UNIVERSIDAD CATOLICA DE SANTIAGO DE
GUAYAQUIL

SISTEMA DE POSGRADO
ESCUELA DE GRADUADOS EN CIENCIAS DE LA SALUD

TESIS PREVIA A LA OBTENCION DEL TITULO DE
ESPECIALISTA EN PEDIATRIA

TEMA:

“CARACTERIZACION DEL COMPORTAMIENTO DEL RINON
MULTIQUISTICO EN PACIENTES DEL HOSPITAL DR. ROBERTO
GILBERT ELIZALDE, PERIODO 2008 - 2011”

AUTOR:
Dra. GLORIA LAIME RAMOS

DIRECTOR:
DR. MANUEL CABRERA

GUAYAQUIL - ECUADOR
2014



UNIVERSIDAD CATOLICA DE SANTIAGO DE
GUAYAQUIL

SISTEMA DE POSGRADO
ESCUELA DE GRADUADOS EN CIENCIAS DE LA SALUD

Certificamos que el presente trabajo “Caracterizacion del comportamiento del
rindn multiquistico en pacientes del Hospital Dr. Roberto Gilbert Elizalde,
Periodo 2008 — 2011 fue realizado en su totalidad por la Dra. Gloria Laime
Ramos como requerimiento parcial para la obtencion del Titulo de especialista en
Pediatria.

Guayaquil, a los -28 dias del mes de Enero del 2014.

DIRECTOR DE LA TESIS:

Dr. Manuel Cabrera. J

DIRECTOR DEL PROGRAMA:

Dra. Linna Vinces Balanzategui
REVISOR:
Dr. Xavier Landivar Varas



DEDICATORIA

Cuando nuestras metas se han cumplido, es cuando uno
comprende cual es la riqueza que nuestros padres nos
dejaron, quienes en realidad realizaron su mejor

esfuerzos.

Este trabajo lo dedico a mis queridos abuelitos LILIA Y
GERARDO, a mis padres JOSE y FANNY, quienes han
sido los pilares principales en mis estudios que con carifio
y sacrificio supieron darme amor, motivarme cada dia
para salir adelante y me ensefiaron que el éxito se logra

mediante la constancia.

A mis hermanos quienes han sido un ejemplo a seguir y
ensefiarme que todo lo que nos proponernos lo podemos
realizar y por ser un gran motivo para continuar hacia €l
éxito, y a KERLY NAOMI, KATELYN, mis pequefias

sobrinas que iluminan nuestra familia y mi vida.

Dra. Gloria Laime Ramos



AGRADECIMIENTO

Si confieres un beneficio, nunca lo recuerdas; si lo recibes,

nunca lo olvides.

Agradezco infinitamente a Dios por estar siempre a mi
lado y llenar mi alma de fortaleza en los momentos mas
dificiles de mi existencia y asi poder hacer realidad este

gran suefio.

A mis padres; quienes con su apoyo emocional y
econdémico han hecho posible la realizacion de esta tesis y
mi vida profesional, que por ende se constituye en un

triunfo para ellos y mio propio.

A mis amigos y compafieros, por compartir momentos
agradables y dificiles, que nos hicieron crecer y que

siempre estuvieron a mi lado durante este gran reto.

Esta mencidn de gratitud quiero hacerla extensiva a las
autoridades y docentes de la Escuela de Graduados y a
todos mis maestros de la Universidad Catolica Santiago de
Guayaquil y de manera especial a mi tutor Dr. Manuel

Cabrera.

Dra. Gloria Laime Ramos



RESUMEN

Antecedentes: La displasia renal multiquistica, es una diferenciacion anormal del
tejido renal, que afecta a uno de cada 4.300 recién nacido vivos desde temprana
edad, mas frecuentemente en varones, en su mayoria de tipo congénita y
unilateral. Objetivo: Caracterizar el comportamiento del rifion multiquistico en
los pacientes pediatricos atendidos en el servicio de urologia del Hospital de
Nifios Dr. Roberto Gilbert Elizalde de enero de 2008 a diciembre de 2011.
Metodologia: Se realiz6 un estudio observacional, transversal, retrospectivo y
descriptivo para caracterizar el comportamiento del rifion multiquistico, se incluyd
un total 20 casos que corresponden 100% de poblacion en estudio. Analisis
estadistico: Las variables empleadas se analizaron mediante el uso de frecuencias
simples y relativas, para obtener promedios, porcentajes, desviacion estandar.
Resultados: Al caracterizar el comportamiento del rifion multiquistico se obtuvo
que los 20 pacientes estudiados, el 55% eran menores de 1 afio, 15% de 1 a5
afios, 30% mayores de 5 afios ; el 60% se localizé en el lado izquierdo ; 75%
recibi6 tratamiento quirdrgico y 25% tratamiento no quirurgico. Conclusiones: El
diagnostico del rifion multiquistico con mayor frecuencia se confirma durante el
primer afio de vida y su involucidn espontanea es 100%, pero en los pacientes

estudiados solo ocurrié en un 25%.

PALABRAS CLAVE: INVOLUCION DE LOS QUISTES, DISPLASIA RENAL
MULTIQUISTICA, TRATAMIENTO



ABSTRACT

Background: multicystic renal dysplasia, is an abnormal differentiation of tissue,
which affects one in 4,300 live Rn from an early age, more frequently in males,
mostly congenital and unilateral type. Objective: Characterize the behavior of
multicystic kidney in pediatric patients treated in the urology department at Dr.
Roberto Gilbert Elizalde Children's Hospital from January 2008 to December
2011 Methodology: An observational, cross, retrospective and descriptive study
was conducted to characterize the multicystic kidney, a total of 20 cases
correspond 100% of the study population was included. Statistical analysis: The
variables used were analyzed using single frequencies, relating to obtain averages,
standard deviation. Results: To characterize the behavior of multicystic kidney
was obtained that the 20 patients studied, 55% were younger than 1 year, 15% 1-5
years 30% over 5 years; 60% are located on the left side; 75% received 25%
surgical and nonsurgical treatment. Conclusions: The diagnosis of multicystic
kindey is most often confirmed during the first year of life and spontaneous

involution of 100% only occurred in 25% of patients.

KEYWORDS: INVOLUTION OF CYSTS, MULTICYSTIC DYSPLASTIC
KIDNEY, TREATMENT
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1. INTRODUCCION

La displasia renal multiquistica o rifidn multiquistico es una de las principales
causa de masa palpable renal, es considerada la segunda después de la
hidronefrosis en recién nacido, y siendo la masa quistica renal en lactantes la
causa de mayor frecuencia, afecta a uno de cada 4.300 recién nacidos vivos, mas
frecuentemente en varones, y en su mayoria es de tipo congénita y unilateral (1, 3,
4).

Es una displasia cuya etiologia no es hereditaria, se debe a una diferenciacion
metanéfrica anormal, en la que el parénquima renal es virtualmente sustituido por
tejido no funcional en forma de quistes no comunicantes entre si que dan aspecto
de un “racimo de uvas”, dando como resultado un rifion agrandado y deformado

gue puede detectarse desde la vida prenatal (1,3).

Su patogenia aun no estd esclarecida, algunos autores lo relacionan con
alteraciones en la embriogénesis, otros con una obstruccion temprana del tracto
urinario durante el primer trimestre de gestacion, que genera una displasia del

tejido renal (5,6).

El manejo conservador y evolucion de los estudios ecograficos de los pacientes
que anteriormente se sometian a nefrectomia, han permitido observar de manera
natural el comportamiento rifion multiquistico, visualizandose que los quistes

involucionan hasta después de cinco afios, de una manera parcial o completa. (17).

El motivo por el cual se realizd este estudio es para determinar el tiempo de
involucion de los quistes en pacientes que presentaron rifion mutiquistico y que
acudieron al servicio de urologia del hospital de nifios “Dr. Roberto Gilbert
Elizalde”, realizdndose una investigacion de los casos presentados en el periodo
comprendido entre Enero 2008 a Diciembre 2011.



2. EL PROBLEMA

2.1.1dentificacidn, valoracion y planteamiento

Los rifiones multiquisticos en los pacientes pediatricos siguen generando
preguntas que aun demandan respuestas. Cuando en los estudios por imagenes
desaparece un rifion multiquistico ¢significa que desaparecio el riesgo potencial?,
la falta de imagen de éstos rifiones solo significa que ha desaparecido el liquido
del interior de los quistes pero no las células que contintan presentes, por lo que
se recomienda efectuar una ecografia renal cada 3 meses hasta los 8 afios de edad
(29). Durante su historia se ha reportado un alto indice de complicaciones: tales
como hipertension arterial, incremento en la incidencia de infecciones de tracto

urinario y degeneracion maligna.

Se vienen aplicando dos tipos de tratamiento para estos casos, como es el no
quirargico y el quirargico, pero aun no se ha podido encontrar solucion a este tipo
de problema, porque su tratamiento sigue siendo motivo de discusion y una de las
opciones mas empleadas ha sido la extirpacion del rifion en los pacientes de

temprana edad.

El Hospital de Nifios “Dr. Roberto Gilbert Elizalde”, es un lugar donde llegan
pacientes transferidos de otros hospitales, cuyas familias son de nivel socio
econdmico bajos y medios de las diferentes zonas o ciudades de nuestro pais;
ademas, presenta una unidad de cuidados intensivos neonatales, donde se puede
observar que dicha patologia fue diagnosticada tardiamente ya que no hay datos
de diagnoéstico prenatal reportados en las historias clinicas de este tipo de
afectaciones, pudiéndose hacer un seguimiento mediante ecografias mensuales
para poder determinar el tiempo de involucion de los quistes y las complicaciones

de tracto urinario mas frecuentes que presentaron en el rifildn multiquistico.

Formulacién del Problema
¢La involucidn de los quistes ocurre 100% a los tres afios de edad en los pacientes

con rifibn multiquistico?



3. OBJETIVOS

3.1.0Dbjetivo General

Caracterizar el comportamiento del rifidn multiquistico en los pacientes
pediatricos atendidos en el servicio de urologia del Hospital de Nifios Dr. Roberto
Gilbert Elizalde de Enero de 2008 a Diciembre de 2011.

3.2.0bjetivos Especificos

e Clasificar por grupo etario y de acuerdo a la patologia con que fueron
referidos al urdlogo los pacientes en los que se confirmé el diagnéstico de
rifidn mutiquistico.

e Determinar el género y la edad mas frecuente de presentacion del rifion

multiquistico.

e Establecer los trastornos nefrourolégicos que se producen en el rifidn
contralateral o sano y complicaciones del rifidon ipsilateral en los pacientes

con rifién multiquistico.

o Establecer localizacion mas frecuente del rifion multiquistico y clasificar

segun género.
e Describir el tipo de tratamiento realizado; segun grupo etario.

e Describir la estancia hospitalaria de los pacientes con diagnostico de rifion

multiquistico después de la nefrectomia.

e Describir el tiempo de involucion natural de los quistes en los pacientes con

rifidn multiquistico.



