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RESUMEN

Introduccion. La displasia multiquistica (DMQ) es la forma
mas frecuente de enfermedad quistica renal en la infancia. Se
analizaron retrospectivamente las formas de diagnéstico, inci-
dencia de anomalias urolégicas asociadas, conductas adopta-
das y evolucién.

Material y métodos. Se analizaron las historias clinicas de 69
nifios con DMQ asistidos durante los Ultimos 18 afios. Edad
promedio: 2,46 meses (r: 0-67). Treinta y nueve fueron varones.
A todos se les realiz6 ecografia renal (US), centellografia renal
(Tc*® DMSA) o urograma excretor (UE) y cistouretrografia miccional
(CUGM). El diagnéstico se baso en la presencia ecografica de
quistes renales no comunicantes en ausencia de parénquima
reconocible, sin evidencia de funcion en la centellografia renal (o
en el UE). El seguimiento promedio fue de 24,3 meses (r: 3-128),
mediana: 15,5 meses. Se evalud, mediante seguimiento
longitudinal (X: 24,2 m, r: 5-84 m, mediana: 18 m), la evolucién
ecografica en 31 nifios.

Resultados. El 95% se diagnostico durante el primer afio de
vida. Cuarenta y seis (66%) por ecografia prenatal. Veinticuatro
pacientes (36,8%) presentaron anomalias nefrouroldgicas
contralaterales. Las malformaciones de la union pieloureteral y el
reflujo vesicoureteral fueron los hallazgos mas frecuentes. Se
nefrectomizaron 8 (12%) pacientes. En el seguimiento ecografico
de 31 nifios no nefrectomizados, se observé reduccion del tama-
florenal en 19 (61%), desaparicion de laimagen renal en 6 (19%)
y no hubo cambios en los restantes. Durante la evolucion, 2
pacientes desarrollaron hipertension arterial; en uno de ellos la
nefrectomia no corrigié la hipertensién. No se detectaron
malignizaciones.

Conclusiones. La US prenatal constituy6 la forma de reco-
nocimiento mas frecuente de la DMQ. Aproximadamente un
tercio presenté anomalias contralaterales, principalmente ano-
malias de la union pieloureteral y reflujo vesicoureteral. La
involucién o la atrofia de las DMQ fue observada en el 80,6% de
nuestros 31 pacientes no nefrectomizados en control. La hiper-
tension arterial fue la Unica complicacion detectada. Sdlo 2
pacientes se encuentran en IRC, determinada por su patologia
contralateral asociada.
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SUMMARY

Introduction. Multicystic dysplastic kidney (MDK) is the
most common form of cystic dysplasia of the kidney. It has the
appearance of a bunch of grapes (cysts) without normal renal
tissue.

Materials & methods. We analyzed the clinical reports of 69
patients with MDK assisted during the last 18 years. Their mean
age at diagnosis was 2.46 months (r: 0-67). Thirty nine were
boys. Their mean follow-up was 24.3 months (r: 3-128 m),
median: 15.5 months. All patients had undergone renal ultra-
sound (US), renal scintigraphy (Tc® DMSA) or excretory uro-
gram (EU) and voiding cystourethrography (VCU). The diagno-
sis was based on characteristic imaging findings (cystic kidney
at US with no function on scintigraphy or EU).

Results. 66.6% were diagnosed because of a prenatal US,
11.6% because of the identification of a flank mass, 11.6% were
an US finding, 7.2% were identified during an image study of a
urinary tract infection, 1.5% during the evaluation of chronic
renal failure and 1.5% were found during abdominal surgery.
36.8% had one or more contralateral associated abnormalities
of the urinary tract. Vesico-ureteral reflux was the most frequent
abnormality associated with MDK (16%). A nephrectomy was
performed in 8 (12%) patients. The US follow-up in 31 children
(X': 24.2 months, r: 5-84, median: 18 months), revealed: no
enlargement in MDK size in any patient, in 19 (61%) there was
areduction in size, in 6 (19%) a complete disappearance of the
renal image, and in 6 (19%) there was no changes at all. During
the follow-up, only 2 patients developed hypertension, but it
persisted in one, after nephrectomy was performed. The were
no instances of malignancy of other related complications.

Conclusions. Prenatal US was the most frequent form of
diagnosis. One or more contralateral associated abnormalities
of the urinary tract were found in 36.8%. A high percentage
(80.6%) progressed to involution or atrophy. Hypertension was
the unique complication detected.

