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INTRODUCCION

La displasia renal multiquistica (DRM)
es una anomalia del desarrollo embriona-
rio en la cual el parénquima renal estd sus-
tituido por tejido renal no funcionante, cons-
tituido por quistes que no se comunican en-
tre si. Su incidencia se estima en 1 por cada
4.300 recién nacidos (RN) vivos y es ligera-
mente més frecuente en varones.

La DRM es una patologia relativa-
mente frecuente en el neonato y de gran
interés para el pediatra por los problemas
que pueden ocasionar, siendo dificil de di-
ferenciar en ocasiones de la hidronefrosis
obstructiva®.

Por otro lado existe actualmente un de-
bate en la literatura sobre cual es el trata-
miento idéneo de estos pacientes (conser-
vador o nefrectomia) sobre todo teniendo
en cuenta las posibles complicaciones que
se pueden producir como la infeccién del
tracto urinario (ITU), hipertensi6n arterial
(HTA) y malignizacion.

Hemos estudiado retrospectivamente
34 pacientes controlados en la seccion de
nefrologia pedidtrica desde el aflo 1982.

PACIENTES Y METODOS

Se valoraron retrospectivamente 34 pa-
cientes que entre los afios 1982 y 2003 fue-
ron diagnosticados de DRM y controlados
periédicamente en la consulta externa de
Nefrologia Pediétrica.

El diagnéstico se realizo por ecografia
postnatal y se confirmé mediante gamma-
graffa renal con 4cido dimercaptosuccinico
marcado con tecnecio 99™ (99 Tc- DMSA).
A todos los pacientes se les realiz6 una ure-
trocistografia miccional seriada ciclica.

Las revisiones consistieron en examen
fisico, tension arterial (TA) analitica basica
de orina, urocultivo y ecografias renales se-
riadas para visualizar la evoluci6n del ri-
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fion multiquistico displasico y reconocer la
hipertrofia compensadora del rifién con-
tralateral sano.

El estudio estadistico se realizé me-
diante el programa SPSS para su analisis.

Se calcul6 la media y la desviacion ti-
pica de los datos al estudiar la relacién en-
tre diferentes variables, se consider¢ sig-
nificativa una p < 0,05.

RESULTADOS

De los 34 pacientes, el 47% (16 casos)
eran mujeres. La edad media al diagnosti-
co fue 3 meses y el tiempo de seguimiento
fue 5 afios + 4 afios.

No se encontraron antecedentes fami-
liares de DRM.

El rifién afectado fue el derecho en 20
(59%), izquierdo en 14 (39%). 4 rifiones del
lado derecho se hallaban en posicién ecté-
pica (region pélvica).

El diagndstico se hizo prenatalmente en
33 de los 34 casos. En 10 de ellos se sospe-
cho en la ecografia realizada entre la sema-
na 20 y la 30 de gestacion. En 23 fue al final
del embarazo. En el tinico caso no detecta-
do prenatalmente el diagnostico se realiz6
tras padecer una infeccién urinaria. En 7 pa-
cientes se practicé la nefrectomia del DRM
en la época de la lactancia debido a que en
la década de los 80 (los casos mas antiguos)
se preferia el tratamiento quirtrgico de for-
ma electiva, 2 se perdieron en la evolucién
y el seguimiento se realiz6 en los 25 casos
restantes.

Como se observa en la tabla I se cons-
taté una involucion total en 15 de los 25 ri-
fiones displasicos (60%), en 3/25 (12%) se
detectd una involucion parcial y en 7/25
(28%) no se observé disminucion en el ta-
mafio del rifién afecto.

A través de los estudios ecograficos pu-
dimos comprobar que un total de 24 rifio-
nes contralaterales presentaron una hiper-
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TaBLA 1. EVOLUCION DEL RINON AFECTO DE
DRM

N¢ de casos %

Involucién total 15/25 60%
Involucién parcial 3/25 12%
No involucién 7/25 28%
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TABLA II. RESULTADOS COMPARATIVOS DE LOS RINONES CONTRALATERALES AL RDM

Con reflujo v-u

Sin reflujo v-u

Tamarfio compensador
No compensador

7/11 (64%)
4/11 (36%)

17/21 (81%)
4/21 (19%)

P =037 ns.

TaBLA III. ANOMALIAS ASOCIADAS AL RINON
CONTRALATERAL

N de casos %

Reflujo vésico-ureteral 11 68%
Estenosis pielo-ureteral 2 12,5%
Hidronefrosis no

obstructiva 2 12,5%
Uréter ectépico 1 7%

trofia compensadora. Al comparar el creci-
miento del rifién sano contralateral obser-
vamos un crecimiento renal compensador
en 7 delos 11 rifiones contralaterales con re-
flujo vésico-ureteral, mientras que la hi-
pertrofia compensadora existia en 17 de los
21 rinones contralaterales no refluyentes
(Tabla ID).

Dieciseis pacientes (47%) presentaron
una malformaci6n urologica asociada en el
rifion contralateral. Como se observa en la
tabla III, la anomalia mas frecuente fue el
reflujo vésico-ureteral, que se trat6 de for-
ma conservadora con tratamiento profilac-
tico hasta su desaparicion. Dos pacientes
presentaron una estenosis en la unién pie-
lo-ureteral que se intervinieron en los pri-
meros meses de la vida realizdndose pielo-
plastia y en 1 paciente se asociaba la DRM
con un uréter ectépico contralateral que de-
sembocaba en vagina. Se intervino, en la lac-
tancia practicindose una reimplantacién
del uréter en vejiga a la vez que se extrafa
el rifion afecto de DRM en el mismo acto
quirargico.

Un total de 10 nifios presentaron infec-
ciones urinarias 5 de ellos tenfan un reflujo
vésico-ureteral.

