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Periodical ultrasound follow-up is our recommendation for MK due to
the results of our serie and from the systematic review of the literature.

KEY WORDS: Multicystic dysplastic kidney; Conservative treatment;
Nephrectomy.

INTRODUCCIÓN

El riñón multiquístico (RM) es la forma extrema no fun-
cionante de la displasia renal, siendo la causa más frecuen-
te de malformación renal congénita quística. Desde su des-
cripción por Spence(1) en 1955, el tratamiento realizado para
esta patología era la nefrectomía sistemática en todos los
casos de aparición de un RM. A partir de la década de los
años ochenta, y como consecuencia de una serie de publi-
caciones en las que se demostraba que el RM presentaba
una tendencia a la involución en la mayoría de casos, se
adoptó una actitud más conservadora: un seguimiento eco-
gráfico periódico del RM cada 6-12 meses(2). Dicho segui-
miento va encaminado a la vigilancia de la posibilidad de
aparición de una de las complicaciones más temidas y, aso-
ciadas por algunos autores al RM: la degeneración neoplá-
sica de los restos del parénquima renal que ha involuciona-
do. Este hecho no ha podido ser demostrado, ya que la publi-
cación de algunos casos de tumores renales en un RM no
conlleva a que éste sea un factor de riesgo para presentar-
lo(3). Tomando este hecho como referencia y gracias a la apa-
rición de nuevas técnicas quirúrgicas menos invasivas, pare-
ce existir de nuevo una tendencia más agresiva en el trata-
miento del RM(4), sin que haya sido demostrado científica-
mente la existencia de aparición de complicaciones, tales
como la degeneración maligna.

Con el fin de tratar de crear evidencia científica sobre la
conveniencia o no de extirpar el riñón multiquístico, hemos
realizado una revisión sistemática de la literatura y realiza-
mos una descripción de nuestra casuística de los últimos 20
años.
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RESUMEN: Con el fin de tratar de crear evidencia científica sobre la
conveniencia o no de la extirpación del riñón multiquístico (RM), se
ha realizado una revisión sistemática de la bibliografía de las últimas
2 décadas, seleccionando los estudios con determinados criterios. Asi-
mismo se analiza nuestra casuística en los últimos 20 años.
Se ha obtenido una tabla de evidencia con 1.082 casos de RM, con un
seguimiento entre 2 y 7 años. Ningún caso malignizó. Las complica-
ciones han sido infección urinaria (IU) en un 5% e hipertensión arte-
rial (HTA) en un 0,7%. En nuestra serie (68 casos) se realizó nefrec-
tomía en 10 casos. El 82% desaparecieron totalmente (66,6% antes
de los 5 años y 15,6% entre los 5 y 15 años de seguimiento). El 18%
involucionó parcialmente. No ha aparecido ningún caso de maligniza-
ción, limitándose las complicaciones a IU (6) e HTA en un caso.
El seguimiento ecográfico periódico en el RM continúa siendo la apro-
ximación terapéutica más razonable según los resultados de nuestra
serie y de la revisión sistemática de la literatura relacionada. 
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MULTICYSTIC KIDNEY: IS THERE ANY NEW SCIENTIFIC EVIDENCE

TO RECOMMEND NEFRECTOMY?

ABSTRACT: With the aim to create a scientific evidence of the conve-
nience or not of removing the Multicystic Kidney (MK), a systematic
review has been done over the last 20 years, selecting those articles with
determinant criterions. Our experience has been also evaluated.
We have obtained an evidence table of 1082 MK, with a follow-up from
2 to 7 years. No case degenerated. The complications were: urinary tract
infection(UTI) in 5% and hipertensión(HTA) in 0.7%. In our serie (68
cases): nephrectomy was done in 10 cases. 82% completely involved
(66.6% before 5 years and 15.6% from 5 to 15 years of follow-up). 18%
involved partially. No case degenerated. The complications were UTI (6
cases) and HTA in one.
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MATERIAL Y MÉTODOS

Para la revisión sistemática se ha realizado una búsque-
da de la base Medline a través del servidor Pubmed entre los
años 1985-2004. Las palabras clave que se utilizaron para
la búsqueda fueron: renal multicystic kidney. Se repitió la bús-
queda añadiendo las palabras follow-up, conservative mana-
gement y nephrectomy sin que se encontraran nuevos estu-
dios relevantes. Se restringió la búsqueda a artículos en espa-
ñol e inglés. No se incluyeron estudios publicados sólo en
forma de resumen.

Los criterios de inclusión de los estudios se especificaron
de antemano y fueron los siguientes:
1. Estudios limitados a pacientes (niños con edad inferior a

18 años) con riñón multiquístico unilateral.
2. Estudios con un seguimiento evolutivo de la patología

superior a los 15 meses.
3. Estudios con diseño de serie de casos o revisión.

