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RESUMO

Na revisdo de 63 casos de nefrectomias, identificaram-se 22 casos de displasia total e 5 casos de
displasia segmentar. Procedeu-se & sua revisdo anatomo-clinica. No primeiro grupo verifica-se predomi-
nio do sexo masculino e o diagnédstico foi efectuado até aos dois anos de idade em 75% dos casos. A
forma de apresentagio mais frequente foi a infec¢8o urindria; no periodo perinatal € até ao 1." ano de
vida, a ecografia pré-natal foi diagnéstica em 4 casos e identificou-se massa abdominal em 5 lactentes.
A hipertensdo arterial surgiu como quadro inicial num recém-nascido. O niimero de anomalias ipsilate-
rais do trato urindrio inferior registou-se em 12 criangas e 0 de anomalias do trato urinario contralateral
em 2. Verificaram-se 3 casos de anomalias extra renais de tipo minor associadas. O exame morfoldgico
revelou 13 displasias multiquisticas e 9 displasias sélidas. A associagdo com alteragdes inflamatérias foi
de 80% dos casos, sendo mais elevada nas displasias sélidas. Identificou-se cartilagem metaplastica num
caso. No segundo grupo a idade das criangas variou entre 27 semanas dergesta¢éio € oito anos. Em todas
foi encontrada duplicidade pieloureteral completa e ureterocelo em 4 casos. Os aspectos histomorfolégi-
cos nas 4reas afectadas foram semelhantes aos do grupo anterior com um grau de inflamagio muito
marcado. Reveem-se mecanismos etiopatogénicos destas situagles e relembra-se a importancia do seu
diagnéstico a fim de evitar as suas complicagdes.

SUMMARY
Renal dysplasia: Clinicopathological review

Histology records from 63 nephrectomies were reviewed; 22 patients had unilateral totally dysplas-
tic kidneys and 5 had polar or segmental dysplasia. A clinicopathological study of these cases was
undertaken. In the first group, there was a slight male preponderance and 75% of the patients presented
were under two years of age. Urinary tract infection was the most common complaint, 4 patients were
diagnosed in utero by ultrasound and 5 infants presented an abdominal mass. Hypertension was docu-
mented in a newborn baby. Ipsilateral lower urinary tract anomalies were found in 12 patients and
those of the contralateral kidney in 2 children. There were 3 cases of extrarenal anomalies. Histological
examination revealed 13 cases of multicystic dysplasia and 9 of solid dysplasia. Metaplastic cartilage
was found in | case. In the group of segmental dysplasia, age ranging from 27 weeks’ gestation to 8
years, at the time of the diagnosis. They all had duplex kidneys and 4 had ureterocele. Histological
study in these cases was similar to the one found in the previous series, although superimposed inflam-
matory changes were more pronounced. Some of the theories regarding the pathogenesis of this disor-

der are reviewed and the importance of its diagnosis is emphasised.

INTRODUCAO

A designagdo de rim multiquistico foi utilizada de forma
indiferenciada com rim poliquistico até 1955, quando Spence
propds o seu uso distinto e aplicado a entidades diferentes !.

Constitui o prototipo para todas as formas de displasia
renal e define-se como a presenga de quistos renais em asso-
ciagdo com elementos displasicos, podendo as dimenses dos
quistos ser varidveis e constituir rins volumosos com redugio
do parénquima ou quistos microscépicos ou ausentes e

maior desenvolvimento do parénquima. Estes dois aspectos -

correspondem a variedade de doenga quistica tipo Ila e IIb
respectivamente, assinalados por Potter2 e apesar da disse-
melhanga morfoldgica, representam a mesma entidade cons-
tituindo variagBes de displasia renal.

E a forma de doenga quistica renal mais comum na
crianga * ¢ antes do uso generalizado da ecografia pré-natal,
era a causa mais frequente de massa abdominal palpavel no
recém-nascido. Atribui-se-lhe uma incidéncia de 1 caso em
4500 nascimentos .