4. MARCO REFERENCIAL

4.1.Marco Histoérico

Aslam, Watson y colaboradores, en 1990, comprobaron por ultrasonido, que la
involucion quistica se produce a los 2 afios en un 33 % de los casos, a los 5 afios
un 47 % y a los 10 afios un 59%. No se encontré malignizacion, y consideraron

que el tratamiento conservador estaba justificado (17).

En 1997, Homsy y colaboradores, consideran que “el rifion multiquistico debe
tratarse quirdrgicamente y describieron 2 pacientes a quienes por patologia se

encontrd al tumor de Wilms asociado a displasia renal multiquistica”.

En 1997, Beckwith revisé 7500 casos de tumor de Wilms y solo 5 se asociaron a
rifidn multiquistico, siendo la incidencia de 1 en 2000, y concluyé que este

incremento no justificaba una nefrectomia en estos pacientes (8, 12, 17).

Prado y colaboradores, en el 2001, estudiaron 26 casos, y llegaron a la conclusion
de que “habia una involucién espontanea, por lo cual el tratamiento conservador
debe ser la primera opcion en estos pacientes, por el bajo riesgo de

complicaciones” (17).

Cambio y colaboradores, en el 2003 hicieron una revision bibliogréaficas
publicadas entre 1965 y 2006, y en 105 articulos resaltan “Una involucion del 60
% de los pacientes con rifion multiquistico durante 3 afios, determinando que el
riesgo de infeccion urinaria esta asociada a reflujo vesicourinario no ha la
patologia en mencion, la hipertension no es frecuente y en caso de que se
presente la nefrectomia no la resuelve y el riesgo de tumor de Wilms es menor de
1en2000". (8, 12,17, 18).

Onal y Kogan, estudiaron 61 pacientes con rifion multiquistico sé realizé un
seguimiento durante 2,6 afios, y de los cuales 25 pacientes (41 %) “mostraron
involucion completa de los quistes y la involucidn parcial en 18 pacientes (30%),
el tamafio de los quistes aumentd solo en 1 paciente (1,6 %) y 17 (28%) no
tuvieron cambios, en el estudio la edad promedio de involucién completa de los
quistes fue 2,1 afos y en 6 pacientes se asociaron con infeccion urinaria, de los
cuales 1 tenia reflujo vesicouretral, y otro estenosis de la union ureteropélvica
contralateral” (17, 24).



Rabelo y colaboradores, en el 2006 reportaron que la evolucion de 53 nifios que
fueron diagnosticado prenatalmente de rifion multiquistico, utilizando ecografia
renal cada 6 meses durante los dos primeros afios de vida. En el 90 % de los
pacientes se demostro involucion de los quistes, 10% representado por 2 nifios
evolucionaron con hipertension arterial, 5 desarrollaron infeccion del tracto

urinario, solo en 1 fue recurrente; y en ninguno se demostré malignizacion (8, 17).

En el 2009, Mansoor y colaboradores estudiaron 121 casos, 86,7% con
diagnostico prenatal, y encontraron anomalias contralaterales en el 23,3 % de los
casos. A los 5 afios el 60% de los casos habia involucionado. En 20 nifios se
realiz6 nefrectomia por presentar anomalias del rifidn contralateral y riesgo de

desarrollar enfermedad renal cronica e hipertension arterial (17, 18).

Cui y colaboradores, en el 2010 se reportd un caso de tumor rabdoide maligno
asociado al rifion multiquistico en una nifia de 5 afios de edad, por lo que apoyan
el tratamiento quirdrgico. Hussain y Begum también plantean que la nefrectomia
es la opcidn definitiva de eleccidn y reportan que hay centros clinicos en las que
nefrectomia por displasia multiquistica va en incremento en los ultimos afios. (17,
18).

Martin Crespo y colaboradores, en el 2010, describen su experiencia en 16
pacientes en los cuales se observd que los quistes habian involucionado y para
demostrar la presencia o no del remanente displasico se les realizé “El acceso
retroperitoneoscopico y en 100% de los casos se detectd el remanente displésico,
por lo que se recomienda este tipo de exploracion en todos los casos de

involucion de los quistes, para evitar el seguimiento a largo plazo” (12, 17).
4.2.Marco Teorico

4.2.1.Involucidén de los Quistes

Los rifiones son drganos glandulares, ubicados en ambos lados de la columna
vertebral, a la altura de las dos ultimas vertebras dorsales y de las tres primeras
lumbares. Se hallan en el exterior de la cavidad peritoneal, y su funcién es
segregar la orina, Es uno de los sitios del organismo donde mas frecuentemente
se suelen localizar los quistes. En 1988, Gardners 2 recomendé llamar quiste a

toda dilatacion tubular cuatro veces superior al diametro normal (méas de 200 um)



(15).Cuando se trata de tres 0 més quistes se habla de rifion quistico o de
enfermedad renal quistica.

Los quistes renales pueden ser dilataciones saculares o fusiformes que semejan
diverticulos y que estan localizados en varios sitios a lo largo de la nefrona. Estos
pueden comunicarse o no con los glomérulos, tdbulos, tubos colectores o calices,
0 pueden comunicarse inicialmente y aislarse con posterioridad; pueden estar
difusamente distribuidos por el rifion o un segmento aislado de este; pueden ser
bilaterales o unilaterales, y en algunas entidades pueden representar una forma de

displasia y pueden acompanarse de otros hallazgos.

Estos quistes se desarrollan a partir de los tabulos, que generalmente aumentan de
tamafo por acumulacion del producto del filtrado glomerular o la secrecion de
solutos y liquidos. En su desarrollo han planteado varias teorias como son: que se
produce una obstruccion de la luz tubular con aumento de la presion intraluminal;
aumento de la elasticidad de la membrana basal de los tdbulos y la proliferacion

de las celulas epiteliales y el consiguiente crecimiento de la membrana basal.(15)

En un articulo Revista Cubana de Pediatria, siendo elaborado un estudio en el
Hospital Pediatrico por el Docente William Soler, en su articulo Quistes renales:
concepto y clasificacién, detalla que cualquier clasificacion de los quistes renales
se hace dificil y puede ser inexacta, pero es preciso realizarla 'y se propone una
utilizada por Pirson y cols. .Cuatro con pequefios cambios y lo clasifica de la

siguiente forma.

Cuadro N°4.1 Clasificacion de las enfermedades quisticas del rifion

Genéticas Enfermedad poliquistica autosomica recesiva
Enfermedad poliquistica autosomica dominante
Complejo nefronoptisis juvenil - Enfermedad quistica
medular
Enfermedad glomeruloquistica
Sindrome nefrético congénito (tipo finés)
Quistes asociados a enfermedades malformativas
a) Autosdmicas dominantes
e Esclerosis tuberosa
o Enfermedad de von Hippel-Lindau
b) Dominante ligada al sexo: Sindrome oro - facial - digital
tipo 1




c) Autosdmicas recesivas
o Sindrome de Meckel
« Distrofia toracico-asfixiante de Jeune
« Sindrome cerebro-hepato-renal de Zellweger
e Sindrome de Golston
o Lisencefalia
e Otras
Alteraciones cromosomicas

No Genéticas Displasia renal multiquistica

Quiste multilocular (nefroma quistico multilocular)
Rifiones esponjosos medulares (menos de 5 % hereditarios)
Quistes del seno renal y parapiélicos

Quiste simple (solitario o multiple)

Enfermedad quistica adquirida

Enfermedad glomeruloquistica adquirida

Enfermedad quistica hipopotasémica

Linfangioma quistico renal

Fuente:http://scielo.sld.cu/scielo.php?pid=S0034-75312007000100011&script=sci_arttext

Los quistes renales suelen plantear un problema diagndstico. Pueden ser o no
hereditarios, unilaterales o bilaterales, ser solo renales de ubicacion medular,
cortical o extrarrenal, constituir una entidad aislada o ser parte de un sindrome
mal formativo. Pueden presentarse a diferentes edades, desde la etapa intrauterina
hasta la adulta, y constituir un hallazgo sin patologia asociada o tener una

evolucion hacia la insuficiencia renal. (31)

Los estudios de microdiseccion de Potter y colaboradores han contribuido a
aclarar la morfogénesis de los tipos clasicos de rifidn quistico malformativo segun

el sitio en que se produce la dilatacion quistica.

Asi, en el tipo | de Potter los quistes se forman en los tdbulos colectores; en el tipo
Il se trata de terminaciones ciegas quisticas del brote ureteral, en el tipo Il las
dilataciones quisticas se producen en cualquier parte del nefron y en tdbulos
colectores y en el tipo IV se trata una transformacion quistica de los
nefrones subcapsulares y segmento inicial de sus tubulos colectores. Tal como lo

muestra el siguiente cuadro




Cuadro N°4.2 Malformaciones Congénitas del rifion y las vias urinarias

RINON EN ESPONJA RINON MULTIQUISTICO
BILATERAL Potter | |NFANT||_

UNI O BILATERAL Potter Il

IR TARARD: HOFMAL

RIS POLECANSTICS DEL ADHILTC RIFMOMN  CANST RO
EHLATERAL Poter 18 TRANMSFORMACHON CHLISTIHCE POR
ORESTRUCCHOM URETRAL

n

PESIOR TAMARRD BHOFRAAL

_Fuente:http://escuela.med.puc.cl/publ/anatomiapatologica/OSGenital_masc/SmaIformac
iones.html

Rifi6n en Esponja

Es una entidad rara en nifios, congénita se encuentra de forma esporadica, se
caracteriza por presentar ectasia y dilatacion quisticas de los tubos colectores en
las piramides renales, se le conoce como enfermedad de Cacci-Ricci.

Se diagnostica por medio de una Urografia intravenosa, por presentar una imagen
en esponja de la papila, que son quistes y dilataciones de los tubulos colectores de

Bellini proximos al fornix calciliar. (34)

En ciertos casos con frecuencia esta asociada a nefrocalcinosis y calculos renales
que suele desprenderse al caliz produciendo sintomas como los colicos renales

frecuentes. En ocasiones se relaciona a una acidosis tubular leve. (34)

Esta patologia no requiere un tratamiento especifico se realizara de acuerdo los

sintomas y sera quirargico en casos muy focalizados de litiasis o infeccion. (34).



