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Objetivo

Conocer el comportamiento de la presion arterial (PA)
en pacientes con displasia renal multiquistica mediante
monitorizacion ambulatoria de la presion arterial (MAPA).

Pacientes y métodos

En 16 pacientes con displasia renal multiquistica se lle-
vO a cabo la MAPA durante 24 h, con un monitor oscilo-
métrico Spacelabs® 90207 y manguitos adecuados a su talla
y edad. Los pacientes desarrollaron su actividad diaria ha-
bitual, excepto ejercicio fisico. Se consideré periodo de ac-
tividad de 8 a 20 h y periodo de reposo de 0 a 6 h. Se ex-
cluyeron los pacientes cuyo porcentaje de mediciones
correctas era menor del 70 %. Para cada paciente se calcu-
laron los valores medios de la presion arterial sistolica
(PAS) y diastolica (PAD) para cada periodo. Para determi-
nar la variabilidad circadiana de la PA se emple6 el cocien-
te PA reposo/PA actividad para la PAS y PAD, respectiva-
mente. Los resultados se compararon de forma individual
con estandares de MAPA en pacientes normotensos.

Resultados

Se incluyeron 14 pacientes (edad media, 16 * 3,1 afios;
limites, 6-27,6 afios) en el estudio. Ninguno de los pacien-
tes presentd hipertension arterial (HTA) en las determina-
ciones casuales mediante esfigmomandmetro. Un paciente
presenté HTA sistolica diurna. Cinco pacientes no realiza-
ron descenso nictameral de la PA.

Conclusion

Es conveniente establecer un control de la PA en los pa-
cientes con displasia renal multiquistica, incluyendo la rea-
lizacion de MAPA, que puede poner de manifiesto alte-
raciones de la PA que podrian pasar desapercibidas en
determinaciones casuales. Son necesarios estudios con ta-
maifios muestrales amplios para poder establecer de forma
mas precisa la incidencia de HTA en este grupo de pacientes.
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AMBULATORY BLOOD PRESSURE MONITORING
IN MULTICYSTIC DYSPLASTIC KIDNEY DISEASE

Objective

To evaluate blood pressure in a group of patients with
multicystic dysplastic kidney (MDK) disease through am-
bulatory blood pressure (ABP) monitoring.

Patients and methods

ABP monitoring was performed in 16 patients with
MDK disease using a Spacelabs® 90207 monitor and an ap-
propriately sized armband. The patients performed their
normal daily activities except physical exercise. The activ-
ity period was 8:00 am to 8:00 pm and the resting period
was midnight to 6:00 am. Patients with a percentage of
correct readings of less than 70 % were excluded. The
mean systolic and diastolic blood pressures for each peri-
od were calculated. Circadian variability was determined
by the ratio between mean systolic and diastolic values in
the active and resting periods, respectively. The results
were compared with ABP values in healthy children.

Results

Fourteen patients (mean age 16 * 3.1 years, range:
6-27.6) were included. No patients with hypertension were
found through casual measurement. One patient had day-
time systolic hypertension. Five patients presented an ab-
normal drop in blood pressure during sleep.

Conclusion
Blood pressure should be monitored in patients with
MDK disease. ABP monitoring may detect alterations that
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can go unnoticed in casual determinations. Further studies
with large samples are needed to establish the real preva-
lence of hypertension in these patients.

Key words:
Ambulatory blood pressure monitoring. Multicystic dys-
plastic kidney. Children.

INTRODUCCION

El diagnéstico de displasia renal multiquistica se esta-
blece en presencia de un rifién deformado y agrandado,
con quistes de diferente tamano y asociado a displasia
corticomedular grave.

Constituye la segunda causa mis frecuente de masa
renal en el recién nacido tras la hidronefrosis!, con una
incidencia estimada de 1/4.300 recién nacidos vivos y li-
gero predominio en el sexo masculino?. Su identificacion
se realiza cada vez con mayor frecuencia en el periodo
prenatal debido al gran avance de los métodos de diag-
néstico por imagen, en especial la ecografia3. En muchos
casos permanece clinicamente asintomdtico; sin embargo,
es preciso conocer las principales complicaciones aso-
ciadas a la displasia renal multiquistica?, como la hiper-
tension arterial (HTA), las infecciones del tracto urinario,
la presencia de dolor abdominal y una posible degenera-
cion maligna’.

