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Displasia renal multiquistica en un
segmento de un rifdn “en herradura”: una
asociacion de malformaciones poco usual
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La displasia renal multiquistica es la variedad mas fre-
cuente de enfermedad quistica renal y una de las causas
mas comunes de masa abdominal en recién nacidos y lac-
tantes. Las anomalias contralaterales que se asocian con
mas frecuencia son la estenosis de la union pieloureteral y
el reflujo vesicoureteral. En muy pocos casos, la displasia
renal multiquistica esta presente en uno de los segmentos
de un rifion “en herradura” o en uno de los polos, en el caso
de un doble sistema. Presentamos el caso de una paciente
portadora de esta asociacion de malformaciones diagnosti-
cada alos 9 afios de edad al ser estudiada por tener dolor ab-
dominal recurrente. La funcién renal fue normal.
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MULTICYSTIC KIDNEY DISEASE IN A SEGMENT
OF HORSESHOE KIDNEY: AN UNCOMMON
COMBINATION OF MALFORMATIONS

Multicystic dysplasia is the most common type of renal
cystic disease, and it is one of the most common causes of
an abdominal mass in infants. The contralateral system is
also frequently abnormal. The most commonly associated
anomalies are contralateral ureteropelvic junction ob-
struction and contralateral vesicoureteral reflux. In a few
cases, multicystic dysplasia involves a horseshoe kidney
or one pole of a duplex kidney. We present a female pa-
tient diagnosed with this condition at 9 years old, when
she was being studied due to recurrent abdominal pain.
The renal function was normal.

Key words:
Multicystic dysplastic kidney. Horseshoe kidney. Ab-
dominal pain.

Correspondencia: Dr. V. Garcia Nieto.

INTRODUCCION

La displasia renal multiquistica es una anomalia relati-
vamente frecuente en el recién nacido, con una inciden-
cia estimada de un caso por cada 4.300 recién nacidos
vivos!3. En la bibliografia médica se ha descrito que entre
el 10 y el 75% de los pacientes con displasia renal multi-
quistica presenta malformaciones asociadas!-4>, funda-
mentalmente urolégicas, aunque también pueden obser-
varse en otras localizaciones®. Entre las malformaciones
mis frecuentes se encuentran el reflujo vesicoureteral y la
estenosis pieloureteral. La asociacion de rinén “en herra-
dura” con displasia renal unilateral es un hecho peculiar
comunicado en muy escasas ocasiones®’"1?, Presentamos
el primer caso nacional de un nino afectado de esta ex-
trafa asociacion.

CAso cLiNIcO

Nina de 9 anos de edad, sin antecedentes personales
ni familiares de interés, remitida por su pediatra tras ha-
llar en una ecografia abdominal realizada por presentar
dolor abdominal recurrente, un rindén derecho atrofico
con quistes. La paciente no habia tenido infecciones uri-
narias ni episodios de hematuria, pero estaba siendo es-
tudiada por dolor abdominal de 2 anos de evolucion y
habia sido ingresada en dos ocasiones por empeora-
miento de los sintomas y vomitos. El dolor era perium-
bilical, no irradiado y la duracion de los episodios era de
aproximadamente 48 h. La exploracion fisica era nor-
mal. Se realizaron hemograma y bioquimica bisica con
perfil renal, que fueron normales. El tnico hallazgo re-
levante fue la presencia de cristales de oxalato calcico en
un sedimento urinario realizado durante un episodio de
dolor abdominal, aunque no se objetivaron litiasis ni his-
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toria de expulsion de cilculos. El estudio metabdlico re-
ferido a las anomalias metabdlicas causantes de litiasis
fue normal, aunque en el ultimo estudio, la citraturia se
situd en el limite bajo de lo normal (cociente citrato/crea-
tinina: 419,7 mg/g). En la ecografia (fig. 1) se obsevaba
una fusion de los polos inferiores renales, asi como la
presencia de quistes en el hemirrinén derecho. En la
gammagrafia renal realizada con dcido 99m-dimercapto-
succinico (DMSA) se produjo una captacion del radiotra-
zador exclusivamente en el rinén izquierdo, unido por
su polo inferior al rindn derecho, que presentaba una
anulacion funcional (fig. 2). Se realiz6 una cistografia,
que no evidenci6 reflujo vesicoureteral. En el renogra-
ma con estimulo diurético con furosemida no se obser-
v6 un patrén obstructivo.

La paciente evoluciond favorablemente y, en los con-
troles ecogrificos periddicos, tuvo una involucion pro-
gresiva del rindn derecho, junto con un crecimiento com-
pensador del contralateral. En la ultima revision, la
funcién renal ha sido rigurosamente normal (funcion glo-
merular renal [FGR]: 125,7 ml/min/1,73 m?, osmolalidad
urinaria maxima: 954 mOsm/kg; cociente microalbimi-
na/creatinina en la primera orina del dia: 0,68 pwg/pwmol).