Rifion Multiquistico Infantil Unilateral o Bilateral Potter 11

La Displasia renal multiquistica o Potter Il es la causa mas frecuente de masa
abdominal neonatal. Afecta al sexo masculino, se piensa que podria originarse por
una mutacion génica o un defecto cromosémico, que van a dar como consecuencia
una diferenciacioén anormal del tejido metanéfrico, con la formacion de quistes, lo

cual se traduciria en dos tipos diferentes de alteraciones:

a)  Obstruccion precoz de las vias urinarias o Potter tipo IlIA, que es la
obstruccion de las vias urinarias que ocurre antes de la semanas 8 a 10, llevando a

una atresia de la pelvis renal y tercio proximal ureteral, (9).

b)  Alteracion del desarrollo del blastema mesonéfrico en la formacion
de nefrones o Potter tipo IIB, en éste se observan rifiones rudimentarios con
escasos quistes de pequefio volumen, pudiendo ser unilateral, bilateral o

segmentaria. (9).
4.2.1.1. Quistes Pediatricos

En los quistes pediatricos es trascendental estar al tanto de los antecedentes
familiares de quistes renales o en otros érganos, el antecedente de consanguinidad
o de insuficiencia renal cronica de causa no precisada en miembros de la familia,
realizar una ecografia abdominal de los padres, buscar en el paciente dismorfias
faciales y manifestaciones extrarrenales, fundamentalmente de quistes en higado,

pancreas y bazo.



Grafico N°4.1 Sospecha de rifion displasico multiquistico en el neonato

Ecografiaalas 24 h
del parto
signos de signos de rifidn
hidronefrosis multiquistico

v

Gammagrafia DMSA

Protocolo de estudio de en el primer mes

hidronefrosis infantil

v v

funcidn renal anulacidn
conservada funcional

v

Rifidn displasico
multiquistico

Fuente: https://seattleclouds.com

4.2.1.2. RifA6n Multiquistico

Constituye una de las causa mas usual de variacion quistica en un recién nacido.
El rifidn es pequefio o agrandado y el parénquima renal esta sustituido por quistes
de dimensién inestable unidos por un tejido conjuntivo al que se le debe prestar
atencion a los elementos displacidos.

Se suele relacionar con atresia ureteral. Las formas bilaterales o asociadas a un
rifidn hipoplasico displasico contralateral son incompatibles con la vida, pero en
las formas unilaterales del diagndstico se sospecha ante la palpacion de una masa

abdominal en un recién nacido.

Este tipo de manifestacion clinica de las masas renales puede comenzar en el

periodo prenatal, tal como lo indica la siguiente tabla:
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Cuadro N°4.3 Masas Renales en Edad de Pediatria

Edad Frecuentes Infrecuentes
Rec!en Quisticas Hidronefrosis Enfermed,a d. renal
Nacido poliquistica
- Displasia renal Nefroma mesobléastico
Solidas o ’
multiquistica Trombosis de vena renal
Lactantes Enfermedad renal
yNinos | quisticas | Hidronefrosis poliquistica
Otros quistes renales
Solidas | Tumor de Wilms Otros tumores

Fuente: https://www.sccalp.org

4.2.2. Displasia Renal Multiquistica

La displasia renal multiquistica (DRMQ) también conocida como rifion
multiquistico o Potter tipo Il, es una patologia del desarrollo embrionario en la
cual el parénquima renal esta sustituido por tejido renal no funcional constituido
por quistes que no se comunican entre si. Se define a la displasia renal como un
término histolégico que consiste en un grupo heterogéneo de trastornos en el
desarrollo del rifidén, cuya base biol6gica comin es la escasez en el nimero y
diferenciacion de las nefronas y de los tabulos colectores, con un incremento en el

estroma y ocasionalmente, en los tejidos metaplasicos como cartilago (32, 33)
4.2.2.1. Causas

La displasia renal multiquistica constituye la primera causa de masa quistica renal
en la infancia y la segunda causa de masa renal mas frecuente en neonatos, luego

de la hidronefrosis (1).

Se trata de una anomalia en la diferenciacion metanéfrica, consecuencia de la
fusién incompleta e incorrecta de las porciones secretoras y excretoras del rifion,
de modo que la orina producida se acumula en las nefronas provocando el
surgimiento de quistes no funcionantes, ni comunicantes entre si, con un uréter

generalmente atrésico o no permeable (4,28).

Se presenta en 1 de cada 4.300 nacidos vivos, con mayor frecuencia en el lado

izquierdo y mas comunmente en el sexo masculino. Por lo general es unilateral,
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ya que los casos descritos de forma bilateral son incompatibles con la vida
extrauterina (1, 3,4).

En el rifion la displasia puede ser causada por la exposicion de la madre a ciertos
medicamentos o por factores genéticos. Las mujeres embarazadas deben hablar
con sus médicos antes de tomar cualquier medicamento durante el embarazo. Los
medicamentos que pueden causar displasia renal pueden ser: anticonvulsivantes
antihipertensivos como son los convertidores de la angiotensina o inhibidores de
la ECA vy bloqueadores de los receptores de la angiotensina. EI consumo de
medicamentos ilegales, como la cocaina también puede causar displasia renal.
(1,2).

La displasia renal también puede tener causas genéticas. El trastorno parece ser un
rasgo autosomico dominante, lo que significa que un padre puede pasar el rasgo a
un nifo. Cuando la displasia renal se descubre en un nifio, un examen de

ultrasonido puede revelar la condicion. (1,2).
4.2.2.2. Etiopatogenia

Para ciertos autores, su etiologia es desconocida aunque existen dos teorias
propuestas por Hildrebrandt y Felson:

e La primera citada por Hildebrandt (1894) en la que existe un fallo de la unién
del mufidn ureteral con el blastema metanéfrico, produciéndose una dilatacion

quistica posterior. (17).

e La segunda, propuesta por Felson y Cussen (1975), en la que se postula que
el rifidbn multiquistico seria una forma extrema de hidronefrosis secundaria a
la atresia ureteral o de la pelvis renal, y que frecuentemente son situaciones

concomitantes.
4.2.2.3. Embriologia

Durante la embriogénesis es posible que su formacion empiece durante la octava
semana de gestacién, pero siendo detectada entre 21 y 35 semanas de gestacion,
mediante ecografia materno- fetal. (12, 13).

Siendo su patogenia desconocida y aun no esta totalmente definida, se han
conocido 2 teorias: 1) forma extrema de hidronefrosis que se produce por atresia

del uréter y 2) por dilatacion quistica del blastema es ocasionado porque no se
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realiza la union entre yema uretral y el blastema metanéfrico. Esta es la manera de
expresion mas grave de las denominadas disgenesias infundibulopélvicas. (12,
13).

Los rifiones multiquisticos con quistes voluminosos tienden a ser grandes y con
escaso estroma, en cambio los que contienen quistes pequefios son de menor

tamano y consistencia mas solida. (22)

En el analisis histologico, se puede examinar que las multiples cavidades quisticas
reemplaza el parénquima renal mdltiple, los quistes se observan
microscopicamente revestidos de epitelio cuboide, separados por finos tabiques de
tejido fibroso y elementos displasicos primitivos, dando la apariencia de un
racimo de uvas. A menudo se observan glomérulo inmaduros, y otras

alteraciones, como atrofia o ausencia de los uréteres. (22)
4.2.2.4. Clasificacion del rifién con displasia multisquitica

Para poder clasificar ésta enfermedad se tomd en cuenta dénde se inicia la

obstruccion, segun ello existen distintas formas de presentacion:

1. La displasia renal completa unilateral es la mas frecuente. Esta forma
constituye el 80-90% Yy se produce como consecuencia de una obstruccion a

nivel pelviureteral, con lo que se dafia la totalidad del rifidn.

2. La forma segmentaria o focal cuando hay oclusion a nivel infundibular, que
frecuentemente ocurre en el polo superior de un rifién con duplicidad del

sistema colector.

3. La displasia renal bilateral existe cuando la oclusion se provoca como
consecuencia de una obstruccion, ya sean valvas uretrales posteriores o atresia
uretral, y es incompatible con la vida debido a insuficiencia renal e hipoplasia
pulmonar, ésta Ultima causada por oligohidramnios severo. (7, 8, 9)

4.2.2.5. Tamafo

El tamafio renal es versatil desde un rifion mas reducido que lo normal, hasta una
masa enorme que puede ocupar gran parte del abdomen. Los quistes pueden ser
muy pequefios incluso microscopicos, a esto se ha llamado displasia multiquistica
solida, y cuando se encuentra una pelvis renal asociada a los quistes se denomina

forma hidronefrdtica del riidn multiquistico. (8,9, 11,14)
13



4.2.2.6. Manifestaciones Clinicas

En muchos casos los nifios que padecen displasia renal multiquistica permanecen
asintomaticos; sin embargo, las principales complicaciones asociadas que a su vez
son el principal motivo de consulta al pediatra son: hipertension arterial,
infecciones del tracto urinario, presencia de dolor abdominal y una posible
degeneracion maligna. (1,3, 4)

Clinicamente la forma unilateral debuta como una tumoracion abdominal en la
infancia, aunque en ocasiones puede pasar desapercibida hasta la edad adulta.
Ocasionalmente cursa con dolor abdominal, hematuria, infecciones del tracto
urinario recurrentes y retraso del crecimiento. Mientras que la forma bilateral no

sobreviven debido a la insuficiencia renal e hipoplasia pulmonar. (1,8)

La evolucion del rifidn multiquistico es habitualmente benigno si se trata de
formas unilaterales, y presenta una tendencia a la involucion de la displasia renal
multiquistica en un periodo variable de tiempo en aproximadamente la mitad de
los casos. El rifibn sano o contralateral presenta con mayor frecuencia una
hipertrofia compensadora o hidronefrosis, con lo que se garantiza una funcion
renal adecuada. (1, 12, 27).

Es muy frecuente la asociacién de la displasia renal multiquistica con otras
malformaciones del arbol genitourinario, siendo la anomalia mas frecuentemente
detectada el reflujo vesicoureteral en el rifidn sano o contralateral, por lo que es
mandatorio realizar en estos pacientes de forma sistematica una cistoureterografia

diagnostica y otras pruebas de funcionabilidad. (12).

La displasia también puede provocar una neoplasia, que pueden ser benigna ya sea
en forma de carcinoma, o maligna cuando no se respetan los limites del tejido.
(30).

Las células displasicas sufren una proliferacion y alteraciones atipicas que afectan
a su tamafio, forma y organizacion. Esto puede ser indicativo de que se encuentran
en una fase de evolucion temprana hacia la transformacion en una neoplasia. Por
lo tanto la displasia es un cambio preneoplasico o precanceroso. Este crecimiento

anormal se restringe a la capa epitelial, no invadiendo el tejido més profundo (31).
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4.2.2.7. Diagnostico

La presentacion ecogréfica clasica es una masa abdominal con mdltiples quistes
no conectados entre si, sin identificarse la pelvis renal. El rifion suele estar
aumentado de tamafo, con contorno irregular y el tejido parenquimatoso entre los

quistes muestra imagenes hiperecogénicas (8).

Ademas debe realizarse cistouretrografia miccional para descartar reflujo
vesicoureteral en el rifion contralateral. Al menos un 10 -15% de los pacientes

tienen alteraciones del rifién contralateral. (6).

