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Displasiarenal multiquistica:
cursoclinicoyevaluaciéndelrindn contralateral

Iris DE CAsTANO", LINA MARIA VELASQUEZ2

RESUMEN

Introduccion: La displasia renal multiquistica (DRM) unilateral es una malformacion frecuentemente encontrada en el
ultrasonido obstétrico. En Colombia no existen publicaciones sobre las caracteristicas clinicas y el comportamiento de esta
enfermedad que permitan sugerir el tipo de estudios que se deben practicar en la fase inicial y en el seguimiento de estos nifios.

Objetivos: Describir las caracteristicas clinicas de 40 pacientes con DRM unilateral con énfasis en la evaluacion del rifion
contralateral (RC) con respecto a sus funciones, tamafio y frecuencia de malformacion urologicas asociadas.

Metodologia: Estudio descriptivo de pacientes menores de 18 afios con diagndsticos pre o postnatales de DRM unilateral,
atendidos en la consulta externa de nefrologia pediatrica del Hospital Infantil Club Noel entre julio de 1997 y diciembre de 2007.

Resultados: Se encontraron 40 pacientes. En ellos 88% el diagnoéstico se hizo antes de nacer; 55% eran de sexo masculino,
con una edad promedio al ingreso de 2 meses (rangos, 1 y 42 meses). En el RC se descubri6 hidronefrosis (HN) en 2 casos
(5%) y reflujo vesicoureteral (RVU) grados Iy Il en 3 casos (9%). El calculo de la filtracion glomerular fluctué entre 81 ml/min/
1.73y 193 ml/min/1.73 (media, 105). S6louno de los 38 renogramas fue anormal e informo6 la presencia de una cicatrizrenal. En
el control ecografico de 31 pacientes los quistes desaparecieron en 13 y persistian en 18, con una media de 60 meses (rango,
24y 132 meses). El tiempo de seguimiento promedio fue 60 meses con un rango entre 15y 132 meses.

Conclusiones: En este grupo de pacientes se encontrd buen prondstico del RC: ninguno present6é disminucion de la
filtracion glomerular y la frecuencia de malformaciones urologicas como la HNy el RVU fue muy baja. El ultrasonidorenal (UR)
es indispensable en la evaluacion inicial y seguimiento de los casos. Es recomendable practicar al comienzo un renograma,
preferiblemente con *™Tc-DMSA, para comprobar la no funcionalidad del rifion displastico y evaluar la morfologia del RC.
Se sugiere reservar la cistouretrografia miccional (CUGM) para los casos en los que se descubra HN postnatal y/o alteraciones
delrenograma en el RC. Es importante el calculo periddico de la filtracion glomerular para detectar hiperfiltracién que puede
comprometer a largo plazo el Ginico rifion funcional.

Palabras clave: Displasia renal multiquistica; Nifios, Riiion contralateral; Funcion renal; Reflujo vesicoureteral;
Cistouretrografia miccional; Renograma.

Multicystic Dysplastic Kidney: clinical course and prognosis of the contralateral kidney

SUMMARY

Introduction: The multicystic dysplastic kidney (MDK) is a frequent malformation discovered in obstetrical ultrasound.
In Colombia, there are no publications on clinical characteristics and follow up studies suggesting initial evaluation and follow
up in these children.

Objectives: To describe the clinical characteristics of 40 patients with unilateral MDK, with emphasis in the evaluation
of the contra-lateral kidney (CK) regarding function, size, and associated urological malformations.

Methodology: A review of cases of patients under 18 years of age with prenatal or postnatal diagnosis of unilateral MDK
that attended the Pediatric Nephrology outpatient clinic at Hospital Infantil Club Noel in the city of Cali from July 1997 to
December2007.

Results: A total of 40 patients were found. In 88% of these, diagnosis of unilateral MDK was done prenatally; of these,
55% were males with a mean age of 2 months of age (range 1 to 42 months). Evaluation of contra-lateral kidney showed:
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hydronephrosis (HN) in 2 cases (5%), vesicouretheral reflux
(VUR) grades I and Il in 3 cases (9%). Glomerular filtration
fluctuated between 81 ml/min/1.73 and 193 ml/min/1.73 (mean
105). Radioisotope renography was performed in 38 patients
and only one patient was reported with renal scar. Follow up
with renal ultrasound revealed that renal cysts disappeared in
13 patients and persisted in 18 with a media of 60 months
(range 15 to 132 months).