La prevalencia de HTA en pacientes con displasia re-
nal multiquistica se estima en el 0-8%9, si bien en los ul-
timos anos son varias las publicaciones que afirman que
se trata de una complicacion a menudo infradiagnostica-
da’. La demostracion de HTA leve o de alteraciones del
ritmo circadiano que en ocasiones son la primera mani-
festacion de los pacientes hipertensos puede ser dificil-
mente objetivable mediante una medicién aislada de la
presion arterial (PA). Frente a ella, la monitorizacion am-
bulatoria de la presion arterial (MAPA) ofrece ventajas en
el diagnéstico y control clinico de la HTA, derivada de las
multiples medidas de PA obtenidas automaticamente en
las condiciones habituales de vida del paciente®. La apli-
cacion clinica de la MAPA en la edad pediatrica es relati-
vamente reciente; sin embargo, ya han aparecido nume-
rosas publicaciones relacionadas fundamentalmente con
grupos de poblaciones sanas, con el fin de determinar va-
lores normales en funcion de la edad, peso o talla®1! y
también estudios en pacientes con diversas nefropatias,
entre ellas la displasia renal multiquistica’?.

El objetivo de este estudio fue conocer el comporta-
miento de la PA en una poblacién de pacientes con dis-
plasia renal multiquistica mediante la aplicaciéon de la
MAPA.

MATERIAL Y METODOS

Entre enero y julio de 2002 se estudiaron 16 pacientes
con displasia renal multiquistica. Se revisaron sus historias
clinicas, recogiendo datos acerca del rinén afectado, edad
en el momento del diagnostico, anomalias genitourinarias

An Pediatr 2003;58(6):545-9

asociadas, tiempo de seguimiento y modalidad de trata-
miento recibido (quirtrgico o actitud conservadora).

Se realizé exploracion fisica por aparatos, asi como de-
terminacion de talla, peso y medida de PA, siendo ésta la
media de tres determinaciones obtenidas con un esfig-
momanémetro de mercurio (Erkameter®) separadas
5 min y en posicion sentada. La PA sistélica se tomé coin-
cidiendo con la fase I de Korotkoff y la PA diastélica con
la fase V. Se definieron como HTA casual aquellos valores
de PA por encima del percentil 95 (Pys) para su sexo y
edad, de acuerdo con estindares de poblacién normo-
tensa de nuestro entorno'3.

La MAPA se llevé a cabo con un equipo Spacelabs®
90207 y un manguito adecuado, de forma que cubriera
el 60% del grosor del brazo y el 75% de su longitud. Los
pacientes desarrollaron su actividad diaria habitual a ex-
cepcion del ejercicio fisico. La cadencia de medidas de
8 a 22 h fue de 20 min, y el resto de 30 min. Se conside-
16 periodo de actividad de 8 a 20 h y de reposo desde
las 0 h a las 6 de la mafiana. Se excluyeron los pacientes
que presentaron un porcentaje de mediciones correctas
menor del 70%.

Para cada paciente se calcularon los valores medios de
la presion arterial sistolica (PAS) y diastélica (PAD) para
cada periodo. Se calcul6 el Z-score de dichos valores de
PAS y PAD de acuerdo con estindares de MAPA en ninos
normotensos!’. Se consideré HTA la presencia de valores
de PA por encima del Pys para su edad y sexo. Para defi-
nir el descenso fisiol6gico nocturno de la PA se calculo
el cociente PA nocturna/PA diurna, considerando norma-
les los valores menores de 0,94, Para cada paciente se
calcularon los valores de carga tensional sistélica y dias-
tolica, definida como el porcentaje de medidas en cada
periodo que supera el Pgs.