Solo un paciente presentd una insufi-
ciencia renal crénica (IRC) de 1 grado y
present6 una HTA que requiri6 tratamien-
to hipotensor. Se trata de la paciente que
presentaba uréter ectopico.

No hubo ningtin caso de malignizaci6n,
ni de hipertensién arterial atribuible a la
DRM.

DiscusiON

La displasia renal multiquistica es una
enfermedad relativamente comun pues
afectaa 1 de cada 4.300 RN vivos, siendo la
mayoria de las veces una anomalia congé-
nita esporddica y unilateral®.

La patogenia aun no estd aclarada si
bien unos autores lo relacionan con una al-
teracién de la embriogénesis. Otros estudios
recientes concluyen que una obstruccién
muy temprana del tracto urinario durante
el primer trimestre de gestacién produce
una evolucion displésica del tejido renal®.

Antiguamente la DRM era la segunda
causa de masa renal en el RN después de la
hidronefrosis. Actualmente la mayoria son
detectadas durante el embarazo lo que im-
plica un estudio del paciente desde la eta-
pa neonatal con la realizaciéon de una gam-
magrafia renal con tecnecio 99 (DMSA), pa-
ra confirmar el diagnéstico ya que en oca-
siones es dificil diferenciar de las hidrone-
frosis severas obstructivas.

En la literatura se describe la asociacién
de DRM con otras malformaciones y con
otras entidades patolégicas con una fre-
cuencia que oscila entre el 10 y el 75%. En

general, se puede asociar a otras anomalias
uroldgicas principalmente con el RVU y con
la estenosis pieloureteral. La prevalencia en
la poblacién general de RVU que se esta-
blece entre un 0,4 a 1,8%, asciende a un 32%
en nuestros pacientes con DRM. Es bien co-
nocido que el RVU es un factor de riesgo
para el desarrollo de infecciones del tracto
urinario®.

Varios estudios han mostrado que el
RVU en el rifién sano contralateral al DRM
se asocia a un menor crecimiento renal al
menos en los 2 primeros afios de vida como
consecuencia de la nefropatia por reflujo,
aunque también se ha relacionado con una
respuesta inhibitoria del RVU sobre el cre-
cimiento renal®9. Este hecho podria expli-
car la falta de hipertrofia compensadora (es
una respuesta trofica del rifion a una alte-
racién de la funcién del rifién contralateral)
que presentan algunos de nuestros pacien-
tes, ya que encontramos diferencias entre el
tamafio de los rifiones sanos contralatera-
les y el tamario de los rifiones contralatera-
les refluyentes, si bien la diferencia no es
significativa debido posiblemente al redu-
cido tamafio de la muestra.

Otras malformaciones urolégicas aso-
ciadas a la DRM son la duplicidad, urete-
rohidronefrosis, rifién en herradura, mega-
caliosis?.

También se ha encontrado mayor inci-
dencia de anomalias extrarrenales sobre to-
do en el drea genital femenina, malforma-
ciones cardiacas, alteraciones en el tracto di-
gestivo y en el sistema nervioso central.

Aungque se trata de un proceso que
compromete la funcién del rifién afecto, la
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evolucion de la enfermedad es habitual-
mente buena en las formas unilaterales con
tendencia a la reduccion en el tamafio del
rifién multiquistico displasico hasta su de-
saparicion total en algunos casos®” y con
hipertrofia compensadora en el rifion con-
tralateral que garantiza la funcién renal ade-
cuada.

Sélo hay 6 casos publicados en la lite-
ratura de malignizacion asociado a DRM, 3
de los cuales se encontraban en la edad pe-
didtrica®,

La incidencia de HTA se ha estimado
de un 0-8%. Estudios recientes establecen
la conveniencia de un control de TA inclu-
yendo la realizacién de un MAPA (moni-
torizacion ambulatoria de TA), para poner
de manifiesto alteraciones de TA que po-
drfan pasar desapercibidas en determina-
ciones ocasionales especialmente si hay ano-
malias en el rifién contralateral. Con la apli-
cacion del MAPA, la incidencia de HTA
asociada a DRM asciende a un 13% y a un
20% en otras series. Se han descrito altera-
ciones en el ritmo nictameral de TA (que
consiste en la no reduccién de la TA de al
menos un 10% de TA nocturna respecto a
la diurna) en algunos de otros nifios-14.

En nuestra serie solamente una pacien-
te que presentaba un proceso severo en ri-
fion contralateral (displasia renal secunda-
ria a un ureter ectépico) present6 una IRC
leve o de primer grado. A lo largo de su
evolucion desarrollé una hipertension ar-
terial que precis6 tratamiento hipotensor.

El tratamiento 6ptimo de la DRM es
motivo de controversia. Actualmente la op-
cién terapéutica mas utilizada es el manejo
conservador>'®. La indicacién quirdrgica
se puede posponer si no existen complica-
ciones. La ausencia de involucion y si el
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diagnéstico es dudoso pueden ser motivo
para la realizacion de una nefrectomia.

Por otra parte el alto indice de anoma-
lias urologicas asociadas a la DRM obliga a
la realizacion de un estudio urolégico pro-
fundo.

El manejo conservador deber ser el tra-
tamiento de eleccion ya que el riesgo de
complicaciones es bajo y existe una alta pro-
babilidad de involucion espontanea del ri-
fion afecto.

La vigilancia recomendada incluye la
ecografia renal semestral los 2 primeros
afos de vida, posteriormente seguir una
evaluacion ecografica anual en busca de
involucién o posible transformacién sos-
pechosa de neoplasia. Hay que prestar
atencién ala TA y ala ITU con el fin de tra-
tarlas de una forma adecuada para con-
servar intacta la funcién del rifién sano
contralateral.
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