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Introduccion

La formacién de quistes es una respuesta del rindn ante una gran diversidad de injurias, ya
sean de tipo ambiental como genético. El extenso uso de la ecografia hace que en la actuali-
dad se diagnostiquen a un elevado numero de personas quistes renales. El diagnostico dife-
rencial que mas frecuentemente se plantea es el de quistes simples versus poliquistosis renal
autosomica dominante (PQRAD), por ser las dos entidades quisticas mas frecuentes. Pero
existe una gran numero de patologias que dan lugar a quistes renales que van a ser revisadas
en este capitulo. Algunas de ellas son hereditarias mientras que otras no lo son.

Quistes renales simples
Los quistes renales simples, solitarios o multiples, suelen ser inocuos.

Su frecuencia aumenta con la edad, siendo raros en niflos o adultos jovenes y muy frecuentes
en individuos de edad avanzada. Se dice que un 20% de la poblacién tiene quistes a los 40
anos, un 50% alos 50 afnos y un 100% a los 90 anos.

No son hereditarios, pero se sabe poco de la contribucidn de factores genéticos y ambientales
a su formacion.
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Pueden medir unos pocos milimetros o varios centimetros de diametro (Figura 1).

Figura 1. Quiste renal simple

Su pared consiste en tejido fibroso revestido interiormente por células epiteliales de origen tu-
bular.

Su contenido es un liquido seroso cuya composicion quimica es la de un trasudado de plasma.
Pueden contener uno o varios tabiques incompletos.

Presentacion

Generalmente son asintomaticos, aunque los de gran tamafno pueden causar molestias en el
abdomen y en la region lumbar.

Raras veces una hemorragia intraquistica o la rotura espontanea pueden causar dolor agudo
de mayor gravedad. Excepcionalmente, un quiste simple puede causar hematuria microscopi-
ca 0 macroscopica, pero casi siempre existe otra causa de estos signos.

Los quistes localizados en el hilio renal pueden producir la apariencia urografica de obstruc-
cion calicial o hidronefrosis, por lo comun sin trascendencia funcional (gammagrafia renal
dinamica normal antes y después de furosemida).
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Se han descrito casos de hipertension nefrogénica por un quiste intrarrenal que causa com-
presion arterial e isquemia. Otra rara complicacién, mas frecuente en mujeres, es la infeccion
de un quiste, casi siempre por Escherichia coli. El cuadro clinico consiste en fiebre alta, dolor
localizado y a menudo derrame pleural asociado.

Diagndstico

El diagnodstico se realiza mediante ecografia (Figura 2), tomografia axial computarizada (TC)
(Figura 3) o Resonancia Magnética Nuclear (RMN) (Figura 4).

Figura 2. Quiste renal simple (ecografia)
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Figura 3. Quistes renales simples (flecha amarilla). Rifiones (flecha azul)

Tomografia axial computarizada

Imagen cedida por el Dr. Jonathan Herndndez. Fundacié Puigvert
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Figura 4. Quistes renales simples (flecha amarilla) y rifidon (flecha azul)

visualizado por Resonancia Magnética Nuclear en secuencia T2

Imagen cedida por el Dr. Jonathan Hernandez. Fundacié Puigvert

Se utiliza la clasificacién de Bosniak (Tabla 1) para determinar la potencial malignidad de los
quistes renales o los criterios de seguimiento.

Tabla 1. Clasificacidon de Bosniak

Tipo Caracteristicas Contraste Riesgo Malignidad Actitud
Formaciones quisticas benignas, asintométicas. Densidad agua. Anecoicas. Bien delimitadaso. Pared fina y
||sa: sin ta‘blques ni RM: lesién en T1, hiperintensa en T2, homogénea, con pared No realce <1% No seguimiento, ni tratamiento
no identificable.
Quistes benignos de paredes delgadas (< 1 mm). Ocasionalmente tabiques finos y/o minimas L R R
] P . No realce <3% No seguimiento, ni tratamiento
calcificaciones. En general < 3 cm de alta densidad.
Mayormente benignas. Aparicién septos delgados, pared del quiste mas engrosada e irregular. Ocasionales Seguimiento por imagen ¢/6-12 mes.
IIF y . . No realce 5-10% . L " "
calcificaciones o lesiones densas (3 mm) La F indica seguimiento ("follow up")
. i X o X . Masas indeterminadas. Indicacion
Quistes complicados multiloculados o con paredes engrosada. Con calcificaciones y tabiques irregulares y L, N . .,
U} . . . . . . AR Realce, captacion 40-60% quirurgica (nefrectomia o ablacion
gruesos. Contenido heterogéneo. Las lesiones benignas incluyen quistes hemorragicos, infectados. . )
por radiofrecuencia)
Quiste del tipo Ill con sélido intraquisti 3 irregulares, nodulos, tabiques
v independientes Realce, captacion > 80% Requieren Cirugia

La puncion y la aspiracion para examenes citolégicos o bacteriolégicos estan indicadas en la
evaluacién de quistes que no satisfacen completamente los criterios de quiste simple (Bosniak
-1V, y a veces Il).