DiscusiON
La displasia renal multiquistica es una anomalia del de-
sarrollo en la que el parénquima renal es sustituido por

Figura 1. Ima-
gen ecogrdfica
de un rinion con
displasia renal
multiquistica
en el seno de un
rinon “en berra-
dura”.

Figura 2. Estudio gammagrdfico (DMSA) en el que se obser-
va una captacion del trazador casi exclusiva-
mente en el rinion izquierdo, unido por su polo in-

Sferior al rinon derecho, en el que existe una
displasia multiquistica, que se corresponde con
la imagen ecogrdfica de la figura 1.
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tejido no funcionante, habitualmente en forma de quis-
tes no comunicados entre si'. Con cierta frecuencia se
asocia con atresia ureteral ipsilateral o con obstruccion
distal grave®5, que se produce en etapas tempranas del
desarrollo embrionario. Es un trastorno progresivo y
“cambiante”, ya que los quistes, tras alcanzar un tamano
maximo, involucionan ya desde el periodo fetal. Dicha
involucion se presenta de forma espontinea hasta en un
50% de los casos!, por lo que, en general, el prondstico
es excelente. El seguimiento ecografico conservador sue-
le ser suficiente, en la mayoria de los casos, si la aparien-
cia ecogrifica es tipica®. Sin embargo, el prondstico siem-
pre viene determinado por la integridad del parénquima
contralateral, por lo que en estos pacientes es fundamen-
tal realizar el diagnostico de las anomalias nefrourologi-
cas acompanantes. Las mas frecuentemente encontradas,
en la bibliografia consultada, son el reflujo vesicoureteral,
la estenosis pieloureteral, el megauréter obstructivo, el
doble sistema y la mala rotacién renal®. En el caso de
nuestra paciente, se trata de una displasia renal unilateral
derecha, con parénquima renal normofuncionante en el
lado contralateral, como se observo tras la realizacion
del DMSA (fig. 1). Su peculiaridad es la de encontrarse
ambos lados unidos por los polos inferiores, en forma
de rinén “en herradura”. Esta es la anomalia renal “por fu-
sion” mds habitual, se encuentra en un caso por cada
400 recién nacidos vivos y es mds frecuente en varones.
En el 95% de los casos los riflones se encuentran unidos
por los polos inferiores y s6lo en el 5% por los superio-
res. Suelen ser pacientes asintomaticos, aunque en oca-
siones pueden presentar complicaciones como uropatia
obstructiva, litiasis o infeccion del tracto urinario®?. En
nuestro caso, la clinica de dolor abdominal crénico, e in-
cluso la edad, son similares a los del paciente comunica-
do por Sripathil”. Los episodios de dolor, quiza, pudie-
ran corresponder a episodios relacionados con la
formacion de microcalculos, aunque no se pudiera de-
mostrar la presencia de cidlculos macroscopicos ni
anomalias metabolicas urinarias causantes de litiasis. Ha-
bitualmente, el rindn “en herradura” se asocia con mala
rotacion renal y alteracion en la orientacion de las vias
urinarias, pero el hallazgo de displasia renal en uno de
sus componentes es practicamente anecdotico (figs. 1y
2). Sélo se han comunicado alrededor de una veintena de
casos con esta peculiar asociacion®’-19. Dos de ellos se
tratan, en realidad, de abortos en el seno de un sindro-
me polimalformativo!®19. El diagndstico del rinén “en
herradura” se basa en las pruebas de imagen que ponen
de manifiesto la rectificacion axial, la posicion piélica
anomala y, muy tipicamente, la presencia de los cilices
del grupo inferior que se dirigen a la linea media y se
colocan mediales a los uréteres. La gammagrafia renal
(DMSA) informard acerca de la normofuncion o no del
parénquima y la tomograffa computarizada o la resonan-
cia magnética pueden ser necesarias en casos de sospe-
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cha de malignidad, ya que se ha descrito la asociacion
con tumores (tumor de Wilms en la edad pediatrica y
adenocarcionoma en el adulto). El prondstico de los pa-
cientes con rinén “en herradura” es excelente, y la in-
mensa mayoria permanecen asintomdaticos?>-?2, El control
de los ninos con la asociacion que comentamos debe ser
como el de los portadores de un rinén unico. Es decir,
evitar tanto el sobrepeso como una dieta rica en proteinas
y cuantificar, con una frecuencia anual, la eliminacién uri-
naria de microalbimina en la primera orina del dia como
método de cribado de hiperfiltracion.
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