A todos los pacientes se les extrajo una muestra sangui-
nea para la determinacion de su funcion renal (aclaramien-
to de creatinina estimado por la talla segin la férmula de
Schwartz)!® y se realizé cuantificacién de microalbuminu-
ria mediante radioinmunoanalisis en muestra de orina de
24 h (rango normal hasta 20 mg/D).

Los datos se expresan como media + desviacion estan-
dar. El andlisis estadistico se realiz6 con el programa in-
formdtico SPSS® 10.0 para Windows® (SPSS Inc, Chicago,
EE.UU.). Se emplearon principalmente los test de chi cua-
drado (x?) para la comparacion de variables cualitativas
y el test de U de Mann-Withney para la comparacién de
variables cuantitativas, considerando como estadistica-
mente significativo un valor de p < 0,05.

RESULTADOS

Se incluyeron 14 pacientes en el estudio (edad media
16 £ 3,1 afios; limites, 6-27,6 afios), con predominio del
sexo masculino (relacién varén/mujer 11/3). Se excluyo
un paciente por presentar un porcentaje de lecturas no
satisfactorio, y otro por presentar displasia renal multi-
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quistica bilateral con insuficiencia renal crénica, por con-
siderar que su cuadro hipertensivo pudiera estar mediado
en parte por otras causas diferentes de su proceso dis-
plasico.

Durante la época prenatal se diagnosticaron 8 pacien-
tes mediante ecografia, y el resto en el periodo neonatal
por masa abdominal a estudio. En 4 enfermos el rinén
multiquistico se extirpo quirtrgicamente. Durante el se-
guimiento de los 10 pacientes restantes, se comprobo in-
volucion del rindn displasico en todos ellos. Todos los
pacientes presentaron funcion renal conservada. Las ca-
racteristicas generales de la poblacion estudiada se mues-
tran en la tabla 1. Ninguno de los pacientes presenté HTA
en las determinaciones casuales mediante esfigmomano-
metro. Presentaron malformaciones nefrourolégicas con-
tralaterales 4 pacientes (2 casos con hidronefrosis contra-
lateral, uno con reflujo vesicoureteral y otro con estenosis
en la union pieloureteral). Ninguno de los pacientes reci-
bia tratamiento con inhibidores de la enzima conversora
de la angiotensina II ni otros firmacos hipotensores. Un
paciente presenté microalbuminuria.

Los valores medios de MAPA del grupo se presentan en
la tabla 2. En conjunto, los valores medios de PA se en-
contraron muy cercanos al Ps, de los valores de referen-
cia de niflos normotensos. La MAPA revel6 la presencia
de HTA arterial sistélica diurna en un paciente varon,
acompanada de microalbuminuria.

En la tabla 3 se muestran los valores de carga sistolica y
diastdlica, asi como los valores referidos al descenso noc-
turno de la PA. Solo el paciente con HTA present6 carga
sistolica alterada (80% de lecturas de PAS por encima del
valor Pgs). En 5 pacientes no se aprecié descenso nicta-
meral de la PA, ya que tuvieron un cociente PA reposo/PA
actividad mayor que 0,9. No se han hallado diferencias en-
tre los pacientes dippers y nondippers en cuanto a la pre-
sencia de malformaciones uroldgicas asociadas o tipo de
tratamiento recibido. Tampoco se encontraron diferencias
entre los valores de PAS y PAD entre ambos grupos.

La edad media de los pacientes sometidos a interven-
cion quirtrgica fue mayor que los tratados de forma con-
servadora (20,1 £ 4,6 frente a 13,9 + 4,3 anos; p =0,032),
si bien los valores de MAPA para la edad y sexo no refle-
jaron diferencias estadisticamente significativas.

En nuestra serie, los pacientes con otras malformacio-
nes nefrourologicas asociadas tuvieron mayores cifras
medias de PAS (p < 0,05), al comparar los valores de
Z-score. Las cifras medias de PAD tendieron a ser también
mayores en este grupo, sin alcanzar niveles estadistica-
mente significativos.

