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RIt\lON POLlQUISTICO TIPO ADULTO

Introducción:

El diagnóstico de enfermedad poliquística del ri i\ ó n
conlleva en sí una serie de problemas graves, debido a que
el paciente que padece esta condición clínica se halla
usualmente condenado a tener uno vicia corto, a sufrir una
serie de complicaciones que le hacen su existencia misera-
ble y, aún más, debido a su carácter hereditario, se le pre-
viene de procrear una famí! ia para que no se perpetúe esto
lesión en sus descendientes.

Los trabajos de O. Z. Dalgaard, aparecidos en 1957 y
de J. L. Funck Brentano y J. Vantelón, resumen los conoci-
mienj"os octuales sobre la enfermedad de riñón poliquíst i co
tipo udul to.

Lo definición de esta afección hereditaria, probab Ie-
menl1! transmitida par un gene transportado por el cromoso-
ma X, y por lo tonto, no ligado al sexo, descansa sobre tres
principios básicos:

a) Topográfico: La enfermedad es bilateral, afectandoam
bos rii\ones en grados variables de extensión. J a más
I!xiste enfermedad poliquística renal de tipo adulto un;
Iatero!. -

b) Morfol6gico: Los rii\ones afectados se hallan reempla-

r- .
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zados por múltiples quistes, cuyo contenido puede se r
ciaro, urlnoso, hemético o purulento. El tamaño de los
quistes no es uniforme, variando a tal punto en un de-
terminado riñón, que la superficie quística se proyecta
o penetra muchos veces dentro del parénquima o supe..':.
ficie parenquimatosa. En las formas avanzadas, el ri-
ñón, que es inmenso o enorme, no está compuesta m (¡ s
que de quistes separados los unos de los otros por esp~
cios ínfimos de parénquima. renal variable. .

e) Evolución: lo propio de la enfermedad po¡iqu,diea r~
nal tipo adulto, es que es una lesión progresiva, a ve~
ces evoluciona lentamente, pero siempre, llegando al
final, si Id muerte na ocurre por otras causas, a lo des
trucción completa de todo el parénquimo renal. Una
enfermedad po!iquístico evoluciona irreversiblem ente
a la insuficiencia renal yola muerte"

Etiología:

En el curso de los últimos 100 aPios, se han propuesto ~

una serie de teor,as para explicar la existencia del riñón -
poliquístico y, como era de esperarse, ninguna ha sido aceE
toda universalmente. En 1856, Virchow pos¡..;ló que los
quistes eran el resultado de destrucción ocasionada por cri!
tales de ácido úrico a atresia de los conductos colectores a
nivel de la papila secundaria o pielonefritis o pop1lltis. Ese
mismo año Kupffer demostró que los riñones se formaban a
partir de! conducto mesonéfrico y la yema metanefrogé n i ~

ea. Basado el! los hallazgos de ésre úl timo investigador, -
Hildebrond, en 1894, creyó que el riñón poliquístico era el
resultado de un foil o en la unión de estas dos partes.

1
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Albrecht, Herxheimer y.Nj~hofson, propusieron una teOl'ía
neoplásica en la enfenneclad pa1iquTstica renal. En 1923
Kampmeir y McKenna en 1933, propusieron que la lesi6nse
debTa a la persistencia de 10 primerq, segunda y tercera ge
neraciones de las nefronas. Estas nefronas usualmente desa
parecen pero, de acuerdo con estos investigodores, estas =-
pueden persistir y.dar lugor a la formaci6n de quistes.

Hopplers en 1930, sugiri6 que una reducci6n en el rie-
go sanguTneo renal producTo la degeneraci6n quistica de I
riñén-

Roos, en 1941, atribuyó la enfermedad a un defecto en
el plasma germinal. En 1947, lambert demostró par seccio-
nes seriadas de I riñón, que varios de los qu istes en e1 adul-
to comunicaban con túbulos, mientras que en e1 riflón pali-
quTstico neonatal los quistes eran cerrados.

Bricker y Potton, en 1955, demostraron, con inyección
de insulina y P-amino hipurato, que \Orios de los quistes -
los adultos y uno que otro en los niños, sehaUaban en co-
municación funcional con nefronas abiertas. Estos hechos,
junto con el hallazgo de enfermedad paliquTstica en el pes
cado de oro, el cual tiene un riflón mesonéfrico, anularon::-
las teorTas de Hildebrand y Kampmeir.

Allen postulé que el desarrollo normal de la yema ure
tero! tiene un efecto "orgonizador" en la masa metanefro=-
sénica que permite la canalizcx:ión de los túbulos. Si exis-
te algún defecto enJa acci6n de este "or.sanizador", pue-
de dar como resultado una atresia de los túbuJos con la for
1TIClCJónsecundaria de quistes.
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Recientemente Potter y Osathonondh, empleand"lo -
técnica de microdisección en riñones de 70 fetosnormales,
infantes y adullos, demostraron que los túbulos colectores -
se forman como consecuencia de ramificaciones repetidas -
en la ~ma ureteral. la primera rama de la yema ureteral-
constituye la porción ampular, la cual representa efárea -
de crecimiento y, la porc¡ónterminal e intersticiol del tú-
bulo. 1.0 ampolla normalmente i"duce la formación del 00-
frém y luego deooparece¡ mientror., la porción Interstic ial
del túbulo persiste. Estos investigadores también llevaron a
cabo microdisección en riñones poliquisticos obtenidos de
30 pacientes con esta enfermedad, cuyas edades osc:ilo ro n
entre recién nacidos a 67 años, habiendo encontrado que la
clI1crmalidad principal se encontraba en el sistema tubu!ar ~

colector. EHos de¡;cribieron 4 tipos potogénicos de enferme
dad qufstica rena!: -

En el tipo 1, ambos riñones se hallan aumentados en -
forma simétrica de tamaño, muestran una superficie lisa aun
que se observan quistes pequeños de 1 á 2 mm de diáme tr O"
y son el resultado de hiperp!asia de la porción intersticial-
de las túbul05 colectores. Esta condición siempre se acom~
paña de enfermedad quistico en el higado, debido a pro¡¡~
feraclóU'l de loscanalicuios.billares y, en menor cantidad,
de quistes en el pulmón o pé:!ncreas. Esta enfermedad es in-
variablemente fatal y quienes la padecen fallecen en los
primeros dias de vida. Esta es la única enfermedad polrquls
Hca que puede encontrarse en gemelos y puede ser causadCi"
por un estada homozigótico de genes reces¡vos.

En el tipo n, la lesión renal quistica puede ser bilate-
ral, unilateral o solamente afectar una porte del riñón.
Cuando ambos riñones se encuentran afectados, la enferme

T-:-.
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dad es casi siempre fatol de.spués del nacimiento. Si,porel
contrario, solamente un riñón o parte de él se ~1an ~fec-
tados, la enfermedad puede detectarse en la infancia o ju-
ventud o, aún más, puede ser asintomática. Esta malforma-
ción se acompai'ia de anomaHas en otros órganos, pero no
<:on hiperplasia de los canalicUlos biliares. la mayoranor-
malidad en esta variedad de rinón poliquistico es una inhi-
bición de la actividad ampular, lo cual provoca paro o de
tenimiento enla formación del nefrón y, como consec u en=-
cia, subdivisión secundaria de los túbulos y por consiguien-
te formación de quistes.

En el tipo 111de enfermedad poliquistica, la enferm e -
dad es siempre bilateral y casi siempre presente desde el no
cimiento, estando los riñones más grandes de lo normal. Fre-
cuentemente se encuentra historia familiar de la enferme=-
dad. las anormalidades se encuentran tanto en la porción
ampular como intersticial del sistema tubular colector. los
sitios más comunes en los cuales se forman los quistes so n
el ángulo del asa de Henle, la cápsula de .Sowman y el tú-
bulo contorooado proximal. Todos los quistes se hallan co-
nectados con los túbulos que comunican con la pelvis re-
na�. la edad en la cual la enfermedad se hace manifiesta-
varia de acuerdo con la proporción de tejido normal o anor
mal. En general, en este grupo se incluyen todos los riPio=-
nes quisticos bilaterales encontrados en individuos mayores
de varias semanas de edad. Esta variedad se designa como
enfermedad poliquística del adulto.

Enel tipo IV, la lesión se debe a obstrucción uretral o
ureteral en la vida fetal temprana, lo cual da como reslllta
do \In aumento en la presión retrógada que afecta el desa=-
rrollo posterior de los tú.bulos, dando lugar a la formac ión
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de.quistes. la severidad de la lesión depende de! grada
tiempo de principio de la lesión obstructiva.

Problémas Prácticas:

Reconocer la enfermedad, tratando hasta donde sea po
sible de evitar sus complicaciones y los errores de tratamien
to (régimen o método desesperado), son las problemas próc=-
ticos de actualidad en la enfermedad del riñón poiiquistico.
la enfermedad es hereditaria y prolongadamente latente,de
tal suerte que no puede ser descubierto más que en hescir~
cunstcmcias: los accidentes evolutivos propios de la enfer-
medad; por ser una enfermedad urológica, en la cual se en
cuentr01 un riFlón poliquistico con el aspecto funciona! d ¡¡-

un rif'lón normal; el examen sistemático de los miembros de
una familia dande uno de ellos es conocido como portador
de una enfermedad poliquistica.

Accidentes Evolutivas:

los accidentes evolutivos del rif'lón poliquístico t ¡ po
adulto pueden ser divididos en problemas menores y ma yo-
res.