Dos investigadores de forma independiente han revisado
los resúmenes, obteniéndose 19 que cumplían los criterios de
inclusión anteriormente citados.

De estos 19 artículos, se ha obtenido una tabla de evi-
dencia que recoge una serie de datos de todos o la mayoría
de artículos: el número de casos; la media de seguimiento; el
número de casos que ha seguido tratamiento conservador y
quirúrgico; las complicaciones aparecidas en los casos con
tratamiento conservador y el número (porcentaje) de invo-
lución parcial y total que han presentado los RM con segui-
miento.

La calidad de cada estudio ha sido evaluada según los
cuestionarios para el análisis de estudios observacionales tipo
serie de casos de la CRD (Centre of Reviews and Dissemi-
nation). CRD Report Number 4. Undertaking systematic
reviews of research on effectiveness (2nd edition), March
2001. www.york.ac.uk/inst/crd/]

Asimismo, se ha realizado una revisión de nuestra casuís-
tica en los últimos 20 años, obteniéndose durante este perí-
odo 68 casos de riñón multiquístico unilateral. De ellos, se
ha analizado su seguimiento ecográfico hasta su involución
(total o parcial) o bien hasta su intervención quirúrgica. Se
describen las indicaciones quirúrgicas y las complicaciones
que han aparecido en algunos casos de RM que han seguido
tratamiento conservador. 

RESULTADOS

Como resultado de la búsqueda bibliográfica se han obte-
nido 19 artículos(3,5-22) que cumplían los criterios de inclusión
establecidos por los investigadores previamente. La mediana
del número de casos es de 30 (rango de 7 a 441 casos por artí-
culo) y la mediana de las medias de seguimiento son los 33
meses (rango de 15 a 65 meses). En la tabla I se resumen
las características de dichos estudios.

Con todos los estudios se obtiene inicialmente un total de
1.099 casos de RM, de los que se han eliminado aquellos que
no tenían seguimiento, por lo que quedan 1.082 RM.

De los 1.082 casos de RM, 332 recibieron tratamiento
quirúrgico. La principal indicación quirúrgica fue el hecho
de que se trataban de RM, por lo que se practicó nefrectomía,
mayoritariamente, durante el período neonatal o durante los
primeros 6 meses de vida. En otros casos, las dudas ecográ-
ficas del RM frente a otras patologías, la compresión del RM
por su gran tamaño, el aumento del tamaño del RM o su fal-
ta de involución fueron otras de las causas para realizar la
intervención.

Por otra parte, 750 casos de RM siguieron un tratamien-
to conservador que consistía en controles ecográficos perió-
dicos. De todos ellos, sólo 43 (5,7%) presentaron complica-
ciones: 38 (5%) presentaron infección urinaria (ITU)/pielo-
nefritis y 5 (0,7%) hipertensión arterial (HTA), siendo en 3
de ellos de forma transitoria.

Un paciente con síndrome de Bechwith-Wiedeman, pre-
sentó un hepatoblastoma durante su seguimiento que preci-
só de hepatectomía parcial y se aprovechó la laparotomía para
realizar la nefrectomía del RM.

Sólo en dos casos, durante el examen anatomopatológi-
co de las piezas quirúrgicas de nefrectomía, aparecieron focos
in situ de nefroblastomatosis en uno y de Wilms en otro caso.
Ninguno de los 750 pacientes que habían seguido tratamien-
to conservador había desarrollado ningún tipo de neoplasia
renal.

Para el análisis del porcentaje de involución que han pre-
sentado estos pacientes, sólo se dispone de datos en 17 de los
19 artículos, por lo que se realiza una valoración sobre un
total de 448 RM: un 47% ha involucionado parcialmente
dependiendo del período de seguimiento de cada artículo; un
33% lo ha hecho totalmente desapareciendo en los segui-
mientos ecográficos, y en un 20% es desconocido por falta
de datos en los artículos.

En cuanto a la revisión de nuestra casuística, los resul-
tados obtenidos han sido los siguientes: 68 casos de RM en
las últimas dos décadas destacando 54 casos que fueron de
diagnóstico prenatal, sobretodo en los últimos 15 años, don-
de ha existido un auge de la ecografía prenatal para las mal-
formaciones congénitas. Las malformaciones urológicas aso-
ciadas han sido: hidronefrosis 10, ureterocele ipsilateral 4 y
contralateral 3, ectopia renal 2, reflujo vesicoureteral (RVU)
ipsilateral 2 y contralateral 14.

En 10 de los 68 casos (14,7%) se ha realizado tratamien-
to quirúrgico con las siguientes indicaciones quirúrgicas: 3
casos con ITU de repetición; 3 casos a petición familiar; 2
casos por aumento del tamaño del RM, y otros 2 casos por
dudas ecográficas.

