ISSN:1578-7516
NUEVO HOSP. (Version digital)

Febrero 2022; Vol. XVIII N° 1

Estudio del rifon multiquistico fetal en el Complejo Asistencial de Zamora

Monica Catalina Coello*, Noemi Garcia Santabasilia**, Inmaculada Ursta Sarmiento***,
Maria Carrillo Sanchez'*, Inmaculada Herrador Garcia*, Ana Alvarez Blanco*

*LES. Servicio de Ginecologia y Obstetricia. Complejo Asistencial de Zamora. Zamora (Esparia).

*DUE. Unidad Médica de Emergencias. Centro de salud Benavente Sur. Benavente. Zamora. (Esparia)

***LES. Servicio de Anatomia Patologica. Complejo Asistencial de Zamora. Zamora (Esparia).

*MIR. Servicio de Ginecologia y Obstetricia. Complejo Asistencial de Zamora. Zamora (Espana).

Correspondencia: Moénica Catalina Coello. mccoello@gmail.com

Introduccién y objetivos: El rinén multiquistico
fetal (RMF), también conocido como sindrome de
Potter tipo II, ocurre en 1/1000 a 1/4300 RN [1], de
predominio en el sexo masculino [2]. Consiste en la
displasia congénita de los rifiones, caracterizada por
tabulos colectores con grandes dilataciones.

El objetivo del estudio es valorar la incidencia del
rifién  multiquistico fetal (RMF) fetal, sus
caracteristicas ecogréficas, su evolucién intradtero y
el devenir postnatal de los RN afectos entre los afios
2018 a 2021 en el Complejo Asistencial de Zamora
(CAZA).

Material y métodos: Realizamos un estudio
analitico, observacional, retrospectivo, mediante
revision de historias clinicas y entrevista telefénica.
Los criterios de inclusion fueron gestaciones tnicas
con diagnoéstico ecografico de RMF. Se analizaron
variables maternas, asociadas a la gestacién actual y
del recién nacido.

Resultados: De un total de 3009 partos en los 4 afios
de estudio encontramos 2 casos de RMF lo que
supone una incidencia de 0,6/1000 nacimientos. La
media de edad de las gestantes fue de 34 afios, sanas.
El embarazo en ambas cursé normalmente, con
biometrias acordes.

En ambos casos el rifién afecto fue el derecho, con
un tamafio del quiste mayor encontrado de 13 mm.
Los partos fueron a término, vaginales, y el peso
medio de los recién nacidos (RN) de 3700 g. A los 4
meses de vida, los quistes habfan disminuido y los
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ninos no habian

importantes.

presentado  complicaciones

Discusion y conclusiones: En nuestro estudio,
encontramos una incidencia semejante a la descrita
en la literatura, con afectacién renal unilateral y sin
hallazgos extrarrenales, asi como un prondstico pre y
postnatal muy bueno. Por ello, y a pesar de lo
limitado de la muestra, nuestros resultados apoyan la
idea de orientar a los progenitores hacia un manejo
conservador.

PALABRAS CLAVE

Potter 11, rinén multiquistico fetal, quistes renales.

ORIGINAL

INTRODUCCION Y OBJETIVOS

El rifion multiquistico fetal (RMF), también
conocido como sindrome de Potter tipo II, ocurre en
1/1000 a 1/4300 RN [1], de predominio en el sexo
masculino [2]. Consiste en la displasia congénita de
los rifiones, caracterizada por tabulos colectores con
grandes dilataciones. Los rifiones presentan
multiples quistes de tamafio variable que no
comunican entre si [3].

Generalmente es unilateral, en casi el 80% de los
casos, con un ligero predominio del lado izquierdo
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[3][4]. Pueden existir anomalias en el rifién
contralateral hasta en un 10-25% [3][4], como
duplicaciéon renal, agenesia, rifidn ectépico,

pieloectasia, etc. Un 20% de los casos unilaterales
asocian anomalias extrarrenales y la incidencia global
de éstas oscila entre el 5 y el 48% [5].