O diagnéstico de displasia renal baseia-se em critérios his-
tolégicos, embora possa ser sugerido pela observagio
macroscopica. A displasia renal pode ser difusa, segmentar e
focal. Na maioria dos casos apresenta um atingimento unila-
teral, podendo esporadicamente ser bilateral; pode ter dife-
rentes graus de gravidade e tem expressdo maxima na
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sindrome de Pottér (sequéncia de oligohidrimnios) que é
dificilmente compativel com a vida. A displasia renal bilate-
ral foi encontrada em 2% duma série de mortes perinatais 3,

A contribui¢do da displasia renal para a insuficigncia renal
na crianga pode atingir 50%, quando considerada em con-
junte-eom nefropatia de refluxo *. O seu diagndstico efectua-
-se em cerca de 809% dos casos até aos dois anos de idade e
em casos isolados foi detectado pela primeira vez na idade
adulta 6.7,

Apesar da relativa frequéncia desta situagfo, a sua patogé-
nese ¢ ainda controversa, mantendo-se em estudo os factores
responsaveis pela perturbagdo da diferenciagdo metanéfrica
que tem como resultado final a presenga de elementos estru-
turais ndo incluidos na nefrogénese normal.

A presente série de displasias tem como objectivo, a sua
documentagdo sob o ponto de vista clinico e morfolégico e
permite uma revisdo comparativa dos mecanismos subjacen-
tes 4 sua patogénese e que foram ji apontados para outras
séries 35,

MATERIAL E METODOS
A revisdo de 63 casos de nefrectomias enviadas para

exame anatomopatoldgico e efectuadas no Hospital de D.
Estefania no periodo compreendido entre 1983 ¢ 1990, per-



mitiu identificar 22 casos de displasia total unilateral e 5
casos de displasia segmentar.

Os processos clinicos destas criangas incluindo os exames
radioldgicos e ecograficos foram revistos e relacionados com
os respectivos dados anatomopatoldgicos.

As pegas de nefrectomia foram sujeitas a observagdo
macroscopica apds a qual os fragmentos biopsados foram
fixados em formol a 10% tamponado (fosfato mono-
-dissédico) incluidos em parafina, seccionados em micré-
tomo tipo Minot com 6 micra de espessura e fizeram-se
coloragdes de rotina e especiais nos casos em que estiveram
indicadas. Nio foi feito estudo seriado de toda a pega opera-
toria em virtude de se querer conservar o material com as
relagdes antdémicas in situ.

A fotografia foi realizada com méaquina fotografica semi-
-automdtica e acoplada a microscépio binocular Leitz. A
pelicula utilizada foi kodak de sensibilidade 100 ASA.

O critério usado para classificar as displasias renais foi a
identificagdo de ductus primitivos com anéis de mesenquima
circundante. A presenga de focos de cartilagem ndo foi con-
siderada critério de displasia renal porque pode ser obser-
vada mesmo em rins ndo displasicos; também a sua auséncia
ndo excluiu o diagndstico de displasia nos fragmentos obser-
vados 3. Tubulos e glomerulos primitivos foram igualmente
valorizados em fungdo das restantes alteragbes encontradas,
dado que podem constituir fendmenos reparativos em situa-
¢bes de cicatrizes e infartos ¢ ndo corresponderem a
displasias.

RESULTADOS

Os resultados clinico-radioldgicos da revisdo das displasias
totais e das displasias segmentares foram considerados em
separado a fim de facilitar a sua discussdo posterior. Os
dados antomopatoldgicos sdo analisados em conjunto e de
forma comparada para os dois grupos.

Foram identificados 22 casos no primeiro grupo e S casos
no segundo.

Displasias Totais — A idade das criangas com displasia
renal situou-se entre 27 semanas de gestagdo e oito anos, a
data do diagndstico. A sua distribui¢do segundo os grupos
etdrios estd representada no Quadro 1. Verifica-se que 75%
dos casos foram diagnosticados até aos dois anos de idade.