Se debe desarrollar un estudio gammagréfico estatico (**"Tc) para valorar si
existe funcion renal en el lado ipsilateral y precisar las caracteristicas del rifion
contralateral. El radioisétopo se fija a los tibulos proximales y refleja la masa
renal funcionante. Permitiendo asi detectar anormalidades parenquimatosas y la
funcién renal. La ausencia captacion del tejido renal se interpreta como funcion

renal menor al 10% o no-funcional (6, 16, 19).

Para realizar una mejor identificacion, de una masa renal se obliga a iniciar las

siguientes sistematica diagndstica. (27)

Radiografia simple de abdomen: aunque s6lo es capaz de identificar tejidos
blandos, grasa, aire y hueso o densidades minerales, permite localizar la masa e

informar de la existencia o no de calcificaciones. (27)

Ultrasonografia (Ecografia): al no utilizar radiaciones ionizantes, es la segunda
técnica de diagnostico iddnea en Pediatria. Ofrece informacion sobre la
localizacion intra o extra renal y de la consistencia sélida, quistica o mixta de la
masa. Como regla general una masa quistica pura es siempre benigna, mientras

que las sélidas o mixtas pueden ser eventualmente malignas.

Cistoureterografia miccional seriada (CUMS): permite detectar las masas del
aparato urinario inferior (rabdomiosarcomas) y otro tipo de anomalias capaces de

comprometer a las vias urinarias superiores. (27).

Urografia intravenosa (UIV): Es un examen especial de Rayos X, en que
consiste en la realizacion de radiografias seriadas para ilustrar el paso de contraste
yodado administrado por via intravenosa. Este examen del tracto urinario ayuda a

visualizar los rifiones, uréteres y vejiga, lo que ha sido hasta hace poco tiempo la
15



exploracion principal en este tipo de procesos, se utiliza en la actualidad para

conocer la morfologia renal.

Tomografia axial computarizada o TAC: Es denominado escaner, cuya técnica
médica o metodo imagenoldgico, utiliza radiacion x con sistema computarizado,
para obtener cortes 0 secciones anatomicos con fines de diagndstico del plano
axial que se lo hace de forma perpendicular al eje longitudinal de un cuerpo que
permite obtener informacion mediantes las imagenes del interior del organismo y
detectar asi desde un tumor a una patologia 6sea. Con o sin contraste, es uno de
los métodos de imagen mas poderosos y versatiles para la valoracién de una masa
abdominal y definir con detalle la localizacion y caracteristicas morfoldgicas de la

masa, asi como su relacién con las estructuras vecinas.

Resonancia nuclear magneética (RNM): Se lo puede hacer de forma simple o
contrastada, lo que se lo considera un fenémeno fisico, basado en las propiedades

mecénico-cuénticas de los nucleos atémicos. (27)

El RNM, es un método cientifico que explora estos fendmenos para estudiar las
moléculas, macromoleculas, tejidos y tejidos completos, mediante el examen
imagenoldgico utilizando resonancia magnética para la obtencidén de imagenes lo
gue ayuda a tratar precozmente la enfermedad debido a la informacidn estructural
y estereoquimica en un tiempo asequible, proporcionando informacion adicional
en casos de gran complejidad diagnostica, si bien la experiencia en Pediatria es

escasa.

Reno grama isotopico: Se la debe aplicar cuando el paciente este bien hidratado
con o sin diuréticos, se obtiene la valoracion de la filtracion glomerular, siendo
un meétodo de alta cesibilidad debido que es capaz de detectar reflujos menores a

1ml, de un radionuclido, que es tomado y excretado por estos 6rganos.
En el Reno grama se puede obtener dos tipos de informacion que es:

e Morfo funcion renal.

e Morfologia de ambos rifiones.

Lo que es significativamente til si se desea obtener informacion sobre la
vascularizacion y funcion de ambos rifiones con mayor definicion que la UIV,

sobre todo durante la época neonatal.
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e Diagnostico diferencial

Debe diferenciarse de la “enfermedad poliquistica”, ya que ésta es una
malformacién renal total, de todos los tejidos renales; presenta un estroma
displasico y quistes de varios tamafios, ademas afecta a otros Organos. A
diferencia de los rifiones multiquisticos, que sélo tienen dilatados los sistemas

colectores. (26).

El principal diagndstico diferencial debe realizarse con el nefroma
multiquistico, y con otras patologias en la infancia que puedan tener una
forma quistica, como la hidronefrosis; o de origen tumoral tales como el
tumor Wilms (por la forma quistica), el sarcoma de células claras y el
carcinoma de células renales y el nefroma mesoblastico, presentan aspecto de

imagen diferente (17, 20).

En la hidronefrosis las formas quisticas representan a los calices dilatados,

que a discrepancia de la displasia se comunican con la pelvis renal.

En los tumores se puede ver un componente quistico producido por la
necrosis, sin embargo infrecuentemente predomina el componente quistico
sobre el solido. (20).

El nefroma quistico tiene una alta incidencia entre los 2 meses y 3 afios de
edad, el parénquima renal es funcionante, a diferencia de la displasia que no
tiene funcion renal. También hay compresién y desplazamiento del sistema
colector, siendo posible ver quistes herniados dentro de la pelvis renal. Los
tabiques se muestran perfectos tras la administracion de contraste y en

ocasiones es imposible diferenciarlo de la displasia multiquistica (19).
4.2.3. Tratamiento para la displasia renal

El seguimiento ecografico del embarazo ha permitido detectar y corregir en
muchos casos la displasia renal multiquistica en la vida prenatal. Antes de la
introduccion de la ecografia la displasia renal multiquistica era desconocida,
determinandose como una tumoracion palpable y su terapéutica era la cirugia

realizando en edades temprana la nefrectomia. (6, 7, 17).

En esta época esta enfermedad se ha convertido en una anomalia nefrourolégica

frecuente que no presenta sintomas. Reportando que la mayoria de los quistes
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pueden involucionar completamente en los pacientes con rifion multiquistico
unilateral. (17).

Si la condicién se limita a un solo rifion y el nifio no tiene sintomas, ningun
tratamiento puede ser necesario, solo la realizacion de chequeos regulares que
tienen que incluir mediciones de la presion arterial, analisis de sangre para medir
la funcion renal, y prueba de orina para la proteina. Normalmente el nifio se
controla con ecografias periddicas para observar el rifion afectado y para
asegurarse de que el otro rifion continda creciendo normalmente y que no se
desarrolle ningin otro problema. Los nifios con infecciones de las vias urinarias

pueden necesitar tomar antibioticos. (7).

La opcion de tratamiento mas utilizada ha sido la extirpacion del rifién en edades

tempranas a todos los pacientes para que no se produzcan complicaciones.

Considerando que el riesgo de complicaciones es bajo y existe alta probabilidad
de involucién espontanea se puede recurrir al manejo conservador como
tratamiento de eleccién. Sin embargo, el alto indice de anomalias urologicas
asociadas a la displasia renal multiquistica obliga a la realizacion de un estudio

urolégico profundo previo a la decision terapéutica. (17).

La vigilancia recomendada incluye una ecografia renal semestral los 2 primeros
afos, y posteriormente una evaluacién anual buscando involucion o algin indicio
sospechoso de neoplasia. Hay que prestar atencion a la hipertension arterial y a la
infeccion de vias urinarias con el fin de tratarlas a tiempo y asi conservar intacta la

funcion del rifion sano o contralateral. (12,14)

La realizacion de amplios estudios ha permitido un mejor control y conocimiento
de la historia natural de la enfermedad. La escasa incidencia de complicaciones en
pacientes manejados de forma conservadora ha reducido la indicacion quirurgica
solo para aquellos casos con complicaciones y/o en la ausencia de involucion. (8,
14, 17).

El tratamiento de eleccion para algunos autores, se han descrito a la nefrectomia
laparoscépica en todos los pacientes con displasia renal multiquistica; refiriendo
gue en su casuistica el tratamiento quirurgico esta asociado a un menor nimero de

complicaciones y una mejor relacion costo-beneficio (12).
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4.2.4. Complicaciones

Es muy bajo el riesgo de complicaciones, en especial cuando no se asocia a otras

alteraciones urologicas. Hay que prestar atencion a la presion arterial y a la

infeccion de vias urinarias con el fin de tratarlas de forma adecuada (17, 19, 20).

Las complicaciones que pueden aparecer durante la evolucion de la displasia renal

multiquistica son:

Hipertension arterial (HTA), La fistula arterio-venosa, puede ser causa de
una isquemia relativa, hematuria e hipertension arterial, las personas que tienen
rifidn muliquistico deben tener un control estricto de la hipertension arterial,
por motivo que puede causar con el tiempo insuficiencia renal, que puede
incluir dialisis o trasplante de rifion. Se supone que la renina aumenta su
secrecion, se produce en aisladas células diferenciadas encontradas en el rifion
multiquistico, o producto de la hiperfiltracion sostenida en el rifidn

contralateral, que ocasiona dafio arteriolar. (20).

Esta presente en un 0-8%, se sugiere control de por vida en estos pacientes. Se
han iniciado estudios de monitorizacion ambulatoria de la presion arterial en
pacientes con displasia renal multiquistica, que muestran una mayor incidencia
de hipertension arterial en nifios con anomalias en el rifion contralateral. Hay

alteraciones del ritmo nictameral mayor que en otros nifios (20, 22).

Malignizacion: Esta es muy baja, se considera a la degeneracion neoplasica
como un suceso excepcional. La malignizacion se describié hasta el afio 2000
solo 9 casos, sobre todo en adultos que refirieron rifion multiquistico en etapas
tempranas de la vida (2 tumores de Wilms en los pacientes, 5
adenocarcinomas, 1 mesotelioma y 1 carcinoma de células transicionales).
(20,22)

Infecciones del tracto urinario (ITU): Los rifiones juegan un papel
importante en el cuerpo, acttan como filtros, cuando se detecta infeccion, esto
produce dolor, dafio en rifiones que pueden llevar a la insuficiencia renal. Son
infrecuentes en el rifion multiquistico unilateral ya que el uréter se encuentra

atrofiado, no permite la colonizacion bacteriana. Se asocia generalmente a la
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presencia de alteraciones genitourinarias concomitante como, reflujo

vesicoureteral y uretero-hidronefrosis.
Los sintomas que se presentan en una infeccion urinaria son:

e Orina turbia oscura, con mal olor o sanguinolenta

e Disuria

e Sensacion de necesidad imperiosa de orinar, pero no poder hacerlo

e Presion o calambres en la parte inferior del abdomen (por lo general en la
mitad) o en la espalda

e En nifios pequefios puede haber incontinencia (perdida involuntaria de orina)

e En caso de infecciones urinarias altas los sintomas pueden incluir:

e Fiebre

e Escalofrios y temblores o diaforesis

e Malestar general

e Dolor de costado, en la espalda o la ingle

e Nauseas y vomitos

e Dolor abdominal intenso

4.25. Nefrectomia

Antiguamente el tratamiento habitual de la displasia renal multiquistica era la
nefrectomia, principalmente por la dificultad para realizar el diagnostico de una
masa retroperitoneal quisticas y/ o por la preocupacion de ciertas complicaciones
potenciales que puedan poner en riesgo la vida del paciente como: malignizacion,
hipertensién arterial e infecciones. Actualmente la cirugia es excepcional y solo
estaria indicada en ciertos pacientes con rifidon multiquistico que estan realizando

efecto de masa, obstruccion intestinal o compromiso respiratorio secundario. (22)

La nefrectomia es actualmente el tratamiento primario recomendado para la
mayoria de los nifios con TW, evidencia obtenida a traves del estudio de mas de

3000 nifios tratados por el NTWS con cirugia inicial.

