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RESUMO

O rim € dos érgdos mais frequentemente atingidos com doenga quistica , podendo esta ser
definida como a morbilidade atribuivel & presenca de quistos renais. Os quistos renais surgem
num conjunto muito diverso de anomalias hereditdrias, adquiridas ou do desenvolvimento, ocor-
rendo de forma isolada ou em associag@o a outras alteragBes renais ou sistémicas. Os quistos sdo
cavidades microscdpicas ou macroscépicas anormais, de forma sacular ou fusiforme, revistidas
de epitélio e cheias de liquido. Formam-se a partir dos nefrénios ou dos ductos colectores, com
0s quais podem ou n&o manter ligagdo. O seu aparecimento pode processar-se em qualquer altura
da vida, desde o periodo pré-natal a idade adulta, podendo atingir de forma focal ou difusa um
ou ambos os rins. A patogénese dos quistos renais néo é completamente compreendida, embora
existam indicios de que possa ser causada alteragdes de tipo hiperproliferativo, displdsico, secre-
tor ¢ de remodelagdio da matriz, condicionadas por estimulos de tipo enddcrino, parécrino,
Justdcrino e autdcrino, indutores de alteragdes de tipo obstrutivo determinantes na sua génese e
desenvolvimento.

"SUMMARY
Cystic Disease of the Kidney

The kidney is one of the organs most frequently affected by cystic disease, which can be
defined as the morbidity attributable to the presence of renal cysts. Renal cysts appear in a series
of very diverse hereditary anomalies, acquired or developmental, occurring as an isolated form or
in association with other renal or systemic alterations. Cysts are microscopic or macroscopic abnor-
mal cavities, with saccular or fusiform shape, coated with epithelium and filled with liquid. They
origin in the nephron or the collecting tubules, with which a connection can be maintained or not.
They can occur at any point in life, from the prenatal period to adulthood, and one or both kidneys
may be affected in a focal or difuse form. Renal cyst pathogenesis is not completely understood,
although there is evidence that it may be caused by hyperproliferative displasic secretion and
matrix remodelling alterations, modulated by endocrine, paracrine, juxtacrine and autocrine sti-
muli, which induce obstructive alterations that are determinant in its genesis and evolution.

CLASSIFICACAO

Tendo em conta pardmetros tdo diversos como a
forma de apresentacgdo clinica, o0 momento do apareci-
mento dos quistos e aspectos imagiolGgicos ou da anato-
mia microscépica, vdrias classificagdes tém sido pro-
postas.

Uma das classificagdes melhor conhecidas baseava-se
em estudos anatémicos de microdissec¢do e considera-
va como critério principal a localizagfo dos quistos den-
tro do tubo urinifero!. Infelizmente esta classificagio
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para além de colocar no mesmo grupo situa¢bes mani-
festamente diferentes era de dificil aplicac¢o clinica.

O melhor conhecimento etiolégico e da histéria
natural destas doengas, fruto dos avangos consegui-
dos no dominio da Genética e da Imagiologia (nomeada-
mente a Ecografia) levaram & proposta de novas classi-
ficacbes em que primariamente é feita uma divisdo em
doengas genéticas e nio genéticas e posteriormente as
vdrias formas de doenca quistica s3o classificadas de
acordo com aspectos clinicos, radiolGgicos e patolégi-
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cos2. Serd este o tipo de classificagiio utilizada neste
trabalho.

DOENCAS QUISTICAS GENETICAS

Actualmente estdo identificadas vérias formas de
Doenga Quistica Renal transmitidas de forma autos-
sémica recessiva ou dominante secunddrias a altera¢bes
genéticas em vdrios cromossomas. Estas doengas geneti-
camente transmitidas tém uma incidéncia que oscila
entre 0 comum € O raro.

