afectacion bilateral, que
evoluciond rapidamente a insuficiencia renal terminal.

Doce pacientes (34%) presentaron anomalias uroldgicas
asociadas, siendo la ureterohidronefrosis (6 casos) y el reflu-
jo vesicoureteral (6 casos) las malformaciones halladas.

A 13 pacientes (37%) se les practico nefrectomia: 9 casos
fueron intervenidos durante el periodo neonatal y la lac-
tancia, mientras que durante el seguimiento se realizaron 4
nefrectomias por persistencia del rifion displésico no invo-
lucionado. No se encontrd relacion estadisticamente signi-
ficativa entre la edad de intervencion y sexo, rifion afecta-
do o edad al diagndstico. En 5 casos, no fue posible el segui-
miento de los pacientes por diversos motivos (cambio de
lugar de residencia, falta de asistencia a revisiones, etc.). En
el 82% de los nifios restantes (14/17) se apreci6 una invo-
lucion total de la displasia multiquisitica, en un tiempo
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TABLA . EVOLUCION DE LOS PACIENTES CON DISPLASIA RENAL MULTIQUISTICA CONTROLADOS DE FORMA CONSERVADORA
Seguimiento Tamafio renal sin Menor tamafio Casos Involucion
(afios) cambios (%) renal (%) involucion acumulada (%)

<1 11/22 (50) 10/22 (45) 1 1/22 (5)
1-2 4/22 (18) 13/22 (59) 4 5/22 (23)
2-4 4/22 (18) 9/22 (41) 4 9/22 (41)
4-6 3/17 (18)* 2/17 (12) 3 12/17 (70)
>6 3/17 (18) 2 14/17 (82)

*Cinco pacientes no acuden a las revisiones programadas.

medio estimado de 3,5 afios desde el momento del diag-
nostico (Tabla I).

Exceptuando a los pacientes con uropatias asociadas que
presentaron infecciones urinarias (5 casos) o insuficiencia
renal crdnica (3 pacientes), no se registraron otras compli-
caciones, como hipertension arterial o malignizacion, atri-
buibles a la DRM.

DISCUSION

La DRM es una enfermedad relativamente comin, pues
afecta a uno de cada 4.300 recién nacidos vivos, y constitu-
ye la segunda causa de masa abdominal en el neonato tras
la hidronefrosis. Su patogenia atn no esta totalmente acla-
rada, si bien parece estar relacionada con una deficiente inte-
gracion de la yema ureteral en el metanefros durante el desa-
rrollo embrionario, constituyendo de esta forma la expre-
sion mas grave de las denominadas disgenesias infundibu-
lopélvicas®. En su examen histoldgico, se puede apreciar
que el parénguima renal ha sido sustituido por maltiples
cavidades quisticas (Fig. 1). Pueden asociarse otras altera-
ciones, como atrofia o ausencia de los uréteres.

Con las técnicas radioldgicas actuales, especialmente los
avances en ecografia prenatal, la mayoria de los casos son
detectados durante el embarazo, lo que implica un control
del paciente ya desde el nacimiento, si bien el diagnostico
definitivo exige la practica postnatal de una gammagrafia
renal con tecnecio %-DMSA.

El curso de esta enfermedad es habitualmente benigno
si se trata de formas unilaterales, con una tendencia a la
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Figura 1. Rifion multiquistico.

involucion del rifién multiquistico en un periodo variable
de tiempo en aproximadamente la mitad de los casos®. El
rifidn sano contralateral presenta habitualmente hipertro-
fia compensadora, lo que garantiza una funcién renal ade-
cuada.

Es bien conocida la asociacion de la DRM con otras mal-
formaciones genitourinarias, siendo la anomalia més fre-
cuentemente detectada la presencia de reflujo vesicourete-
ral (11-37%) en el rifion sano contralateral®, por lo que es
preceptivo realizar cistoureterogramas en estos pacientes
de forma sistemaética.