A. los accidentes evolutivos menores son:

1. Resultado de una combinación de síntomas urológ.
cos, entre los que se pueden mencionar: -

0- las lumbalgias:signo que se observa entre e! 29y
50% de los casos (45% en 16estadística del servi-

L
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cio m ProJ. Hamburger, reportada por J. l.Funck
8rentano y J. Vantelón). los dolores son variables:
pueden ser sordos, localizados, como igualmente -
violentos, exacerbados por los movimientos,la
marcha o el estar sentado. los dolores lumbares -
simples no significan que la enfermedad esté en -
su estado precoz. Ellos pueden revelar una c om-
plicación inicial severa, tal como que uno de los
muchos quistes halla expulsado su malerial p u r u-
lento a la fascia perirrenal (esta es una observa-
ción reciente en el servicio de Pro R. Couvelaire).

b- la hematuria puede ser observada en el 22% de
los casos. Se ha dicho que el 46% de los en fe r-
mas tienen hematuria en un momento determinado
de la evolución de la enfermedad.

Una hematuria aislada, que OCurre en un-sujeto al
rededor de los 50 af'los de edad, portador de u na
enfermedad poliquística renal de tipo adulto, ún;
comente con un solo gran rif'lón palpable, puede
dar la impresión de que se trata de cáncer del ri-
f'Ión. Por consiguiente, es imperativo que, en u n
pacienle dado, se hagan todos los exámenes de la
boratorio adecuados, tales como pielograma, tomo
grafía, angiografía, centellografía, ete., que per=-
milen diferenciar entre ambas entidades cl ínicas y
evitan la realización de una nefrectomíainnece-
saria, En relación con lo anterior, se afirma que
en laetapo inicial de la enfermedad poliq u Tstica
renal del tipo adulto o tipo 111de Potter, el d,ag-
nástico de su existencia es sumamente difíci1 y -
puede confundirse con cualquier otro tipo de ma-
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so renal o bien pasar desapercibida. Sin embargo,
en la actualidad, con el uso de la angiografia re-
nal selectiva, el diagnóstico puede hacerse te m-
prano y en forma más precisa que Con otro método
radiolágico.

El por qué ocurre hematurio en esta lesión perma-
nece desconocido y, por lo tanto, surge la interro
gante de cual será la conducta que deberá adop=-
tarse en su presencia. Es conveniente abstene rse
de prescribir ref'Oso y transfusiones sanguíneos, ya
que !a hematuria se retirará espontáneamente en
15 ó 20 dios. En algunas circunstancias espec ia-
les, tales como ante una hematuria muy grave, de
berá intervenirse quirúrgicamente al paciente, ya
que la descapsu!Clción con corte de la cubierta de
las grandes quistes, ha producido mejoria. (R.
Couvelaire). Este procedimiento actualmente se -
usa como una excepción, sobre todo ahora, con la
aparición del ácido epsilón amino capróico.

c- Los cólicos nefriticos: El cólico nefrítico se pre-
senta en 1 de cada 10 pacientes y es un indicio -
de que la enfermedad está en evolución. Habitual
mente, el dolor agudo está ligado a la compresióñ"
o distensión brusca de un quiste, sin compresión -
de la vio excretoria. La urografia intravenosa
muestra las imágenes típicas de la enfermedad, ob
servándose los dos riñones funcionando bien, si ñ"
ningún signo de supresión. Todo el tratamiento se
resume a los analgésicos y al reposo. El cólico ne
fritico puede ser provocado por distensión brusca
de un quiste polar inferior o yuxtapiélico que co~

I
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prime la vio excretoria; puede ser debido a un
cálculo ureteral radiotransparente o no. Se ha
mencionado que aproximadamente un 10% de los
riñones poi iquisticos de tipo adul to, se hallan com
plicados por cálculos y que aproximadamente u ñ
tercio de los mismos son de ácido úrico.

Debe recordarse que, en esta enfermec(ad como en
otras compl icadas por litiasis, el cól ico nefrit i c o
puede ser recurrente. El tratamiento de la litiasis
en el riñón poliquistico es igual al efectuado en
otras enfermedades renales con litiasis. Cuando -
el cól ico nefrítico se debe a compresión por un -
quiste, se puede beneficiar al paciente haciendo
una lombotomia, que permite la escisión de la cu
bierto del quiste compresivo, restableciendo la Ii-=
bertad de la vio excretoria y, por lo mismo, se su-
prime el dolor. Debe evitarse desde todo punto -
vista la tentación de colocar una sonda ureter a I ,

debido a que pueden presentarse infecciones des-
pués de una endoscopia y no es exagerado mencio
nar que uno de los enemigos más grandes de un eñ"
fermo afectado de riñones poliquisticos, es la cis=-
toscopia y las maniobras insfTumentales ureterales.

d- Los tumores lumbares: Sigrno revelador bastante ra
ro, porque solo un 5% de pac ientes con este ti P 'O

de lesión se anunc ion en esta forma. A la inversa ,
en el curso de la evoluc lón, todos los "tlones poi!
quísticos llegan a ser grandes y, entre las piezas=-
de autopsia, el riñon más pequeño ha pesado 900
grs.

I

~
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En clínica, un tumor lumbar bilateral es enferme-
dad poi iquística del adulto, hasta no demost r a rse
lo contrario.

e- la piuria: Complica frecuentemente la enferm e-
dad poliquística renal del adulto. Dalgaard ha se
ñalado un 26% y Higgins hasta 600/" la infecció;
espontánea del quiste existe, pero no esló d e más
repetir lo peligrosas que son las exploraciones en
doscópicas. El tratamiento de esta complicación =-
es a' base de antib ióticos.

f~ Alteraciones de la micción: Son consideradas Co-
mo reveladoras únicamente en el 8% de los casos.
Lo anterior se debe a que esta es una enfermed a d
del riñon que, por lo general, no suele dar ningu-
na manifestación clínica relacionada con el árbol
urinario bajo. Si tales manifestaciones existen, e~
debido a que, además de la enfermedad poliquisti
ca, hay una enfermedad asociada del aparato ud=-
noria bajo. Tanto es así, que R. Couvelaire ha vis
to enfermos con riñón poliquístico del tipo adulto
complicados con una esclerosis del epitelio vesi-
cal, que ha tenido que ser resecada con un adeno
ma prostático que ha habido que enuclear; o bie;:;
un tumor benigno o maligno de la ve¡iga urinaria,
ete. Las enfermedades neoplásicos del epitel io ve
sical o de la uretra u otro tipo de patologia feme
nino, son de una frecuencia tal que se puede con=-
siderar que son ellas quienes dan las crisis urina-
rias en las mujeres aquejadas de riñón poliquisti-
co y no la nefropatia en si. Sin embargo, debe de
hacerse énfasis en que la importancia de esta aso

r
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ciación es doble, ya que no debe el clínico con-
tentarse con hacer el diagnóstico de una enferm e
dad cérvico-uretro-próstática, sino que debe ade::
más pensar que puede haber una nefropatía cróni-
ca, de las cuales la poliquistosis no es más que un
ejemplo. A la inversa, no debe tomarse en cuenta
la enfermedad poliquistica ya infectada, en la -
cual los trastornos de la micción han sobr""<i.,;Jc
como consecuencia de un tratamiento urológico.

1) los accidentes menores son típicamente médicos y
conducen rápidamente al diagnóstico exacto: la
hipertensión arterial, la albuminuria y la hipera-
zotemia.

0- la hipertensión arterial: es un signo revelador en
el 22% de los casos y, conforme transcurre el pro
greso de la enfermedad, esa complicación se pre::
senta más a menudo, observándose en los estadios
tardíos de la enfermedad, en 8 de cada 10 pacien
tes (78% de los casos). En ausencia de ínsuRcíen::
cia renal, la hipertensión arterial es poco grave,-
moderada, con alteraciones discretas en el rondo-
de ojo. la palpación de dos grandes riñones, la
anamnesis exacta y precisa, en la cual algunos pa
rientes han fallecido de una nefropatía crónica, ::
no deben de iar duda en cuanto al diagnóstico. Así
mismo, sino se palpa un gran riñón, el diagnóstico
no puede ser comprobado hasta haber realizado -
los exámenes radiográficos indispensables.

b- la albuminuria: es signo revelador en 1 de cada 5
pacientes.
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c- Finalmente, la hiperazotemia moderada, inferior a
1.50 g.O/oo, es un signo que se encuentra en el -
10%00 los casos. la historia clínica es inequív~
ca refidendo los pacientes alteraciones discretos-
en el estado general, poliuria, polidipsia, una al-
buminuria inferior a 1 gr. por 24 horas, una leuc~
cituria apenas aumentada, una acidosis hiperclor!
mica. I

qu;stico. Este se hace difícil, debido a que la I~
calización de la infección puedec.ser uni o bilat=.
rol. El tratamiento es también, sobre todo, apasi~
nan'te, ya que con el uso de los antibiótico.s desa-
parecen rápidamente los signos infecciosos; de lo
contrario, puede sobrevenir una pionefrosis que, -
sin signos locales particulares, destruirá en al gu-
nos dios el riñón o lo que queda de él.

En una forma general, la dificultad del diagnósti~
ea estriba en la ausencia de un gran riñón palpa-
ble y de una anamnesis característica.

En fa mayoria de los casos esta complicación se -
manifiesta por dolores lumbares, fiebre, una alte-
ración del estado general y la percepción de una
masa uni o bilateral lumbar.

la dificultad diagnóstica se hace extrema ante la
ausencia de un gran riñón palpable, en insuficier::.
cia, ya que la hiperazotemia contraindica la uro-
grafia intravenosa. Sin embargo, esta eventua I i -
dad es rara, ya que una poi iquistosis con hiperaz~
temia crónica, por lo general tiene unos grandes-
riñones, el crecimiento de los cuales es asimétr i-
ea.

Cuando cada fosa lumbar tiene el signo de una -
masa renal, el diagnóstico de riñón poi iquistico -
de tipo adui to debe ser considerado primero. los
exámenes urorradiográficos confirmarán el diagn~
tico.

1. las dos complicaciones urológicas son: infección
intraquistica y lo anuria.