Doenca Poliquistica Renal (infantil) Autossémica
Recessiva

Doenga de transmissdo genética autossémica recessiva
devido a alteragdes no cromossoma seis. E a segunda
doenga quistica mais frequente na crianga, logo a seguir
ao rim multiquistico. Tem uma incidéncia que oscila
entre 1 em 40 0003 alem 10 0004. Sob o ponto de vista
clinico, esta doenga apresenta um leque diverso de seve-
ridade, em que as formas mais severas se manifestam no
periodo perinatal e as menos severas na idade juvenil. De
uma forma genérica todos os doentes apresentam, em
grau varidvel, lesdes quisticas renais e fibrose hepdtica, €
alguns hipoplasia pulmonar.

Apresentagdo Clinica: em geral, a apresentacdo clinica
depende da idade em que a doenga se manifesta. Quando
o doente é mais jovem, hd um predominio das lesGes
renais, € as lesdes hepdticas sfo leves, quando a doenga
‘se manifesta em idades mais avangadas, as lesdes hepdti-
cas sd0 mais severas e as renais ligeiras.

Quando a doenga se manifesta no periodo perinatal, os
doentes apresentam rins bilateralmente muitissimo
aumentados e duros 2 palpagdo, sendo algumas vezes téo
volumosos que podem tornar o parto impossivel. Mais de
90% dos nefréonios estdo atingidos pela doenga. Muitas
vezes, apresentam problemas respiratérios devido a
hipoplasia pulmonar. Geralmente, estes doentes evoluem
para a morte por urémia e insuficiéncia respiratéria no
primeiro més de vida. Os que conseguem sobreviver
ao primeiro més de vida, se tiverem suporte terapéutico
adequado, tém grandes possibilidades de sobreviver um
ano.

Quando a doenga se manifesta no perfodo neonatal, 0s
rins estio muito aumentados com cerca de 60% dos
nefrénios atingidos, o figado discretamente aumentado
com fibrose periportal ligeira. Evoluem progressiva-
mente para a insuficiéncia renal, podendo sobreviver
entre um e trés anos.

Quando a doenga se manifesta mais tarde, os rins estdo
menos lesados, estando atingidos entre 10 a 25% dos
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nefrénios, havendo rins com aumento varidvel3, em con-
trapartida, hd uma acentuada hepatomegilia e, por vezes,
hipertensdo portal. Estes doentes desenvolvem insufi-
ciéncia renal e hipertensdo de forma mais lenta. Em
geral, os principais problemas clinicos devem-se a lesdo
hepdtica, sobretudo como consequéncia da hipertensdo
portal.

Histopatologia: rins aumentados que mantém a lobu-
lagio fetal, apresentando pequenos quistos infracen-
timétricos subcapsulares que representam uma dilatagdo
generalizada dos tubos colectores. Geralmente, o pedicu-
lo renal, o bacinete e os ureteres sdo normais. A nivel
hepético manifesta-se urna proliferagdo, dilatago e
ramifica¢io dos canais biliares e fibrose periportal de
graus variaveis.

Avaliagéo: a suspeita do diagndstico pode surgir dos
dados ecogrificos de uma ecografia feita durante a
gravidez reforcados pela existéncia de um oligohi-
dramnios. Quer no feto quer no recém-nascido, a eco-
grafia identifica rins bilateralmente muito aumentados
homogéneos e hipericogénicos. O aumento da ecogeni-
cidade resultado do némero elevado de interfaces criadas
pela compactagio dos septos interquisticos. Em situa-
¢Oes duvidosas, pode-se recorrer a outros exames, no-
meadamente 2 TAC e 4 Urografia IV. Excepcionalmente,
pode ser feita uma bidpsia hepdtica. Uma histéria fami-
liar detalhada, cobrindo pelo menos trés geragdes, € fun-
damental aquando da suspeita desta situagdo.

