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Clinica e Evolucao do Rim Multiquistico: Que Dilemas?
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Resumo

O rim multiquistico (RM) consiste numa forma de displasia
renal extrema em que o parénquima renal é substituido por multiplos
quistos, ductos e glomérulos primitivos sem qualquer funcdo.

Com o objectivo de avaliar se ocorreram modificagdes nos
tltimos anos na forma de diagnosticar, investigar e tratar as criancas
com RM, efectudmos a andlise retrospectiva dos 38 casos de RM
seguidos no Hospital Pedidtrico de Coimbra de 1989 a Fevereiro
de 2000.

Em 92% o diagnéstico foi efectuado na sequéncia de alteracdo
detectada na ecografia pré-natal. Todas as criangas efectuaram inves-
tigagdo do rim contralateral com ecografia renal, cistografia miccional
e cintigrama renal com isétopos. Foi detectada malformacio no rim
contralateral em 29% das criangas sendo o refluxo vesico-ureteral e
a hidronefrose as mais frequentes. Quatorze (37%) criancas fizeram
nefro-ureterectomia do RM. Dos 26 RM nio operados ab initio, 7
reduziram de dimensdes, 6 sofreram involu¢do completa e 2 aumen-
taram de dimensdes num periodo de tempo médio de 4,2 anos.

Sete criangas tiveram pelo menos um episédio de infecgdo
urindria. Em nenhuma se constatou hipertensdo arterial ou
degenerescéncia maligna do RM. Na dltima avaliagdo, com idade
média de 4,9 anos, todas as criangas tinham taxas séricas de ureia
e creatinina normais para a idade.

A prevaléncia de malformag@o no rim contralateral significativa
justifica a sua pesquisa sistemdtica. A baixa incidéncia de compli-
cacdes associadas ao RM refor¢a a tendéncia actual para o trata-
mento conservador com vigilancia a longo prazo.
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Summary

Clinical Course and Outcome of Multicystic
Displastic Kidney: What dilemmas?

Multicystic dysplastic kidney (MDK) disease is a severe renal
dysplasia in which the renal parenchyma is replaced by multiple
cysts, primitive ducts and glomeruli.

Thirty eight children with MDK followed at Coimbra's Paediatric
Hospital between 1989 and February 2000 were analysed retros-
pectively whith the objective to highlight differences in the diagnosis,
evaluation and treatment of this condition.

The diagnosis of MDK was suspected prenataly in 92% of
children by renal ultrasound. All children had examinations of the
contralateral kidney, namely a renal ultrasound, a voiding cysto-
urethrogram and a renal radionuclide scan. Abnormalities of the
contralateral kidney were detected in 29% of these children, being
vesicourethral reflux and hidronephrosis the most common.

Fourteen children (37%) underwent nephrectomy of the affected
kidney. Twenty-six MDK were managed conservatory ad initio, 7
underwent partial involution, 6 complete involution and 2 showed
and increase in size over a period of 4,2 years.

Seven children had at least an urinary tract infection. Other
associated complications such as hypertension or malignant degene-
ration were not detected. In the last follow-up visit, all children,
with a median age of 4,9 years, had a serum urea and creatinine
within the normal range.

The high prevalence of contralateral renal abnormalities in these
patients demands its careful assessment. A low incidence of
complications of MDK suggests a non-operative management, with
regular follow-up of these patients.

Key-Words: Multicystic dysplastic kidney, child, urologic
anomaly, prenatal diagnosis.