Al haber masas uni o bilaterales, luego que el di~
nóstico exacto se ha establecido, es interesante -
conocer y prever la evolución inmediata, sobre t~
do, si es posible que exista retención intraquistica,
yo que una retención hemorrágica precede a u n a
hematuria y una retención supurado va seguida de
una piuria. los antibióticos han modificado com-
pletamente el desarrollo espontáneo de estos acci.
de ntes, previniendo que las hemorragias no se in-
fecten y numerosas infecciones quisticas retrae e -
den completamente. la evolución propia de la e~
fermedad hará que se pierda el riñón y la muerte
del enfermo. la estadística de la clínica uro!ógi-

B. los accidentes evolutivos mayores de la enfermedad -
poi iquistica.

Como a los precedentes, se les puede dividir encompl..!.
caciones urológicas y complicaciones nefrológicas.

a- las infecciones intraquísticas son uno de los gra.!:!.
des problemas diagnósticos propios del riñón poli-

~- ~
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ca del Hospital Necker confirman lo anteriorme n
te expuesto, ya que de 9 hemorragias intraqulst i::-

cas 4 se han sobre infectado y han debido ser ope
radas y cada vez que el riñón no ha estado más ::-

que con una masa llena de pus: cuatro pionefro ~

sis, cuatro nefrectomlas. Sobre 9 pio.nefrosis no ~

operadas, 4 han dado una septicemia mortal; 4 en
fermos desarrollaron en corto plazo una pionef r 0-=
sis ap¡rético no tratada, falleciendo rápidam ente.
Es de hacer flotar que, inteTviniendo quirúrgica~
mente estas complicaciones graves, puede tenerse
una evolución más favorable.

R. Couvelaire ha operado con nefrectom,a 3 pio-
nefrosis, sobreviviendo los 3 enfermos., En otro S
tres pacientes han ocurrido hemorragias intraqu,s~
ticas que han sido operadas por evacuación de los
quistes y descapsulación, estando 2 vivos y 1muer

ro. -

En estos 6 ope!tl dos, hubo solo 1 mue rte por i nsufi
ciencia renal. ¿Qué quiere decir esto? Que la=-
indicación operatoria es más grande de lo que los
nefrólogas la han recomendado?, seguramente no.

la divergencia entre el nefrólogo (abstencionista)
y el urólogo (operador), estriba en que, con el pri
mero, llegan aquellos enfermos diagnosticados des
pués de mucho tiempo, con insuficiencia renal,e;:;
los que el cuadro final es la muerte, en quienes ~

los riñones han perdido su parénquima casi total-
mente y por lo que la intervención lógicamente -
no está indicada. Con los segundos, llegan aque-

...,"-- \¡
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Ilos enfermos en los que el cuadro agudo marca la
primera etapa de la enfermedad. Sus rií'lones e s-
tán todavlo funcionales. Extirpar un quiste lleno
de pus en estos enfermos viene a ser un acto útil.
El posee un riñón ligeramente al te rada y con sufi

ciente porénquima, por lo que vale lo pena ¡nten=-
tar su intervención. Si bien es cierto que la acti-
tud terapéutica merece ser observada no solo en
términos dialécticos de nefrolog,o o de urolog 'o,
más bien merece ser enfocada desde el punto de
vista práctico. El tratamiento inicial debe estar -
hecho o base de dosis grandes y masivos de a n ti-
bióticos. Aquellos pacientes que tienen insufícien
cio renal severa de larga evolución (o hace tiem=
po), no debe pensarse para ellos en la .;:;rugics. f'!".
ro los otros, que son jóvenes y en los que lo enfer
medod es de aparición reciente, lo cirug,a vale :::
la pena de ser intentada. Es nec<esario hacer ve r
que esta úl tima eventual idad es rara.

b- La anuria es rara (4 de cada 150 casos) y sucede -
en tres de cada 4 casos como consecuencia de una
retención intraquistica bilateral. Unicaménte en
1 paciente fue secandaria a litiasis ureteral.

La ausencia de litiasis en las placas vac ,as de ab-
domen no elimina esta posibilidad. En la prácti~
ea, aún en contra de las compl iccciones posib I e s
par los maniobras instrumentales, el cateterismo -
ureteral se impone cuando la anuria se instala
bruscamente.

2. l 1". .
as comp ,cac¡onesreno-vascu,ares son nume ro..

~
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sas. Dos son muy conocidas: los cambios de insufi
ciencia renal reversible, los accidentes de hiper=
tensión arterial.

Dos son menos conocidas: las complicaciones os~
teoauriculares y las compl icaciones neurol ó g i cas
me taból icas.

a- los cambios de insuficiencia renal aguda reversi ~

ble. En 27 de 154 casos, se ha demostrado que la
azatemia su be arriba de 2.50 par mil, para des-
cender a 1.50 grs. por mil. la causa de estos cam
bias es la depresión de sodio, siendo lo que le da
origen (restricción de sodio prescrita abus¡vamen~
te), bajo el pretexta de que una nefropatia de b'e
e s ta r' a régimen, aunque también se observó un
caso con vómitos post-operatorios no compensados.
Un riñón poliquistico elimina gran cantidad de so
dio, especialmente bajo la forma de bicarbonato$.
En la depleción sodada, la diuresis bajó y la azo-
temia sube. La administración de sal en la forma
de bicarbanatos disminuye estas complicac io n e s,
pero no al tera el curso progresivo de la enferm e -
dad. A este respecto se puede añadir que la c¡ru~
gia del riñón poliquistico del adulto, en si, e st6
poco indicada, pero su existencia no contraindica
que se pueda llevar a cabo una intervención qui~
rúrgica urológica abdominal u otra, con la condi-
ción de estar muy atentos a las deplesiones sacia-
das y de compensarlas adecuadamente.

b- Los accidentes de hipertensión arterial yel otero
ma no son más que muy banal es cuando se piensa

.~
"

]7

en la frecuencia de ambas. Hemorragias m e n in".
geas recidivantes sobrevienen enel 2% de los ca
soso Para Dalgaard, las hemorragias y los aneuri;:
mas cerebrales, asociados en algunos casos, so n
causa de muerte en el 13% de los casos. Deficien
cid o insuficiencia cardiaca -y coronaria en ~I 6%
de los casos.

c- Hipertensión arterial e insuficiencia renal: e s t a
asociación conlleva un mal pronóstico, que es ca
si siempre fatal. Reducir el sodio para hacer dismi
nuir la cifra de la hipertensión arterial, entraña :-

una deplesión de este electról ito, lo que, como -
ya sé indicó, es peligroso, debido a la posibil idad
de que el riñón entre en insuficiencia renal. In-
versamente, todo aumento en la concentración de
sodio es una causa de hipertensión.

Es uno de los méritos del trabajo de J. L. F u nc k
Brentano y de J. Vantelón, el haber mencionado-
los accidentes osteoarticulares antes poco conoci-
dos.

d- Los accidentes osteoarticulares son la gota y 1a s
grandes desmineralizac lones. La gota es tan fre-
cuente en pacientes con esta enfermedad, a tal ex
tremo que algunos reconocen sistemáticamente los
signos de insuficiencia renal en todo gotoso que -
no tenga antecedentes gotosos familiares.

la desmlneralización se encuentra en el 8% de -
pacientes con riñón poliquistico y clinicamentese
manifi~sta por dolores óseos, pudiendo sobrevenir

---~
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fracturas espontáneas. Ellas se acompañan siempre
de una hipocalcemia (calcemia inferior a 8.0mg/
litro), con su cortejo de sintomas y signos neuroló
gicos y metabólicos. De éstos, el más corriente es
una tetania frustrada, caracterizada por tem b lo-
res, sobresaltos musculares, hiperref1exia y signo-
de chevostek. la crisis tetánica verdadera es ra-
ra. Pueden observarse trastornos psiquicos, tal e s
como angustia, agitación simulando delirium tre-
mens, abatimiento extremo llegando al coma y las
crisis comiciales generalizadas de Bravais-Jackso
nianas. El calcio sanguineo puede llegar a cifras
muy bajas, ya que en más de la mitad de los casos
estudiados, se han encontrado valores menores de
60 mg/l itro.

la inyeccián intravenosa inmediata de calcio, es
rápidamente eficaz.

En la actualidad, se tiene preferencia por los gels
de aluminio.

PATOlOGIA UROlOGICA HABITUAL
EN LOS RiN ONES PO[jQUISTICOS

El aparato urinario de un enfermo aquejado de r i ñ ó n
poliquistico puede tener cualquier enfermedad asociada.

1. la litiasis se encuentra en el 10% de los casos, sie 000
la tercera parte cálculos de ácido úrico.

L
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R. Couvelaire ha operado 8 casos por las complicacio-
nes que se sobre agregan a todas las litiasis: hematurias
recidivantes, grandes crisis febriles con piuria, obstruc
ción mecánica sobre la vio excretoria. la cirugia de
las litiasis en esta enfermedad es poco conveniente, -
porque la anatomia del riñón se halla muy distorsiona-
da por los quistes; asi mismo, para poder llegar al baci
nete, es necesario resecar una serie de quistes. Y que
decir de la dificultad de retirar los cálculos situados -
en los cálices en un riñón poliquistico. los esfuerzos';'
operatorios raramente son recompensados. las recidi-
vas son frecuentes; la infecc ión del riñón no desapare-
ce, los quistes bloquean el libre curso de la orina. To-
do se complementa, es decir que la litiasis renal en el
riñón poliquistico es recidivante y, por este hecho, no
es quirúrgica.

2. El cáncer del riñón, como complicación del riñón poli.
quistico del adulto es, en realidad, una eventual ida d
rara. Ella no se ha visto jamás en la estadistica de J.
lo Funck Brentano y J. Vantelón y no ha sido vista más
que una vez por R. Couvelaire. Reconocer el cáncer -
en uno urografia venoso del riñón poliquistico es imp~
sible. Solo la nefrectomia, que ha sido efectuada po r
una complicación incurable, revelará su existencia en
un riñón poliquistico.

3. Finalmente, deben mencionarse los flemones perinefri-
ticos y la tuberculosis renal que, ocasionalmente, pu=.
den presentarse asociadas al riñón poliquistico de tipo
adul to.