Nunca se dara tratamiento sin un diagnostico histopatoldgico a pesar de que exista

la alta sospecha clinica de que se trata de un tumor de Wilms.
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4.25.1. El tumor de Wilms

El tumor de Wilms (TW) Nefroblastoma o embriona renal, es una neoplasia
maligna embrionaria, cuyo origen ha sido atribuido a trastornos en la histogénesis
renal, a parecer se desarrolla cuando los tejidos blastemales metanefricos fallan en
madurar. (15)

Su incidencia es constante a través del mundo, mostrando solo discretas
diferencias se describe una incidencia anual de 5 a 7.8 por millén en menores de
15 afios.

La edad de presentacion oscila entre 1 y 4 afios con una media de 3.5 afos, el
90% ocurren en menores de 7 afios, siendo raro en recien nacidos, practicamente
no existe diferencia entre sexos. (15)

4.25.1.1. Sintomas

Este tipo de tumor puede llegar a alcanzar un tamafio considerable pero
habitualmente, permanece dentro de la cépsula renal o se disemina hacia otros
organos como los pulmones.

El nifio con un tumor de Wilms puede presentar dolor y distension del abdomen.
Otros sintomas son fiebre, falta de apetito, nauseas y vomitos, malestar general,
sangre en la orina, estrefiimiento e hipertension.

4.2.5.1.2. Diagnostico

El médico deberd preguntarle al paciente acerca de los sintomas y antecedentes
clinicos que tienen el paciente, y se procedera a realizar un examen fisico, de
sangre y de orina. (11,15).

Para comprobar si realmente padece de este tumor, se realizaran pruebas que
proveen imagenes del rifién, vasos sanguineos que lo rodean y otros érganos en
los que se pudo haber esparcido el cancer, de los cuales tenemos:

e Ecografia: examen que usa ondas sonoras para analizar los rifiones.

e Tomografia computarizada: un tipo de radiografia que utiliza una
computadora para registrar imagenes de las estructuras internas del cuerpo.
En algunos casos, primero se inyecta un tinte en una vena. ElI material de
contraste hace que sean mas visibles las estructuras del cuerpo en una
radiografia.
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e Imagen de resonancia magnética: un examen que utiliza ondas magneticas
para registrar imagenes del interior del cuerpo.

o Radiografia de torax : un examen que usa radiacion detectar una propagacion
del cancer a los pulmones.

e Gammagrafia 0sea: se inyecta una baja cantidad de material radiactivo en
una vena para resaltar cualquier cancer que se pueda haber propagado a los
huesos.

e Biopsia: extraccién de una muestra de tejido para hacer pruebas de
deteccidn de células cancerosas. En el tumor de Wilms, la biopsia puede
realmente ser un procedimiento quirdrgico mayor para extirpar el rifion.
(11.15).

4.2.5.1.3. Tratamiento

Segun la Dra. Merce Piera, describe el tratamiento del Tumor de Wilms depende
de la extension del tumor y de los 6rganos que afecte. Por consiguiente, antes de
iniciar el tratamiento debe procederse a clasificar el tumor segin en la etapa o

estadio en que se encuentre.
En el estadio | el tumor Unicamente afecta al rifion.

En el estadio 1l el tumor ya se ha diseminado a los tejidos circundantes pero ain

se puede extirpar quirdrgicamente.

En el estadio Ill el cancer se ha extendido por el abdomen y no puede ser

totalmente extirpado mediante cirugia.

En el estadio IV el tumor se ha extendido a otros 6rganos como los pulmones, el
higado, los huesos y el cerebro.

En general, el primer paso en el tratamiento del tumor de Wilms consiste en
intervenir quirdrgicamente para extirpar toda la masa tumoral posible. A
continuacion, suelen aplicarse sesiones de radioterapia y quimioterapia. Este
tratamiento combinado consigue la curacién en el 90 % de los casos. Si el tumor
afecta a ambos rifiones, su extirpacion puede implicar una insuficiencia renal.
(11,15).

4.2.5.1.4. Marco Conceptual
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Albumina: proteina que se encuentra mayormente en la orina, sangre y otros
tejidos del organismo. Se sintetiza en el higado, corresponde el 54.3% de la
proteina plasmatica, cuando se encuentra en cantidades excesivas en la orina

indica dafo a nivel renal.

Arteria renal: una arteria es un vaso sanguineo principal que transporta la sangre
desde el corazon. La arteria renal transporta la sangre desde el corazén hacia el
riidn

Arteria: vaso sanguineo principal que transporta sangre desde el corazon hacia el

resto del organismo.

Creatinina: sustancia de desecho del metabolismo normal de los musculos y que
generalmente se filtran en los rifiones excretandose en la orina. Al medir el nivel
de creatinina en la sangre, se obtiene un indicio de la calidad de la funcién de los

rifiones.

Dialisis: tratamiento mediante el cual se filtran los productos de desecho y se
elimina el exceso de fluido del organismo cuando los rifiones ya no lo pueden

hacer.

Dietista renal: experto en nutricion que tiene especializacion adicional en los

efectos de la dieta sobre la salud de las personas con enfermedad renal.

Enfermedad poliquistica: poliquistico significa muchos quistes. Los quistes son
pequerios sacos de gas, fluidos o material parcialmente sélido que se forman en el
organismo. Una gran cantidad de quistes en un rifion puede hacer que éste deje de

funcionar correctamente.

Orina: los rifiones filtran los fluidos innecesarios y los desechos (toxinas) que

salen de la vejiga en forma de orina
Renal: término médico que significa "relativo a los rifiones.

Trabajador social renal: Un experto que les ayuda a los pacientes y a sus
familias a sobrellevar la enfermedad renal y a adaptarse a los sentimientos que
estan experimentando. Un trabajador social puede ademas brindar informacion
acerca de seguros y otra informacion y recursos relacionados a la enfermedad

renal.

23



Trasplante: uno de los tratamientos de la enfermedad renal. Mediante una
cirugia, un rifion de un donante vivo o de una persona fallecida se coloca en el
cuerpo del paciente con el fin de que efectde la funcion que ya no pueden realizar

los rifiones del paciente
Uréter: tubo que conecta el rifidn con la vejiga.
Uretra: tubo que drena la orina desde la vejiga

Uropatia obstructiva: obstruccion del rifidn, uréter, uretra o vejiga, posiblemente
causada por calculos renales o defectos congenitos. Una obstruccion se refiere a
cualquier condicidn en que se obstruye el flujo natural de la orina hacia el exterior

del rifidn e impide que estos eliminen los desechos y el exceso de fluidos.
Vejiga: drgano en que se recolecta la orina antes de salir del organismo.
Vena: una vena es un vaso sanguineo que lleva la sangre hacia el corazon.

Vena renal: una vena es un vaso sanguineo que lleva sangre hacia el corazéon. La

vena renal devuelve la sangre depurada por los rifiones al corazon.

Via urinaria: urinario significa "relativo a la orina”. La orina contiene el exceso
de fluidos y los desechos que los rifiones eliminan del organismo. La orina pasa

través de las vias urinarias.
4.2. Marco Legal

La realizacion de este trabajo se sustenta en la Constitucion de la Republica del

Ecuador, de acuerdo a los siguientes articulos, que expresan:

Art. 32.-La salud es un derecho que garantiza el Estado, cuya realizacion se
vincula al ejercicio de otros derechos, entre ellos el derecho al agua, la
alimentacion, la educacion, la cultura fisica, el trabajo, la seguridad social, los

ambientes sanos y otros que sustentan el buen vivir.

El Estado garantizara este derecho mediante politicas economicas, sociales,
culturales, educativas y ambientales; y el acceso permanente, oportuno y sin
exclusion a programas, acciones y servicios de promocion y atencién integral de
salud, salud sexual y salud reproductiva. La prestacion de los servicios de salud se

regird por los principios de equidad, universalidad, solidaridad, interculturalidad,
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calidad, eficiencia, eficacia, precaucion y bioética, con enfoque de género y

generacional.

Art. 35.- Las personas adultas mayores, nifias, nifios y adolescentes, mujeres
embarazadas, personas con discapacidad, personas privadas de libertad y quienes
adolezcan de enfermedades catastroficas o de alta complejidad, recibiran atencion
prioritaria y especializada en los ambitos publico y privado. La misma atencion
prioritaria recibiran las personas en situacion de riesgo, las victimas de violencia
domeéstica y sexual, maltrato infantil, desastres naturales o antropogénicos. El
Estado prestard especial proteccion a las personas en condicion de doble
vulnerabilidad.

Art. 359.- El sistema nacional de salud comprendera las instituciones, programas,
politicas, recursos, acciones y actores en salud; abarcara todas las dimensiones del
derecho a la salud; garantizara la promocién, prevencion, recuperacion y
rehabilitacién en todos los niveles; y propiciara la participacion ciudadana y el

control social.

Art. 360.- El sistema garantizara, a través de las instituciones que lo conforman,
la promocion de la salud, prevencion y atencion integral, familiar y comunitaria,
con base en la atencion primaria de salud; articulard los diferentes niveles de
atencion; y promovera la complementariedad con las medicinas ancestrales y

alternativas.

La red publica integral de salud sera parte del sistema nacional de salud y estara
conformada por el conjunto articulado de establecimientos estatales, de la
seguridad social y con otros proveedores que pertenecen al Estado, con vinculos

juridicos, operativos y de complementariedad.

Art. 362.- La atencion de salud como servicio pablico se prestara a traves de las
entidades estatales, privadas, autdnomas, comunitarias y aquellas que ejerzan las
medicinas ancestrales alternativas y complementarias. Los servicios de salud
seran seguros, de calidad y calidez, y garantizaran el consentimiento informado, el

acceso a la informacion y la confidencialidad de la informacion de los pacientes.

Los servicios publicos estatales de salud seran universales y gratuitos en todos los
niveles de atenciébn y comprenderan los procedimientos de diagndstico,

tratamiento, medicamentos y rehabilitacion necesarios.
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Art. 363.- El Estado sera responsable de:

1. Formular politicas publicas que garanticen la promocion, prevencion, curacion,
rehabilitacion y atencion integral en salud y fomentar practicas saludables en los

ambitos familiar, laboral y comunitario.

2. Universalizar la atencién en salud, mejorar permanentemente la calidad y

ampliar la cobertura.