Conclusions: In this group of patients, a good prognosis
ofthe CK was found: none presented decline of the glomerular
filtration rate and frequency of urological malformations as
HN and VUR was very low. Renal ultrasound is mandatory in
the initial evaluation and followup of these cases. Renography
with 99mTc-DMSA is recommended in the initial evaluation
of these patients to demonstrate no function of the MDK and
to assess morphology and function of CK. A voiding
cystogramshould be reserved to patients with hydronephrosis
in CK and/or anomalies in the renography. The periodic
calculation of the glomerular filtration is important to detect
hyperfiltration that can compromise a single functional kidney.

Keywords: Multicystic dysplastic kidney,; Children,
Contralateral kidney; Renal function; Vesicouretheral
reflux; Micturating cystourethrogram, Renography.

La interaccion entre la yema ureteral y el blastema
metanéfrico es crucial para la formacion de rifiones
funcionales. Una inapropiada penetracion e induccion
del blastema metanéfrico causa diferenciacion anormal
no funcionante del tejido renal y formacion del rifion
displastico. La DRM es unilateral en la mayoria de los
casos, sin base genética a diferencia de la enfermedad
poliquistica que se presenta en forma bilateral y puede
ser autosomica recesiva (tipo infantil) o autosémica
dominante (tipo adulto). Eluso delultrasonido obstétrico
ha permitido el descubrimiento cada vez mayor de
anormalidades del tracto urinario fetal incluyendo la
DRM unilateral. Laincidencia de la enfermedad descu-
bierta prenatalmente es de 1 por cada 3,640 recién
nacidos vivos'. Pueden existir malformaciones asocia-
das en el RC incluyendo la HN entre 3% y 12% de los
casos? y en mayor grado la presencia de RVU entre
10% y 26% de los casos®>*. El examen imageneoldgico
inicial es el UR por cuyo medio se confirma la presencia
de multiples quistes de diferentes tamafios que no
comunicanentre si y reemplazan el parénquimarenal del
lado afectado e informa las caracteristicas del RC con
respecto al tamafio, ecogenicidad y presencia o no de
hidronefrosis u otra malformacion. La presencia de
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RVU contralateral puede colocar potencialmente a
riesgo el tnico rifidon funcionante por el desarrollo de
infeccion del tracto urinario (ITU) y cicatrices renales’,
razon por la cual algunos centros sugieren la practica
rutinaria de la CUGM vy el comienzo temprano de
profilaxis®>.

Aunque la literatura no ha sido concluyente con
respecto a las implicaciones renales a largo plazo del
RVU descubierto en el RC3*% nuevas publicaciones
cuestionan la practica rutinaria de esta técnica por el
comportamiento benignodel RVU encontradoenel RC
ya que la mayoria son de baja graduacion, resuelven
espontaneamente no aumentan el riesgo de ITU ni el
desarrollo de cicatrices renales’?.

A través del renograma con acido dimercapto-
succinico (DMSA) se confirma la no funcionalidad del
rifion displastico y se evaltia la morfologia del RC.

Casitodos losrifiones displasticos involucionan total-
mente durante los primeros cinco afios de vida y no se
recomienda la nefrectomia de rutina. Es necesario un
protocoloinicial de investigacion y seguimientos regula-
res, aunque el rindn displastico haya sido removido, para
determinar el crecimiento y la funcion del RC a través
deltiempo.

La presente revision describe la experiencia de las
autoras y permite ver la presentacion clinicadela DRM,
la frecuenciay grado de RVU en el RC por medio de la
CUGM, la presencia de HN por medio del UR y la
evaluacion morfologica y funcional del RC a través del
renograma, la creatininaséricalay filtracion glomerular.
Con base en los resultados, se sugieren recomendacio-
nes sobre los estudios radiologicos y los examenes de
laboratorio que se han de practicar en la fase inicial y en
el seguimiento de estos casos.

El objetivo de esta investigacion es describir las
caracteristicas encontradas en los pacientes con DRM
unilateral que consultaron en el periodo del estudio al
Servicio de Nefrologiadel Hospital Infantil Club Noel de
Cali, con sus caracteristicas clinicas, paraclinicas,
radioldgicas y gammagraficas. Determinar la frecuen-
cia de anormalidades uroldgicas asociadas con el RC,
determinar la funcion renal y el tamafio del RC y el
promediode edad de involuciontotal del rifion displastico.

MATERIALES Y METODOS

Se realizo6 un estudio descriptivo tipo serie de casos
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de pacientes pediatricos con diagnodstico de DRM que
consultaron o fueron remitidos al Servicio de Nefrologia
Pediatricadel Hospital Infantil Club Noel de Santiago de
Cali en el periodo comprendido entre julio de 1997 y
diciembre de 2007.