Introducao

A displasia renal € uma doenca adquirida in dtero
como resultado da falha de coordenacdo entre o desenvol-
vimento do metanefros e do botdo uretérico V. Os rins
displésicos podem ser pequenos e sdlidos ou grandes com
nimero varidvel de quistos denominando-se entdo de rim

z

multiquistico (RM) @, O RM geralmente é unilateral e
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ocorre com uma incidéncia, estimada por Gordon, de
1/4300 nados vivos ®. O parénquima renal € substituido
por miiltiplos quistos, ductos e glomérulos primitivos que
nio tém qualquer fungdo !>¥. O RM associa-se geral-
mente a atrésia ou hipoplasia do ureter ou da jungéo pielo-
-ureteral, questionando-se se 0 RM ¢é consequéncia desta
obstrucdo ou da agressdo que provocou a oObstrugdo e
simultaneamente induziria a displasia renal *-¥. O rim
contralateral apresenta também frequentemente malforma-
¢oes, sendo o refluxo vesico-ureteral e a obstrucdo pielo-
-ureteral as mais frequentes -,

Habitualmente o RM ocorre como malformagéo renal
isolada @ mas, algumas vezes, integra sindromes polimal-
formativos — Meckel Gruber, Brachmann de Lange, Smith-
-Lemi-Opitz, Zelleweger, trisomia 13 e trisomia 18 .
Noutros casos, admite-se a transmissdo genética, quando
numa familia surgem vérios casos de RM e/ou agenesia
renal que poderia resultar da involucdo completa do
RM @9,

O RM involui na maioria das vezes na idade pedidtrica
e, sendo o risco de complica¢des muito baixo, a tendéncia
actual é para o tratamento conservador 9.

Com o objectivo de avaliar a forma do diagndstico, a
prevaléncia de malformag¢do no rim contralateral, as com-
plicacGes e a evolucdo das criancas com RM seguidas no
HP efectuou-se esta revisdo casuistica.

Material e Métodos

Procedeu-se a andlise retrospectiva de varios parame-
tros dos processos das criancas com diagndstico de RM,
seguidas no HP de Janeiro de 1989 a Fevereiro de 2000.
Dos 40 processos consultados foram excluidos 2 porque
ndo tinham critérios seguros para diagndstico de RM.

As criangas sdo todas seguidas na consulta de Nefro-
logia Pedidtrica, mas a orientagdo inicial da maioria foi
efectuada na Maternidade onde nasceram, sendo depois
enviadas a consulta de Urologia ou de Nefrologia do HP.
O diagnéstico de RM foi confirmado por ecografia renal
e cintigrama renal com DMSA ou MAG3.

Considerou-se rim vicariante quando as dimensdes
ecogrdficas do rim oposto eram superiores a 2 desvios
padrdes para a idade.

A vigilancia do RM tem sido realizada com ecografias
seriadas.

Resultados

A maioria (63%) das 38 criangas era do sexo mascu-
lino. Os dois rins foram afectados de igual modo (19 a
direita e 19 a esquerda). A média anual de novos casos foi
de 3,2 (1 a 6).

A ecografia pré-natal mostrou alteracdo que conduziu
ao diagndstico em 92% dos casos. Em vinte e cinco
criangas (66%) o diagnéstico foi de RM e em 10 (26%)
a ecografia sugeria alteragdes diversas — «quistos» (9),
hidronefrose (3), pielectasia (1) e «malformac¢do» ndo ca-
racterizada (1). O diagnéstico foi feito apds o nascimento
em 3 criangas na investigacdo de um sindrome genético
— sindroma de Cat-eye (11 meses), uma enurese (7,5
anos) e uma esplenomegdlia (11 meses).

Sete criangas apresentavam outras malformacdes
extra-renais (Quadro I).

QUADRO 1
Manifestagdes extra-renais em sete criancas com RM

» S. Polimalformativo (ldbio leporino, fenda do palato,
atrésia ano-rectal e CIA)

» Microftalmia e prose palpebral

- CIV

« Associacio VACTERL

« Fenda do palato

« Labio leporino

» Sindroma de Cat-eye

Todas as criangas realizaram ecografia renal e cinti-
grama renal com DMSA ou MAG3 que exluiu fun¢édo do
RM. As 38 criangas realizaram ainda cistografia miccional
e dezassete (45%) uma urografia intravenosa. Foi encon-
trada malformacdo no rim contralateral em 29% — 5 reflu-
X0s vesico-ureterais, 5 hidronefroses por obstrucdo pielo-
-ureteral com necessidade de correccdo cirtirgica € uma
pielectasia discreta (Fig. 1). Em dois RM foi detectado
refluxo vesico-ureteral.