El tratamiento quirurgico estéa indicado s6lo cuando hay sospecha de malignidad o en caso de
quistes complicados que no pueden tratarse percutaneamente de forma adecuada.

La presencia de multiples quistes simples puede conducir, en ocasiones, a un diagndstico
erroneo de poliquistosis renal autosémica dominante.
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Dada la frecuencia en la poblacion general, es motivo frecuente de consulta por parte de los
médicos de Atencion Primaria a las consultas de Urologia o Nefrologia.

Los criterios de derivacion al Nefrologo/Urélogo orientativos son los siguientes:

o Los quistes que se encuadren dentro de los tipos 1y 2 de la Clasificacion de Bosniak no
requiere derivacion al especialista.

« Eventualmente ante dudas (Bosniak IIF) debe realizarse un seguimiento semestral o anual
con estudios de imagen.

« Ante sospecha de quistes complicados (Bosniak Ill y IV) deben derivarse al Urélogo.

e Ante sospecha de PQRAD (Véase Criterios PQRAD) remitir al Nefrélogo para completar
estudio familiar y eventual tratamiento médico.

En general deben ser remitidos a Nefrologia:

Menores de 30 anos con dos 0 mas quistes, o con sospecha (antecedentes familiares,
criterios por imagen)

Fallo en la funcion renal, alteraciones del sedimento urinario.
Referencia bibliografica

1. Sigmon DF, Shikhman R, Nielson JI. Renal Cyst. [Updated 2020 Mar 24]. In: StatPearls [Inter-
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Displasia renal multiquistica

Con este término se designan las anomalias del desarrollo causadas por una alteracién de la
nefrogénesis normal. La displasia renal multiquistica unilateral es la anomalia congénita mas
frecuente del desarrollo renal. Su incidencia se estima en 1 de cada 4.300 recién nacidos vi-
vos. La histologia se caracteriza por la existencia de tubulos y glomérulos de aspecto primitivo
rodeados de estroma mesenquimatoso con islotes de cartilago; también es comun la presen-
cia de quistes. La displasia renal se asocia, en el 90% de los casos, a anomalias obstructivas
del tracto urinario, cuya importancia determina, por lo general, el grado de la displasia. El rinén
displasico es hipofuncionante y cuando la displasia es bilateral conduce al nifio a la insuficien-
cia renal cronica terminal. Cuando hay una displasia unilateral lo habitual es que el rinén con-
tralateral aumente de tamano debido a la presencia de una hipertrofia compensadora. La
displasia puede ser segmentaria afectando solo a parte de un riidn.
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El rindn multiquistico es una forma extrema de displasia quistica, caracterizada porque la ma-
yor parte del parénquima esta reemplazado por quistes unidos por tejido fibroso. Constituye
una masa de tejido no funcionante de tamano variable, que en ocasiones adquiere un gran vo-
lumen intraabdominal. Suele asociarse a oclusion ureteropiélica o a ausencia ureteral. La dis-
plasia multiquistica es el tipo mas comun de enfermedad quistica en la infancia. La forma bila-
teral es rara y mortal en el recién nacido. La afeccién unilateral es la presentacion mas comun
y habitualmente ocurre como una anomalia aislada. Clinicamente puede manifestarse como
una masa abdominal en el recién nacido. Es mas frecuente en el rindn izquierdo (55% de los
casos) y en varones (ratio 1:1,48). El diagnoéstico diferencial incluye la hidronefrosis, el neuro-
blastoma y el tumor de Wilms. La ecografia abdominal demostrara la presencia de la masa
quistica. La evolucion natural es hacia la involucion total o parcial entre el mes de vida y los 20
anos, siendo el periodo de maxima involucion los primeros 2 afos. Sélo en un 15-28% de los
casos no se produce involucion. A pesar de que 5,4 de cada 1000 pacientes pueden presentar
HTA (especialmente si el rindn contralateral no es normal) y que la infecciones del tracto urina-
rio son mas frecuentes que en la poblacién normal (espacialmente si hay anomalias del tracto
urinario) actualmente no se recomienda la nefrectomia profilactica. No estd aumentado el
riego de malignizacién salvo en casos sindromicos como el Sd de BeckwithWiedemann.