Las enfermedades quisticas renales abarcan una
gran variedad de patologias con diversas expresiones
fenotipicas que pueden agruparse conceptualmente
de diferentes formas. En su sistematizaciéon suele
utilizarse la clasificacion de Liapis y Winyard, pero
también pueden diferenciarse entre genéticas o
esporddicas [6]. Segun esto, el RMF se considera
englobado en el grupo de patologias quisticas renales
sin transmision genética, si bien un 3% de las
variantes unilaterales y el 15% de las lesiones
bilaterales pueden asocian a cromosomopatias, sobre
todo trisomia 18.

En su seguimiento prenatal se aconseja control
ecografico para descartar anomalias asociadas y
revision cada 4 a 6 semanas, con el fin de
diagnosticar ~ precozmente la  aparicion de
hidronefrosis. No esta indicada la finalizacién del
embarazo mediante cesidrea, puede permitirse el
parto vaginal.

La evolucién en la variante unilateral es buena. El
prondstico en el rinén multiquistico unilateral fetal
depende principalmente del estado del rifiéon
contralateral y de la existencia de anomalias
asociadas [7]. Postnatalmente se suele aconsejar
actitud expectante, y el rifion afecto tiende a
involucionar [8]. El riesgo de recurrencia si es aislado
oscila entre el 1y el 2%.

Los objetivos del estudio son valorar la incidencia
del rifdén multiquistico fetal (RMF), sus
caracteristicas ecogréficas, su evolucién intradtero y
el devenir postnatal de los RN afectos entre los afios
2018 a 2021 en el Complejo Asistencial de Zamora
(CAZA).

MATERIAL Y METODOS

Nuestro proyecto consistié en un estudio analitico,
observacional, retrospectivo, realizado mediante
revisiéon de historias clinicas y entrevista telefonica
de aquellos casos que durante los afios 2018 a 2021
fueron diagnosticados en algin momento de la
gestacion de RMF. Se defini6 el diagndstico de esta
displasia renal como el hallazgo, durante la
exploracion ecogréfica rutinaria, de quistes renales
multiples, de contornos bien definidos,
individualizados y sin comunicacién entre si,
ocupando gran parte del parénquima renal o
sustituyendo éste totalmente. Sélo se incluyeron
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gestaciones dnicas. Se contabilizaron en ese periodo
de 4 afos de estudio un total de 3009 partos [841 en
2018, 777 en 2019, 735 en 2020 y 656 en 2021).

Las variables de estudio se dividieron en:

Variables maternas:
¢ Datos epidemiolégicos (edad)
e Datos biofisicos (TA, peso)
e Antecedentes personales (Enfermedades o
cirugias previas: si/no) (Tratamientos: si/no)
¢ Antecedentes obstétricos (primipara/multipara)
(Malformaciones hijos previos si/no)

Variables asociadas a la gestacion actual:

e Ecografia 1° trimestre (normal/patoldgica)

¢ Cribado aneuploidias (bajo/medio/alto riesgo)

e Ecografia morfolégica semana 20 (biometria con
peso fetal estimado > pl0:  si/no,
malformaciones asociadas/no, Doppler fetal
patolégico: si/no) (Hallazgos asociados a la
displasia: tamafio quistes mayores, alteraciones
renales asociadas: si/no).

e Via y momento del parto. Peso al nacimiento.
Sexo del RN.

Variables del recién nacido:
e Peso neonato a los 4 meses de vida
e Necesidad/no de tratamiento hasta los 4 meses
de vida extrauterina

Las variables se obtuvieron mediante revisién de
historias clinicas de los casos, a los que se afiadieron
los propios del partograma y la valoracion pediatrica
en el postparto inmediato. El seguimiento de los
recién nacidos se realiz6 mediante entrevista
telefénica y previa autorizaciéon verbal de las
pacientes a los 3-4 meses tras el nacimiento.

RESULTADOS

De un total de 3009 partos encontramos 2 casos de
RMF (0,6/1000). La media de edad de las gestantes
fue de 34 afios, ambas sanas y sin antecedentes de
interés. El embarazo curs6 en las dos gestantes de
forma normal, con sendas ecografias de 1° trimestre y
de 20 semanas sin malformaciones asociadas y
cribado combinado de aneuploidias de bajo riesgo
para trisomia 21, 13 y 18.

