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RINON MULTIQUISTICO INFANTIL: PRESENTACION DE UN CASO
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La malformacion de rinon no es hereditaria, pueder ser unilateral o, menos frecuentemente, bilateral, a veces es seg-
mentaria. Corresponde al rindn quistico tipo Il de Potter. El trastorno afecta la dicotomizacion del brote ureteral en sus
primeras generaciones, el que se dilata sin inducir la formacion de nefrones. Las dilataciones constituyen quistes de
diversos tamanos que en conjunto dan al rinén la forma de un racimo de uvas. No se forma orina. Microscopicamente
se encuentran islotes de tejidos embrionarios heterotopicos, como cartilago, tejido hematopoyético y otros. Cuando
es bilateral es incompatible con la vida y se asocia a la facie de Potter. En la mitad de los casos hay otras malforma-
ciones. Cuando es unilateral suele manifestarse en la edad adulta especialmente por complicaciones como infeccio-
nes, litiasis o hematuria.

Presentamos el caso de una nina de cuatro meses de edad con riiion Multiquistico del lado izquierdo diagnosticado

por ecografia.

Palabras claves: Rinon Multiquistico infantil, unilateral , tipo Il de Potter.

The kidney malformation is not hereditary, it could be unilateral or less frequently, bilateral, sometimes is segmental.
It corresponds to the kidney cystic Potter type Il. The dysfunction affects the bifurcation of the bud ureteral in its first
generations, the one that expands without inducing the nefrones formation. The dilatations constitute cysts of diverse
sizes that on the whole give to the kidney the form of a cluster of grapes. The urine is not formed . Microscopically
they are islands of heterotopic embryonic fabrics, as cartilage, hematopoiesis tisue and others. When it is bilateral it
is incompatible with the life and associates to the Potter facies. In half of the cases there are other malformations.
When it is unilateral usually shows in the mature age for complications like infections, lithiasis or hematuria.

Key words: Multicystic kidney disease, unilateral, Potter type Il .
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La DRM o displasia renal multiquistica, corresponde
a una alteracion del desarrollo en la que el parénqui-
ma renal es virtualmente reemplazado por quistes no
funcionantes, generalmente no comunicados entre
si. Ocurre con mayor frecuencia al lado izquierdo y
es mas comun en el sexo femenino. El evento
embrionario central en la formacion del rindén multi-
quistico es la obstruccion, debida frecuentemente a
una atresia del uréter proximal, durante la etapa
metanéfrica del desarrollo renal. En la forma mas
comun, el uréter proximal, [a pelvis renal y parte de
los infundibulos estdn atrésicos. 2

La displasia renal multiquistica (DRM) corresponde a
la segunda causa de masa abdominal en el neonato.
1

El hallazgo de una masa abdominal en el recién
nacido produce gran preocupacion, sin embargo, la
mayoria de las masas abdominales pesquisadas en el
periodo neonatal son benignas y tienen un excelen-
te pronostico.

Aproximadamente la mitad de las masas abdomina-
les del recién nacido se originan en el rifdn. La
hidronefrosis corresponde al hallazgo mds frecuente
y la causa mas comun es la obstruccion de la union
ureteropélvica. 4 Otras causas de hidronefrosis neo-
natal, como reflujo vesicoureteral, valvas uretrales
posteriores, ureterocele ectopico, obstruccion de la
union ureterovesical y sindrome de Prune-Belly, fre-
cuentemente no se presentan clinicamente con una
masa abdominal palpable.

El rindn multiquistico es una forma de displasia renal
en la cual el parénquima es reemplazado por multi-
ples quistes no comunicantes y el uréter generalmen-
te es atrésico o no permeable.

Corrientemente se detecta por ecografia prenatal o
por presencia de masa palpable y se asocia a anoma-
lias del rindn contralateral con reporte variable de
incidencia en la literatura entre 18 y 43%. En el
informe del National Multicystic Kidney Registry de
la Seccion de Urologia de la Academia Americana
de Pediatria en 1989 se refiere que estas anomalias
estan presentes en 18% de los casos con incidencia
de reflujo vésico-renal en 6% de los casos, de hidro-
nefrosis obstructiva o no obstructiva en 6% de los
casos y con megauréter en 3% de los casos ! 2.
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ECOGRAFICAMENTE Quistes
pequenos e iguales de 0.5-1.5
cm.

ECOGRAFICAMENTE Quistes
de diversos tamafnos de 1-4cm

Frecuentemente unilateral
Forma conservada Sin forma de rifién
Anomalia autosomica dominante  Anomalia no hereditaria
Con tejido renal reconocible a sim- Sin tejido renal reconocible a sim-
ple vista ple vista

Sin otros tejidos embrionarios  Con otros tejidos embrionarios

Poliquistosis: higado (50%), pan- Con diversas malformaciones en |
creas (10%), pulmones (5%),etc.  otros organos (50% de ios casos)

Microscépicamente el rindn estd reemplazado por
multiples quistes de paredes lisas y de tamano varia-
ble, que no se comunican entre si, asociado a atre-
sia de la pelvis y del sistema infundibular. Restos de
tejido renal rudimentario y glomérulos displdsicos
con atrofia tubular se encuentran entre los quistes y
puede haber escaso tejido renal relativamente bien
diferenciado. Si sélo el uréter proximal esta severa-
mente estendtico, puede haber dilatacion de pelvis
renal y de los calices; esta forma "hidronefrética" de
rindn multiquistico es poco comun y ocurre en apro-
ximadamente 5% de los casos.