Aunque la displasia suele considerarse una lesion esporadica, se ha descrito una incidencia
familiar como componente de diversos sindromes de malformaciones multiples (sindromes de
Wiedemann-Beckwith, Meckel, Jeune, Zellweger, entre otros) asi como diversos genes
causantes de CAKUT que dan lugar a displasia quistica

Referencia bibliografica

1. Update on Multicystic Dysplastic Kidney. Cardona-Grau D, Kogan BA. Curr Urol Rep. 2015
Oct;16(10):67.

Rinon en esponja

Llamado también enfermedad de Cacchi-Ricci o ectasia ductal precaliciliar o espongiosis re-
nal. Es un trastorno frecuente caracterizado por la dilatacion de la porcion terminal de los
tubulos colectores con quistes limitados a las piramides medulares y, especialmente, las papi-
las renales. Se considera un proceso no hereditario, pero en algunas familias se ha observado
una herencia autosémica dominante. El rindn en esponja puede asociarse al sindrome de Eh-
lers-Danlos y a hemihipertrofia congénita. El tamafo renal es normal o ligeramente aumenta-
do. La escasa frecuencia con que este trastorno se diagnostica durante la infancia sugiere que
es un proceso adquirido y no una anomalia congénita.

Por lo general es un trastorno benigno y a menudo asintomatico. Puede acompanarse de tras-
tornos de la funcion tubular. La complicacion mas frecuente es la formacidn de calculos en las
dilataciones quisticas de los conductos papilares, responsable de episodios de hematuria mi-
croscopica 0 macroscopica y colicos renales. La frecuencia de hipertension e infeccién urina-
ria parece similar a la observada en otros enfermos con nefrolitiasis. Excepcionalmente, enfer-
mos con numerosos episodios de obstruccion, pielonefritis y multiples intervenciones quirurgi-
cas pueden desarrollar insuficiencia renal. El diagndstico se establece por la demostracién

ISSN 2659-2606 - nefrologiaaldia.org/NC-056 Pagina 7 de 8



Nefrologia al dia Enfermedades Renales Quisticas No Hereditarias

mediante urografia de la dilatacién de los conductos papilares (blush papilar, estriaciones li-
neales y formas quisticas en ramo de flores o racimo de uvas). El grado de dilatacion tubular
es muy variable. La presencia de calculos renales en las papilas del rindn en esponja es
caracteristica. No existe un tratamiento especifico.

Referencia bibliografica

1 Gambaro G1, Feltrin GP, Lupo A, Bonfante L, D'Angelo A, Antonello A. Medullary sponge kid-
ney (Lenarduzzi-Cacchi-Ricci disease): a Padua Medical School discovery in the 1930s.
Kidney Int. 2006 Feb;69(4):663-70.

Enfermedad renal quistica adquirida

Es la degeneracion quistica del parénquima renal que ocurre en rinones con insuficiencia renal
terminal, probablemente como consecuencia del estado de uremia prolongado. De alguna ma-
nera el estado urémico proporciona una senal (trastorno metabdlico, acumulacién de un pro-
ducto téxico o factor de crecimiento) que, directa o indirectamente, estimula la proliferacién
del epitelio tubular. La regresion de la enfermedad quistica observada en algunos enfermos
después de un trasplante renal es compatible con esta hipotesis. El epitelio que reviste los
quistes es de tipo cuboidal, a menudo hiperplasico y, en mas del 90% de los quistes, de ori-
gen proximal. Al igual que en la poliquistosis renal autosémica dominante, los quistes se
originan como dilataciones focales del tubulo renal.

Puede preceder al inicio de didlisis y progresar independientemente del tipo de dialisis utiliza-
do. La frecuencia aumenta con el tiempo en didlisis, siendo el mayor riesgo en pacientes varo-
nes, con nefroangiosclerosis o de etnia negra. Afecta a mas de la mitad de los enfermos en
dialisis cronica durante mas de 3 anos. Suele ser asintomatica, pero dos complicaciones pue-
den causar manifestaciones clinicas: hemorragia y degeneracién maligna. La hemorragia re-
troperitoneal, subcapsular, intraquistica o en el sistema colector puede causar dolor o hipoten-
sion grave. Los carcinomas de células renales son cuatro veces mas frecuentes y ocurren a
una edad mas temprana en esta enfermedad que en la poblacion general. Es recomendable
realizar una ecografia renal a todos los pacientes en programas de dialisis de forma periddica.
Obviamente, deben evaluarse aquellos que desarrollan hematuria, dolor abdominal o lumbar,
fiebre, enfermedad sistémica sin explicacidén aparente y antes de recibir un trasplante renal. La
TC con contraste intravenoso es mejor que la ecografia para la deteccion de un carcinoma en
un rifndn con enfermedad quistica. Las lesiones solidas de mas de 2 cm de didmetro requieren
tratamiento quirurgico.

1. Kojima F, Gandhi JS, Matsuzaki I, Iba A, Collier S, Yoshikawa T, Kinoshita Y, Warigaya K,
Fujimoto M, Kuroda N, Morii E, Hara |, Murata SI, Amin MB. Comprehensive Clinicopathologic
Analyses of Acquired Cystic Disease-associated Renal Cell Carcinoma With Focus on Adverse
Prognostic Factors and Metastatic Lesions. Am J Surg Pathol. 2020 Apr 7.
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