Criterios de inclusion. Paciente con diagndstico de
DRM unilateral que consulté al Servicio de Consulta
Externa de Nefrologia Pediatrica desde el periodo de
recién nacido hasta los 18 afios de edad.

Criterios de exclusion. Pacientes con DRM bilate-
ral o aquellos con historias clinicas de informacion
incompleta.

La recoleccion de datos se hizo a través de un
instrumento disefiado antes que describia las caracteris-
ticas del paciente: nombre y apellidos, género, edad, tipo
de diagnéstico pre o postnatal, lado afectado, anomalias
urologicas presentes en el RC a través del UR y de la
CUGM vy hallazgos funcionales y morfologicos por
medio de la gammagrafia renal. En la evolucion de los
casos se analizo el valor de la presion arterial, la
presenciadeinfeccion urinaria por medio del urocultivo,
el valor dela creatinina sérica en mg/dl, el valor estima-
do delafiltracion glomerular en ml/min/1.73m? (férmula
de Schwartz), la presencia de proteinuria en mg/dl en el
examen general de orina y la evolucion ecografica del
rifion displastico y el crecimiento del RC. El calculo de
lalongitud renal (cm) en enfermos mayores de 1 afio de
edad se hizo con la siguiente formula = 6.79 + 0.22 x
edad (afios) y en los menores de 1 afio =4.98 +0.155 x
edad (meses).

En el Servicio de Nefrologia Pediatrica «Prorenal»
del Hospital Infantil Club Noel se seleccionaron los
protocolos archivados con diagndstico de RDM y se
revisaron las respectivas historias clinicas en el archivo
del hospital. Los datos los colecté un médico pediatra de
la Universidad Surcolombiana de Neiva que roto por el
Servicio de Nefrologia Pediatrica del Hospital Univer-
sitario del Valle y del Hospital Infantil Club Noel y por
unanefréloga pediatra, médica asistencial del Hospital
Infantil Club Noel y docente de pediatria de la Univer-
sidad del Valle.

Etica. De acuerdo con la Declaracion de Helsinki de
1975 modificada enelafio 2004 y laResolucion N° 8430
de 1993 del Ministerio de Salud para el desarrollo de
investigaciones en humanos, el presente es un estudio
sinriesgo que se baso en la recoleccion de informes de
las historias clinicas. Fue revisado y aprobado por el
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Figura 1. Ultrasonido de DRM. Presencia de
multiples quistes que no comunican entre siy
reemplazan el parénquima renal

Comité de EticaMédica del Hospital Infantil Club Noel.

Estadistica. Los datos obtenidos se digitaron enuna
base de datos creada en el paquete estadistico Epilnfo
version 3.3 donde se agruparon las distintas fuentes de
informacidn y se verificaron los errores de digitacion y
de concordancia entre los registros obtenidos. Inicial-
mente se hizo un analisis exploratorio de los datos con
los diferentes tipos de variables y luego se realizé un
analisis descriptivo. Para las variables cuantitativas, se
calcularon las medidas de tendencia central, posicion y
dispersion. Las variables cualitativas se organizaron en
distribuciones de frecuencias agrupadas. Se orient6 el
analisis en torno a las variables que generaron respues-
tas para los objetivos del estudio.

RESULTADOS

Se obtuvo un total de 42 historias clinicas con
diagnostico de DRM, no se encontr6é ningun caso de
RDM bilateral y como dos se descartaron por datos
incompletos quedaron para el analisis 40 casos. Las
principales caracteristicas clinicas de la serie se resu-
men en el Cuadro 1. Se hizo diagnostico prenatal en 35
(88 %) pacientes y en 5 nifios se descubrio la enferme-
dad posnatalmente por medio del UR al investigar otras
enfermedades (2 pacientes por infeccion del tracto
urinario, 1 por masa abdominal palpable, 1 por heman-
gioma en piel y 1 en estudio de ictericia) (Figura 1).