Key words: multicystic dysplastic kidney, kidney dysplasia.

Arch.argent.pediatr 2000; 98(3): 155

es una forma extrema de displasia renal no
funcionante, en la cual el parénquima esta comple-
tamente reemplazado por multiples quistes no co-
municantes, que semejan un racimo de uvas, uni-
dos por tejido conectivo. El uréter es, a menudo,
atrésico o estad ausente. Con cierta frecuencia se
asocia a anomalias urolégicas contralaterales.!
Schwartz?lo describié por primera vez en 1936 en
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una pieza de nefrectomia de un nifio de 7 meses. por multiples quistes de tamafio variado y ubica-
Se trata de la forma mas comun de enfermedad cion anarquica (observacién ecografica) (Fotogra-
quistica renal en la infancia; en la gran mayoria de fia 1), no comunicantes entre si, con ausencia de
los casos es unilateral, siendo la forma bilateral captacion del radioisotopo en la centellografia re-

incompatible con la vida.®

En la era preecografica,
las DMQ se detectaban, en
general, por el hallazgo de
una masa abdominal anor-
mal palpable o por la exclu-
sion radiogréfica de uno de
los riflones en un urograma
excretor. La exploracion qui-
rargica definia el diagnoésti-
co, siendo la conducta habi-
tual la nefrectomia. La incre-
mentada utilizacion de laeco-
grafia (US) prenatal determi-
né que un numero creciente
de DMQ fueran detectadas,
pudiendo reconocerse a par-
tir de las 15 semanas de ges-
tacion.* La incidencia de las
DMQ es de alrededor de 1/
4.300 recién nacidos vivos.®
Se hainformado unamuy baja
incidencia de complicacio-
nes. En muchos casos se
comprueba una reduccién o
desaparicion ecogréfica. Es-
tos elementos de juicio han
desatado la polémica acerca
de la validez de la conducta
quirurgica en el tratamiento
de la DMQ.

Objetivos

1. Describir las caracteris-
ticas clinicas y de la fun-
cion renal de los pacien-
tes portadores de DMQ.

2. Analizar la forma de
deteccion de las DMQ.

3. Determinar la naturale-
zayfrecuenciadelaaso-
ciacion con otras ano-
malias del tracto urina-
rio.

4. Analizarlaevolucién ale-
jada de los pacientes.

MATERIAL Y METODOS
Definicién
Masa renal reemplazada
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g

0 O,
F3. 78 [ -1 |

FoToGRrAFia 1

e

) - M
e ; -
LLLL et L TR T

FOTOGRAFIA 2



2000;98(3)

urograma excretor). A la anterior definicion puede
sumarse el estudio histolégico en piezas de
nefrectomia o estudio necrdpsicos (Fotografia 2)
(criterio no empleado en el presente trabajo).

Se analizaron retrospectivamente las historias
clinicas de 79 pacientes portadores de DMQ, asis-
tidos en los Servicios de Nefrologia y Urologia del
Hospital de Nifios “Sor Maria Ludovica” de La Plata
y en la Unidad de Nefrologia del Hospital “José
Penna” de Bahia Blanca, entre los afios 1981 y
1998. Fueron excluidos 10 pacientes por tener
estudios por imagenes incompletos, resultando un
namero final de 69 nifios estudiados. La edad en el
momento diagndstico se expresé en meses. En
caso de diagndstico prenatal se asigno el valor de
0. La edad promedio en el momento del diagnésti-
co fue de 2,46 meses (r: 0-67 m). Treinta y nueve
eran varones y 30 nifias (relacién 1,3:1). El tiempo
promedio de seguimiento fue 24,33 meses (r: 3-
128 m), mediana: 15,5 meses. Cuarenta y tres
tuvieron un seguimiento mayor de 5 meses.

Los pacientes fueron evaluados mediante
ecografia renal y del tracto urinario. A todos se les
practico cistouretrografia miccional (CUGM). A 62
pacientes se les efectud centellografia renal Tc*
DMSA y a los 7 restantes, urograma excretor (pa-
cientes iniciales de nuestra serie). El control se
efectu6 mediante seguimiento ecogréfico, consi-
derando tres variantes evolutivas: involucion (dis-
minucion del tamafio o desaparicion de la imagen
renal), estabilidad o progresién de los quistes.