En ambos casos el rifién afecto fue el derecho, a
diferencia de lo descrito en algunos estudios, que
hablan de cierta prevalencia izquierda y el tamafio
del quiste mayor fue de 13 mm. [Gréfico 1] [Imagen
1]. No encontramos afectacién del rifiéon contralateral
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ni hallazgos extrarrenales en ninguno de los dos
casos. El liquido amniético se mantuvo estable y las
biometrias fetales normales, esto es, con un peso fetal
estimado por ecografia por encima del pl0 segin
tablas de referencia del Hospital Clinic de Barcelona.
Los partos fueron a término, vaginales y el peso
medio de los recién nacidos de 3700 g. A diferencia
de la literatura, nuestros casos ocurrieron en mujeres.

A los 4 meses de vida, la ganancia ponderal habia
sido correcta, los quistes fueron disminuyendo su
tamafio y los RN no habian tenido complicaciones
importantes, salvo un caso de infeccién del tracto
urinario bajo leve [Tablas 1y 2].

DISCUSION

Las anomalias renales se encuentran entre las taras
congénitas mas comunes [9] y se estima que la
prevalencia global de estas malformaciones es de
5/1000 nacimientos, posiblemente mayor si se
consideran las alteraciones transitorias. El RMF
sucede en 1/1000 a 1/4300 nacimientos.

Durante la vida intrauterina se desarrollan tres
sistemas renales, el pronefros, el mesonefros y el
metanefros. La formaciéon del sistema urinario
comienza durante la tercera semana de gestacion
como pronefros, en la regién cervical. Este sistema
regresa al final de la cuarta semana y da lugar al
mesonefros, caracterizado por sus unidades
excretoras. El metanefros, a su vez, formara el riién
definitivo. La orina es producida por los rifiones en la
semana 9 de vida embrionaria, y se puede visualizar
contenida en la vejiga como una estructura anecoica
en la pelvis fetal Los rifiones pueden identificarse por
ecograffa a las 11-12 semanas. El rifiébn continda
creciendo normalmente con la edad, a menos que se
vea afectado por alguna anomalias [6].

La etiologia del rifiéon multiquistico sigue siendo un
tema discutido; sin embargo, existen dos teorias
principales: La primera plantea que la atresia ureteral
pélvica renal conduce a una hidronefrosis obstructiva
grave que termina por formar los quistes renales [10].
La otra teoria sugiere que se produce por una
interaccién anormal entre la yema ureteral, una
estructura que da lugar a los tabulos colectores del
rifion definitivo y el blastema metanéfrico (grupo
celular que dara lugar a las nefronas) y se produce
una diferenciacién anormal de estas estructuras [4].
Hipétesis menos aceptadas incluyen teratdégenos,
infecciones virales o medicamentos [11].

El diagnéstico del RMF es eminentemente
ecografico y suele ser un hallazgo prenatal. La
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caracteristica clasica en ecografia en escala de grises
es la presencia de una masa intraabdominal
multiloculada con mdltiples quistes de tamafios
variables no comunicantes. El parénquima renal
normal dificilmente puede identificarse y suele ser
ecogénico. El rifién afectado suele estar agrandado,
con un contorno irregular [12]. Ademas, se ha visto
que el rifién contralateral a menudo sufre una
hipertrofia compensatoria por causas que se
desconocen y que sucede desde la vida prenatal [13].
Aunque tradicionalmente se ha asociado el RMF con
la presencia de hipertension arterial (HTA) en nifios,
trabajos recientes apoyan tasas relativamente bajas,
con incidencias de alrededor del 3% [10][14][15].

Varios estudios han demostrado la tendencia del
RMF a involucionar [16]. La involucién puede ocurrir
prenatalmente (5%), poco después del nacimiento o a
lo largo de los afios [4]. Se informa de que la tasa de
involucién oscila entre el 35 y el 62%, pero
seguramente esta cifra sea mayor, pues esta patologia
rara vez se encuentra en adultos [14]. Algunos
estudios determinan que el dUnico predictor
significativo de involucién es el tamafio renal al
diagnostico, y estiman que con un tamafio inicial
menor de 5-6 cm se puede predecir una involucién
completa [1] [17] [18].