L
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EVOLUCION y PRONOSTICO La detección por palpación de dos riñones grandes in~
ca un aspecto importante: cuando ocurre antes de los 50 -
años, el 42% de las mujeres y el 47% de los hombres mue-
ren durante los 30 meses siguientes. Cuando estos se dete~
tan después de los 50 años, la evolución es entonces más r~
pida, porque 69% de las mujeres y 67% de los hombres mu!
ren más prematuramente.

La evolución se resume a una ley ineludible: los riño-
nes poliqursticos evolucionon a la destrucción completa del
parénquima renal y finalmente a la muerte. La muerte oc~
rre tardramente entre los 30 y 40 años como término medio,
después del inicio de la enfermedad. Puede decirse que la
enfermedad poliqurstica renal del adulto evoluciona en fo.!:.
ma comparable a una insuficiencia mitral, lo cual se tolera
bien por largo tiempo, apareciendo en su evolución oc c ¡~
dentes menores reversibles, según el estado en que se en-
cuentre lo que quede de parénquima renal funcional. Fina..!.
mente la insuficienc ia renal severa mata a estos enferm o s,
a menos que una de las grandes complicaciones no lo haya
hecho con anterioridad. Entonces, ante la probabilidad de
una evolución grave y en presencia de un enFermo determi
nado, establecer un pronóstico es dificil. La evolución Pu!
de ser en tal forma lenta, que la muerte puede ocurrir co-
mo consecuencia de otra enfermedad. En ocasiones la poli
quistosis evoluciona en una Forma fulminante. -

Finalmente, la existencia de una insuFiciencia re no I
eleva considerablemente las oportunidades de sobrevida. -
Cuando esta aparece antes de los 50 años, 88% de las mu-
jeres y 93% de los hombres mueren dentro de los 5 años -
después de su inicio. A partir de los 50 años de edad, el
aparecimiento de una insuficiencia renal es una complica-
ción extremadamente seria, ya que el 94% de las mujeres y
el 100% de los hombres Fallecen en un perrodo de 5 años.

POSIBILIDADES TERAPEUTICAS

Se pueden mencionar al respecto un cierto número de
hechos vistos par Inlgaard.

Frente a una evolución tan fatal, cuáles son nuestras
posibilidades terapéuticas?

En aquellos pacientes en quienes la enfermedad se m~
nlfiesta antes de l.os 50 años de edad, esta tiene un curso -
evolutivo mucho más rápido en el hombre que en la mujer,
ya que el hombre solo sobrevive 10 años y la mujer sobre~
so los 15.

Decir que existe un tratamiento médico para esta en-
fermedad es un abuso de lenguaje, ya que esto se resume al
reposo y a un régimen dietético no desprovisto de sal; a I
uso de antibióticos cuanda existe una piuria; a la i nyec-
ción intravenosa de calcio frente a los accidentes seguidos
de hipocalcemia yola administración P.O. de gels de alu
minio para disminuir las hipocalcemias crónicas.En los pacientes en quienes la enfermedad se manifies

ta después de los 50 años, la sobrevida es casi igual e nt re
el hombre y la mujer.

Lo mismo puede decirse de las intervenciones quirúrgi
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cas conservadoras. Dos tipos de intervenc iones han sido des
critas: la operación de Rovsing, que es una descapsulacióñ
de los riPiones con punc ión de los quistes. La operac ión de
Goldstein, la cual es muy compleja, porque después de la
descapsulación de los riPiones, de la escisión de la cubierta
de los quistes más superficiales, finaliza en una nefrostomía
y en una marsupialización de los quistes a la pared lumbar.
Esta gran nefropexia permite la punción tra nsporietaL Des-
pués de aPios de discusión R. Couvelaire preconiza lo si -
guiente:

Las indicaciones quirúrgicas de la enfermedad poI i -
quística renal del tipo adulto, con el advenirri ento de los
transplantes renales, puede decirse que ha solucionado el
problema, pero debe quedar claro que esta es una ú I ti m a
medida, ya que, una enfermedad poliquística de este tipo,
evoluciona paulatinamente hacia la destrucción. Mientras
exista una cantidad suficiente de parénquima renal para -
asegurar la vida en condiciones aceptables, se puede tole-
rar la enfermedad.

A partir del momento en que las complicaciones se ha
cen intolerables y el grado de insuficiencia renal es irre-
versible, estos riPiones deben ser suprimidos por nefrectomía
bilateral y reemplazados por un riMn sano.

Desafortunadamente, los transplantes renales no e s tán
al alcance de todos y no están más que en un estado de ex
perimentación.

,
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OBJETIVOS

Los objetivos del presente trabajo fueron los si g uien-
tes:

1. Investigar la frecuencia de riMn paliquístico del ti po
adulto O tipo 111de la clasificación de Potter en I a s
autopsias realizadas en los hospitales universitarios
General "San Juan de Dios" y Roosevelt de Guatema-
la.

2. Hacer un análisis de los signos y síntomas de nuestros-
pac ientes aquejados con esta enfermedad y comparar ~

nuestros resultados con los de otros autores.

3. Investigar la existencia de otro tipa de patología qu~
tica o vascular en otros órganos de la economía, a so-
ciada con esta lesión.

4. En virtud de que esta enfermedad se hereda en forma -
dominante par un gene ligado al cromosoma X, par
consiguiente no ligada al sexo, se intentó investigar a
los familiares de los pacientes fallecidos o vivos, para
ver si alguno de ellos era portador de la enfermedad, -
10 cual no pudo realizarse debido, por un lado, a falta
de cooperación de los fami Iiares y, por el otro, que v~
ríos de ellos no se pudieron localizar por direcciones~
inexactas. Finalmente,

5. Actua!¡zar los conocimientos que se tienen sobre e sta
~,'termedad.

L
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MATERIAL Y METODOS Antecedentes:

Para la realización del presente estudio, se hizo u n a
revisión de los protocolos de autopsia de los Departamentos
de Anatomía Patológica "Dr. Carlos Martínez Durón", de -
los hospitales universitarios General "San Juan de Dios" y
Roosevelt de Guatemala, así como de las historias cl ín i cas
de los pacientes no fallecidos, diagnosticados clínicam e n-
te, por un período de 10 años, comprendidos del 12 de ene
ro de 1963 al 31 de diciembre de 1973. En cada pac iente
se anal izaron varios parámetros, tanto en lo que se refiere-
a las historias cl ín icas, como protocolos de autapsia.

Famil iares: Padre falleció de enfermedad del coraz6n,

Médicos: úlcera gástrica hace 1 año, hematemesis y mele-
na, tratados en esle hospital. Chancro y blenorragia en
1928. Hace 2 años accidente cerebro~vascular que de¡ó co
ma secuela imposibil idad de mover miembro i"ferior izquie7
do y miembro superior derecho. Tratado en este hospital, =
hace un año recobró movimientos normales.

Genito-urinario: nicturia, poi iaquiuria.

En la investigaci6nrealizada se encontraron 13 casos,
los cuales se resumen a continuación, haciéndose al final,
en todos ell os, un comentario y un estudio comparativo de
los ha 11azgos.

Segundo Ingreso: Motivo de consul ta, disnea de media n o s
esfuerzos, dolor en epigastrio irradiado a región axilar de-
recha. Edema hace 22 d,as. Diarrea reciente.

RESUL TADOS: Presentación de casos

Historia: Refiere que hace 6 meses principió con dolor e"
región epigástrica e hipocondrio izquierdo, con sensac i ó n
de compresión que irradia a región escapular derecha y tó~
rax anterior izquierdo. Disnea de medianos esfuerzos,

J.A.F. (R.M. 225-392-69), sexo masculino, de 69 años de
edad, tiene histaria de varios ingresos previos a su m u erte
en este hospital. Originario y residente en la capital.

Examen Físico: Edema general izado. Genitourinario no r ~

mal. Pulmones: hay submatidez en ambas bases pulmonares.
Cardiovasculac: dolores ocasionales en tórax anterior, dis~
nea, tos reseca, hemoptisis. Abdomen: hlgado a 5 cms. por
debaio del reborde costal.Primer Ingreso: (9-11-67). Refiere que hace 8 años ¡ni c ió

dolor tipo cól ico esporádico en hipocondrio izquierdo, en
algunas ocasiones irradiado a hipocondrio derecho. El do-
lor aumentaba de intensidad durante la inspiración y no es
taba relacionado con las comidas. Disnea que coincideco;
accesos de dolor en hipocondrio izquierdo.

Egresó el 9-m~69 con diagnóstico de insuficiencia card,a-
ca secundaria a hipertensión arterial.

Reingresó el 26~m~69 por ¡nconciencia, salida de espuma
por la boca (10:30 horas), A las 14:00 horas, presentó súbi

25
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tamente cuadro hipotensivo Con dilatación de las pupilas,-
sin respiraciones, sin pulso y el corazón desfalleció paula-
tinamente hasta presentar paro.

Diagnóstico de ingreso: ICCD, edema agudo del pulmón. ,

El paciente no tuvo ningún estudio de laboratorio clrnico o
urorradiográfico.

A la autopsia (A-69-6877), Como datos interesantes, se en
contraron los riñones aumentados hasta 6 veces de tamaño-:-
El riñón derecho pesó 535 grs. yel izquierdo 880 grs. Am-
bos conservaban su forma original, estando la casi total idad
del parénquima renal sustituida par múl tiples quistes de con
tenido seroso o hemorrágico, que median de 1 á 10 mm de
diámetro. Las pélvices renales, los uréteres y la ve¡iga de
aspecto normal. El cerebro pesó 1,510 grs., mostrando la
duramadre adherencias múltiples y a diferentes niveles al
parénquima cerebral. Se encontraron hemorragias cortic a -
les múltiples con invasión ventricular masiva y un hemata~
ma subdural antiguo organizado en el lóbulo parietal dere-
cho. El corazón mostró hipertrofia concéhtrica del ventricu
lo izquierdo. Habia, además, edema pulmonar agudo. -

"Diagnóstico Anatómico Final:

la.-Riñón poliquistico tipo adulto o tipo 111de Potter.
1b.- Enfermedad hipertensiva del corazón.
1C.- Edema pulmonar agudo.
1d.- Aneurisma disecante de la aorta.
1e.- Hematoma subdural organizado en región parietal dere

chao Hemorragias corticales cerebrales múltiples e in=-
traventricular masiva.

