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RESUMEN

La displasia renal multiquistica es una entidad rara y poco conocida en nuestro medio. El objetivo de este trabajo es presentar
y discutir en forma critica el diagnostico, evaluacion y evolucién perinatal de un caso de displasia renal multiquistica, asi

como su diagnéstico diferencial.
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MULTICYSTIC DYSPLASTIC KIDNEY: A CASE REPORT

ABSTRACT

Multicystic renal dysplasia is a rare and little known in our country. The aim of this paper is to present and critically discuss
the diagnosis, assessment and perinatal outcome of a case of multicystic dysplastic kidney and its differential diagnosis.

Keywords: Renal dysplasia multquistica; Ultrasound findings (source: MeSH NLM).

INTRODUCCION

La displasia renal multiquistica (DRM) es la presencia
de riflones poco desarrollados con diferenciacion pobre
de nefronas y tubos colectores con la presencia de
formaciones quisticas, multiples no comunicantes.
Debido a que no hay comunicacion con la pelvis renal, el
riién afectado es no funcionante'. Su prevalencia varia
de 1/2000 a 1/7000 nacidos vivos (1/4000 promedio),
siendounilateral en 75% de los casos y predominando en
varones (60%); sin embargo, la forma bilateral predomina
en mujeres. El 25% de los casos esta asociado a otras
malformaciones y el 10% a aneuploidias?.

Su fisiopatologia radica en una obstruccion temprana
del sistema colector embrionario, produciendo una
inadecuada interaccion entre el mesénquima y tejido
colector primitivo conllevando a wuna proliferacion
excesiva del uroepitelio(quistes) o apoptosis del
mesénquima(atrofia). Dentro de los genes involucrados
se encuentra la mutacion del gen TCF2, sobreexpresion
del PAX2 y uroplaquinas®.

A nivel macroscopico se evidencian rifiones grandes
multiquisticos y un uréter no permeable y obstruido; a la
microscopia tejido urotelial y glomérulos no organizados,
escasos, con hipertrofia del estroma y en algunos casos
presencia de cartilagos *.

Dentro de los hallazgos ecograficos se encuentran rifiones
grandes hiperecogenicos con quistes corticales simples
de paredes delgadas no interconectados, el borde renal
es irregular, parénquima hiperecogénico, pelvis renal y

uréter no evidente y el flujo doppler renal es disminuido
o ausente; en el rindn contralateral se observa dilatacion
pielocaliceal e hipertrofia compensadora en 43% de los
casos. Los hallazgos ecograficos son evidentes recién a
partir de las 18 semanas °.

El objetivo de este reporte de casos es brindar informacion
acerca de esta patologia, debido a los pocos datos
existentes y al minimo conocimiento acerca de displasia
renal multiquistica en nuestro medio; asi como aportar
bases clinicas para el enfoque diagnoéstico y manejo al
personal de salud.

CASO CLIiNICO
Paciente mujer de 37 afos, natural de Chimbote,
procedente de San Juan de Lurigancho.

Acude al Instituto Nacional Materno Perinatal (INMP),
con resultado de ecografia obstétrica, donde hacen el
diagnostico de gestacion uUnica de 39 semanas, con
macrosomia fetal y malformacién renal compatible con
displasia renal. Dentro de sus antecedentes personales
y familiares no existe ninguno relevante, antecedentes
ginecoobstétricos, tiene 3 partos vaginales, y un aborto
espontaneo en el 2008, siendo el de mayor peso de
3100 g.

Cuenta con solo 2 controles prenatales, a las 19
semanas sin mayores alteraciones y a las 39 semanas,
encontrandose una altura uterina de 39 cm y presion
arterial 150/90mmHg.

" Medico Ginecologo Obstetra de la Unidad de Medicina Fetal del Instituto Nacional Materno Perinatal. Lima Peru.
2 Médico Residente de Ginecologia y Obstetricia del Instituto Nacional Materno Perinatal. Lima Peru.
3 Meédico Residente de Ginecologia y Obstetricia del Hospital Nacional Arzobispo Loayza. Lima Peru.
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Figura 1
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Figura 2

Figura 1 y 2. Ultrasonografia fetal donde se muestran all rifion izquierdo y derecho respectivamente, donde
se evidencia un rifion derecho hiperecogénico en relacion al izquierdo y a la vez la presencia de multiples

quistes corticales.

Demuestra una ecografia obstétrica a las 17 semanas,
donde no evidencian malformaciones fetales.

En la ecografia que se realiza en la INMP, en diciembre
del 2012, evidencian una gestacion de 39 semanas
por biometria fetal, una malformacién renal derecha
compatible con displasia renal multiquistica con diametros
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renales de 49 x31 x 25 mm, mas hepatomegalia por
perimetro abdominal, doppler de arteria umbilical normal,
perfil biofisico 8/8, macrosomia fetal, con un peso de 4563
g ( Figura 1y 2).