La funcidn renal se evalud, en el momento del
diagnoéstico, mediante la determinacion de urea y
creatinina (Cr) séricas. Se considerd que los pa-
cientes se hallaban en insuficiencia renal cuando
los valores de la Cr sérica superaban
persistentemente el promedio + 2DE parala edad.®
En todos se estudid la presencia de infeccion
urinaria (IU) mediante urocultivo obtenido al ace-
cho, por personal de enfermeria adiestrado al efec-
to, con técnica del “chorro medio”. Se consider6
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que existia bacteriuria significativa frente al aisla-
miento de un Unico germen, con recuentos de
colonias superiores a 10> UFC/ml o0 10* UFC/ml en
dos o mas muestras consecutivas.

RESULTADOS

Sesenta y cuatro (95,6%) de los pacientes fue-
ron diagnosticados en el primer afio de vida. La
modalidad mediante la cual se arribé al diagnéstico
se puede apreciar en la Tabla 1. La forma mas
frecuente de reconocimiento de esta anomalia fue
a través del US prenatal. En 39 nifios (56,5%) la
DMQ fue izquierda. En 24 pacientes (34,8%) se
comprobd que existia alguna anomalia renal o del
tracto urinario contralateral (Tabla 2). El reflujo
vesicoureteral (RVU) fue el hallazgo mas frecuen-
te; en dos fue bilateral (uno asociado con displasia
renal contralateral). En un nifio la anomalia era
homolateral (ureterocele). Doce pacientes con
anomalias urinarias contralaterales (8 RVU) pre-
sentaron U sintomética, mientras otros 15 nifios
sin uropatia asociada tuvieron bacteriuria signifi-
cativa en ausencia de sintomas (bacteriuria
asintomatica). El valor promedio de urea sérica en
el momento del diagnoéstico fue 30 = 19 mg/dl (r: 5-
130) y de Cr sérica 0,58 + 0,49 mg/dI (r: 0,29-3,70).
En 6 (8,7%) pacientes se comprobaron cifras anor-
males de Cr en el momento del diagndstico, pero
so6lo 2 (2,9%) de ellos se encontraban, en el dltimo
control, en insuficiencia renal cronica (ambos pa-
decen estenosis pieloureteral severa en los rifio-
nes contralaterales). Estos nifios presentaron al
ingreso valores de urea de 85y 130 mg/dl y de Cr
de 2,45y 3,7 mg/dl, respectivamente.

Ocho pacientes (12,1%) fueron nefrectomi-
zados; 7 en los primeros afios de esta experiencia
y 1 por presentar hipertension arterial (HTA). En el
resto se mantuvo conducta expectante. De este
ultimo grupo, 31 nifios fueron seguidos con US por
un tiempo promedio de 24,2 meses (r: 5-84 m,
mediana: 18 meses). La DMQ se redujo en 19

TaBLA 1
Forma de diagndstico en 69 niflos con DMQ

Motivo N° %
Ecografia prenatal 46 66,66
Masa abdominal 8 11,60
Hallazgo ecografico 8 11,60
Estudio de infeccion urinaria 5 7,24
Estudio de insuficiencia

renal crénica 1 1,45
Hallazgo quirargico 1 1,45
Total 69 100

Tabla 2
Anomalias nefrourolégicas contralaterales
en 69 nifios con DMQ

Uropatias N° %
Reflujo vesicoureteral 11+ 15,94
Estenosis pieloureteral 5 7,24
Hidronefrosis aislada 5 7,24
Hidroureteronefrosis 2 2,89
Ectopia renal cruzada 1 1,45
Total 24

* En 2 casos bilateral (uno de ellos asociado a displasia renal)
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(61,2%), hubo desaparicion ecograficaen 6 (19,4%)
y se mantuvo sin modificaciones en otros 6 (19,4%).
En ningln caso se comprobé aumento del tamafio
renal.

Durante el seguimiento, s6lo dos pacientes de-
sarrollaron HTA; uno de ellos fue nefrectomizado
sin obtener mejoria de la HTA. No se detectaron
malignizaciones.