. ----
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A.D.F. (R.M. 275-467-70), de sexo masculino, de 47 años
de edad, originario y residente de Barberena.

Ingresa por segunda vez al hospital, por historia de que ha
ce 20 dias sintió eoc:olofrios, fiebre no cuantificada, dio::
rrea Con deposiciones de 3 él 4 al dia, sin moco, sangre ni
pujo, debilidad generalizada, vómitos blanquecinos po s t-
prandiales y edema de los miembros inferiores.

Al examen flsico se encontró una presión arterial de 180/

12°:" Edema de cara y miembros inferiores. Dolor a lo pal-

p~c'on profundo en hipocondrio derecho irradiado o epigas
tr,o. -

Antecedentes:

Famiiiares: aparentemente sanos.
Médicos: en 1968 tratado en este hospital por hidronefrosis
e hipertensión arteria!.

los exámenes de laboratorio revelaron uno orina Con albú-
mina de 2.5 gn. por litro. Urocultivo negativo. Hemoglobi
na 14 grs. Nitrógeno de urea 68.5, creatinina 2.6. -

Se le hizo en ero oportunidad un pielograma endovenoso
que fue diagoo'$~iGodo como riñón poliquistico.

El paciente falleció a los 10 dias de su ingreso.

A la autopsia (A70~809), se encontraron, como datos positl
vos, uno neumonio basol bilateral y los riñones marcadame-;:;
te .aumentados de tamaño, pesando el derecho 1632 y el ¡z::
qu ,erdo 2450 gr.. Ambos riñones moslraban reemplazo del

L
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99% del parénquima renal por múltiples quistes que m i den
de 0.5 á 3 cms. de diámetro; el contenido de la mayor par-
te de los quistes era de aspecto seroso, encontrándose unos
Con contenido hemorfágico y en otros era francamente puru
lento. El higado pesó 1585 grs. y, excepto por múltiples :::
quistes de contenido seroso que miden de 0.5 á 3 cms. de
diámetro, situados en el borde anterior del lóbulo derecho ,
es de aspecto norma!. El cerebro y el resto de los órganos-
era normal.

Diagnóstico Anatómico Final:

la.-Riñón poliquistico del tipo adulto o tipo 111de Potter.
lb.~ Neumon,a basa!.
1c.- insuficiencia renal.
ld.-Higado: quistes múltiples.

H.l.C. (R.M. 344-605~70), de 45 años de edad, de sexo fe
menina, originaria y residente de Pochuta, Chimaltenango:-

ingresa el JO de setiembre porque J5 dias antes iniciór.:ua-
dro de "sensación de aire" y "tirantez" al caminar, en tó-
rax y abdomen, severo, asi como pal iuria.

Antecedentes:

Famil iares: padre, madre y hermanos normales.

Méd icos: tos feri na hace 4 ó 5 años.

Examen Físico: Presión arterial y otros signos vitales norma

~l
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les. Abdomen globuloso, blando, masa nodular en fosa y -
Ranco izquierdos. No tiene fondo de ojo.

Exámenes: glicernia 97%, nitrógeno de urea 96.5 mgs. Pre
si6n arterial: 120/80. Orina: gl6bulos blancos abundanteS,
en grumos; células epiteliales abundantes. Hematología: -
glóbulos blancos 8350, hemoglobino 106, hematocrito 33, -
sedimentaci6n 55. Pielograma retr6godo compatible Con ri
ñ6n poliquístico. Electrocardiograma: crecimiento aurícuia
derecha y bloqueo incompleto rama izquierda haz de Hiz.

Egres6 de este hospital y no se volvi6 a saber de e~te caso.

Diagnóstico de Egreso:
.

Riñ6n paliquístico bilateral de tipo adulto.

D.R.A. (R.M. 267-265-68), de sexo masculino, de 70 años
de edad, originario y residente de Sacatepéque;z.

Ingresa con historia de masa abdominal de 3 años de evolu
ción, a la cual no le dio importancia; náusea y v6mitos de
contenido alimenticio.

Al examen fisico, como único dato positivo, se encontr6 -
masa no dolorosa en. hipacondrio derecho.

los exámenes de laboratorio dentra de limites normales.

Al paciente se le hizo una laparatomía exploradora por ma
so intra-abdaminal. Se hall6 \In quiste infectada del higa=

- -
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do, el que fue drenado, obteniéndose aproximadamente 600
cc de liquido achocolatado (amebas), local izado en ellóbu
lo izquierdo. En el resto de la superficie del hígado se en::
contraron quistes con líquida claro. El paciente hizo un ~

post-operatorio aparatoso, falleciendo 5 días más tarde.

los hallazgos de autopsia (A-6239-68), mostraron:

Hlgado: bajo la cápsula se encuentran formaciones quísti-
cas, la mayor de 5 cms. de diámetro. Peso: 6000 grs.

Riñones: derecho 850 e izquierdo 600 grs. de peso. los ri~
ñones presentan un cuadro interesante, debido a que el 99
% del parénquima renal se encontraba sustituido por forma~
c iones quísticas, no siendo posible identificar cortical yme
dular. El contenido de los quistes era seroso.

-

Cerebro no se hizo, por oposic ión de los familiares.

Diagnóstico Anatómico Final:

la.~ Enfermedad renal poliquística del tipo adulto o tipo 111
de Potter. -

1b.- Hígado poi iquístico.

Post-operatorio: de drenaje de absceso del higado.

H.G.G. (R.M. 293820-69), de sexo masculino, se Ignora la
edad, originario y residente de Santa Rosa.

Ingresó por emergenc ia con historia de epistoxis de 48 00-

ras de evolución, hematuria y aparente melena.

Antecedentes:

No se conocen.

Examen Físico (deficiente: malas condiciones generales
nutricionales. Presión arterial 200/140.

Los exámenes de laboratorio revelaron: hemoglobina 4 grs.
Hematocrito 150/0. Urea 185 mgs/%, creatinina 6.5 mgs/%.
Glicemia 354 mgs/%. No se hizo pielograma.

El mismo día de su ingreso, el paciente falleció.

La autopsia (A-69-6899), reveló, como datos positivos:

Pulmones: adherencias fibrosas a la pleura.

Hígado: peso de 1369 grs. Mostraba la superficie externa y
de corte sembradas de múltiples quistes de 0.5 á 4 cms. de
diámetro, Con contenido seroso.

El riñón derecho pesó 990 y el izquierdo 1085 grs. Ambos-
mostraban el 95% del parénquima renal reemplazado po r
múltiples quistes que medían de 0.5 á 5 cms. de diámetro, -
de contenido seroso, hemorrágico o purulento. El sistema -
urinario inferior era normal. Cerebro normal.

Diagnóstico Anatómico Final:

.-' Riñón poliquistico del tipo adulto o tipo liI de Potter.
- Higado poliquiotico.

;, Insufic iencio renal (clínico).

31
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Broneoneumonia lóbulo inferior izquierdo.
. Hipertensión arterial (el inico).
o Enfermedad hipertem;iva del Corazón con hipertrofia -

concéntrico del ventriculo izquierdo.

T.R.C. (R.M. 16972~86), de sexo masculino, de 72 años de
edad, originario y residente de Totonicopón y esto copital
respectivamente.

Ingres<:!por sfntomas de cefalea desde hace 7 años, zumbido
de oidos, edema de miembro inferior izquierdo, disnea, fati
ga de 1 mes de evolución.

Antecedentes: Ingreso previo hace 2 meses por rinoesclero~
ma.

Exomen Fisico: Presión arteriol 220/120. Ojos: arco senil,
no se hizo fondo de ojo. Tórax normal. Abdomen: no se ~

palpa órganomegal io.

los exámenes de laboratorio a su ingreso demostraron:

Hematologío: hemoglobina 12.5, hematocrito 39. Orina: ~

epitefios. Química sanguinea no tiene.

A los 10 dias de su ingreso perdió súbitamente la concien~
cia, falleciendo inmediatamente después.

Diagnóstico de defunción:

Hemorragia intracerebral severa.

"

No se le hizo pielograma endovenoso.

El diagnóstico de riñón pofiquistico se hizo en Anatomia
Patológica.

A la autopsia, se encontró un paciente de 167 cms. de ta-

11a' con un peso de 50 kgs.

Pulmones mostraron atelectasia basal, enfisema compensato
rio y congestión. Colon Con múltiples diverticulos en el :-

recto sigmoide. Riñones pesando 900 grs. el derecho y 750
grs. el izquierdo. Ambos mostraban múltiples quistes en el
parénquima, con congestión moderada en las áreas viables.
El cerebro pesó 1350 grs., encontrándose hemorragia s u b-
aracnoides extensa, edema cerebral severo. las amigd a las
cerebelosas estaban herniadas.

Diagnóstico Anatómico Final:

la.-Riñones poliquisticos variedad adulta O tipa III de
Potter.

1b.- Enfermedad hipertensiva del corazón.
Ic.- Hemorragia subaracnoidea masiva. Edema cerebral ma

sivo.
2a.- Rinoescleroma.
3a.- Diverticulosis del colon.

H.H.P. (R.M. 7381-72), de 45 años de edad, sexo masculi-
no, originario y residente en Guatemala.

Historia: Refiere la esposa que hace 15 dias le salió un ba

33
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rro en el maxilar inferior, que se infectó, acompañándose ~

de vómitos, cefalea, malestar general, dolor abdominal. Ha
ce 4 d,as inic ió epistoxos y disfagia.