3. Fortalecer los servicios estatales de salud, incorporar el talento humano y
proporcionar la infraestructura fisica y el equipamiento a las instituciones pablicas

de salud.

4. Garantizar las précticas de salud ancestral y alternativa mediante el
reconocimiento, respeto y promocién del uso de sus conocimientos, medicinas e

instrumentos.

5. Brindar cuidado especializado a los grupos de atencion prioritaria establecidos
en la Constitucion.

6. Asegurar acciones y servicios de salud sexual y de salud reproductiva, y
garantizar la salud integral y la vida de las mujeres, en especial durante el

embarazo, parto y postparto.

7. Garantizar la disponibilidad y acceso a medicamentos de calidad, seguros y
eficaces, regular su comercializacion y promover la produccion nacional y la
utilizacion de medicamentos genéricos que respondan a las necesidades
epidemioldgicas de la poblacion. En el acceso a medicamentos, los intereses de la

salud publica prevaleceran sobre los econdmicos y comerciales.

8. Promover el desarrollo integral del personal de salud.
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5. FORMULACION DEL HIPOTESIS

La involucion de los quistes en el rifidn multiquistico ocurre en el 100% de los

casos en pacientes menores a 3 afios.
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6. METODO

6.1.Justificacion de la eleccion del método

Se realizd un estudio de tipo observacional, retrospectivo, transversal y
descriptivo desde Enero 2008 a Diciembre 2011, en el hospital de nifios Dr.
Roberto Gilbert Elizalde, con la finalidad de caracterizar el comportamiento del
rifidn multiquistico

Al no existir ningun trabajo similar elaborado en esta unidad operativa, el presente
contribuird a la comunidad médica para conocer la realidad de la involucién de
los quistes que existen en rifion multiquistico, asi como el poder brindar a los

pacientes mejor calidad de vida.

6.2.Variables

Categoricas:
e Sexo
e Alteraciones nefrouroldgicas del rifion contralateral
e Complicaciones de la displasia renal multiquistica

Ordinales:

e Tipos de tratamiento
e Lado afectado por la displasia renal multiquistica
Numeéricas
e Edad de los pacientes
e Estancia hospitalaria

e Tiempo de involucidén de los quistes
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6.2.1. Operacionalizacion de las variables

VARIABLES CONCEPTO DIMENSIONES INDICADOR
Patologia de derivacién a la
consulta urologia con Es el diagnéstico que Signos o Sintomas | Cualitativo

sospecha de rifidn

presenta el paciente

multiquistico.
. . Menores de 1 afio
Edad T'e!“p.o de vida desde su De 1 a5 afios Cuantitativo
nacimiento N
Mayores a 5 afios
Constitucién organiza Femenino
Sexo que distingue al hombre . Cualitativo
. Masculino
de la mujer
Reflujo
vesiculoureteral
Estenosis
. Patologia presente en | .
Alteraciones nefro- ologia p pieloureteral
- .. | el rifidn contralateral I
urologicas del  rifidn . Hidronefrosis Cualitativo
que varia el
contra-lateral o .
pronostico aislada
Hidroureteronefrosis
Ectopia renal
cruzada
Aumento de
Enfermedades &
Complicaciones del rifi6n tamano del -
ipsilaﬁeral renales producto de _ Cualitativo
complicacion quiste
NP Ubicacién anatémica del | Derecho _—
Localizacién mas frecuente . Cualitativo
defecto Izquierdo
Tipo de tratamiento Es _eI método que se va No_qylrgrglco Cualitativo
aplicar Quirurgico
Tiempo que demora el 0- 2 dias
Quirdrgico Estadia mpo g 3-5 dias o
L9 paciente en recuperarse . Cuantitativo
Hospitalaria dentro del hospital 6 — 8 dias
P Mas de 8 dias
0 - 6 meses
Tiempo de monitoreo de | 6 - 12 meses
. . los quistes por eco desde | 12 - 18 meses o
Involucién del quiste su diagnéstico hasta 18 -24 meses Cuantitativo
involucion 24 - 30 meses
30 - 36 meses

6.3.Disefio de la Investigacion

6.3.1. Materiales

Se emple6 como universo poblacional a todos los casos reportados en la consulta

de urologia del hospital pediatrico “Dr. Roberto Gilbert Elizalde”, con

diagndstico de displasia renal en estudio, se describe la evolucion que
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presentaron los quistes con tratamiento médico y quirdrgico. Se determind con

las siguientes pruebas estadisticas porcentajes y probabilidad.
6.3.2. Poblacion en Estudio

Se efectio una investigacion observacional, retrospectivo, transversal,
descriptivo, en el hospital de nifios Dr. Roberto Gilbert Elizalde durante el periodo
comprendido entre enero del 2008 y diciembre de 2011, empleando los datos que
muestran los expedientes clinicos de los pacientes que reposan en el departamento

de estadistica.

Se incluyeron un total de 20 pacientes que corresponde 100% de la poblacion de

estudio, que cumplieron con los criterios de inclusion del mismo

Criterios de Inclusion
e Edad de 1 mes a 18 afios con rifibn multiquistico.
e Diagnostico confirmado con rifion multiquistico
e Pacientes operados y no operados con rifion multiquistico.
e Conste en el expediente la valoracion ecosonogréafica durante el periodo de

estudio.
Criterios de Exclusion

e Nifios de 1 mes a 18 afios que solo acudieron a una consulta con diagnostico
de sospecha de rifidn multiquistico.

e Nifios de 1 mes a 18 afios recibieron tratamiento quirdrgico en otra
institucion.
e Pacientes con expediente clinico incompleto.
6.3.3. Recoleccion de Informacion
Procedimiento

Se procedio a consultar los expedientes clinicos de cada paciente, estos reposan en
el departamento de estadistica del Hospital de Nifios Dr. Roberto Gilbert Elizalde.

Instrumentos de recolecciéon de informacion

Formulario de recoleccion de informacion
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Método de recoleccién de informacion

Tabla N°6.1
Matriz de técnicas de recoleccion de informacion
Variables Técnica
Complicaciones Documental
Tipo de complicacion Documental
Causa probable de la complicacién Documental
Edad Documental
Género Sexual Documental
Procedencia Documental
Localizacién del problema Documental

6.3.4. Técnicas de Analisis de Datos

La base de datos fue disefiada en una hoja de célculo de Excel, para la
presentacion de las caracteristicas de la poblacién se utilizaran estadigrafos,

frecuencias simples, acumuladas y porcentajes.
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7. PRESENTACION DE RESULTADOS

Acudieron a la consulta externa de urologia del hospital de nifios Dr. Roberto
Gilbert E. 182 pacientes con diagndstico de masa renal de enero del 2008 a
diciembre del 2011, de los cuales el 6 % (n=10 pacientes) fueron diagnosticados
Rifion multiquistico objeto de nuestro estudio. (Gréafico 7-1)

Gréfico 7-1 Prevalencia de Casos con Diagnostico Masa Renal pacientes en el
hospital Dr. Roberto Gilbert Elizalde. Periodo 2008-2011

33% 33%
17%
11%
<9 o > O
\}(J \\Qé\ KQ/Q ;\QOC)\
N &R N
< & J
«® N &
N &

Se puede observar que los 20 pacientes confirmados con rifidn multiquistico
asistidos en consulta médica del hospital fueron derivados con la siguiente
patologia por: (n=10 pacientes) con masa abdominal de los cuales representan
menores 1 afio 25% (n=5 pacientes), 1 a 5 afios 5% (n=1paciente) y mas de 5 afios
20% (n=4 pacientes); (n=5 pacientes) por IVU con menores 1 afio 15% ( n=3
pacientes), 1 a 5 afios 10% ( n=2 pacientes), (N=4 pacientes) por Reflujo
Vesiculoureteral representan menores de 1 afio 15% ( n=3 pacientes) y mas de 5
afios (N=1 paciente) 5% pacientes por HTA. (Gréfico 7.2)
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Gréfico 7.2.- Pacientes segun edad de acuerdo a la patologia con que fueron
referidos al urdlogo en el Hospital Dr. Roberto Gilbert Elizalde Periodo 2008

-2011

WM masa ABD mIVU mREFLUJO VESICULO HTA

25%

20%

15% 15%

5% 5%

MENORES 1 ANO 1 A5 ANOS MAS DE 5 ANOS

Fuente: base de datos

En el periodo de estudio 2008-2011 se registraron 20 casos de nifios con Rifion
multiquistico, siendo el 2008 el afio de mayor incidencia (Grafico 7-3). Siendo
confirmado su diagnéstico con gammagrafia renal 99mTC-DMSA reportando en
20 pacientes en el rifion con displasia la ausencia de tejido renal funcional y lado
contralateral (n=5 pacientes) con una funcion renal del 100%,(n=10 pacientes)
con su funcion renal del 50%, (n=8 pacientes) con funcidon renal del 80%.

Gréfico 7-3: Incidencia del Rifidn Multiquistico en el Hospital Dr. Roberto

O P N W b U1 OO N X

Gilbert Elizalde 2008-2011.

2008 2009 2010 2011
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Fuente: base de datos

Las edades de los pacientes estuvieron comprendidas entre menores de 1 afios y
mas de 5 afios. Las mayores frecuencias se establecieron menores de 1 afio con un
55% (n= 11 pacientes), 15% entre 1 a 5 afios (n=3 pacientes), méas de 5 afios (n=6
pacientes) lo que correspondié al 30% del total de la muestra mientras. (Grafico
7-4)

Gréfico 7.4.- Grupos de edad con Diagnostico de Rifion Multiquistico en
pacientes en el Hospital Dr. Roberto Gilbert Elizalde .Periodo 2008-2011.