Registaram-se 14 casos no sexo masculino e 8 no sexo
feminino. O rim mais afectado foi o esquerdo. A forma de
apresentagdo clinica das displasias renais totais é resumida
no Quadro 2.

QUADRO | —Idade de diagnéstico nas displasias renais

Pré-natal

Neonatal (até 28 dias)

28 dias-1 ano

1 ano-2 anos

2 anos

Total 2
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QUADRO 2— Apresentagio clinica nas displasias renais

Diagnoéstico ecogréfico pré-natal

InfecgBo urindria

Massas abdominal

Hematiria

Hipertensio arterial

Total 2

N =N wULooh

O caso de hipertensdo arterial como forma de apresenta-
¢do verificou-se no periodo neonatal. No entanto, o niimero
de criangas com elevagio de renina sem hipertensio foi supe-
rior — 4 casos. O diagnéstico de hipertensio arterial no
decurso do follow-up antes da nefrectomia, registou-se em 3
€asos.

A hematuria macroscdpica surgiu em associagdo com
nefrolitiase e traumatismo renal, ambos em criang¢as com
0ito anos.

A massa abdominal foi encontrada no periodo neonatal
em 2 casos e os restantes até ao ano de idade.

A infecgdo urinaria constitui a forma de apresentagdo
mais frequente. registando-se a maioria entre os 3 meses e 0s
6 anos. Surgiu ainda como complicagio em niimero elevado
de casos, atingindo no total, 70% das displasias totais.

A associagdo de displasias renais com anomalias do trato
urinario ipsilaterais foi encontrada em 12 casos e estdo refe-
ridas no Quadro 3.

QUADRO 3 — Anomalias ipsilaterais do trato urindrio inferior

Estenose uretral 5
Ostium inexistente |
Ureterocelo com RVU 2
Duplicidade pielocalicial completa 1
Duplicidade ureteral incompleta I
I
1
2

Sindrome de jungio
Diverticulo da bexiga
Total 1

As anomalias do aparelho excretor contralateral
limitaram-se a 2 casos de refluxo vesicoureteral, acompanha-
dos de hidronefrose pielocalicial.

Em todas as criangas, a fung¢do renal era normal com
excepgdo de | caso de insuficiéncia renal de grau ligeiro ins-
talada a partir dos 15 anos. A crianga tinha diagnostico de
displasia renal desde os 8 anos manifestada por hematdria
macroscopica e nefrolitiase; o pai era também insuficiente
renal crénico em hemodialise e a etiologia da insuficiéncia
renal era nefrolitiase.

As anomalias extra-renais identificadas sdo em ntimero de
3, todas de tipo minor; estdo descritas no Quadro 4.

QUADRO 4-— Anomalias extra-renais em associagfio com displasias

Sindactilia e pés em pinga 1
Criptorquidia e naevus miiltiplos !
Estenose hipertréfica do piloro 1
Total 3

Dos exames complementares efectuados, consideraram-se
a urografia de eliminagfo, a ecografia renal e a cistografia
miccional.

No 1.° exame o déficit ou a auséncia de fungiio do rim
afectado foi o resultado mais comum. A ecografia renal per-
mitiu identificar displasia multiquistica em 2/3 dos casos,
propondo nos restantes o diagndstico diferencial entre rim
hidronefrético e displasia renal. A associagio dos dois
exames tem pois valor diagnéstico importante.

A cistouretrografia miccional permitiu identificar o
refluxo vesicoureteral ipsi e contralateral nos casos ji
referidos.

Displasias Segmentares — Os restantes resultados clinico
radiolégicos estdo resumidos no quadro 5.

Verificou-se em todos os casos a associagio com duplici-
dade pieloureteral completa, com envolvimento da zona dre-
nada pelo ureter ectopico. Registou-se ainda, a existéncia de
ureterocelo em 4 casos com consequente refluxo
vesicoureteral.