Como complicaciones que pueden aparecer durante la
evolucion de la DRM se han descrito:

Hipertension arterial (HTA), cuya fisiopatologia no esta
suficientemente aclarada, si bien se postulan como meca-
nismos principales tanto la secrecién aumentada de reni-
na por parte de grupos aislados de células diferenciadas pre-
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sentes en el rifidbn multiquistico, como la hiperfiltracion man-
tenida en el rifién contralateral, que provoca dafio hiper-
tensivo arteriolar®. Su frecuencia varia entre 0-8%, seguin
las series, y estudios recientes indican que es una compli-
cacion infradiagnosticada como consecuencia de cortos
seguimientos, por lo que se postula un control de la presion
arterial de por vida en estos pacientes®, e incluso la nefrec-
tomia electiva. En este sentido, se han iniciado varios estu-
dios de monitorizacién ambulatoria de la presion arterial
en pacientes con DRM, que muestran una mayor inciden-
cia de HTA en nifios con anomalias en el rifidn contralate-
ral®. En nuestro estudio no hemos encontrado ningun caso
de HTA atribuible a la DRM.

Malignizacién: dada la frecuencia de esta enfermedad,
la degeneracion neoplasica puede considerase un hecho
excepcional; hasta el afio 2000 se han descrito nueve casos
en la literatura®, sobre todo en la edad adulta (2 tumores
de Wilms en nifios, 5 adenocarcinomas, un mesotelioma y
un carcinoma de células transicionales).

Infecciones del tracto urinario (ITU): son infrecuentes
en la DRM unilateral no complicada, ya que la atrofia ure-
teral que presentan estos pacientes no permite la coloniza-
cién bacteriana por via ascendente, que es el mecanismo
patogeno principal de las ITU. En nuestra serie, 5 pacientes
presentaron episodios de ITU, favorecida por la presencia
de anomalias genitourinarias acompafiantes (RVU y ure-
terohidronefrosis), lo que apoya la hipotesis de Feldenberg
et al@, que afirman que las DRM bilaterales y/o asocia-
das a alteraciones genitourinarias presentan mayor riesgo
de ITU.

Tres de nuestros pacientes presentaron mala evolucion,
Ilegando a diferentes grados de insuficiencia renal créni-
ca. Sin embargo, gran parte de los enfermos evoluciona-
ron a una total involucion, en un porcentaje similar a otras
publicaciones® (Tabla I).

El tratamiento de la DRM continda siendo controverti-
do. Clésicamente, la opcion terapéutica mas utilizada ha sido
la realizacion de nefrectomias en edades tempranas a todos
los pacientes para evitar las posibles complicaciones antes
mencionadas. Con la realizacion de amplios estudios que
han permitido conocer mejor la historia natural de la enfer-
medad y la escasa incidencia de complicaciones, el manejo
conservador se ha convertido en muchos centros en la pri-
mera opcion terapéutica. Las indicaciones quirdrgicas actua-

RESULTADOS COMPARATIVOS DE MANEJO CONSERVADOR
DE LA DISPLASIA RENAL MULTIQUISTICA

TaBLA II.

Suthankar( Serie propia,
2000 2001
Involucion a los 11746 (24%) 5/22 (23%)
2 afios
Involucion a los 14/21 (66) 12/17 (70%)

5 afios

les para la DRM son, sin duda alguna, la presencia de algu-
na de las complicaciones comentadas anteriormente y la
ausencia de involucion en “un tiempo adecuado” que no esta
definitivamente consensuado. Algunos autores, sin embar-
go, prefieren la nefrectomia laparoscopica como tratamien-
to de eleccidn a todos los pacientes, refiriendo en su casuis-
tica, un menor nimero de complicaciones®? y sin olvidar
una mejor relacion coste-beneficio. En nuestra serie, 9 pacien-
tes fueron nefrectomizados durante el periodo neonatal y de
lactancia (se trataba preferentemente de pacientes de épocas
maés antiguas, en las que se preferia el tratamiento quirdrgi-
co de forma electiva); otros cuatro pacientes precisaron inter-
vencion quirdrgica durante el seguimiento.

De acuerdo con nuestra experiencia, el seguimiento de
la DRM indica una considerable tasa de involucion espon-
tanea, por lo que el manejo conservador debe ser, a nuestro
juicio, la modalidad terapéutica de eleccién en estos pacien-
tes, reservando la opcién quirdrgica para los casos en los
que se presente mala evolucién, como se ha comentado ante-
riormente. El riesgo de complicaciones de la DRM es bajo,
en especial si no se asocia a otras malformaciones urolégi-
cas.
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