Antecedentes por Sistemas:

Gastrointestinol: anorexia, pirosis, náusea (cólicos).

. Genitourinario: disuria.

Al examen frsico se encontró un paciente tóxico, febril, -
con una presión arterial de 150/110. Piel de mentón marCa
damente edematosa, congestionada, observándose en su por
ción central una úlcera de bordes irregulares y con fondo
necrótico, que exuda material purulento. Los ganglios lil1-
fáticos del cuello aumentados de tamaño, blandos y doloro-
sos. El tórax era .normal. Abdomen blando, depresible y 110
doloroso, HIgadopolpable a 3 cms, par deba¡o del reborde
costal. Resto del examen frsico negJ tivo.

Diagnóstico clrnico de ingreso: carcinoma basocefular,
blastomicosis.

Los exámenes de laborotorio revelaron hemoglobina 6 grs"
hematocrito 22 mm%. QUlmica sangulnea: urea 265 mgs%
creatinina 16.5 mgs%. Orina con trazos de albúmina, he-
moglobina positiva. Epitelio. Leucocitos 20 á 25 por cam-
po, eritrocitos 6 á 8 par campo. Bocterias: Na 118 mEq/L.

Doce horas después de su ingreso, se le encontró en estado
de semicoma, con oliguria y posteriormente uremia. Los
exámenes de laboratorio en esta oportun idad mostraron una
creatinina de 10 mgso/o, urea 66 mgso/o, orina Con hemoglo-

~-
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2ina pasitiva, 20 á 25 leucocitos por campo. Calcio 6 mgs.
Yoy fósforo 12 mgs%.

El paciente falleció 3 dias después.

A la autopsia, se encontró un individuo mal nutrido Con
una SéP!ico-piohe~i~, Con formación de abscesos:n pulmo
nes e ~Igado. El nñon derecho pesó 710 grs. yel izq u i er=-
do 685 grs. La superfic ie externa y de corte mostraron mú I
tiples quistes que miden de 1 á 3 cms. de diámetro, de co;:;
tenido seroso. las pélvices renales, uréteres y tracto urina=-
rio inferior eran normales.

Diagnóstico Anatómico Final:

la.-Riñón poliqulstico de tipo adulto o tipo 111de Potter.
Ib.- Séptico-piohemia Con formación de abscesos en pulmo

nes e higado. -
Ic.-Malnutrición crónica del adulto.
Id.- Forúnculo del mentón.

J. P.M. (R.M. 76-674-60), de 65 años de edad masculi no

origin.ario.de Antigua y residente en esta capi~1. Ingresa ~
con h,stona de que padece del corazón desde hace 4 años
mal que se ha caracterizado por disnea de esfuerzo, la ~
cual fue evolucionando a palpitaciones, hasta hace 2 años
en que la disnea se hizo tan severa, que se incrementaba -
Con pequeños esfuerzos.

Antecedentes:

Familiares: no referidos.

I
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lI«ofdicos: diagnóstico de hipertensión arterial hace 4 años.
IRdlJdismo hace 40 años.

(QUirúrgicos: hernia inguinal bilateral hace 4 añOs. Ampu-
Itmión de miembro superior izquierdo hace 8 años (no ha y
cliablles de ésto). Dos ingresos previos a este hospital. En
nema egresó con diagnóstico de riñón poliqulstico bilateral,
iirm:Jficiencia cardíaca e hipertensión nefrógena. Se h izo
¡pldograma retrógrado. Ingreso en 1962: parálisis facial. -
malmoplejia por accidente cerebro-vascular.

IhWeso en 1963 (agosto): gastroenterocolitis aguda (no ha
tmnado medicamentos.

Ihweso final: 13 de ¡ulio de 1964.

lémmen Físico: obnubilado, presión arteriol 240/150, pul-
S!DJ 140 por minuto, temperatura 37.5°(, Arco senil, fondo
cf&,ojo Con retinopatia hipertensiva. Estertores crepitantes-
ern,hemitórax derecho. Reflejos normales. Al segundo di a
cf&,hospitalización inconsciente, no signos de localización,
!!ftpiración de Cheyne Stokes. Hiperreflexia osteotendino ~

S!II\"diuresis escaso. Exámenes de laboratorio revelaron he-
I1113>tologio:hemoglobina 12.9 grs. Hematocrito: 37%; gló~
\Iood'osblancos 10,300; segmentados 87. Nitrógeno de u rea
a9 mgso/o, glicemia 93 mgs%. Electrocardiograma: b 10-
ClflPo incompleto de rama izquierda del haz de Hiz, hiper-
1ImDifiaventricular izquierda, isquemia subepicárdica antero
flcmtleral. Rayos "X" de tórax: cardiomegal ia.

-

A.II tercer dia de ingreso al hospital, recuperado en todos -
!1m aspectos. Diez dias pasó plenamente mejorado. Presión
IDII1!erialoscilando entre 180/160 y 110/100. Al ser trasla-

~..
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dado a la sala general, presentó varias crisis hipertensivas.

Quince días después, presentó grave crisis hipertensiva, ob
nubilación, pérdida del conocimiento, retención de produc
tos nitrogenados. Sin signos de localización. Se sospechó=-
nuevamente accidente cerebro-vasculor, uremia, 01ig u ria,
anurla.

Diagnóstico Clínico:

Glomerulonefritis crónico.
Enfermedad hipertensiva.

Hallazgos de Autopsia: edema de miembros inferiores. Co-
razón aumentado de tamaño. Hígado congestionado, de su-
perfic ie lisa, pesando 1250 grs. Riñones marcadamente
aumentados de tamaño, pesando 1200 grs. el derecho y
1300 grs. el izquierdo. Ambos riñones mostraban lo superfi
cje llena de quistes que median de 0.5 á 7 cms. de diáme=
tro, conteniendo material purulento y seroso. Al corte, el
parénquima renal lleno de gran cantidad de quistes, tenien
do diámetros similares a los exteriores, conteniendo m a te=-
rial sanguino-purulento. El cerebro peso 1200 grs.; se en-
contraba edematizado y congestionado en ambos hemis fe -
rios.

Diagnóstico Anatómico Final:

la.-Riñón poliquístico tipo adulto o tipo 111de Potter.
1b.- Cardiomegalia (insufic iencia cardíaca).
2a.-Arterioesc lerosis general izada.
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R. D.S. (R.M. 6267-63), de 48 años de edad, sexo femenino,
ingresa con historia relatada por un hijo, quien indica qué
la paciente padece de dolor abdominal, diarrea y vómitos-
desde hace ciertos meses, anorexia marcada, no tolerando-
ni los liquidas; pérdida de peso, lo que le ha hecho 1I egar
a un estado de emac iac ión.

Pulso O, presión arterial O. Ruidos cardiacos no percepti-
bles. Boca con paladar hendido totalmente. Abdomen exca
vado, se tocan las vértebras. Higado atrófico. Resto del ::
examen Hsieo negativo.

Diagnóstico de ingreso: desnutrición severa, caquexia, en-
terocol i tis.

Paciente fallece el mismo dia de su ingreso.

A la autopsio, se encontró un hígado de 1223 grs. de peso,
mostrando la superficie externa y de corte múltiples q u i s-
tes que miden de 0.5 á 3 cms. de diámetro, llenos de líqui-
do seroso y algunos secundariamente infectados, llenos de
materiol purulento. los riñones pesan 760 grs. el derecho y
775 grs. el izquierdo. Superfic ie externa y de corte en am
bos, con múltiples quistes serOS<:6uniloculares, algunos co;:;-
fluentes. Resto del sistema urinario es normal. Póncreas, :-

cerebro y pulmones normales.

Diagnóstico Anatómico Final:

Enfermedad paliquística del adulto o tipo 111de Potter.
Higado poi iquístico, secundariamente infectado.

..,/
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M.E.C.A. (R.M. 9325-62). Paciente de sexo femenino de,
59 años de edad, originaria de Huehuetenango y residente
en esta capital, quien ingresó a Observación de Medicina
el 29-X-71, con historia de un cuadro clinico de cefal ea,
escalofrios y anorexia de 8 días de evolución. Un dia des-
pués de iniciadas las molestias anteriores, presentó nó usea
y vómitos, deposiciones diarréicas acomplñadas de dolor en
hipocondrio derecho. Los vómitos eran de 3 á 4 al dia, ama
rillentas, sin sangre, en regular cantidad. La diarrea era ::
de aspecto I¡gasa, de color amarillento, sin moco ni sangre,
sin pujo ni tenesmo, en abundante cantidad, en número -
aproximado de 3 al dia.

Antecedentes:

En 1962 ingresó por reumatismo articular.

En 1964 por hematuria,disuria, de etiología no determinada.

Nuevamente en 1964 ingresa con diagnóstico de dermatitis
ampollosa, comprobándose posteriormente pénfigo erimato-
des.

En 1965 se efectuó pieiograma endovenoso y se observó des
plazamiento de los cálices renales derechos por presencia:-
de pequeña masa. Se pensó en quistes y neoplasia renal.

En .1966 fue admitida por enterocolitis aguda infecciosa, pa
rasotismo intestinal y colecistitis aguda. -

En 1970 ingresa nuevamente con diagnóstico de pénfigo
se le trató con esteroides.

y
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A su ingreso en el año de 1971, presentó los siguientes sín-
tomas: quejumbroso, con aspecto tóxico, febril, DHE mod~
rado, presión arterial 120/70. Corazón taquicárdico. Abd~
men moderadamente distendido, con defensa muscular a la
palpación superficial. Dolor a la palpación profund~ en t~
do el abdomen. Se palpa hígado aumentado de tamano y, -
a la auscultación, los ruidos intestinales están aumenta dos.
Se extrajo orina con catéter, sal iendo en escasa cantidad y
francamente purulenta. Se presentó caso a cirugía, quienes
pensaron en probable absceso hepático amebian~, sin des-
cartar la posibilidad de un probable absceso veslcula~. los
exámenes de laboratorio mostraron heces con trofozoltos -
de ameba histolítica en gran cantidad. Hematología: glób~
los blancos 19,450, hemoglobina 12 grs., velocidad de sed.!.
mentación 87 mm/hora, hematocrito 37, cayados 9, segme!2.
todos 79, monocitos 1, linfocitos 14. Urea 80 mgs%, crea!.!.
nina 9.6 mgs%, glicemia normal. Sodio ]60 mEq/L. Amilc:..
so 275 A. Orina: olbúmina, hemoglobina H.