DiscusiON

La displasia renal multiquistica constituye la segunda
causa mas frecuente de masa renal en el recién nacido.
Su patogenia atin no estd totalmente aclarada, si bien pa-
rece estar relacionada con una deficiente integracion de
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TABLA 1. Caracteristicas generales de la poblacién

estudiada

Parimetro Media = desviacion
estandar

Edad (afos) 16,0+ 5,1

Talla (cm) 163,9 + 21,8

Peso (kg) 61,3 +20,9

Creatinina sérica (mg/dD 0,97 £0,23

Aclaramiento de creatinina (ml/min/1,73 m?) 95,11+ 15,4

TABLA 2. Medidas de monitorizacién ambulatoria
de la presion arterial

Parametro Z-score
PAS 24 h —0,24 £ 0,41
PAD 24 h —0,48 + 0,19
PAS actividad —0,66 £ 0,47
PAD actividad -1,15£ 0,28
PAS reposo 0,07 £ 0,28
PAD reposo 0,33+ 0,28

PAS: presion arterial sistolica: PAD: presion arterial diastolica; Z-score: (valor
medido — media)/desviacion estindar.

TABLA 3. Medidas de monitorizacion ambulatoria
de la presion arterial

- Media = desviacion
Parametro

estandar
Carga sistolica (%) 11,7 £ 22,7
Carga diastolica (%) 6,0+6,2
Descenso nocturno PAS 0,91+ 0,08
Descenso nocturno PAD 0,86+ 0,11

Carga sistolica: porcentaje de lecturas que exceden del valor Pys de presion
arterial sistolica (PAS) para su sexo y edad.

Carga diastolica: porcentaje de lecturas que exceden del valor Pys de presion
arterial diastélica (PAD) para su sexo y edad.

Los descensos nocturnos expresan el cociente PA nocturna/PA diurna.

la yema ureteral en el metanefros durante el desarrollo
embrionario, constituyendo de esta forma la expresion
mas grave de las denominadas disgenesias infundibulo-
pélvicas. Con las técnicas radiologicas actuales, sobre
todo los avances en ecografia prenatal, la mayoria de los
casos se detectan durante el embarazo’.

En muchos casos permanece clinicamente asintomati-
ca; sin embargo, es preciso conocer las principales com-
plicaciones asociadas a la displasia renal multiquistica,
como las infecciones del tracto urinario o una posible
degeneracion maligna (aunque su incidencia es practica-
mente excepcional)’.

La frecuencia de HTA en estos pacientes varia entre el
0y el 8%, segun las series!®; el primer caso fue descrito
en 19707 y en una revision mds amplia publicada por
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Wacksman y Phipps'® s6lo encontraron 4 pacientes hiper-
tensos en una serie de 260 ninos manejados de forma
conservadora. Sin embargo, cada vez cobra mas fuerza
la hipétesis de que la HTA es una complicacién infra-
diagnosticada en estos pacientes'® por lo que se postula
un control de la PA de por vida en estos enfermos!?.

La fisiopatologia de la HTA en pacientes con displasia
renal multiquistica tampoco esta suficientemente aclara-
da, si bien se postulan dos teorias como mecanismos
principales: en primer lugar, una secrecion aumentada
de renina por parte de grupos aislados de células dife-
renciadas presentes en el rifién multiquistico. En estos pa-
cientes podria estar indicada la nefrectomia, con buenos
resultados, como refieren Webb et al?’. En segundo lugar,
la hiperfiltracién compensatoria mantenida en el rifién
contralateral provocaria dafio hipertensivo arteriolar?, que
llevaria al desarrollo de HTA, por lo que se sugiere que el
éxito de la nefrectomia como tratamiento de la HTA en
estos pacientes seria dependiente de la edad>. En nues-
tra serie, 4 pacientes fueron nefrectomizados, y no pre-
sentaron comparativamente mayores cifras de PA que los
tratados de forma conservadora. Dada la escasa inciden-
cia de complicaciones, en los dltimos anos la actitud en el
tratamiento de la displasia renal multiquistica es funda-
mentalmente conservadora, reservando la nefrectomia
para los casos que han sufrido complicaciones o que no
han involucionado en un periodo prudente de tiempo,
adn por definir!®19.21, Otros autores, sin embargo, postu-
lan la nefrectomia electiva basindose en la posibilidad de
una incidencia mucho mayor de la establecida de HTA,
sobre todo en las displasias renales multiquisticas diag-
nosticadas en el periodo neonatal?022,