Més de 5 afios

30% \

L

Menores de 1
afo
55%

De 1 a 5 afios
15%

Fuente: base de datos

El 70% (n=14) de los casos reportados corresponden a varones mientras que 30%
(n= 6 pacientes) corresponden a mujeres. (Grafico 7-5).
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Gréfico 7.5.- Distribucidn de Pacientes por género con Diagnostico de Rifidn
Multiquistico en el Hospital Dr. Roberto Gilbert Elizalde. Periodo 2008-2011

Mujeres
30%

Hombres
70%

Fuente: base de datos

Para poder valorar el comportamiento de rifidn multiquistico, se debi6 estudiar el
rifion contralateral, encontrandose reflujo vesicoureteral en 60% de los pacientes
(n=12 nifos), un 20% presentd hidronefrosis (n=4 nifios), 10% estenosis
pieloureteral (n=2 nifios), 5% hidroureteronefrosis (n=1 nifio), y otro 5% (n=1
nifio) ectopia renal cruzada. (Grafico 7-6)

Gréfico 7.6.- Trastornos Nefrouroldgicos en el Rifidn Contralateral en el
Rifidn multiquistico en pacientes del hospital Dr. Roberto Gilbert Elizalde.
Periodo 2008-2011

Ectopia renal
cruzada

5%

Estenosis pioleuteral

= 10%

Hidronefrosis
20%

\ Hidroureteronefrosis
Reflujo 5%
vesiculoureteral
60%

Fuente: base de datos

Encontrandose que las tres complicaciones asociadas del Rifion multiquistico méas
frecuentes en los veinte pacientes estudiados fueron infeccidn de vias urinarias o
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pielonefritis 30% (n=6 pacientes), aumento del tamafio del quiste 65% (n=13
pacientes), hipertension arterial 5% (n=1 paciente). (Gréafico 7-7)

Gréfico 7.7.- Complicaciones asociadas del Diagndstico Rifion Multiquistico
en el hospital Dr. Roberto Gilbert Elizalde. Periodo 2008-2011

Infeccion de vias
urinarias o
pielonefritis

30%
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Fuente: base de datos

La localizacion més frecuente fue el rifidn izquierdo que es el 60% (n=12
paciente) y en menor proporcion el lado derecho que fue el 40% (n=8 paciente).
(Gréfico 7-8)

Grafico 7.8.- Distribucion segun Localizacion Renal de Pacientes con
Diagnéstico Rifion Multiquistico en el hospital Dr. Roberto Gilbert Elizalde.
Periodo 2008 -2011

Derecho

/ 40%

Izquierdo

60%

Fuente: base de datos

La localizacion mas frecuente fue el rifién derecho en nifias que representa el 83%
(n=5 paciente) y en menor proporcion el lado izquierdo que fue el 17% (n=1
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paciente). (Gréfico 7-9)

Gréfico 7.9.- Distribucion segun Localizacién Renal de Pacientes Femenino
con Diagnostico Rifion Multiquistico en el hospital Dr. Roberto Gilbert
Elizalde. Periodo 2008-2011

Izquierdo
17%

Derecho
= 3%

Fuente: base de datos

La localizacién mas frecuente fue el rifién izquierdo en nifios que representa el
79% (n=11 pacientes) y en menor proporcion el lado derecho que fue el 21% (n=3
pacientes). (Grafico 7-10)

Grafico 7. 10.- Distribucion segun Localizacion Renal de Pacientes
Masculinos con Diagnostico Rifion Multiquistico en el hospital Dr. Roberto
Gilbert Elizalde. Periodo 2008-2011

Derecho
21%

Izquierdo
79%

-_—

Fuente: base de datos

Del total de pacientes al 75% se le practico un tratamiento quirargico, el valor p
asociado es 0.041 lo cual indica que existe evidencia estadistica para afirmar que
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este tratamiento es la practica méas frecuente realizada. (Gréfico 7-11).

Gréfico 7.11.- Tipo de Tratamiento en Pacientes con Rifidn Multiquistico en
el Hospital Dr. Roberto Gilbert Elizalde. Periodo 2008 -2011

No Quirurgico
25%

Quirurgico
75%

Fuente: base de datos

Del total de pacientes (N=15) en relacion al género femenino que utilizan el
método quirargico, el 7% corresponden a (n=1 paciente) menores de 1 afio, el 7%
a (n=1 paciente) de 1 a 5 afios y el 13% a (n=2 pacientes) de mas de 5 afios. En
relacion al género masculino el 33% corresponden a (n=5 pacientes) menores de 1
afio, el 13% (n=2 pacientes) de 1 a 5 afios y el 27% (n=4 pacientes) de més de 5
afios. (Grafico 7-12)

Gréfico 7.12.- Pacientes de acuerdo edad y género con Rifion Multiquistico
que recibieron tratamiento quirudrgico en el Hospital Dr. Roberto Gilbert
Elizalde. Periodo 2008-2011

6
33%
5
27%
4
3
13%
2
7% 7%
1
0 ~ - p
MENOR A 1 ANO 1A5ANOS MAS DE 5 ANOS
® FEMENINO 1 1 2
m MASCULINO 5 2 4

Fuente: base de datos
Del total de pacientes (N=5) que utilizan el método no quirargico, el 40% es
femenino y el 60% masculino, ambos géneros se encuentran en el mismo rango de
edad (Grafico 7- 13).
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Gréfico 7-13.- Paciente de acuerdo edad y género con Rifion multiquistico en
pacientes que recibieron tratamiento no quirdrgico en el Hospital Dr.
Roberto Gilbert Elizalde. Periodo 2008-2011.
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1,5
1
0,5
0

60%
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MENOR A 1 ANO 1A5ANOS MAS DE 5 ANOS
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® MASCULINO 3 0

Fuente: base de datos

El tiempo hospitalario en los pacientes con tratamiento quirdrgico se midio en
rangos de dias de permanencia en el hospital desde su ingreso para nefrectomia
hasta su recuperacion y la salida hospitalaria. Un 54% (n= 8 pacientes) debieron
permanecer entre 3-5 dias, 33% (n=5 pacientes) de 6-8 dias, 10 %(n=2 pacientes)
un periodo mayor a 9-10 dias. (Grafico 7-14)

Gréfico 7-14: Tiempo Hospitalario de Pacientes con Diagnostico de Rifion
Multiquistico después de la Nefrectomia en Hospital Dr. Roberto Gilbert.
Elizalde periodo 2008- 2011.

De 9 a 10 Dias
13%
De 3 a5 Dias
54%
De 6 a 8 Dias
33%

Fuente: base de datos

En todos los pacientes se realiz6 ecografia para seguimientos del tamafio de los

quistes encontrdndose como promedio 2,5 y mediana 3, en los siguientes

didmetro en el primer control 40% (n= 8 pacientes) con un didmetrol-2cm, 50%
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(n=10 pacientes) con un diametro 2-3cm y 10% (n=2 pacientes) con un didmetro
3-4 cm. En segundo control a los 6 meses se observd una mediana 3 y promedio
2,9 con un aumento durante el seguimiento del tamafio de los quistes, 15% (n=3
pacientes) un diametro 1cm, 30% (n=6 pacientes) un diametro 2,5cm, 20% (n=4
pacientes) un didmetro 3,5cm, 10% (n=2 pacientes) un diametro 4,5cm y 25%
(n=5 pacientes) un didmetro 3cm.

A los pacientes que siguieron el tratamiento no quirdrgico se les realizaron
controles ecosonograficos cada seis meses, observando su mejora progresiva
empezando con el 50% de involucion de los quistes, al afio y medio se pudo
observar como iba paulatinamente mejorando, a los dos afios este cambio obtuvo
un 75% de involucidn y a los tres afios, se observo una involucion del 100% en
los cinco pacientes seleccionados para tratamiento conservador. Ademéas de
controles ecosonogréaficos, se realizaron examenes de laboratorio y registros de
presion arterial para evaluar el riesgo de infeccién de vias urinarias, hipertensién y
alteraciones de la funcion renal. (Grafico 7-15)

Grafico 7-15: Tiempo de Involucion de los quistes con Tratamiento No
Quirurgico en Pacientes con Rifidon Multiquistico en Hospital Dr. Roberto
Gilbert. Elizalde periodo 2008- 2011.

31 a 36 meses

INVOLUCION DEL
TAMARO DE LOS
QUISTES100%

INVOLUCION DEL
TAMARO DE LOS
QUISTES 75%

24 a 30 meses

INVOLUCION DEL
TAMARO DE LOS
QUISTES 50% 132 23 meses

6 a 12 meses

Fuente: base de datos

A los pacientes que siguieron el tratamiento quirdrgico se les realizaron controles
ecosonograficos cada seis meses, observando que no se produce la involucion sino
que hay aumento de tamario del quiste en el 86.6% (n=13) a los 24 a 36 meses,
6.7% obtuvieron una involucion del 10% 12-24 meses (n=1), 6.7% la involucion
del 25% a los 12 meses, presentando solo involucion del 13% y un 87% no
involucionaron. (Gréafico 7-16)
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Gréafico 7-16. Tiempo de Involucién de los quistes con Tratamiento
Quirargico en Pacientes con Rifion Multiquistico en el Hospital Dr. Roberto
Gilbert. Elizalde periodo 2008- 2011.

INVOLUCION DEL TAMARNO DE LOS %
QUISTES 25% 12 meses °

INVOLUCION DEL TAMARNO DE LOS 5
QUISTES 10% 12-24 meses °
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8. ANALISIS DE LOS DATOS

Aslam, Watson y colaboradores, estudiaron nifios con diagndstico prenatal, y
comprobaron por ultrasonido, que la involucion quistica se produce a los 2 afios
en un 33 % de los casos, a los 5 afios un 47%, y a los 10 afios un 59%. No se
encontré malignizacion en ningln paciente, por lo que consideraron que el

tratamiento conservador estaba justificado (17).

En un estudio retrospectivamente revisandose 79 historias clinicas en los
servicios de urologia y nefrologia del Hospital de nifios Sor Maria Ludovica,
95% su diagnostico fue durante el primer afio de vida y 66% fue por ecografia
prenatal (17). En el presente estudio, al no ser un hospital materno-infantil, solo
se recabaron informacion del paciente, no se reporta diagndstico prenatal en
ninguno de nuestros pacientes en la Historia clinica de ingreso. Los cuales
fueron diagnosticados realizdndose diferentes examenes complementarios y

confirmando su diagndstico con gammagrafia renales.

En estudio realizado 38 gammagrafia renales (19 con Tc DMSA, 16 con TC-
MAG3 y 3 con Tc-DTPA) fue posible apreciar la no funcionalidad del rifion con
displasia en 100% de los casos y se comunicdO morfologia normal del rifidn
contralateral en 97% de los casos. En el presente estudio, se pudo observar la no
funcionalidad del rifion multiquistico en 100% de los casos y en el rifidn
contralateral solo 5 pacientes con funcion renal conservada al 100%, 10 pacientes
conservan el 50%, de su funcion renal y 8 pacientes el 80%.

Segun lo citado por Cambio y colaboradores, 2006, se reporté 60% de involucién
a los tres afos, en el presente estudio se observo involucion espontanea del 25% a
los tres afios (8, 12,17 ,18). La hipertension arterial no la he encontrado reflejada
en la poblacién general. Pero si se detectd el 5% (n=1) en la poblacién de estudio,
tal es asi que el Unico paciente que presento como complicacion hipertension
estuvo en el grupo de nefrectomizados y persistio hipertenso durante el proceso

de investigacion.

La incidencia mundial de la displasia renal multiquistica es de 1/43.000 nacido
vivo siendo mayor la incidencia en el tipo unilateral; es méas frecuente en el sexo
masculino y hay cierta predileccion por el rifion derecho. La forma bilateral es

incompatible con la vida, y la forma segmentaria tiene mayor predileccién por el

42



sexo femenino. En este estudio la displasia renal multiquistica se verificd antes
del primer afio de edad fue 55%, edad de promedio es 4.1 afios, con su intervalo
de confianza 2.71. Se encontrd6 mayormente en varones 70% Yy de ellos se
encontré en lado izquierdo en un 55%, y un 15% del lado derecho. En el

seguimiento que se realizo6 durante los 3 afios.