Em todos os casos houve infec¢do urindria associada
como quadro inicial ou como complicagdo. Em duas crian-
cas diagnosticou-se hipertensio arterial.
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Fig. 4— Rim multiquistico, com quistos de epitélio achatado, de
dimensdes véarias e localizagdo cortical. (H&E X 100).

Foi identificada cartilagem metaplastica, distribuida por 3
focos subcapsulares num caso (Fig. 5).
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Fig. 5— Cartilagem metaplastica subcapsular e tubos primitivos.
(H&E X 250).

A associa¢do com outros elementos ditos primitivos como
glomerulos e tubulos fetais foi muito frequente e em geral
eram observados nas zonas displasicas. Registaram-se 2
casos com dilatagdio quistica com origem nos glomerulos
(Fig. 6).

A hipertrofia do aparelho justa glomerular foi notada em
2 casos que clinicamente apresentavam hipertensdo arterial.
As criangas que tinham igualmente hipertensdo arterial ou
valores aumentados de renina, tinham aspectos histolégicos
com desorganizagdo estrutural tio marcada que néo foi pos-
sivel identificar glomerulos e aparelho justaglomerular
correspondente.

A associaciio com processos inflamatdrios foi encontrada
em 809% dos casos, registando-se um predominio de elemen-
tos mononucleares. Esta relagio foi mais elevada para as dis-
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Fig. 6—Pseudo quistos com origem nos glomerulos. Observa-se o
colapso do tufo glomerular junto ao polo vascular e alguns glomeru-
los total e parcialmente higfinizados. (H&EX100).
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plasias sélidas em que se verificou uma associagdo com
inflamacdo na totalidade dos casos. No grupo das displasias
multiquisticas, a inflamagfo foi observada em 45% dos casos
(Fig. 10).

Os aspectos histomorfoldgicos das displasias segmentares
sdo sobreponiveis aos anteriores, notando-se um maior grau
de inflamagiio e areas mais extensas de parénquima renal
estruturalmente normal.

DISCUSSAO

A displasia renal ndo constitui uma malformacio especi-
fica, mas um grupo de malformagdes com vérios graus de
alteragdo funcional e estrutural.

A série de displasias renais apresentada, reflecte essa varie-
dade clinico-patolégica. Ainda que se reporte apenas a dis-
plasias unilaterais, dado que todo o material disponivel
provinha de nefrectomias e ndo de autopsias, condicionando
desta forma alguns resultados como a asssociagdo com
outras anomalias congénitas, o nimero total de displasias é
apreciavel face a outras séries consultadas e coligidas em
tempos superiores >.

A embriogénese comum para todas as formas de displasia
renal faz supor um mecanismo semelhante na inducdo de
aspectos tdo diversos como displasia sélida e displasia multi-
quistica, pelo-que serfio analisados conjuntamente.

Nesta série, verificou-se uma incidéncia de displasia renal
mais marcada no sexo masculino, ao contrario dos resulta-
dos apontados na literatura revista € que mostram igual pre-
ponderancia nos dois sexos3. O rim mais afectado foi o
esquerdo, como ¢ habitualmente descrito.

Registou-se um nimero de 5 casos de hipertensdo arterial.
secundaria ao aumento de renina e com hiperplasia do apa-
relho justa glomerular documentada em 2 casos. Este
numero é ligeiramente superior ao que foi encontrado para
outras séries % A diminui¢io da perfusfio arterial do rim dis-
plasico pode ser o factor responsavel e podera lesar o rim
contralateral. Esta complicagio pode ainda sobreviver a
longo prazo e constitui uma das razdes que determinam a
opgdo pela nefrectomia do rim displasico na crianga 4,

A associagdio com processos de pielonefrite é elevada
(80%) e é um fenémeno reconhecido para outras séries’. A
inflamac¢do raramente afecta os focos displédsicos, visto que
estes tém uma fun¢io nula ou muito reduzida; implica ainda
um ureter patente, refluxivo ou obstrutivo que proporcione
estase urindria a montante. O ureter pode também ser atré-
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sico ou com um ostium inexistente, como um dos casos refe-
ridos nesta série.