Normal (27)

RVU (5)

Pielectasia (1)

FIG. 1 — Malformacéo do rim contralateral.

(OPU - obstrugdo pielo-ureteral; RVU — refluxo vesico-
ureteral).
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Quatorze criangas (37%) efectuaram nefro-ureterecto-
mia, 11 das quais no primeiro ano de vida. A indicacdo
cirdrgica foi operagdo do rim contralateral e aproveita-
mento do tempo cirdrgico (5), dividas no diagndstico
(2), refluxo vesico-ureteral no RM (2), aumento do tama-
nho dos quistos (2), e em 3 ndo se identificou outro
factor além do RM.

Avaliando a evolugdo dos 26 RM que ndo foram ope-
rados ad initio verificou-se que 13 (50%) reduziram de
dimensoes e destes, 6 (23%) involuiram completamente
num periodo de tempo médio de 4,2 anos (Fig. 2).

Invol T (23%) Invol P (27%)

Aumento (8%)

lgual (42%)

FIG. 2 — A evolu¢do dos RM nio operados ad initio.
(Invol P — involucdo parcial; Invol T — involugdo total)

Sete criancas, 4 com uropatia do rim contralateral,
tiveram pelo menos uma infeccdo urindria. Na dltima
avaliacdo, cuja idade média era de 4,9 anos, todas tinham
valores séricos de ureia e creatinina normais € o rim
contralateral era vicariante em 100% das criancas. Em
nenhuma foi detectada hipertensdo arterial nem sinais
ecograficos sugestivos de maligniza¢do do RM.

Discussao

O RM € uma entidade cuja histéria natural ainda ndo
estd completamente esclarecida 9. Foi descrito pela
primeira vez por por Schwartz em 1936 e até 1955 o
termo multiquistico era usado indistintamente de poli-
quistico, quando Spence sugeriu distinguir os 2 termos ©
7. A doenca poliquistica é uma doenga genética que pode
assumir 2 formas, a recessiva e a dominante, os dois rins
sdo atingidos de igual modo e tém parénquima funcio-
nante . O RM é uma displasia renal, geralmente unilate-
ral — quando bilateral € incompativel com a vida — na qual
o rim ndo tem qualquer funcdo, porque ndo contém
parénquima “ . A maioria dos casos ocorre de forma
isolada, mas a associagdo a sindromes polimalformativos
e a constatacdo que nalgumas familias existem varias
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pessoas com RM efou agenesia renal, permite supor a
existéncia de transmissdo genética “- & ¥,

O RM ¢ constituido por tecido renal indiferenciado e,
tal como acontece na nefrogénese embriondria, em que se
verificam periodos intermitentes de expansdo e regressao
das estruturas em desenvolvimento, na evolucdo natural
do RM, tém sido constatados periodos em que ocorre
aumento, alternando com outros em que ocorre reducdo
das dimensdes renais ®'V. No adulto é muito raro o
diagnéstico de RM @ o que faz supor a evolugdo
final para a involu¢do completa na grande maioria das
vezes (2,6, 11, 13).

O diagnéstico de RM por achado de massa abdominal
no recém-nascido ja faz parte do passado @* . Tal como
na presente série, a ecografia pré-natal passou a ser res-
ponsdvel pelo diagndstico na maioria das criangas 7.
O diagnéstico diferencial pré-natal coloca-se mais fre-
quentemente com hidronefrose &> ' tal como ocorreu
nesta série. Nalgumas situacdes, mesmo apds 0 nasci-
mento, 0s exames complementares ndo conseguem esta-
belecer definitivamente o diagndstico. Também nesta
amostra isso ocorreu em 2 criangas que foram submeti-
das a nefroureterectomia por dividas no diagndstico. Apds
0 nascimento a realizacdo de um cintigrama renal com
is6topos, que mostra a exclusdo funcional do rim, asso-
ciado as alteracdes ecogrificas de conglomerado de quis-
tos sem parénquima, confirma o diagnéstico 3% 67,
Mesmo assim, o estroma pode impregnar-se com algum
produto radioactivo e levantar dividas. O eco-doppler com
a avaliacdo dos indices de resisténcia intra-renal comeca
a ser apontado como um exame que pode ajudar na dife-
renciacdo entre RM e hidronefrose associada a compro-
misso da fun¢fo do rim, por aumento de pressdo pela
obstru¢do . O estudo anatomopatolégico permite, em
ultima instincia, o diagnéstico definitivo ao confirmar a
estenose/atrésia do ureter ou jungdo pielo-ureteral e as
alteracdes displasicas do rim — glomérulos e tiibulos pri-
mitivos 9.