El resto de casos (85,3%) han seguido tratamiento con-
servador con un período de seguimiento muy variable (1-15
años). En el 82% de los casos el RM ha involucionado total-
mente: el 66,6% lo ha hecho antes de los 5 años y el 15,6%
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entre los 5 y 15 años de seguimiento. El 18% de los casos de
RM ha involucionado de forma parcial en un seguimiento
inferior a los 5 años.

Las complicaciones aparecidas en los casos de RM que
han seguido tratamiento conservador han sido: 6 casos de ITU
aunque en 4 de ellos estaba asociado a RVU contralateral y
un caso de HTA que se ha controlado de forma médica.

No ha aparecido ningún caso de malignización en las pie-
zas quirúrgicas de las nefrectomías ni en los casos que han
seguido tratamiento conservador.

DISCUSIÓN

El riñón multiquístico es la forma de enfermedad displá-
sica renal más frecuente en la infancia dando lugar a un riñón
sin configuración reniforme y apariencia de «racimo de uvas»
con poco estroma entre el diferente tamaño de los quistes. Su
etiología es desconocida aunque existen dos teorías: la pri-
mera citada por Hildebrandt (1894)(23) en la que existe un fallo
de la unión del muñón ureteral con el blastema metanéfrico,
produciéndose una dilatación quística posterior, y la segun-
da, propuesta por Felson y Cussen (1975), en la que se pos-

tula que el RM sería una forma extrema de hidronefrosis
secundaria a la atresia ureteral o de la pelvis renal y que fre-
cuentemente son situaciones concomitantes(24). Es frecuente
su asociación con malformaciones urológicas en el lado con-
tralateral, sobretodo con el reflujo vesicoureteral (3-12%)(11)

y la estenosis pieloureteral (18-43%)(12), por lo que es reco-
mendable la realización de una cistografía a todos aquellos
pacientes con RM.

Respecto al porcentaje de involución del RM que se ha
demostrado por los diferentes artículos de la revisión es muy
variable y está determinado por el período de seguimiento
que se haya realizado. A partir de la bibliografía revisada se
ha obtenido una involución parcial en el 47%, total en el 33%
y 20% desconocida. Al comparar dichos datos con los de
nuestra revisión, observamos que en nuestra serie existe un
porcentaje mucho más elevado en cuanto a la involución sufri-
da por el RM, debido a que el seguimiento realizado es lar-
go (15 años), por lo que pensamos que la tendencia del RM
es a involucionar. En muchas ocasiones el seguimiento que
se realiza es corto y ante la persistencia del RM, se decide
la práctica de la nefrectomía.

Una de las complicaciones atribuidas al RM es la hiper-
tensión arterial (HTA). En la literatura existen unos 18 casos

Tabla I Tabla de evidencia del RM

Nº Autor/año Nºcasos Seguimiento Nº casos tto. Complicaciones Tasa involución Evaluación
medio conservador/ tto. conservador parcial/total

quirúrgico

1 Avni, 1987 13 18 m (1-36m) 8/1 1 Hepatoblastoma 5(55%)/2(22%) 3/3
(Bechwith-Wiedeman)

2 Gordon, 1988 23 15 m 14/7 0 6(54%)/2(18%) 2/3
3 Vinocur, 1988 30 33,5 m 21/9 1 HTA 16(76%)/2(9,5%) 4/4

1 PNA
4 Orejas, 1992 24 32 m 12/12 3 ITU 3(25%)/9(75%) 5/5
5 Rickwood, 1992 44 36 m (14-72 m) 38/5 0 9(27%)/10(30%) 4/3
6 Strife, 1993 81 30,5 m 48/25 0 32(67%)/7(15%) 4/5
7 Wacksman, 1993 441 1 m - >5 a 260/181 12 ITU (asociado RVU) 5/5
8 Al-Khaldi, 1994 30 28 m (2 – 84 m) 28/2 0 8(44%)/ 3/3
9 Navascues, 1996 7 5 a 2/5 2 ITU 1(50%)/0 0/0
10 Rottenberg, 1997 55 32 m (2-69m) 41/14 3 ITU 18(32%)/22(39%) 5/5
11 Kessler, 1998 23 28,5 m (3-60 m) 19/4 0 3(15,7%)/14(73,6%) 4/5
12 Perez, 1998 49 42 m 37/12 0 3(8%)/25(67%) 4/4
13 Heymans, 1998 33 24 m 27/6 0 20(60%)/7(21%) 4/4
14 Feldenberg, 2000 28 5,4a 28/0 5 ITU 6/6
15 Oliveira, 2001 20 33m (7-91m) 20/0 0 13(68%)/4(21%) 5/4
16 Okada, 2003 10 42 m (17-125m) 8/0 1 ITU 3(38%)/3(38%) 4/4
17 Kuwertz-Broeking, 2004 97 44,3m (15-115 m) 80/17 7 ITU (4 PNA) 45(60%)/19(25%) 4/3