O nimero de malformacdes ipsilaterais do trato urindrio
(50%) ¢ ainda concordante com a revisdo bibliografica e é
um aspecto relacionado com a patogénese das displasias
renais. De facto, a frequéncia das formas de displasia renal
obstrutiva constitui o fundamento para considerar a displa-
sia como um processo secunddrio ¢, Esta teoria, desenvolvida
sobretudo por Berstein, apoia-se na revisio embrioldgica.

A morfogénese renal estd dependente da excregdo da urina
pelo metanefros e inicia-se préximo da 5." semana de gesta-
¢do. A formagdo paralela da pélvis e dos célices € induzida
pela pressdo hidrostatica e quando esta se eleva em situagdes
de estase urindria, pode determinar um desenvolvimento
ductal normal e uma indugio de nefron alterada. Estes pro-
cessos ocorrem na periferia do rim onde a nefrogénese conti-
nua, enquanto zonas mais profundas produzem urina.
Assim, o cértex periférico torna-se quistico com frequéncia,
o que explica o predominio subcapsular dos quistos.

Por outro lado, a displasia renal pode surgir sem obstru-
¢do associada e ainda ndo foi possivel obter um modelo
experimental satisfatorio, que reproduza displasia em situa-
¢des obstrutivas %. Note-se também, que uma mesma situagéo
pode estar associada a aspectos do parénquima renal muito
diferentes. Sio exemplos, as duplicidades ureterais comple-
tas que podem encontrar-se em displasias totais, em displa-
sias segmentares afectando apenas a area do ureter ectépico
e ainda simples hidronefrose sem elementos displasicos. Da
mesma forma, os casos de valvulas da uretra posterior estdo
associados a diferentes graus de displasia, de acordo com a
gravidade da obstrugdo infravesical.

O papel exacto da obstrugdo nas displasias renais
mantém-se ainda em estudo, admitindo-se que a associagdo
com obstrugdo possa ser circunstancial ou considerada parte
do processo displasico.

Também o numero reduzido de anomalias contralaterais
encontrado, esta de acordo com outros estudos * e t&¢m sobre-
tudo valor progndstico em relagdo a fungfo renal do
paciente ou em caso de diagndstico pré-operatorio.

A analise das malformagBes extra renais associadas, per-
mitiu concluir serem malformagdes de tipo.menor, sem sin-
drome malformativo complexo identificado: Parece estar em
causa, 6rgios derivados de folhetos, ecto e mesodérmico.

Sendo uma situagdo congénita, a displasia renal nio é
considerada uma situa¢do hereditdria. Estudos recentes pare-
cem, no entanto, contrariar esta nogéo, pelo que tem sido
salientado o interesse da investigagio urolégica dos familia-
res destas criangas. Apontam-se para alguns casos de atingi-
mento familiar de expresso varidvel, um modo de
transmissio autossémico dominante com penetrincia incom-
pleta %1011 Nesta série destaca-se o exemplo da crianga com
displasia renal unilateral. que posteriormente desenvolveu
insuficiéncia renal e cujo pai era também insuficiente renal
crénico. Ainda que dificilmente comprovavel, serd licito sus-
peitar de um processo hereditdrio subjacente a estas
situages.
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salientando-se o baixo nimero de casos com cartilagem
identificada e que provavelmente se atribui ao namero de
cortes efectuados.

O interesse do diagndstico das criangas com displasia quis-
tica renal, assenta na importancia da redugio ou eliminagio
das suas complicagdes mais graves, como a hipertensdo e a
insuficiéncia renal, sobretudo nas formas obstrutivas. Ainda
que o diagndstico de certeza destas situagdes assente no
exame histoldgico, este podera ser suspeitado pela associa-
¢do da ecografia renal e da urografia de eliminagfio. A ati-
tude terapéutica ideal ndo estd ainda estabelecida e devera
ter em conta por um lado, o grau de fungdo residual e por
outro, o risco de desenvolvimento futuro das complica¢des
referidas.
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