Las anomalias renales que acompafian a esta enfermedad se reportaron en mas
del 43 % de los casos; con patologia obstructiva de la union pieloureteral y
Reflujo Vesiculoureteral en el rifion contralateral como las mas frecuentes (19,
20). En el presente estudio se encontré mayormente como patologia asociada en
el rifion contralateral al reflujo vesicoureteral que representa 60% (n=12
pacientes)), un 20% presentd hidronefrosis (n=4 pacientes), 10% estenosis
pieloureteral (n=2 pacientes), 5% hidroureteronefrosis (n=1 paciente), y otro 5%

(n=1 paciente) ectopia renal cruzada.

C.Barcel6 y colaboradores realizo en estudio 750 casos de rifidn multiquistico
encontrandose en todos ellos complicaciones asociadas solo en 43 pacientes, que
corresponden en numero 38 pacientes a las infecciones de vias urinarias o
pielonefritis, 5 pacientes hipertension arterial. En el presente estudio se encontrd
tres complicaciones asociadas 30% (n=6 pacientes) fueron infecciones de vias
urinarias o pielonefrotis, 65% (n=13 pacientes) aumento del tamafio del quiste,

5% (n=1 paciente) hipertension arterial.

El porcentaje de involucion de las DRM reportado en los diferentes articulos
revisados es muy variable y esta determinando por el periodo de seguimiento que

se haya realizado.

Al plantear cual es la evolucion terapéutica ante el rifion multiquistico, hay que
tener en cuenta que los articulos revisados generaron poca evidencia cientifica,
debido a que se trataba de series de casos aplicados a cada realidad hospitalaria;
pero sirvieron como patrén de referencia para decidir que la realizacion de esta
tesis tenia factibilidad vy viabilidad. El tratamiento habitual del rifion
multiquistico era la nefrectomia por la preocupacién de ciertas complicaciones
potenciales que puedan poner en riesgo la vida del paciente como: malignizacion,
hipertensién arterial e infecciones. Actualmente la cirugia es excepcional y solo

estaria indicada en ciertos pacientes con rifidn multiquistico que estan realizando
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efecto de masa, obstruccién intestinal o0 compromiso respiratorio secundario
(22). En el 2009, Mansoor y colaboradores estudiaron 121 casos, 86,7% con
diagnostico prenatal, y encontraron anomalias contralaterales en el 23,3% de los
casos. A los 5 afios el 60% de los casos habia involucionado. En 20 nifios se
realiz6 nefrectomia por presentar anomalias del rifion contralateral y riesgo de
desarrollar enfermedad renal crdnica e hipertension arterial (17,18). En el
presente estudio 75% (n=15 pacientes) se le practico un tratamiento quirdrgico
por presentar anomalias del rifion contralateral, aumento del tamafio de quiste,
pielonefritis a repeticion e hipertension arterial, que corresponden 65% (n=13
pacientes) con aumento de tamafo del quiste, 5% corresponde (n=1 paciente) con
hipertension arterial, 5% presenta (n= 1 paciente) con reflujo vesiculo-ureteral y
25%(n=5 pacientes) recibieron tratamiento no quirdrgico presentaron

complicaciones pielonefritis.

En este estudio se puede observar que un 25% de pacientes menores de 1 afio son
los que emplean el método no quirdrgico, a diferencia del 75% de pacientes
comprendidos con edades menores de 1 afio, de 1 a 5 afios y mas de 5 afios son
los que emplean un tratamiento quirargico, notandose que este tratamiento es el
mas usual en ciertos casos. No se puede comparar entre varios estudios debido a

que no existen suficientes evidencias de relacion entre casos estadisticos.

En un estudio que realizaron R.PARDO, I. MALAGA, B. AMIL, F. ANGEL
ORDONEZ, V. MARTINEZ, F. SANTOS, S. MALAGA, utilizaron como
terapéutica en los 35 pacientes diagnosticados DRM fue el tratamiento no
quirurgico. De ellos, 26 fueron tratados no quirdrgicamente durante un periodo
medio de 9 afios y 7 meses (rango: 1 mes-14 afios). El protocolo de trabajo
consistio en controles clinico analiticos y realizacion de ecografia renal
semestral durante los dos primeros afios de vida y posteriormente anual, hasta la
completa involucién del rifion displésico. Realizando una comparacion con el
presente estudio, de los 5 pacientes que optaron por el método no quirdrgico se
fue obteniendo avances progresivo realizandose controles ecosonograficos,
examenes de laboratorio y registros de presion arterial para evaluar el riesgo de
infeccion de vias urinarias, hipertension y alteraciones de la funcion renal por
periodos comprendidos de 6 a 12 meses, 13 a 23 meses, 24 a 30 meses, 31 a 36
meses llegando a un 100% de involucidn a los 3 afos.
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La razon principal para la nefrectomia es del riesgo de malignizacion. Segun la
literatura mundial, existen 17 casos reportados de malignizacion entre ellos (11
pacientes presentaron tumores de Wilms, 5 casos presentan carcinomas renales, y
solo un paciente Tumor embrionario); en estos pacientes al presentar dentro de la
neoplasia un componente quistico condujo pensar erroneamente que ese rifién fue

previamente un rifidn multiquistico sobre el cual se asent6 una neoplasia.

En el presente estudio, estudio histopatologicos de los 15 pacientes

nefrectomizados no se reporté malignidad 100%.
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9. CONCLUSIONES

Al término de este estudio, el analisis sobre la involucion de los quistes en los
casos de rifion multiquistico registrados en el hospital Dr. Roberto Gilbert
Elizalde de 2008 a 2011, se concluye que para la seleccion del tratamiento mas
idoneo se debe considerar la edad del paciente, sea éste quirurgico o conservador,

por la posibilidad de regresion en el transcurso del tiempo.

La forma de deteccion de la displasia renal multiquistica fue por ecografia,
habiendo sido derivados al servicio de urologia: (n=10 pacientes) por masa
abdominal, (n=5 pacientes) por IVU, (n=4 pacientes) por Reflujo Vesiculoureteral
y (n=1) paciente por HTA. EIl diagndstico se confirmé con gammagrafia renal
99MTC-DMSA, reportando en los 20 pacientes en el lado displasico (ipsilateral)
la ausencia de tejido renal funcional, en el 100%, y, en el lado contralateral n=5
pacientes con funcion renal conservada al 100%, n=10 pacientes conservaron el

50%, de su funcion renal y n=8 pacientes el 80%.

La hipdtesis de que el diagnostico de rifion multiquistico con mayor frecuencia se
confirma durante el primer afio de vida queda sustentada en que la edad de
deteccién mas frecuente de esta patologia en nuestra cohorte fue la etapa de
lactancia de 0 — 12 meses, represento el 55% (n=11 pacientes). También el hecho
de que se presentd con mayor frecuencia en el sexo masculino, con el 70%, y que
el rindn més afectado por la displasia renal multiquistica fue el izquierdo en el
60%.

El tratamiento de eleccion inicial no se podria determinar por la poca muestra de
nuestro estudio pero se puede observar que en los pacientes con tratamiento no
quirdrgico, se produce la involucion total, en un corto periodo y sin
complicaciones. En los pacientes que se realizd nefrectomia la anatomia

patologia no reporto malignidad.

No se pudo sustentar la hipdtesis de que el tiempo de involucidn espontanea del
rifidn multiquistico es del 100% durante los tres primeros afios, ya que solo se
logré un 25%, con la desventaja de tener que seguir realizando controles

ambulatorios ecograficos y de laboratorio semestrales y luego anuales.
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De los pacientes estudiados el 87% requirid intervenciéon quirdrgica debido al
incremento del tamafio del quiste y en el 13% que fue manejado con vigilancia

clinica hubo una regresion lenta.

Las complicaciones asociados al rifion multiquistico mas frecuentes en los veinte
pacientes estudiados fueron: infeccién de vias urinarias en el 30% (n=5 pacientes
recibieron tratamiento conservador y n=1 paciente fue nefrectomizados), 65%
corresponden al aumento del tamafio del quiste (n=13 pacientes fue
nefrectomizados), 5% con hipertension arterial (n=1 paciente fue

nefrectomizado).

En conclusion, de acuerdo a lo observado durante el seguimiento de estos

pacientes encontramos que la involucion se presento solo en el 25% de los casos.

Tampoco se pudo determinar el tratamiento de eleccion por el tamafio de la
muestra, sin embargo es evidente en este estudio que se debe considerar la edad y

las complicaciones en el rifién contralateral para decidir el abordaje quirurgico,
LIMITACION DEL ESTUDIO.

El diagnostico tardio de estos pacientes y el tamafio muestra fueron las principales
limitantes de este estudio, para poder recomendar cuél de los tratamientos seria el

mas indicado.
RECOMENDACIONES
En relacion a la informacion que se acaba de presentar, puede recomendarse:

e Investigar la incidencia de complicaciones a largo plazo tanto en pacientes

con tratamiento conservador como pos quirurgico

e Realizar la ecografia prenatal, con busqueda intencionada de la patologia

para mejorar su tratamiento y pronéstico

e Publicar los resultados.
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10. VALORACION CRITICA DE LA INVESTIGACION

En la descripcion de la caracterizacion sobre el estudio que he realizado en
pacientes con problemas de rifion multiquistico del “Hospital de Nifios Dr.
Roberto Gilbert Elizalde”, fue complejo obtener datos respecto a las variables
planteadas. Sin embargo la investigacion me permitio reunir informacion de los
pacientes con diagnostico del problema, incorporando todos los antecedentes de
los casos reportados en el estudio. Exposicion que he detallado de forma sistémica
y de hecho, el estudio se vio favorecido por esta situacion, permitiendo estimar de
manera precisa, lo que hace de esta investigacion que los resultados sean

confiables e infalibles.
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ANEXO



FORMATO DE RECOLECCION DE DATOS RINON MULTIQUISTICO

HISTORIA CLINICA EDAD:
SEXO: PROCEDENCIA: URBANA
PRESION ARTERIAL: RURAL
GUAYAS
OTROS
ANTECEDENTES FAMILIARES: B s ¢CUAL?
NO
ANTECEDENTES PATOLOGICOS PERSONALES: S| CUAL

MOTIVO DE CONSULTA:

COMPLICACIONES
NEFROUROLOGICAS: Reflujo vesico-ureteral

estenosis

hidronefrosis aislada

hidronefrosis hidroureteronefrosis
infecciones vias urinarias
aumento del tamafio del quiste
hipertension arterial

LOCALIZACION: . derecho - urea

izquierdo creatina
TIPO DE TRATAMIENTO: . NO QUIRURGICO
QUIRURGICO

ECOGRAFIA RENAL :INFORME

6MESES

12 MESES

18 MESES

24 MESES

30 MESES

- 36 MESES

INVOLUCION

TOMOGRAFIA DE RENAL: INFORME
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QUIRURGICO

ESTANCIA HOSPITALARIA
COMPLICACIONES POST QUIRURGICA
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