Tratamento: uma vez que nao hd tratamentos cura-
tivos, estes devem visar uma melhoria da qualidade
e sobrevida dos doentes. Assim, deve ser estabelecida
uma monitorizac¢do das fungdes hepdtica e renal, um con-
trolo da hipertensdo arterial e da insuficiéncia cardiaca,
bem como terapéuticas de suporte respiratério. Em
alguns doentes pode ser aconselhdvel uma medicagdo
com quelantes dos fosfatos, eritropoietina, vitamina D,
hormona do crescimento, bem como suporte nutricional
adequado para optimizar o seu desenvolvimento.
Finalmente, a didlise e o transplante podem ser conside-
rados em muitos doentes. Em face da complexidade
destas situagdes, ¢ altamente aconselhdvel que estes
doentes sejam seguidos por Nefrologistas Pedidtricos.

Doenca Poliquistica Renal (adulto) Autossémica
Dominante

Doenga de transmissdo genética autossémica domi-
nante devida a alteragGes genéticas do cromossoma
dezasseisd, responsavel por 90 a 95% dos casos, e do
cromossoma quatro’, responsdvel por cerca de 5% dos
casos; mais raramente pode surgir na sequéncia de uma
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mutacdo espontdnea no préprio doente. Tem uma
incidéncia aproximada de 1 em 500 a 1 em 1 0008. E
uma das principais causas de insuficiéncia renal no adul-
to, sendo responsdvel pela insuficiéncia renal crénica em
cerca de 10% dos doentes em hemodidlise na Europa e
Estados Unidos. Geralmente, a doenga manifesta-se
entre 0s 30 e os 50 anos e mais raramente em idades
jovens. As lesSes renais associam-se frequentemente
quistos no figado, pancreas, bago e pulmdes, bem como
aneurismas no Poligono de Willis, diverticulos do célon
e prolapso da védlvula mitral.

Apresentagdo Clinica: no periodo neo-natal, os
doentes apresentam grande renomegdilia. Quando a
doenca € muito severa, pode dar-se a morte fetal ou pode
existir severas altera¢des respiratérias. Uma grande per-
centagem destes doentes vém a falecer por insuficiéncia
renal e hipertensdo dentro do primeiro ano de vida.

Em criangas cuja sintomatologia aparece apdés o ano
de idade, apresenta uma sintomatologia dependente
das alteracdes renais e da hipertensio, apresentando
geralmente proteindria e hematiria. A identificagdo de
familias com Doenca Poliquistica do adulto e o rastreio
ecografico permitido identificar um nidmero elevado
de criangas assintomaticas. Geralmente, os sintomas ou
sinais s6 se vém a manifestar entre os trinta e os cinquen-
ta anos. Os sintomas principais sdo hematiria (micro ou
macroscopica), dor no flanco, sintomas gastrointesti-
nais, cdlicas renais, hipertensdo e infecgfo urindria.

Histopatologia: os quistos tém dimensdes varidveis,
variando entre poucos milimetros até alguns centimetros
de didmetro, e distribuem-se difusamente pelo cértex e
medula, mantendo comunicag¢des em varios pontos com
o nefrénio. E frequente a hiperplasia epitelial e a for-
macéio de adenomas na parede dos quistos. Apesar destas
alteracbes consideradas como  possiveis percurso-
ras do carcinoma renal, nfo parece haver aumento da
incidéncia em relagdo a da populacio em geral.

Diagnéstico: ¢ fundamental uma histéria familiar
abrangendo pelo menos trés geracGes. Uma ecografia
abdominal que pode revelar quistos nos rins ou noutros
Orgdos. Nalgumas situagdes, a TAC abdominal pode aju-
dar na detec¢do mais precoce de lesdes quisticas a nivel
renal, hepdtico ou pancredtico. Habitualmente, estes
doentes t€m uma urina de baixa osmolaridade, ndo
respondendo a vasopressina nem & restricio hidrica.
Nalgumas circunstincias é possivel recorrer a estudos
citogenéticos para a detecgdo dos defeitos genéticos nos
cromossomas quatro ¢ dezasseis.