La visualizacion ultrasonografica pre o postnatal de
multiples imdgenes quisticas, de tamano variable en
el rindn, sin una pelvis renal central y con tejido
renal de aspecto normal escaso o ausente, es diag-
nostico de displasia renal multiquistica.45 Es funda-
mental examinar ambos rifones dado que al menos
10 a 15% de los pacientes tiene alteraciones del
rinon contralateral o reflujo vesicoureteral. Con
mayor frecuencia, se encuentra cierto grado de obs-
truccion ureteropiélica del rindn contralateral, la
mayoria de las veces sin repercusion funcional. La
cintigrafia renal con MAG 3 o DTPA, confirma la
falta de perfusion y de funcion en el rindn afectado.
El diagndstico también puede ser confirmado a tra-
vés de cintigrafia renal con DMSA.

La DRM bilateral es muy rara y generalmente ocasio-
na la muerte en el periodo neonatal, debido a insu-
ficiencia renal e hipoplasia pulmonar, ésta Gltima
causada por oligohidroamnios severo.  Debe efec-
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tuarse uretrocistografia a los pacientes con rinon
multiquistico unilateral para descartar reflujo vesi-
coureteral del rindn contralateral.

En el pasado el tratamiento habitual de la DRM era
la nefrectomia, principalmente por la dificultad para
precisar el diagnostico de una masa retroperitoneal
quistica y/o por la preocupacion acerca de las com-
plicaciones potenciales, tales como: malignizacion,
hipertension arterial o infeccion. Actualmente, los
meétodos de imdgenes pueden establecer el diagnos-
tico y la cirugia es excepcional y estaria indicada en
aquellos pacientes que presentan un rindn multiquis-
tico muy grande con gran efecto de masa, obstruc-
cion intestinal o compromiso respiratorio secunda-
rios. Datos recientes muestran que la incidencia de
malignidad no es mayor en los rifones multiquisti-
Cos.

Estda indicado el seguimiento clinico y ultrasonogra-
fico de estos pacientes. En la mayoria de ellos, el
rinbn multiquistico involuciona espontaneamente y
disminuye lenta y progresivamente de tamano hasta
hacerse no evidente en la US. 8 Muchos casos de
aparente agenesia renal unilateral representan pro-
bablemente involucion de rinones multiquisticos.

Nina de 4 meses producto del tercer embarazo por
parto conducido con 3429 gr al nacer, con APGAR
1*/8'Y 5%/10. Con diagnostico prenatal por ecografia
a las 37 semanas de Rinon izquierdo multiquistico ,
rinon derecho normal. Figura 1

Figura 1
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El examen fisico inicial fue completamente normal.
Control ecografico realizado al mes mostré rindn
derecho normal, rindn izquierdo aumentado de
volumen en grado importante, mide 9.6 cm., este
con aumento de volumen a expensas de multiples
formaciones quisticas las cuales miden 10 y 35
mm.Figura 2 y 3

Figura 2
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El laboratorio reporta: Urea 18 mg/dl, Creatinina 0.4
mg/dl, Globulos Rojos 3.970.000 mm3, Glébulos
Blancos 10.500 mm3, Hematocrito 33%,
Hemoglobina 11.6 g/dl. Plaquetas 521.00 mm3, Na
136 meg/l , K 5.3 meqg/l, Cl 100 meg/l y Ca 10.9

mg/dl.

Figura 3
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Como lo hemos mencionado previamente, la pre-
sencia de displasia renal multiquistica segmentaria
es rara. Hasta el momento se han informado 13
casos en la literatura, los que fueron analizados por
Corrales y colaboradores hasta 1996 ©), que aporta-
ron 3 casos a dicha serie, describiéndose su presen-
tacion mas frecuente en recién nacidos de sexo
femenino y con compromiso hasta en 75% de los
casos, del rinén izquierdo. También se describe
como la unidad renal afectada por la displasia seg-
mentaria puede tener otras alteraciones como son:
reflujo vésico-renal al sistema inferior (5 casos), obs-
truccion de la unién ureteropiélica del sistema infe-
rior (2 casos) y presencia de ureterocele intravesical
(4 casos). Anomalias contralaterales también fueron
descritas: reflujo vésico-renal (4 casos) y displasia
renal multiquistica (2 casos).

En nuestro caso, tenemos una paciente de sexo
femenino con diagnostico postnatal de displasia
renal multiquistica segmentaria. No tenemos ele-
mentos para aseverar que éste sea un caso de termi-
nacion ectépica del segmento displasico en un quis-
te de Gartner o en un ureterocele intravesical ya que
la paciente se encuentra en estudio y de acuerdo con
su evolucion no se ha visto la necesidad de realizar
refrectomia, esperando la involucién espontanea y
progresiva hasta la posible atresia renal unilateral. Lo
que si es indudable es que se trata de una displasia
multiquistica segmentaria. Tambien debemos dife-
renciar el rinon poliquistico que es una anomalia
autosomica dominante que produce poliquistosis en
el higado( 50%), pancreas (10%), pulmones (5%) vy
otros Organos que siempre es bilateral y general-
mente es no compatible con la vida. Eco-
graficamente podemos indicar que en el Rinon
Multiquistico infantil se observan quistes de diferen-
tes tamanos que varian de 1 a 4 cm de mayor tama-
no que el Rinén Poliquistico del adulto.
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