No se vieron diferencias con el lado comprometido.
De los pacientes 55% eran del sexo masculino. La
presion arterial fue normal en todos los 28 casos en los
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Cuadro 1
Caracteristicas clinicas en 40 pacientes con
DRM unilateral

Variable N° de

pacientes (%)

Presentacion clinica

Diagnéstico prenatal 35(88)

Diagnéstico postnatal 5(12)
Sexo

Masculino 22(55)

Femenino 18(45)
Presion arterial (28 registros)

Normal 28 (100)
Lado RDM

Derecho 20(50)

Izquierdo 20(50)
Hidronefrosis (40 UR)

No 38(95)

Si 2 (5%)
RVU (32 CUGM)

Normal 29(91)

RvU 3(9)
PresenciadelTU

No 30(75)

Si 10 (25)
Evolucién de la DRM (31 casos)

Involucién total 13(42)

No involucion 18 (58)
Tamarno del RC en el seguimiento (30 casos)

Normal 20 (67)

Aumentado 10(33)
Renograma (38 pacientes)

Normal 37(97)

Anormal 1(3)
Filtracion glomerular (25 pacientes)

Entre 81-149 (ml/min/1.73m?) 21(84)

Entre 151-193 (ml/min/1.73m?) 4(16)

DRM: displasia renal multiquistica  UR: ultrasonido renal
RC: rifién contralateral CUGM: cistouretrografia miccional

que se encontrd registro. No hubo proteinuria en el uroanalisis de

los 40 enfermos.

El valor de la creatinina sérica registrada en 29 casos fue
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normal. El valor de la filtracion glomerular en
25 pacientes fluctué entre 81y 193 ml/min/1.73
conuna media de 105 ml/min/1.73. En cuatro
pacientes (16 %) la filtracion estaba por enci-
ma de 150 ml/min/1.73.

En el UR postnatal se vio HN contralateral
en 2 pacientes (5%)y fue de tipono obstructivo
en ambos casos. Enla CUGM de 32 enfermos
se habia RVU en 3 casos (9%) en uno de ellos
grado I y grado II en los otros. Ademas 10
(25%) presentaron ITU (1 con RVU y 9 sin
RVU).

En 38 gammagrafias renales (19 con Tc-
DMSA, 16 con Tec-MAG3 y 3 con Tc-DTPA)
fue posible apreciar la no funcionalidad del
rifdn displastico en 100% de los casos y se
comunico morfologianormaldelRCen97% de
los casos (Figura 2). Sélo se informd la presen-
ciadeuna cicatriz renal en 1 paciente con [ITU
sin RVU.

En la evolucion ecografica de 31 rifiones
displasticos (5 no tenian dato ecografico de
control y 4 habian sido nefrectomizados) hubo
involucion total de los quistes en 13 casos
(42%) entre 5 y 96 meses de edad (edad
promedio de 38 meses) y quedaron sin involu-
cion 18 casos (58%) entre 24 y 132 meses
(edad promedio 60 meses); en ninglin caso se
informo presencia de neoplasiaen el periodo de
observacion. En la evolucion ecografica del
RC de 30 enfermos se encontré mayor longitud
de lo establecido para la edad del paciente en
10 casos (33%).Eltiempo de seguimiento fluc-
tud entre 15 y 132 meses con un promedio de
60 meses.

DISCUSION

Este estudio es el primer informe en Colom-
bia acerca de la presentacion clinica del RDM
unilateral y el prondstico del RC. El RDM
unilateral es la enfermedad quistica que se ve
con mas frecuencia en nifios, el pediatra esta
obligado a orientar el manejo y enfoque de esta
entidad desde el periodo de recién nacido y
conocer su evolucion a través del tiempo®1°,

El UR es un método imageneologico no
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Figura 2. Gammagrafia renal Tc DMSA. Rifidn izquierdo no funcionante
por presencia de displasia renal multiquistica; rinén derecho normal.

invasivo que serecomienda practicar minuciosamente y
de manera rutinaria la primera semana de vida para
confirmar si hay o no el RDM que se sospecha
prenatalmente y evaluar el RC con respecto al tamatio,
visualizacion o no deluréter, presencia o no de dilatacio-
nes de la pelvis y los célices y el grado de ecogenicidad
del parénquimarenal; las anormalidades en estos puntos
pueden hacer pensar indirectamente en la presencia de
RVU5,1 1,12.

Esta se confirma por medio de la CUGM; infor-
tunadamente a través del tiempo ningin estudio
radiologico menos invasivo hareemplazadoala CUGM
para confirmar el hallazgo de RVU. Los informes a
largo plazo han confirmado el buen pronésticodel RCy
cuestionan la préctica rutinaria de la CUGM. La publi-
cacion mas reciente al respecto es de Aslam et al.?; los
autores comunican el seguimiento de un buen numero de
casos con DRM (202) controlados durante 10 afios, y
reafirman labuena evolucion dela DRM y recomiendan
abandonar la practica rutinaria de la CUGM porque es
un examen invasivo que provoca inconformidady dolor

enel paciente por la cateterizacion uretral, exposiciona
irradiacion y riesgo para el desarrollo de infecciones
urinarias.