Tratamento: € fundamental um controlo adequado
da tensdo arterial, no sentido de preservar os pequenos
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vasos renais, a fungfo renal e reduzir o risco das hemor-
ragias cerebrais. O uso de inibidores da ECA, a restricdo
de sédio e o controlo do peso sdo métodos a usar. Em
doentes com insuficiéncia renal moderada, devem ser
monitorizados os niveis de potdssio e de creatinina,
devendo ser feitas as adaptacOes adequadas dos
inibidores da ECA. Todas as infec¢des urindrias devem
ser tratadas de forma agressiva, e por perfodos mais lon-
gos do que nas pessoas com rins normais. As situagdes
de litfase podem ser tratadas quando necessdrio por
litotricia extracorporal. Na litiase de oxalato de cilcio,
pode ser benéfico o uso de hidroclorotiazida, citrato de
potdssio e 6xido de magnésio. As situagdes de insufi-
ciéncia renal devem ser tratadas por hemodidlise ou
transplante.

Complexo Nefronotise Juvenil — Doenca Quistica
Medular

Trata-se de duas entidades clinica e anatomicamente
similares, mas que t€m no entanto uma forma de trans-
missdo e inicio clinico diferentes A Nefronotise juvenil
tem uma incidénciade 1 em 50 000 nascimentos® e
a Doenga Quistica Medular uma incidéncia estimada de
1 em 100 00010 sendo a primeira uma doenga de trans-
missdo genética autossémica recessiva ligada ao cro-
mossoma dois, e a segunda de transmissio autossémica
dominante.

Manifestacoes Clinicas: ambas causam polidipsia,
polidria, atraso no crescimento, anemia, hiponatrémia e
insuficiéncia renal. As manifesta¢des clinicas iniciam-se
apos os dois anos na Nefronotise Juvenil, evoluindo para
a insuficiéncia renal crénica por volta dos treze anos; a
Doenga Quistica Medular tem inicio clinico cerca dos
vinte anos, evoluindo para a insuficiéncia renal crénica
por volta dos quarenta anos. Algumas vezes, associam-se
a Nefronotise Juvenil alteracGes da retina, do figado e,
mais raramente, do esqueleto e do Sistema Nervoso.

Histopatologia: os rins apresentam-se pequenos e de
superficie granular. Microscopicamente encontram-se
quistos com dimensdes entre um milimetro e um cen-
timetro de didmetro, localizados na zona conticomedular,
tendo como origem os tubos contornados distais e os
tubos colectores. As manifestagGes quisticas encontram-
-se em 85% dos doentes com Doenga Quistica Medular
em 40% dos doentes com Nefronotise Juvenil. Para além
das alteracdes quisticas, ha acentuada nefrite tubulo-
-intersticial, com acentuada infiltragdo de células infla-
matdrias, alterac@o esta que € a principal causadora da
insuficiéncia renal

Avaliacdo Imagiolégica: nos estados iniciais, a
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Urografia IV pode mostrar rins normais ou ligeira-
mente atrofiados € um aspecto radidrio ao nivel das papi-
las, devido 2 estase de contraste nos tubos dilatados. Os
estudos ecograficos mostram rins mais pequenos que o
normal, por vezes a existéncia de quistos na regido corti-
co-medular e uma acentuada hiperecogenicidade como
consequéncia da fibrose tubulo-intersticial. Em situagoes
de diagnéstico duvidoso, a TAC pode ser importante.
Tratamento: desde o inicio, é fundamental um controle
electrolitico, sendo necessdria uma reposigdo adequada
de sédio. Ap6s a insuficiéncia renal estar estabelecida, €
necessario recorrer a didlise ou ao transplante.