Al sexto dia de hospitalizacion, inicia trabajo de parto, por
lo que es ingresada a cesarea de emergencia, con los
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diagnosticos de gestante de 40 semanas, trabajo de parto
fase latente, malformaciones renales fetales, hipertension
transitoria de la gestacién , macrosomia fetal, anemia
leve. Se obtiene un recién nacido de sexo mujer; peso
4504 g; talla 51 cm.; Apgar: 9 al minuto y a los 5 minutos.
El liquido amnidtico fue meconial espeso, con indice de
liquido amniético normal y no habia mal olor. Por lo que
al diagnostico final se le adiciona sufrimiento fetal agudo.
En los estudios de pre eclampsia que se hicieron, los
analisis de laboratorio resultaron dentro de los parametros
normales. Al neonato le realizan una ecografia abdominal
donde concluyen que el abdomen superior es de aspecto
normal, el higado y bazo se encuentran dentro de los
parametros normales y se encuentra un rindn derecho
displasico.

Durante su estancia, la paciente y el neonato cursan con
evolucion favorable, por lo que son dados de alta al tercer
dia post operatorio.

DISCUSION

La DRM es un entidad rara y su diagnéstico diferencial
incluye una serie de enfermedades renales quisticas*.
El hallazgo ecografico clasico esla presencia de rifiones
grandes hiperecogénicos con quistes corticales simples
no interconectados; los cuales varian en tamafo
pudiendo ser gigantes®. Asimismo su presentacion puede
ser bilateral (25% casos)’ o incluso ser segmentaria
afectando en su mayoria de veces el polo renal inferior
del lado afecto®. Muchas veces se presentan como
quistes gigantes simples Unicos diagnosticados luego del
estudio anatomopatoldgico®. El diagnéstico prenatal se
basa en el uso de ecografia obstétrica 2D, pudiendo ser
la ecografia 3D una herramienta auxiliar en el diagnéstico
de la misma '° y la resonancia magnética fetal nos ayuda
a diferenciar si existe un patrén obstructivo. En el lado
no afecto puede observarse una dilatacién pielocaliceal
transitoria asociado a una hipertrofia compensadora (43%
casos), el cual puede evaluarse midiendo el diametro
renal antero-posterior entre el transverso siendo indicativo
de hiperplasia el valor mayor de 1 en el segundo y tercer
trimestre .

Durante el examen ecografico de los tumores renales
debe evaluarse el tamafo renal (debajo percentil 5 o
encima percentil 95)'?, ecogenicidad renal, presencia de
quistes, el liquido amniético y la presencia de anomalias
asociadas’.

Dentro de las anomalias contralaterales asociadas en
mayor frecuencia figura el reflujo vesico-ureteral(RVU)
(20%) y el segundo la estenosis de la union pielo-
ureteral(5%). En los pacientes con RVU el 60% es leve y
40% es severo'"8,

El manejo de los pacientes con DRM a nivel prenatal
es conservador, realizando ecografias seriadas para

monitorizar el liquido amnidtico y la presencia de lesiones
contralaterales'.

El manejo post natal ha variado en afios recientes debido
al conocimiento de la evolucion de la enfermedad. Se
sabe que le DRM unilateral tiene un buen pronoéstico
dado que el 33%, 47% y 59% involuciona a los 2, 5y
10 afios respectivamente'®, teniendo como predictor el
tamafio renal <62mm para involucién'®; ademas el riesgo
de desarrollar hipertension arterial es similar que el de
la poblaciéon general 5.4/1000' y también el riesgo de
cancer renal es bajo 3.5/1000'. Sin embargo, a pesar
que el rifidn contralateral no esté afectado, existe riesgo
de hiperfiltracion renal(32%) y proteinuria (10%). De tal
manera que el manejo conservador expectante se ha
realizado en varios centros hospitalarios en mas del 85%
de los casos con buenos resultados perinatales?. En dicho
manejo se realiza ecografia post natal para confirmar
diagnostico, seguimiento y evaluar afeccion contralateral
(C/6meses), estudio nuclear de funcién renal, examenes
de funcién renal, examen de orina y toma de presion
arterial; recomendandose un seguimiento no menor de 30
meses?'.

El tratamiento quirdrgico es reservado para casos de
hipertension arterial no controlada, aumento progresivo
de volumen tumoral y sospecha de malignidad, siendo
este realizado en un 5%, consistiendo en nefrectomia??
(Figura 2).

El prondstico y diagnostico diferencial depende
ampliamente del tipo de lesion, el compromiso bilateral y la
presencia o no de enfermedades genéticas o aneuploidias
asociadas™.

CONCLUSION

La DRM es una enfermedad rara con poca asociacién
genética; generalmente es wunilateral a predominio
levemente masculinoy diagnosticado a partir del segundo
trimestre. La evolucion clinica es favorable en la mayoria
de casos, con regresion del 60% de los casos. El Manejo
pre y post natal mas recomendado es expectante, con
monitoreo semestral hasta los 30 meses de edad, por
lo que pocos pacientes son sometidos a nefrectomia
actualmente.
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