La demostracion de HTA leve o de alteraciones del rit-
mo circadiano que en ocasiones constituyen la primera
manifestacion de los pacientes hipertensos puede ser di-
ficilmente objetivable mediante una medicion aislada de
la PA. Frente a ella, la aplicacion clinica de la MAPA en la
edad pedidtrica es creciente, inicialmente estableciendo
unos valores de referencia de poblaciones de ninos sa-
nos®!1. Posteriormente han ido apareciendo trabajos acer-
ca del comportamiento de la PA mediante esta técnica en
nifios con nefropatia diabétical®, nefropatia por reflujo® o
displasia renal multiquistica'.

En nuestra serie, ninguno de los pacientes presentaba
HTA en las determinaciones mediante esfigmomanéme-
tro; sin embargo, al aplicar la MAPA se puso de manifies-
to la presencia de HTA arterial sistolica diurna en un pa-
ciente.

Hemos encontrado 5 pacientes (35 %) que no realiza-
ron el dip o descenso fisiolégico nocturno de la PA, es
decir, no reducen en al menos un 10% los valores de PA
nocturna respecto a la PA diurna®!. Esta alteracion del rit-
mo nictameral se ha relacionado con la progresion de la
enfermedad renal en pacientes diabéticos, hipertensos y
con nefropatia IgA%2 y con un descenso progresivo del
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filtrado glomerular, si bien en nuestra muestra no en-
contramos diferencias a este respecto entre pacientes
dippers y nondippers. Respecto a la importancia de la al-
teracion del ritmo nictameral en estos pacientes, el se-
guimiento a largo plazo proporcionara una estimacion
real de su significado. La incidencia, pues, de HTA en
nuestra serie al aplicar la MAPA seria del 7,1% (1/14 pa-
cientes); Seeman et al'?, en la Gnica serie publicada de
pacientes con displasia renal multiquistica a los que se
aplicé el MAPA, refieren una incidencia del 20% en un
grupo de 25 ninos y adolescentes. Esta mayor frecuencia
de HTA, superior a la estimada hasta ahora (0-8%), con-
firma la mayor sensibilidad de esta técnica; de hecho,
ninguno de nuestros pacientes presentaria HTA de acuer-
do con su determinacion casual, y hasta en el 42% de
ellos se ha encontrado algin tipo de alteracion de la PA.

Es bien conocida la asociacién de la displasia renal
multiquistica con otras malformaciones genitourinarias.
La anomalia mis frecuentemente detectada es la presen-
cia de reflujo vesicoureteral en el rién sano contralateral,
que parece asociarse a un menor crecimiento renal al me-
nos en los primeros 2 anos de vida?’. En nuestra serie, los
pacientes con nefrouropatias contralaterales presentaron
cifras de PA ajustadas a su sexo y edad mds elevadas, lo
que apoya lo referido por Seeman y otros autores!210:20
acerca de la importancia de la funcién del rindén contra-
lateral como factor pronéstico de los pacientes con dis-
plasia renal multiquistica, por lo que en estos pacientes es
especialmente importante la deteccion precoz de HTA.

Como conclusion, creemos necesario establecer un
control de la PA en los pacientes con displasia renal mul-
tiquistica, incluyendo la realizacion de MAPA para poner
de manifiesto alteraciones de la PA que pueden pasar
desapercibidas en determinaciones casuales. Dado el re-
ducido grupo de pacientes de nuestra serie, seria desea-
ble la realizacién de estudios con tamafos muestrales
mds amplios para poder establecer de forma mas precisa
la incidencia de esta complicacion.
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