Sindromas de Malformacio Miltipla com Quistos
Renais

Esclerose Tuberosa: doenga de transmissdo genéti-
ca autossémica dominante ligada a alteragdes nos cro-
mossomas nove ¢ dezasseis, apresentando uma incidén-
cia calculada entre 1 em 9 000 a 1 em 70 000!l
Classicamente, foi descrita como parte de uma triade que
incluia epilepsia, atraso mental e adenomas sebdceos.
Outras manifestagdes foram posteriormente associadas
a este Sindroma, nomeadamente tumores hamartoma-
tosos a nivel da pele, cérebro, retina, esqueleto, figado,
coragdo, pulmdo e rim. Os hamartomas renais s&o
encontrados em mais de 50% dos casos e devem ser dis-
tinguidos dos quistos renais, que ocorrem menos fre-
quentemente!2.13. Os quistos sdo revestidos de um
epitélio marcadamente hipertréfico, com células hiper-
plésicas de citoplasma eosinofilico, fazendo lembrar o do
tubo proximal. Os quistos renais desenvolvem-se em
aproximadamente 20% dos doentes e frequentemente
sdo identificados na infincia; podem ser causa de insufi-
ciéncia renal em cerca de 5% dos doentes. A hipertensdo
arterial é uma das grandes manifestagdes desta anormali-
dade. Existe um aumento da incidéncia de adeno-
carcinoma renal neste Sindroma, sendo referidas fre-
quéncias da ordem dos 2%!415. Estes carcinomas apare-
cem em doentes mais jovens que o habitual, geralmente
entre os sete € 0s quarenta anos, podendo ser simples ou
miiltiplos, uni ou bilaterais.

Avaliacdo: a Ecografia € 1til na detecgdo de quistos €
hamartomas. A TAC pode ser de extrema utilidade na
deteccdo de lesdes sélidas mais pequenas, como ajuda no
diagnéstico em quistos complicados e ainda na detecgéo
de hamartomas noutros 6rgdos. A MRI deve ser utilizada
no estudo das lesdes cerebrais.

Tratamento: deve ser dirigido as principais compli-
cacdes desta entidade, nomeadamente a nivel do cérebro,
rins e pulmaes.
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Doenca de Von Hippel-Lindau: ¢ uma doenga de
transmissio autossémica dominante devida a alteragio
genética localizada no cromossoma trés, cujas alteragoes
principais sdo hemangioblastoma do cerebelo, angiomas
da retina, quistos do pancreas, rim e epididimo, feocro-
mocitoma e carcinoma renal.

Diagndstico: perante uma suspeita clinica, deve ser feita
uma avaliagio dos membros da familia, € o doente deve
ser submetido a um exame oftalmolégico e uma TAC
abdominal, a efectuar entre os dezoito e os vinte anos.

Histopatologia: quando h4 quistos e tumores, geralmente
sdo muiltiplos e bilaterais. Os quistos podem apresentar um
leque variado de aspectos, indo de um quisto simples com
uma s6é camada de epitélio, passando pelo tipico quisto pro-
liferativo com vdrias camadas de epitélio, terminando no
quisto com projecgdes neopldsticais no seu limen, altera-
¢do a partir da qual se pensa poder evoluir para o adenoma
e posteriormente para o carcinoma. O carcinoma surge
geralmente entre os vinte € os cinquenta anos.

Avaliagdo: o uso conjugado da Ecografia permite um
esclarecimento adequado das lesdes renais € supra-re-
nais. A Angiografia renal pode desempenhar um papel
importante perante uma suspeita de carcinoma, bem
como na detecgéo de tumores miiltiplos € ainda na even-
tual planifica¢do da cirurgia conservadora.

Achados clinicos: os quistos renais sio a malforma-
¢A0 mais comum e encontram-se em 76% dos doentes. O
carcinoma renal ocorre em 35% dos doentes!®:
Geralmente estas lesdes sdo assintomadticas, ainda que
esporadicamente possam causar efeito de massa, dor e
hematiria. O feocromocitoma ocorre em cerca de 7%
dos doentes, e parece estar confinado a familias especifi-
cas. Podem também ainda manifestar sintomatologia
relacionada com a existéncia de hemangioblastomas
do cerebelo, e alteragdes da visdo secunddrias aos
angiomas da retina. Devido 2 alta incidéncia de carcino-
mas renais, estes doentes devem ser sujeitos a uma vigi-
lancia periédica no sentido de detectar e tratar precoce-
mente qualquer tumor.