DISCUSION

La DMQ es una anomalia del desarrollo renal
condicionada por unafalla en la normal interaccién
entre laramificacion del brote ureteral y el blastema
metanéfrico,” a menudo con atresia ureteral. Si la
atresiacompromete tanto a la pelvis como al uréter,
resultaen laformausual de atresia pelviinfundibular;
si s0lo el uréter proximal es atrésico, se desarrolla
la forma inusual de DMQ hidronefrética. Gordon y
col.® encontraron que la incidencia de anomalias
uroldgicas en 43.230 embarazos consecutivos fue
de aproximadamente 1/800 recién nacidos vivos;
de ellos, 12 padecieron DMQ unilateral (1/4.300).
Se considera la forma mas comdn de enfermedad
quistica en el nifio.®La mayor parte de las displasias
renales son malformaciones esporadicas.®

En la era preecogréfica, las DMQ se diagnosti-
caban a través de la palpacion de una masa abdo-
minal andmala o de un “rifion excluido” en la ima-
gen de un urograma excretor realizado por otra
causa. El desarrollo de la ecografia y, sobre todo,
eluso extendido de la US prenatal hanincrementado
en los ultimos afios el nimero de casos diagnosti-
cados.

La morfologia ecografica antes descripta suma-
daaunafaltaabsoluta de captaciéon del radioisétopo
(o contraste radiol6gico) se consideran, en gene-
ral, suficientes elementos para el diagnostico. Aun-
que un bajo porcentaje podria no cumplir con
criterios anatomopatolégicos estrictos de diagnos-
tico (presencia de dictulos primitivos), su inclusion
se justifica pues su comportamiento y evolucién
resultan semejantes.® Considerando que un alto
porcentaje de casos involucionan hasta la desapa-
ricion, la verdadera incidencia de DMQ es segura-
mente mayor que la previamente informada.°

El reconocimiento de la DMQ se efectu6 en dos
tercios de nuestra poblacién mediante US antenatal,
seguido, en frecuencia, por el estudio de una masa
abdominal anormal y el hallazgo a través de la US
realizada con otra orientacion diagndstica. Si su-
mamos todos los casos diagnosticados por US,
resulté un porcentaje tan elevado como el 78%. En
el informe inicial del registro nacional norteameri-
cano de 245 casos de DMQ, el 47% habian sido
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diagnosticados a través de la ecografia, 30% por
masa palpable, 5% al estudiar una infeccion urina-
ria y 18% por razones diversas.'® Atiyeh y col.**
diagnosticaron al 39% de 56 DMQ através delaUS
prenatal. En la actualidad, la gran mayoria de las
MDQ se reconocen a través de la US antenatal.

El bajo promedio de edad de diagnostico de
nuestros pacientes se explica debido a que el
66,6% de ellos fue diagnosticado antes del naci-
mientoy el 95,6%, antes del primer afio, semejante
a lo referido por Strife y col.*

En nuestra serie hubo un ligero predominio en
varonesy del lado izquierdo, semejante a lo obser-
vado por otros autores.**°

Alrededor de una tercera parte de los nifios
presentan anomalias nefrouroldgicas contrala-
terales (32-39%), siendo el RVU la mas frecuente
(18-25%).1112 Porcentajes semejantes fueron ob-
servados en nuestra serie (33% Yy 16%, respectiva-
mente). El registro nacional norteamericano, en su
actualizacién de 1993 (449 pacientes)*®informo un
19% de anomalias contralaterales. Estas Ultimas
cifras resultan menores debido a que no se les
realiz6 CUGM a todos los nifios. Un grupo de
nuestros pacientes con anomalias urolégicas
contralaterales padecié U sintomética, probable-
mente enrelacion con su uropatia, mientras que en
los pacientes sin uropatia asociada, solo se detec-
taron casos de bacteriuria asintomatica. Zerin y
Leiser,* que encontraron RVU en 19% de los
rifones contralaterales, refirieron una asociacién
entre un menor crecimiento de éstos y la presencia
de RVU, comparandolos con los estandares publi-
cados, sin extraer conclusiones sobre dicha aso-
ciacion. Se ha sugerido que la CUGM deberia
realizarse rutinariamente a este grupo de pacien-
tes.'*12 La deteccion, en nuestra serie, de RVU en
un 16% nos hace ser mas cautos frente a la
indicacién rutinaria de efectuar CUGM en pacien-
tes con rifiones contralaterales ultrasonogra-
ficamente normales, en ausenciade |U. En nuestra
opinidn, el costo-beneficio de efectuar CUGM en
todos los casos no es claro.