La gestion del RMF ha cambiado mucho con el
tiempo. Hace afios, se recomendaba la nefrectomia
debido al riesgo de infeccion, dolor, hipertensién y
malignidad; posteriormente y hasta el afio 2000, el
tratamiento tendi6 a un enfoque conservador,
considerando el buen pronéstico de la enfermedad
aislada. Los hallazgos en la literatura reciente apoyan
la idea de que la mayoria de los casos no requiere
ningtn tratamiento quirtrgico o invasivo a largo
plazo pero la evidencia sobre su potencial maligno es
muy limitada [19]. Existen algunos articulos, como el
de Narchi, con méas de 1000 nifios afectos de RM
unilateral, en el que ninguno de ellos desarrolla una
neoplasia maligna [20]. Aunque hay una gran
evidencia de la evolucién benigna de esta patologia,
en 2007, un trabajo de la Asociaciéon Canadiense de
Urologia informé de cierto temor por el tumor de
Wilms y el riesgo de hipertensiéon [21]; a pesar de
ello, aboga por evitar la nefrectomia de rutina.

En vida prenatal, una vez diagnosticado el RMF, se
aconseja un estudio ecogréfico detallado de toda la
anatomia fetal y el seguimiento de la evolucién de la
enfermedad con ecograffas cada 4 semana para
observar la aparicién de una posible hidronefrosis. El
prondstico intrattero en los casos unilaterales es muy
bueno. La via del parto recomendada es la vaginal.
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La recurrencia en los casos aislados en futuras
gestaciones es del 1 al 2%.

En nuestro estudio encontramos una incidencia
similar a la descrita en la literatura, con un total de 2
casos en 3009 partos, lo que supone una incidencia
del 0,6/1000 o de 1,2 casos/2000 nacimientos,
aunque nuestros hallazgos fueron predominantes en
fetos femeninos [Tabla 3]. No obstante, y a pesar de
la limitacién por el reducido tamafio de la muestra,
coincidimos con otros estudios en la escasa
asociacion con defectos extrarrenales, la minima
asociaciéon a cromosomopatias y el buen devenir de
estos hallazgos, con un prondstico muy favorable que
nos permite orientar en el consejo prenatal a los
progenitores hacia un manejo conservador.
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VARIABLES MATERNAS CASO1 CASO 2

Edad 32 36

TA normal SI SI
Peso (Kg) 72 65
Enfermedades NO NO
Cirugias NO NO
Tratamientos NO NO
Primipara/multipara MULTIPARA NULIPARA
Malformaciones hijos previos NO NO

Tabla 1. Variables maternas.

VARIABLES FETALES CASO1 CASO 2
Ecografia 1°T NORMAL NORMAL
Cribado aneuploidias BAJO RIESGO BAJO RIESGO
Biometria sem 20 con PFE > p10 SI SI
Doppler arterial NORMAL NORMAL
Malformaciones extra-renales NO NO
Malformaciones renales NO NO
Tamano quistes mayores (mm) 13 9
Via del parto VAGINAL VAGINAL
Momento del parto (sem+ dias) 38+5 40
Peso al nacimiento (g) 3390 4070
Sexo RN FEMENINO FEMENINO
Ganancia ponderal 4m (correcta) SI SI
Necesidad de tratamiento a los 4 m de vida NO NO

Tabla 2. Variables fetales.
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VARIABLES

Frecuencia

Unilateralidad

Anomalias rifién contralateral
Malformaciones extra-renales
Alteraciones cromosoémicas

Sexo fetal

Evolucién postnatal

NUESTRO ESTUDIO

0,6,/1000
100%
0%
0%
0%

Femenino

Favorable

Febrero 2022; Vol. XVIII N° 1

LITERATURA

1,/1000 a 1/4000
80%
25%
10%
3%

Masculino

Favorable

Tabla 3. Comparacién resultados del estudio con hallazgos encontrados en la literatura.
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Gréfico 1. Distribucion del tamafio de los quistes renales.
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Imagen 1. Imagenes ecograficas de los quistes renales.
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