Tratamento: deve ser feito o tratamento cirdrgico de
qualquer tumor, podendo ir de uma simples nefrec-
tomia parcial 2 nefrectomia radical bilateral, em funggio
da uni ou bilateralidade, dimensdo, multiplicidade e
agressividade do mesmo.

DOENCAS QUISTICAS ADQUIRIDAS
Doenca Multiquistica Renal

Patologia adquirida durante a fase prévia a dife-
renciagdo dos nefrénios, apresenta uma incidéncia de 1
em 4 300 nascimentos, sendo considerada a doenga
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quistica mais frequente na crianga. Histologicamente,
estdo descritos dois tipos: o cldssico apresentando um
aspecto tipico de cacho de uvas, estd associado geral-
mente com ureter pequeno e atrésico!’; no hidronefréti-
co, 0s quistos rodeiam invariavelmente uma pélvis renal
de tipo hidronefrético!8,

Embriologia: a etiologia exacta desta doenga ndo é
totalmente conhecida. No entanto, existem dados que
sugerem que a obstrucdo precoce e completa do blastema
nefrogénico pode condicionar esta entidade.

Apresentagdo Clinica: no passado, o diagnéstico era
efectuado geralmente durante o primeiro ano de vida,
devido a4 presenga de massa abdominal ou infecg¢do
urindria, outros casos eram apenas diagnosticados na
idade adulta ou como mero achado de autépsia.
Actualmente, com o uso generalizado da Ecografia pré-
natal, 71% s@o diagnosticados em idade pré-natal, e s6
14% sdo diagnosticados pela presenga de massa abdomi-
nal. Geralmente, cerca de 18% dos doentes apresentam
alteragdbes da unidade renal contralateral, nomeada-
mente refluxo vesico-ureteral ou anomalia da jungdo
uretero-piélica. Os quistos tém dimensdes diversas,
encontrando-se 0s maiores na periferia.

Avaliac¢do Clinica: a Ecografia é o exame diagndstico
mais frequentemente usado. As principais caracterfsti-
cas ecogréficas desta doenga sfo a existéncia de multi-
plos quistos distribuidos anarquicamente e de varios
tamanhos, com finos interfaces entre os quistos. Dentro
do primeiro més de idade deve ser feito um centigrama
renal, que geralmente evidencia a inexisténcia de qual-
quer parénquima renal funcionante. Em casos de diag-
néstico duvidoso, podera ser utilizada a TAC.

Terapéutica: no passado, a atitude terapéutica cldssica
era a nefrectomia, fundamentada nos possiveis riscos de
infec¢do, malignizagdo, dor, hipertensdo e compromis-
so respiratério. No entanto, actualmente, gracas a um
conhecimento mais adequado desta entidade, nomeada-
mente considerando o baixo risco da morbilidade atrds
referida e tendo em conta que cerca de 50% destas lesdes
regridem dentro dos cinco primeiros anos, a conduta de
terapéutica modificou-se. Tendo em conta estes dados,
€ aceitdvel que o rim multiquistico seja tratado com
seguranca de forma conservadora. Deve ser feito um
seguimento com Ecografia trimestral no primeiro ano e
semestral ou anual até aos seis. Em situagdes de diag-
néstico duvidoso ou em rins de grandes dimensdes,
devem ser submetidos a nefrectomia.

Quisto Multilocular
Trata-se de uma lesdo proveniente do blastema
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metanéfrico, geralmente unilateral, solitdria e multi-
locular, em que os l6culos ndo comunicam entre si ou
com o bacinete, sendo revestidos por epitélio cubside!®.
Os septos ndo contém nefrénios diferenciados, sendo o
restante rim normal. Os l6culos estdo separados por finos
septos fibrosos ligados a uma cédpsula fibrosa que cir-
cunscreve a lesdo, geralmente ndo existindo hemorra-
gia, calcificacdo ou necrose. Geralmente sio de grandes
dimensGes, oscilando entre cinco e dez centimetros,
substituindo por vezes um polo renal. Sdo capazes de
crescer rapidamente, podendo ser detectados em rins que
eram normais poucos anos antes, embora sejam conside-
rados lesdes benignas, podendo estender-se a cdpsula
renal e muitas vezes contendo focos de nefroblastoma,
sarcoma ou carcinoma renal.