Quiza en un futuro se pueda dar mayor importancia
al concepto que sila gammagrafia renal **™Tc —DMSA
es normal en los pacientes con DRM, rara vez existira
RVU o si existe sera de minima graduacion y suscepti-
ble a desaparecer de forma espontanea sin poner en
riesgo la funcion renal, concepto que es claro y definitivo
en el enfoque presente de los nifios con ITU3-15,

Infortunadamente, en los 38 pacientes en quienes se
hizo renograma, no en todos fue con *"Tc—~DMSA. En
los 19 que tenian *™Tc — DMSA renal se practicd
CUGMen 12 (7sinITUy 5 conITU) siendo normal en
todos los casos; es posible que los 7/12 casos (58%) con
DMSA renal normal, sin ITU y sin HN no ameritaban
la CUGM.

En los pacientes con RDM se sugiere practicar por
lo menos un renograma inicial, en lo posible con **™Tc-
DMSA, al mes de vida, para confirmar lano funcionalidad
del rifion displastico, diferenciarlo de un posible rifion
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hidronefrético y evaluar las alteraciones morfologicas
delrifién contralateral como son los defectos de concen-
tracion y/o las cicatrices renales que pudiesen indirec-
tamente hacer sospechar la presenciade RVU y de esta
manera determinar cudl paciente requiere la CUGM.

Los parametros para catalogar el DRM como benig-
no, ademas de la involucion de la lesion, son ningun
deterioro de la funcion renal contralateral'®!’, ningin
desarrollo de tumor de Wilms'”!8 y el bajo riesgo de
HTA (5.4 por 1,000 pacientes)'”!°, en vista de la
ausencia de estos parametros en la poblacion del pre-
sente estudio, es posible catalogar esta entidad como
benigna.

Elmanejo conservador en lugar de lanefrectomia es
la conducta universalmente aceptada!”?°. Es posible
que en un futuro, con el advenimiento de un método no
invasivo como la cirugia laparoscopica, se podria impo-
ner esta modalidad terapéutica conforme hace poco lo
propusieron Kaneko et al.?’

En vista de que un alto porcentaje de pacientes
(58%) con una edad promedio de 60 meses puede
persistir con quistes renales, se sugiere continuar los
controles a largo plazo con UR cada 1 6 2 afios hasta la
involuciéntotal de los quistes.

Enadultos conrifidn unico funcionante (por agenesia
renal contralateral) con mas de 15 afios de observacion
se describe mayorriesgo de proteinuria, HT A y deterio-
ro de la funcién renal??, deterioro que se podria explicar
por la hiperfiltraciéon del unico rifion funcionante,
hiperfiltracion que se puede iniciar en laedad pediatrica
como se informo en 4 de estos pacientes. EI mayor
tamafio de la longitud renal para la edad del enfermo en
10 casos, también puede predisponer a hiperfiltracion.
La presencia de microalbuminuria es un marcador
temprano de dafio renal, infortunadamente, fue un exa-
men que no se ordend de rutina en esta poblacion. Es
necesario el control médico durante la edad adulta, con
mediciones de creatinina sérica, toma de presion arterial
y blisqueda de proteinuria.

CONCLUSIONES

En este grupo de pacientes, en la mayoria de los
casos, la DRM se descubrid en la edad prenatal ; se
encontr6 buen prondstico del RC, pues ninguno tuvo
descenso de la filtracion glomerular y la frecuencia de
malformaciones urologicas como la HN y el RVU fue
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muy baja. Se recomienda escoger los estudios radio-
l6gicos menos invasivos pero que sean confiables para
determinar el pronosticodel RC. E1 UR es indispensable
en laevaluacioninicial y en el seguimiento de los casos.
Es recomendable practicar inicialmente un renograma,
de preferencia con *"Tc-DMSA, para comprobar la no
funcionalidad del rifién displastico y evaluar la morfolo-
giadel RC. Se sugiere reservar la CUGM para los casos
en los que se descubra HN postnatal y/o alteraciones
gammagraficas en el RC. Aunque en la edad pediatrica
la funcioén del RC, como se describe en el presente
estudio es normal, en la edad adulta puede presentarse
la hiperfiltracidn y aparicion de proteinuria e HTA que
pueden comprometer a largo plazo el tinico rifion
funcionante; de alli la sugerenciadel seguimiento a largo
plazo de esta poblacion.
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hay conflicto de intereses en el presente manuscrito.
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