Rayas "X" de tórax: elevación de hemidiafragma derecho.

Rayos "X" de obdomen: difícil de interpretar,

Se inició tratamiento con ampicil ina para controlar proce-
so infecciosa. Al día siguiente fue evaluado por otro Médj,
co Residente, quien encontró una masa en hipocondrio de-
recho, que abarca flanco derecho y fosa ilíaca del mismo -
lado, de aproximadamente 20 x 10 cms., que se desplaza -
con movimientos respiratorios y que parece corres~nder a
riñón derecho. Se consideró que el cuadro del paciente c~
rrespondía a una insufic ienc ia renal crónica, ocasionada -
por pielonefritis, riñón poliquístico o neoplasia renal. La
paciente indicó que desde hacía 8 días había estado orina!2.

y "';-~~
--~
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do poco. Se administraron, además, desde su ingreso, clor~
quina y emetina, las cuales fueron omitidas. Se consideró-
que el cuadra correspondía a una insuficiencia renal cróni-
ca no determinada, Con uremia secundaria; absceso hepáti-
co amebiano, absceso perirrenal.

A los 5 días de su ingreso se llamó a Urólogo, quien prce!.!.
có punción del riñón derecho, extrayendo material sangui-
nolento fétido. Paciente fallece dos días más tarde.

Diagnóstico CI ínico Final:

Hidronefrosis Con infección sobre agregada.
Urem ia.

A la autopsia, se encontró un paciente con mal nutrición -
protéico-calórica, estando su patología circunscrita espe -
cialmente a riñones e hígado. Los riñones marcadamente -
aumentados de tamaño, pesando el derecho 1850 grs. y el
izquierdo 1500 grs. Ambos mostraban sustitución de la a r-
quitectura por múltiples quistes que medían de 0.5 a 5 cms.
de diámetro. Los quistes contenían material gelatinoso
unos y otros con abundante material purulento verdoso, es-
casa cantidad de material sanguino-purulento y salió de la
superficie líquido malol iente. Arterias renales modera d a-
mente dilatadas. Pélvices, uréteres y vejiga con abundante
material purulento.

El hígado pesó 1900 grs. La superficie de la cara anter ior
adherida completamente al diafragma por adherencias fibr~
sas que se desprendían con facilidad. En dicha superficie -
se encuentra gran número de quistes de color verdoso, de
1.5 cms. de djámetro como promedio, con contenido seroso.

l
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Vesicula biliar y vías biliares Con cálculos en número de -
42.

Diagnóstico Anatómico Final:

la.-Riñón poliquístico del adulto o tipo 111de Potter.
lb.- Pielonefritis aguda y crónica severa.
1C.- Cistitis aguda purulenta.
2a.- Hígado poi iquístico.
2b.- Colecitistis crónica.

M.A.F. (R.M. 3500-64), de sexo femenino, de 70 años de
edad, originaria y residente de Quezaltenango, ingresa con
historia referida por un familiar, quien indicó que ésta, des
pués de estar completamente sana, inició cuadro súbito de
disnea y ataques, dolor en el epigastrio, cuadro por el que
fue traída a esta Emergenc ia, en donde se le dio tratam i en
to con lanicor 0.25 mgs.

A ntecedentes no referidos.

Examen Físico: presión arterial 140/80. Paciente en pési-
mas condiciones generales, semi-inconsciente, no responde
a preguntas, sí a estimulos dolorosos. Resto del examen fisi
co esencialmente negativo.

Los exámenes de laboratorio revelaronorina con trazos le-
ves de albúmina, leucocitos 30 á 35 por campo, hemoglobi-
na positiva, 75 hematies por campo. Química sanguínea: -
urea 198 mgs%, creatinina 13. Hematalogía: hemoglob i na
9.5. Anemía normocritica normocrómica. No se hizo piel~

IJ-..
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I

grama.

la paciente falleció al siguiente día de su ingreso, Con un
diagnóstico clínico de insuficiencia renal.

A la autopsia" se encontró una paciente mal nutrida, Con -
1.40 mts. de talla y con un peso de 45 kgs. Como datos po
sitivos semenc ¡oneron: -

Hígado de 2117 grs. de peso, sembrado de qui stes que mi-
den de 1 á 3 cms. de diámetro, llenas de líquido seroso.

El riñón derecho pesa 1522 yel izquierdo 1105 grs. Ambos
mostraban sustitución de casi el 100% del parénquima po r
múltiples quistes que medían de 1 á 5 cms. de diámetro Ile

, 'nos de líquido seroso, turbio o hemorrágico.

Diagnóstico Anatómico Final:

Riñón pollquístico tipo adulto o tipo I1I de Potter.
Hígado pollquístico.
Pielonefrit1s aguda y crónica.
Pulmones: edema difuso, tuberculosis fibrocaseosa apica! ~

de re infección.

M. P.M. ~.M. 5477-73), de sexo mascul ino, de 79 años de
edad, originario y residente de Sanarate, que ingresó con
diagnóstico de hipertrafia benigna de la próstata el 10-IV-73.
Dos días después presentó evacuaciones mucosanguinolentas,
fétidas, en número aproximado de 10 al día.
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44 bos pulmones.

Al examen físico, se encontró un paciente en mal estado g!
neral, con signos de desequilibrio hidroelectrolitico grado
11. Respiración ruda en ambos campos pulmonares. Abdo-
men blando, doloroso en toda su extensión; signo de lienzo
húmedo presen te.

Diagnóstico Anatómico Final:

Impresión Clínica:

la.-Riñones poliquísticos del adulto o tipo 111de Potter.
lb.- Malnutrición crónica del adulto.
lc.- Bronconeumonía confluente severa, bilateral.
20.- Hipertrofia prostática benigna.

1.
2.
3.
4.
5.

Colitis secundaria a amebas.
D. H.E. grado 11.
Desnutrición crónica del adulto.
Hipertrofia prostática benigna.
Hernia inguinal izquierda.

C.S.P. (R.M. 06194-60), de 30 años de edad, sexo femeni
~

no, originaria y residente en esta ciudad capital, que ingre
sa el 23 de febrero de 1973, con historia de hemorrragia v;
ginal, fiebre y dolor abdominal de 1 día de evolución.

-

Quince días después de su ingreso, inició cuadro severo de
01 iguria, anuda y finalmente, muerte.

Antecedentes:

Los exámenes de laboratorio mostraron urea 50.5 mgs%,
creatinina 1.6; hemoglobina 12.5 gr5.

Obstétricos: amenarrea de 45 dios de duración. Gestas 2,
poro 1, abortos 1.

A la autopsia (212-73), como datos positivos, se encontra-
ron los riñones aumentados de tamaño, pesando 900 grs. el
derecho y 750 grs. el izquierdo. Ambos mostraban en la s~
perficie externa múltiples quistes uniloculares llenos de lí-
quido seroso, turbio o sanguinolento. los quistes median -
desde 0.8 hasta 4 cms. de diámetro. Las pélvices renales,
uréteres, vejiga y uretra eran normales.

Al examen físico de ingreso, se encontraron, como datos po
sitivos, una pociente en mal estado general, febril (39.5°(;),
útero aumentado de tamaño, con orificio cervical ab¡erto,~
por donde sale sangre oscura y fétida.

El diagnóst!co clínico de ingreso fue:

La próstata aumentada de tamaño, media 8 x 8 x 7 cms. La
superficie externa y de corte mostraba múltiples n6dulos -
que median hasta 3 cms. de diámetro.

l.
2.
3.
4.
5.

Ab. incompleta séptico.
Shock séptico.
DHEmoderado.
Bronconeumonía bilateral.
Acidosis respiratoria.

Focos de bronconeumonia confluente se encontraron en am

l-
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6. Ictericia de etiología a determinar.

La paciente fue legrada a su ingreso, encontrando abundan
tes restos placentarios. Después de legrarla, la poe iente

:-

presentó cuadro compatible con shock séptico, por lo que -
se le dio tratamiento. AI tercer día de estanc ia hospital a -
ria, le encontraron estertores finos en ambos campos pulm~
nares.

la excreta urinaria se fue haciendo menor cada día, hasta
llegar finalmente a la oliguria, falleciendo al 5° día de -
hospital izac ión.

los exómenes de laboratorio practicados durante este lapso
de tiempo revelaron: Química songuínea: urea 113 mgso/e¡
creatinina 2 mgs%. Hemoglobina 12.5, hematocrito 38.
Orina con cilindros granulosos +, vestigios de albúmina,

~

epitel ios +, cristales uratosódicos +.

A la autopsia (97-72), se encontró una paciente de 1.60
~

m ts. de tall a, con un peso de 55 kgs.

los riñones se encontraron 7 veces aumentados de tamaño,
presentando múltiples quistes que medían de 0.5 a 4 c m s.
de diómetro, con líquido blanco amarillento, seroso, sero-
sanguinolento. El riñón derecho pesó 1050 grs. yel izquier
do 950 grs. Las pélvices renales, uréteres, vejiga y ure tra
eran normales.

El cerebro se encontró con edema y congestión venosa.

El útero aumentado de tamaño, blando, sumamente friab le.
La cavidad uterina llena de material sanguinolento y necr~

'.'
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tico. El miometrio edematoso h
bitis. '

ipertrofiado, Con trombofle

los pulmones mostraban una broncone
umo .

-

nlO.

