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Displasia renal multiquistica unilateral
y megacaliosis contralateral.
Una asociacion inusual
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La dilatacién de vias urinarias no siempre es sinénimo de
obstruccién. Es conocido que existen malformaciones con
aparente hidronefrosis en las que el flujo de la orina no
estd interrumpido. Por otra parte, con cierta frecuencia, se
observa que en un mismo paciente pueden coexistir dos o
mas malformaciones distintas de vias urinarias. Se presen-
ta un caso clinico en el que coexistian una displasia renal
multiquistica unilateral y una megacaliosis contralateral,
asociada a un megauréter segmentario distal ipsolateral.
Esta asociacién es inusual en la literatura médica.

Apesar de ello, la funcién glomerular renal es normal y
existe, inicamente, un ligero defecto de la capacidad de
concentracién renal.
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UNILATERAL MULTICYSTIC DYSPLASTIC KIDNEY
AND CONTRALATERAL MEGACALYCOSIS
AN UNUSUAL ASSOCIATION

Dilation of the genitourinary tract is not always synony-
mous with obstruction. It is well known that malforma-
tions with apparent hydronephrosis and normal urinary
flow can exist. In addition, two or more distinct malfor-
mations of the genitourinary tract can coexist in the same
patient. We present a case of coexistence of a unilateral
multicystic dysplastic kidney and contralateral megacaly-
cosis associated with ipsilateral distal segmental megaure-
ter. This association is unusual in the literature.

Glomerular renal function was normal, with only a
slight defect of renal concentration capacity.
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INTRODUCCION

La displasia renal multiquistica es una anomalia relati-
vamente frecuente en el recién nacido. Su incidencia se
estima en 1 por cada 4.300 recién nacidos vivos!2.

Se trata de una anomalfa del desarrollo en la cual el pa-
rénquima renal estd virtualmente sustituido por tejido no
funcionante, constituido por quistes no comunicados en-
tre sil. Invariablemente, se asocia a atresia ureteral com-
pleta 0 a obstruccién ureteral distal grave que ocurre en
la etapa fetal precoz’.

Constituye la causa mds frecuente de masa abdominal
en el recién nacido y la forma mas frecuente de enfer-
medad quistica renal en el lactante.

Forma parte de las anomalias displasicas de presenta-
cién esporédica, si bien no se ha podido descartar la po-
sible implicacion de factores genéticos en su origen?.

En la literatura especializada sobre el tema, se describe
la asociacion de la displasia renal multiquistica con otras
malformaciones y con otras entidades patolégicas, con
una frecuencia que varia entre el 10 y el 75 % de los ca-
sosl34. En general, puede asociarse a otras malformacio-
nes uroldgicas, principalmente, el reflujo vesicoureteral y
la estenosis pieloureteral. Comunicamos un caso de dis-
plasia renal multiquistica y megacaliosis, una asociacién
muy infrecuente, hasta ahora, en la literatura médica.

Caso cLinico

Paciente varén que tiene, en la actualidad, 4 afios de
edad. En las ecograffas realizadas intratitero, se descu-
brieron quistes en el rifién derecho e hidronefrosis iz-
quierda. El embarazo fue controlado y a término. El peso
fue adecuado para la edad gestacional (2.975 g) asi como
la talla (49 cm). En la exploracién neonatal, llamé la aten-
cién la presencia de polidactilia en ambas manos. El res-
to de la exploracion fisica neonatal fue normal.
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Entre los antecedentes familiares, su madre ha sido diag-
nosticada de hipercalciuria. Un primo de la madre es por-
tador de un rifién en herradura y tiene, también, hipercal-
ciuria. Un primo del padre ha sufrido célculos renales.

En la primera ecograffa efectuada después de nacer se
evidencié una disminucién del tamafio del rifién dere-
cho (2,5 cm), con tres imégenes liquidas, sin parénquima
renal (fig. 1).

En el estudio gammagréfico realizado con acido dimer-
captosuccinico (**™Tc-DMSA) se comprob6 anulacion
funcional de ese rifién (fig. 2) dato que se constatd, asi-
mismo, en el renograma realizado con MAG-3™Tc. Por
todo ello, se llegd a la conclusion de que el nifio era por-
tador de una displasia renal multiquistica derecha.