2 HTA transitorias
18 Ylinen, 2004 48 46 m 16/32 0 35(73%)/13(27%) 3/3
19 Rabelo, 2004 43 42m (12-156m) 43/0 4 ITU 30(70%)/8(19%) 5/5

2 HTA
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de HTA asociada al RM, de los cuales en sólo 6 remitió la
HTA tras la realización de la nefrectomía(13,25). Según el regis-
tro de la AAP (American Academy of Pediatrics) de RM, sólo
6 casos presentaron HTA cuya causa era dudosa(24). Por tan-
to, se puede deducir que la HTA ocurre de forma muy infre-
cuente en el RM, y que puede o no normalizarse tras la nefrec-
tomía. Su incidencia es tan baja que no justifica la nefrecto-
mía de forma sistemática.

Pero la razón más importante para la práctica de la
nefrectomía de forma sistemática en los RM es el posible
riesgo de malignización que pueden presentar estos riñones
según la literatura. En total, existen unos 17 casos en toda
la literatura mundial de malignización sobre un «irrecono-
cido» RM previo(3,13,18): 10 tumores de Wilms, 5 carcinomas
renales, un tumor embrionario y un «tumorlet» de Wilms.
Sin embargo, muchos de estos tumores pueden presentar un
componente quístico, y eso puede conducir al error de pen-
sar que anteriormente ese riñón haya sido un RM sobre el
cual se ha asentado una neoplasia. Beckwith(26) realizó una
revisión de aquellos artículos en los que se exponía la apa-
rición de un tumor de Wilms sobre un RM y, tras el análi-
sis de anatomía patológica, sospechó que estos tumores se
desarrollaban sobre riñones quísticos o displásicos sin tener
que ser necesariamente un RM. En la anatomía de muchos
casos descritos como tumor de Wilms, no se confirmó his-
topatológicamente y, en cambio, sí se comprobó la presen-
cia de restos nefrogénicos. Se estimó la incidencia de res-
tos nefrogénicos en un RM del 0,25-0,5% (5 veces mayor
que en la población general)(3,24). Sólo existen dos artícu-
los(27-28) en el que el tumor de Wilms se desarrollará sobre
un RM descrito previamente como tal.

La incidencia del tumor de Wilms en la población gene-
ral es aproximadamente del 0,01% (1 de cada 8.000-10.000)
y, según algunos estudios(3,11,29) el riesgo de presentar un
tumor de Wilms en un RM es de 3 a 10 veces mayor (0,03-
0,1%) lo que coincide por lo estimado por Beckwith(30) en
que el riesgo de presentar un tumor de Wilms es unas 5 veces
mayor en un RM. Según Wacksman, y teniendo en cuenta
que hasta el año 1993 sólo habían aparecido 6 casos de
malignización en un RM y que 3 se produjeron en edad
pediátrica, serían necesarias 8.000 nefrectomías para pre-
venir un tumor de Wilms. Por otro lado, utilizando la esti-
mación realizada por Beckwith sería necesario realizar unas
2.000 nefrectomías de RM para prevenir un tumor de
Wilms(24). En cuanto a la mortalidad secundaria al tumor de
Wilms, se tendrían que extraer 20.000 RM para salvar una
vida debido a la buena respuesta que presenta dicho tumor
a la quimioterapia(11).

A pesar de todo ello, existe la tendencia a la extirpación
del RM gracias a la aparición de nuevas técnicas quirúgicas
menos invasivas y, supuestamente menos agresivas aunque
no exentas de complicaciones. Koyle(4), Ehrlich(31), Navas-
cues(13) aconsejan la realización de dicha técnica en los RM.
Emmert(32) realizó una mejora de la técnica en 1994.

CONCLUSIONES

Al plantear las conclusiones sobre un tema tan contro-
vertido como es la actitud terapéutica ante el RM, hay que
tener en cuenta que los artículos revisados generan poca evi-
dencia científica ya que se tratan de series de casos (series de
incidencia), pero son sobre los cuales tenemos que tomar las
decisiones sabiendo que no existen otros mejor planteados en
la literatura médica. A la espera de dichos artículos podemos
concluir que el riesgo de malignización de un RM es muy
bajo (0,1%) así como la incidencia de HTA. Por tanto, con-
sideramos que la nefrectomía no está indicada en todos los
casos de RM y que se aconseja una actitud expectante con
control ecográfico periódico.

Por otra parte, la aparición de las nuevas técnicas supues-
tamente menos invasivas no justifica la nefrectomía de for-
ma sistemática al no existir ningún cambio en las indicacio-
nes terapéuticas del RM.
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