La incidencia de complicaciones tales como la
HTA, infeccion o degeneracion tumoral es muy
baja.®° La HTA puede presentarse aun muchos
afios después del nacimiento.® Wacksman y col.*
la refirieron, en grado leve, en 4 de 440 DMQ;
Gordon y col.® diagnosticaron 9 casos en 20 afios
y s6lo en 3 de ellos curé la HTA siguiendo a la
nefrectomia. Algunos autores consideran ala HTA
como una indicacion de nefrectomia.® Sélo dos de
nuestros pacientes presentaron HTA al momento
de corte de este estudio, sometiéndose uno de



2000;98(3)

ellos a la nefrectomia, sin resolucion de la HTA. La
persistencia de la HTA podria explicarse por la
posibilidad de anomalias vasculares renales
contralaterales asociadas.®

Afin de ponderar el riesgo de malignizacion que
una actitud conservadora traeria aparejada,
Wacksman y col.*° refieren que en 25 afios sélo se
diagnosticaron 6 casos. Entanto 3 de los 6 ocurrie-
ron en nifios, el riesgo seria de 3 en 25.000 DMQ
y se necesitaria nefrectomizar 8.000 DMQ para
prevenir 1 tumor de Wilms. Como un porcentaje de
los tumores de Wilms se curan, habria que
nefrectomizara 20.000 nifios para salvar unavida.*®
Homsyy col*® informan 2 pacientes, de 3y 5 meses
de edad, con malignizacion, los que se suman a
otros 9 casos referidos en la literatura hasta 1997
(3 tumores de Wilms, 5 carcinomas y 1
mesotelioma). En series muy grandes (449 casos)
no se encontré ningun caso de malignizacion.*® Si
bien el porcentaje de transformaciéon maligna re-
sulta muy bajo, algunos autores, como Webb y
col.,’ abogan por la nefrectomia, considerando que
esta operacion es de baja morbilidad, manteniendo
abierta la polémica. Otros'®!® consideran que el
riesgo es muy bajo para indicar la nefrectomia de
rutina. En nuestros pacientes, una de las
nefrectomias fue indicada por padecer HTA y el
resto se realizo, en los primeros afios de nuestra
casuistica, de acuerdo al criterio imperante en
aquella época (estudio retrospectivo).

El manejo médico y seguimiento ecografico de
pacientes que antes se sometian a nefrectomia ha
permitido conocer la historia natural de la DMQ. La
involucién de los quistes es de observacion habi-
tual,>*” llegando inclusive a dejar de visualizarse
despuésdelos cinco afios.** Lamayoriainvoluciona
ecograficamente en forma parcial o completa en
los primeros dos afios de vida y el tamafio inicial no
prevé la evolucion.'® En el 80% de nuestros 31
nifios seguidos ecograficamente, los quistes se
redujeron o desaparecié una imagen renal recono-
cible. La involucién quistica, en algunos casos,
podria ocurrir en lavida intrauterina; ésta seriauna
de las posibles causas de “agenesiarenal”.’* En un
estudio colaborativo aleméan se refiere una dismi-
nucion del tamafio en el 65% de los casos, pero, a
diferencia de lo observado por nosotros, hallaron
que en el 19% hubo un incremento en el diametro
maximo.?° La desaparicién ultrasonografica no im-
plica el final del riesgo de HTA o de degeneracion
maligna porque el estroma tisular puede persistir.
De ahi la necesidad de un seguimiento prolongado
aun cuando no se visualice ninguna imagen.®
Wacksman y col.®® recomiendan realizar una
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ecografia cada 6-12 meses hasta los 5 afos. El
pronéstico de los pacientes con DMQ depende, en
mayor medida, de la patologia contralateral que de
laremocion del rifion displasico. Los dos pacientes
de nuestro grupo que se hallan en insuficiencia
renal crénica padecian anomalias renales
contralaterales severas.

Considerando que la historia natural de la DMQ
es hacia lainvolucion o desaparicion en la mayoria
de los casos, y lo infrecuente de las complicacio-
nes, la indicacion sistematica de nefrectomia de-
beria ser revisada. Los pacientes portadores de
DMQ requieren ser controlados periodicamente
mediante ultrasonografia y evaluacién de la ten-
sion arterial.

CONCLUSIONES

La US antenatal constituye la forma de recono-
cimiento mas frecuente de las DMQ. La US posnatal
y la centellografia renal permiten confirmar el diag-
nostico. Aproximadamente un tercio presento ano-
malias contralaterales, especialmente a nivel de la
union pieloureteral y reflujo vesicoureteral. EI1 80,6%
de las 31 DMQ no nefrectomizadas involucionaron
o se atrofiaron. La hipertension arterial fue la Unica
complicacion detectada. Sélo 2 se hallan en insu-
ficienciarenal crénica debido a su patologia contra-
lateral asociada.
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