Geralmente apresenta dois picos de incidéncia: até aos
trés anos, com predominio do sexo masculino, € aps os
quarenta anos, em que predomina o feminino.

Avaliagdo: deve ser feita por Ecografia e TAC, para o
esclarecimento adequado destas situagses.

Tratamento: o tratamento serd a remogdo cirdrgica
com cirurgia conservadora no adulto. Na crianca, é
importante considerar previamente a normalidade do rim
contralateral, bem como a coexisténcia de lesdes sélidas
com o Quisto Multilocular, ajustando a radicalidade da
cirurgia em fungéo destes pardmetros.

Quistos Simples

E a lesdo quistica mais frequentemente encontrada no
Homem. Podem ser solitdrios ou miiltiplos e estdo cheios
de um liquido similar ao ultrafiltrado do plasma. Sdo
raros na crian¢ca aumentando a sua frequéncia de forma
progressiva com a idade, encontrando-se acima dos 50
anos em 50% dos doentes.

Patologia: podem ser uni ou bilaterais, dnicos ou
multiplos, geralmente com formagdo esférica e
unilocular. Podem localizar-se na cortical ou medular
podendo ter dimensdes que vdo de um a vdrios centime-
tros de didmetro. As paredes sdo tipicamente finas e
transparentes, mas podem tornar-se espessas fibréticas e
mesmo calcificadas, como consequéncia de infecgdes.
Comprimem geralmente o tecido normal adjacente e
estdo revestidos por uma camada simples de epitélio.

Diagndstico: geralmente sfo assintomdticos, sendo
descobertos acidentalmente por Ecografia, TAC ou
Urografia IV efectuados por outras razdes. Podem pro-
duzir dor, hematiria, hipertensio e efeito de massa
abdominal. Podem ou ndo crescer com o tempo e podem
ser complicados com infec¢do, hemorragia e ruptura
espontanea.
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Avaliagdo: os critérios ecogréficos seguros de um quis-
to simples so a auséncia de ecos internos, defini¢do niti-
da, parede fina e com margens bem definidas, boa trans-
missdo das ondas sonoras com consequente ganho poste-
rior e aparéncia esférica ou ovéide. Se algum destes
critérios ndo estiver presente, nomeadamente se exis-
tirem septos intra-quisticos, margens irregulares ou
espessadas e contetido ndo homogéneo ou ecos intraquis-
ticos, deve ser feita uma avaliagio por TAC.

Tratamento: desde que o diagndstico seguro de quisto
simples seja feito, ndo € necessdrio qualquer tratamento
nem seguimento. Quando os quistos condicionam
obstrugdes do excretor, hipertensdo, dor ou infecgio,
devem ser tratados cirurgicamente.

Doenca Quistica Renal Adquirida

Esta entidade foi primeiro descrita por Dunnill et al2l,
que referiram a existéncia bilateral de miiltiplos quistos
corticais ¢ medulares em rins de autdpsia de doentes
submetidos a hemodidlise cronica.

Posteriormente verificou-se que esta doenga se desen-
volve frequentemente em doentes com insuficiéncia
renal crénica em tratamento dialitico. Sdo referidas
incidéncias muito varidveis, em parte devidas aos méto-
dos de diagnéstico utilizados e a duragdo da insuficién-
cia renal, ao fim da qual a avaliacdo é feita. Poste-
riormente verificou-se um aumento de incidéncia de car-
cinoma renal nos doentes em hemodidlise com esta
doenca, sendo referidas incidéncias de seis a vinte
vezes superiores 4 da populagio em geral nos Estados
Unidos e no Japdo, respectivamente.