Diagnóstico Anatómico Final:

Aborto incompleto séptico.
Shock séptico (clínico).
Pulmones: bronconeumonía severa.
Derrame pleural bilateral.
P~euritis aguda fibrino-purulento.
R,ñones poliquísticos del t' d I '
W d

'po a u to o t,po
'ga o: congestión pasiva aguda. -

iIi de Potter.

COMENTARIO

La edad de nuestros] 3 ''-. pnmeros casos de '
rrnonpol¡quísticodel ti dio,

pac,enfescon

él menor y 79 años ara':
a u to, osc'¡o entre 30 años pora

años. Hubo 8 homb/;s 51 m~yor, con un promedio de 57 -'

res pec t O

f
y mUjeres, Cuyas edades prome d ¡ oIvamente ueron de 64 50

hacerse el diagnóstico' L ,r a~os en el momento de

to en durac ión co mo e
. a

s~~ ornato ogia fue variable, tan
n manlTestacione 1> o -

se resumir que las mismas se hallab sIc ',,,"cas, pud i én~

pertensión arterial en 6 casos (46%)"
re ~clanadas con hi-

partida diversos en 4 casos (30 7%°: ,seps~s ~on .puntos de -

uremia en 2 casos (153% : ), ,nsuf,c,encla renal y

sos (15.3%).
. o) y slntomatología mixta en 2 ca-

,
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los 6 pacientes con la hipertensión arterial presenta-
ron, como síntomas principales, cefalea en 2 casos (15.3%),
disnea y fatiga en 5 casos (38.4%), palpitaciones 4 casos
(30.7%), epistaxis en 2 casos (15.3%), edema 8 casos (61.5
%). Este último hallazgo se observó también en los pacien-
tes cuyas manifestaciones clínicas principales se hallaban-
relacionadas directamente Con la esfera renal. Encontr6n-
dose adem6s, entre signos de ésta los siguientes: dalor ab-
dominal en diferentes local izaciones 7 casos (53%), poliu-
ria 2 casos (15.3%), disuria 2 casos (15.3%) y oliguria en 2
casos (15.3%). Hubo 1 caso de hematuria (7.6%).

Otros síntomas menos frecuentemente observados fue-
ron dolares articulares en 1 caso (7.6%) y ataques Bravais-
Jacksonianos en 1 caso (7.6%).

Hubo 3 pacientes que presentaron sintamos y signos de
sepsis, cuyo punto de partida fue una pielonefritis comp I i-
cando la enfermedad renal poliquistica 1 caso (7.6%); post
aborto 1 Caso (7.6%) y furunculosis del mentón 1 caso (7.6
%).

Como signos principales se encontraron cardiomegqlia,
en aquellos pocientes Con hipertensión arterial de larga du
ración, asociadas con alteraciones electrocardiogr6ficas en
4 de ellos, tales como bloqueo incompleto del haz de Hiz 2
casos (15.3%), crecimiento de aurícula derecha 1 caso (7.6
%), hipertrofia del ventrículo izquierdo 1 caso (7.6%). En
el abdomen se encontró hepatomegalia 3 casos (23%), ma-
sas palpables uni o bilaterales en hipocondrio y flanco de-
recho e izquierdo 4 casos (30.7%). las masas pal pables an
teriormente descritas se desplazaban con los movimientos ::-

respiratorios y no eran dolorosas. Unicamente en 1 pacien,"

-
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te hipertenso se encontró una retinopatía hipertensiva. En
ningún paciente se hizo el diagn6stico clínico de riñón po
I iquístico tipo adulto y únicamente en 3 se hizo el diagnóS-
tico antemorten: en dos de ellos por medio de un pie logra ::-
ma intravenoso y en otro por una laparatomia exploradora.

Como complicaciones de la hipertensión arterial en -
nuestros pac ¡entes Con enfermedad poliquistica renal del ti
po adulto, tuvimos 2 casos de hemorragia cerebral y 1 caso
Con insuficiencia cardiaca y edema pul manar. Un pacien-
te falleció Con insuficiencia renal y uremia; 4 de sepsis y
en 4, la enfermedad renal fue hallazgo incidental de autop
sia. Como ya se indicó, una paciente estaba viva al ser -
egresada, desconoc iéndose su estado actual.

. A la autopsia, los hallazgos principales se encontraron
en riñones, higado, corazón y otras estructuras anatómicas.

Los riñones estaban aumentados de tamaño, siendo el
peso menor pora el riñón derecho de 535 grs. yel izqu ier-
do 600 grs. El riñón derecho mayor pesó 1850 grs. yel iz-
quierdo 2450 grs. El promedio en el riñón derecho fue de
1074 grs. y del riñón izquierdo de 1069 grs. Ambos riñones
mostraban quistes uniloculares múltiples, algunos de e i i o s
confluentes, llenos de líquido seroso, sero-hemorrágico, he
morr6gico franco o bien purulento. Estos últimos en los 2 ::-
ca~s de pielonefritis. los quistes reemplazaban el f>orén-
qu.ma renal en grado variabl e, estando el grado de destruc
ci6n del porénquima en relación proporcional con el peso
del riñón. las pélvices renales, salvo en los dos casos de -
pielonefritis, eran normales. Solo en un paciente se encon
tró hipertrofia nodular benigna de la próstata.

l
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En nuestros 13 pacientes con riñón poliquístico del ti-
po adulto o tipo 111de Potter, se encontraron quistes en el
parénquima hepático en 4 de ellos. El peso del; hígado fue
de 1223 9rs. para el menor y de 6000 para el mayor. los -
quistes medían de 1 á 6 cms. En el hígado de mayor peso -
los quistes reemplazaban el parénquima hepático en el 99%
de su extensión y, debido a su tamaño excesivo, ocupoba -
casi la totalidad de la cavidad abdominal.

No se encontraron quistes, hemorragia ni ningún otro
tipo de neoplasia en los otros órganos de la economía.

los otros hallazgos de autopsia fueron los cambios ob-
servados en la mal nutrición protéico-calórica secundaria o
primaria del adulto, bronconeumonías y enfermedad hiper-
tensiva del corazón.

..
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CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

1. Se presentan los 13 primeros casos de riñón poliquísti-
co tipo adulto o tipo 111de Potter encontrodos en los
Hospitales Universitarios de Guatemala.

2. En nuestra serie hubo 8 hombres y 5 mujeres, lo que
confirma lo dicho por otros autores: que esta es u n a
enfermedad hereditaria no ligoda al sexo y probab I e-
mente transmitida por un gene I igodo al cromosoma
IEXil~

3. la edad de nuestros pacientes fue de 30 oños para el
menor y de 79 años para el mayor. Este último es el in
dividuo con esta condición clínica de más edad que -
se conoce. .

4. El cuadro clínico de la enfermedad es proteiforme, es~
tando los diferentes cuadros clínicos descritos reiacio~
nados con el grado de compromiso del parénquima re~
nai ycon la presencia o ausencia de infecciónsuperim
puesta en los mismos. -

5. Elsigno clínico más importante es la presencia de ma~
sa palpable en uno o en ambos hipocondrios o flancos.
De tal suerte que estos hallazgos nos deben hacer pen-
sar en la presencia de esta enfermedad e investigorla-
de acuerdo con los siguientes parámetros: pielogra m a
endovenaso, arteriograffa, centellograffa, etc. Está -

.f:..;;;~
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contraindicado el uso del pielograma por las complica
ciones infecciosas que puedan derivar del mismo.

-

6. Después de que se haga el diagnóstico de riñón po I j-
quístico del tipo adulto o tipo 111de Potter en un indi
viduo, deberán investigarse los demás miembros de 1-;;-

familia, para ver el grado de penetración del gene
transm isor en la misma.

7. El tratamiento de la enfermedad renal poi iquística del
adulto en los pocientes asintomáticos es únicamente la
observación clínica y de laboratorio en forma periód i-
ca. En la enfermedad sintomático, el tratamiento es -
médico o quirúrgico según el tipo de complicaciones -
que se observen.

8. El tratamiento médico debe hacerse de acuerdo Con el
tipo de compl icaciones, por ejemplo: infecciones 50-
breogregadas, antibióticos en dosis masivas; Hema tu-
ría: ácido epsilón amino capróico; Hipertensión: hipo
tensores; Pérdida de electrólitos generalmente de tipo
bicarbonato, sustituto. Evitar hasta donde sea po sible
lo deplesión de sal, prescribiendo por lo tanto las die-
tas ricas en sal; en las hipocalcemias crónicas de be n
utilizarse de preferencia gels de aluminio y en las agu
das calcio intravenoso. -

9. El tratamiento quirúrgico es de 3 tipos: a) la operación
de Rovisng, que consiste en decapsulación de los riño-
nes y punción de los quistes. b) La operación de
~oldstein, 10 cual es muy compleja, porque después -
de la decapsulación de los riñones y de la escisión de
la cubierta de los quistes.más superficiales, finaliza -

~.-
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en una nefrostomía y en una marsupialización de los -
quistes a la pared lumbar. Esta gran nefropexia permi-
te la punción transparietal. c) De acuerdo Con -
Couvelaire, la nefrectomía bilateral y transplanta re-
nal es el mejor tratamiento para esta condición clíni-
ca, desafortunadamente no al alcqÍ1ce de toda la po-
b�ación.

10. Los hallazgos anatomopatológicos en nuestros casos -
son sim llares a los informados en otras latitudes. '

11. Se recomienda, de ser posible, investigor a los mi em-
bros de las familias de los casos aquí informados.

12. De acuerdo con nuestras informaciones, las personas -
afectadas por el problema de un riñón poliquístico que

h? lIegod~1 a las fases finales de su función, se be nefi
clan nola emente Con los injertos renales, que han p;;-
sodo hace mucho tiempo de la fase experimental a 1;;-
apl icac ión práctica y cuyos avances han sido especta-

c~l~res ~~
los ú~timos 15 años, especialmente por la -

u~lllzaclon de riñones de cadáveres y mejor conoci-
mIento para retardar o detener el fenómena de rec ha-
zo.

L..
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