Figura 1. Ecografia renal realizada en los primeros meses
de vida. Se evidencia una disminucion del tama-
fio del rifién derecho (2,5 cm) con tres imd ge-
nes liquidas, sin constatarse parénquima renal.

SHr CRIEELFR A
TG MUCLTRE

e

=

Figura 2. Gammagrafia renal realizada con dcido di-
mercaptosuccinico (DMSA). Anulacién funcio-
nal del rifién derecho. Rifién izquierdo con
funcion renal normal e hipofijacion del traza-
dor en el polo superior.

An Pediatr (Barc) 2004;60(5):473-6

En la ecograffa inicial, se advirtié que el otro rifién, el
izquierdo, media 6,4 cm. Era aparentemente hidronefré6-
tico y el uréter estaba dilatado y tortuoso hasta la vejiga.
La cistouretrograffa miccional fue normal. El estudio gam-
magrafico inicial, realizado con DMSA, fue normal. En el
segundo estudio, se aprecié una hipofijacién del traza-
dor en el polo superior izquierdo, sin signos de pielo-
nefritis aguda (fig. 2). La apariencia constatada en el
renograma fue que ese rifién estaba aparentemente hi-
dronefrético, junto con una dilatacién ureteral izquierda
de cardcter no obstructivo (fig. 3). Se solicité una urogra-
fia intravenosa, donde se evidenciaron megacélices, pel-
vis renal de tamafio normal y dilatacién del uréter termi-
nal (megauréter segmentario) (fig. 4).

Durante todo el perfodo de seguimiento, la funcién re-
nal ha sido normal. En las determinaciones bioquimicas
séricas se obtuvieron los siguientes resultados: creatini-
na, 0,25 mg/dl (filtrado glomerular segtin la férmula de
Schwartz, 103 ml/min/173 m2). El cociente entre las con-
centraciones urinarias de microalbtimina y creatinina
(1,14 pg/pmol) fue normal. La osmolalidad urinaria mé-
xima obtenida tras estimulacién con desmopresina estaba
discretamente disminuida (701 mOsm/kg). El hemograma
y el perfil bioquimico fueron normales.

Durante su seguimiento hasta los 4 afios de edad, el
paciente no ha presentado incidencias de interés y man-
tiene un buen desarrollo ponderoestatural, en ausencia
de infecciones urinarias. Se ha constatado un adecuado
crecimiento renal izquierdo, con persistencia de las ca-
liectasias y con funcién renal normal, salvo el pequefio
defecto de la capacidad de concentracién. Unicamente ha
requerido un ingreso por una bronconeumonia que se re-
solvi6 sin problemas.

Figura 3. Renograma diurético realizado con MAG-3%""Tc.
No existen datos de obstruccién de la via urina-
ria en el rifion izquierdo.
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Discusion

La displasia renal multiquistica se asocia con otras mal-
formaciones urolégicas mayores como el reflujo vesicou-
reteral, la estenosis pieloureteral o el rifién en herradura.
En la tabla 1, se muestran los resultados elaborados en
varias series>. Recientemente, Abidari et al'® han publi-
cado un estudio longitudinal de seguimiento del tamafio
renal contralateral en una serie de 48 pacientes diagnos-
ticados de displasia renal multiquistica. Doce de ellos
(25 %) tenian una anomalia renal contralateral, una de
las cuales era una megacaliosis. En el citado articulo no
se citan datos clinicos ni analiticos de ese paciente!?. No
tenemos constancia de que esa asociacién se haya descri-
to en alguna otra ocasién en la literatura médica.

La megacaliosis o hipoplasia medular fue descrita por
Antonio Puigvert en el afio 1963 para denominar a una si-
tuacién caracterizada por el incremento en ntimero y ta-
mafo de todos los célices de la unidad renal, de natura-
leza no obstructiva y no evolutiva'!2. Es una anomalia
infrecuente, generalmente unilateral y mas frecuente en
varones.