O RM associa-se geralmente a atrésia do ureter ou da
jun¢do pielo-ureteral e atribui-se a esta obstrucdo a evolu-
¢do displdsica do rim 7'V No entanto, questiona-se se
as duas alteracdes — atrésia e displasia ndo poderdo ser o
resultado da mesma agressdo 7.

A pesquisa de malformag¢do no rim contralateral
reveste-se de grande importancia quer pela sua frequéncia
(20-80%) ¥ 81D quer pelo facto de poder perturbar o
tinico rim funcionante -*>7 ', Na nossa populacdo todas
as criancas fizeram investigacfio sistemadtica e em 11 cri-
angas (29%) foi encontrada alteracdo, predominando o
refluxo vesico-ureteral (5) e a hidronefrose (6) tal como
o referido na literatura 37 '?. Cinco criangas com hidrone-
frose por obstrucdo pielo-ureteral necessitaram de inter-
vencdo cirdrgica.
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Com o eclodir do diagnéstico pré-natal de uropatia
congénita nos anos 80, gerou-se um grande entusiasmo
pela abordagem cirtirgica precoce destas situagdes * '
Posteriormente com mais anos de seguimento destas cri-
ancas, comegou a conhecer-se um pouco mais da evolu-
cdo natural, assistindo-se a resolugdo frequente espon-
tdnea e, o entusiasmo pela cirurgia esfriou * '*2. Com o
RM verificou-se que muitas vezes reduzia de dimensoes
e algumas até involufa completamente mesmo antes do
nascimento % ' 1113.20 Uma das principais preocupagdes
continua a ser o potencial maligno do RM ¢ ??. No entan-
to, revendo os casos descritos na literatura, esta é uma
complicagdo muito rara, ©-2" 229 calculando-se um risco
maximo de 0,1% para tumor de Wilms, **% ¢ a tendén-
cia da maioria dos autores, actualmente, ¢ para a aborda-
gem conservadora com controles ecograficos mais aper-
tados nos primeiros anos e depois anualmente  +7- 16 18.19:
22.24.25 Nesta série, de forma semelhante ao descrito, dos
26 RM que ndo foram operados ad initio, 7 reduziram de
dimensdes e 6 involuiram completamente num periodo
médio de seguimento de 4,2 anos.

Outras complicagoes referidas na literatura sdo o vo-
lume excessivo que o rim pode atingir e condicionar difi-
culdades alimentares ou respiratdrias nas criangas mais
pequenas, a hipertensio arterial e a infeccdo urindria ¢ '
192229 A hipertensdo arterial é uma complicagdo rara
que ndo justifica a abordagem cirtirgica preventiva * .
A infec¢do urindria repetida estd mais vezes dependente de
malformacdo uroldgica do rim contralateral ou entdo de
refluxo para o RM ¢, uma situa¢do muito rara, mas que
foi diagnosticada em 2 criancas desta série.

Desta revisdo parece-nos importante salientar a im-
portancia do diagndstico, que deve incluir a realizagfo
sistemdtica de um cintigrama renal com isétopos € uma
cistografia para pesquisa de refluxo no rim contralateral
(.3 1729 © A baixa incidéncia de complicagoes refor¢a a
tendéncia actual para a abordagem conservadora ndo se
devendo descurar a vigilncia ecogrifica regular cada
3-6 meses nos primeiros 2-3 anos e depois anual, reser-
vando a cirurgia sempre que surjam didvidas na evolugio
ou complicacgdes.
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