Histologia: os quistos desenvolvem-se predominan-
temente no cértex, e mais raramente na medula, sendo
geralmente bilaterais. Geralmente, os quistos tém uma
dimensdo de meio a um centimetro, embora alguns pos-
sam atingir cinco centimetros. S&o revestidos por epitélio
plano e estdo cheios de liquido claro ou amarelo.
Nalguns quistos, as células de revestimento apresentam
alteracdes hiperpldsicas, consideradas por alguns autores
como percursoras dos tumores renais. Surgem também
frequentemente adenomas renais, geralmente multiplos €
bilaterais, a maioria com menos de dois centimetros e
meio.

Avalia¢do: em doentes insuficientes renais com
hipertermia, deve ser considerada a existéncia de Doenca
Quistica Renal Adquirida, provavelmente por infeccio
quistica. O estudo ecogréfico mostra geralmente rins
pequenos, hiperecéicos, com quistos de vérios tama-
nhos, alguns deles com calcificagdes da sua parede. A
TAC tem uma maior sensibilidade diagndstica na
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detecgio de pequenos quistos e tumores.

Tratamento: o tratamento dos quistos infectados deve
ser feito por drenagem ou nefrectomia, e o tratamento
dos tumores malignos por nefrectomia radical. Alguns
autores recomendam para os doentes com mais de trés
anos em didlise um rastreio com Ecografia ¢ TAC, e um
seguimento com Ecografia cada seis meses se 0s rins no
tiverem quistos ou tumores, ou por TAC e Ecografia com
a mesma periodicidade se existirem quistos ou tumores
menores que dois centimetros (adenomas)?2. Embora
parega haver uma regressdo dos quistos aps o trans-
plante, e o risco de carcinoma pare¢a diminuir, estdo
contudo descritos casos de carcinoma renal no rim nati-
vo trés a oito anos apés o transplante, justificando a
necessidade de manter o seguimento ecogréfico destes
doentes.

Rim Esponja Medular

Embora, segundo muitos autores, esta anomalia jd
esteja presente no nascimento, o seu diagnéstico geral-
mente s6 é feito na quarta ou quinta década, quando
surgem sintomas relacionados com infecgdes urindrias
ou urolitiase. A frequéncia desta doenga na populagdo
em geral é estimada aproximadamente em 1 em 5 000.
Sob o ponto de vista histolégico, existem dilatagdes dos
tubos colectores de uma ou vdrias papilas, havendo hilat-
eralidade em 70% dos casos. Geralmente, estas
dilatagSes t2m um didmetro de um a trés milimetros,
raramente atingindo os cinco milimetros.

Diagndstico: geralmente, o diagndstico efectua-se
entre a quarta e a quinta décadas de vida. na sequéncia de
uma investigacao efectuada para esclarecimento de algu-
ma das complicagdes mais frequentes nesta situagdo,
nomeadamente hematirias, cdlica ou infecgdo urindria.
Num estudo urogrifico é possivel encontrar rins aumen-
tados com calcificagdes papilares, ductos papilares alon-
gados e dilatados, cheios de urina contrastada e opacifi-
cagio persistente da medula. Dada a dimens&o dos quis-
tos e dos pequenos célculos neles existentes, a Ecografia
nfo é de grande ajuda

Tratamento e Progndstico: o tratamento e especial-
mente orientado para a prevengio e tratamento das com-
plicagdes. Os doentes com litiase podem beneficiar de
uma terapéutica com Tiazidas, mesmo na auséncia de
hipercalcitria, ou em alternativa, com tbstatos inorgani-
cos em caso de ineficdcia ou intolerancia as Tiazidas.

No passado, cerca de 10% dos doentes tinham um
progndstico menos favordvel, evoluindo para a insu-
ficiéncia renal devido aos fenémenos de litiase e de
infecgdo. Devido ao uso de terapéuticas mais eficazes no
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tratamento da hipercalcitiria, da urolitiase e da infecgéo
urindria, a situa¢fio actual é bem mais favoravel.
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