Aunque su patogenia no estd aclarada, se trata de una
disembriogenia de las pirdmides de Malpighi, en la que la
hipoplasia piramidal altera la forma del caliz aumentando
su tamafio y volumen!!. En concreto, la alteracion em-
briolégica afecta a la quinta division craneal del tubo de
Kiipffer, a partir de la cual se formaran los tubos colecto-
res de Bellini. Estos se desarrollaran incompletamente,
por lo que la pirdmide se adaptard a la cortedad de aqué-
llos, reduciéndose a una “lengtieta” aplanada interpuesta
entre la cortical del rifién y la cavidad del caliz'?. La hi-
poplasia medular condicionard la dilatacion calicialll-13.

Carece de sintomatologia clinica especifica, y constituye
un hallazgo casual en el curso de los exdmenes radiologi-
cos destinados a catalogar a un paciente con hematuria
macroscOpica, infeccién urinaria o litiasis renal. En los tl-
timos afos, como en nuestro paciente, ha empezado a
diagnosticarse més precozmente al detectarse las dilata-
ciones caliciales en las ecografias realizadas intratitero'.

En la bibliograffa se ha descrito la asociacién de mega-
caliosis con estenosis de la unién pieloureteral!® y con
doble sistema pieloureteral'®!”. Es frecuente la asociacion

Figura 4. Urografia intravenosa. Se aprecia dilatacion
marcada de los cdlices del rifién izquierdo, pel-
vis renal normal y megauréter segmentario dis-
tal ipsolateral.

con megauréter segmentario distal ipsolateral, como en
nuestro caso'®.

La asociacién con litiasis renal se ha atribuido a la es-
tasis urinaria y a la disminucién del peristaltismo calicial
debido a la dilatacién. No se ha descrito, en esta entidad,
el hallazgo de anomalfas metabélicas causantes de litiasis.
Los calculos més prevalentes son los de estruvita y whe-
welita®®.

El diagnéstico se establece, sobre todo, mediante la
urografia intravenosa, que es caracteristica. Asf pues, se

TABLA 1. Malformaciones uroldgicas asociadas a la displasia renal multiquistica

Autor Nimero de casos Prevalencia® vesiI:Zﬂ:i(t)eral pi}jit):;:tseiial en l{{eiflréarcllura Varios™
Atiyeh et al® 49 19 (39) 9 (18) 6 (12) - 4 (8)
Sukthankar y Watson® 63 16 (25) - - -
Karmazyn y Zerin” 59 19 (32) 15 (25) - - 4(7)
Kaneko et al® 7 4 (57) 3 (42) - - -
Molini y Garcia’ 20 4 (20) 1(5) 1(5) 1(5) 1(5)

Los resultados se expresan en ntimero. Las cifras entre paréntesis corresponden al porcentaje.

*Prevalencia de malformaciones urolégicas contralaterales.

*Incluye rifion hipopldsico, megauréter, estenosis vesicoureteral y ectopia ureteral.
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observa un rifién aumentado de tamarfio con buena cap-
tacién de contraste y sin signos de obstruccién, con dila-
tacion generalizada de todos los cdlices, que con fre-
cuencia se encuentran aumentados de tamafio y que
adoptan una morfologfa poliédrica con imdgenes en as-
pecto de “mosaico romano”.

La ecograffa renal anticipa los hallazgos urograficos re-
velando una marcada ectasia calicial sin dilatacién de la
pelvis renal.

El estudio gammagrafico demuestra una buena capta-
cién del isétopo por parte del parénquima renal, con una
curva de eliminacion dentro de la normalidad®.

La funcién renal es normal. Unicamente es posible ob-
servar una disminucién de la capacidad de concentracion
por la hipoplasia medular, como ocurre en nuestro pa-
ciente.

La megacaliosis no requiere tratamiento especifico. Es
importante tener en cuenta las complicaciones asociadas
como la urolitiasis y las infecciones del tracto urinario.

Como se ha indicado, esta entidad debe figurar en el
diagnéstico diferencial de la hidronefrosis prenatal.

En fin, en la literatura médica no es extrafia la asocia-
cién de varias malformaciones renales en un mismo pa-
ciente. De hecho, se ha formulado una hipétesis en la
que los distintos tipos de malformaciones renales obede-
cerfan a una misma etiologfa subyacente y, para ello, se
ha acufiado el término unificador CAKUT (congenital
anomalies of de kidney and urinary tract)?..
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