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RINON POLIQUISTICO TIPO ADULTO

Introduccién:

El diagnéstico de enfermedad poliquistica del rifién
conlleva en sf una serie de problemas graves, debido a que
el paciente que padece esta condici6n clinica se halla -
usualmente condenado a tener una vida corta, a sufrir una
serie de complicaciones que le hacen su existencia misera-
ble y, atn més, debido a su carécter hereditario, se le pre-
viene de procrear una familia para que no se perpetie esta
lesién en sus descendientes.

Los frabajos de O. Z. Dalgaard, aparecidos en 1957 y
de J. L. Funck Brentano y J. Vantelén, resumen los conoci-
mienfos actuales sobre la enfermedad de rifién poliquistico
tipo adulto.

La definicién de esta afeccién hereditaria, probable -
mente transmitida por un gene transportado por el cromoso-
ma X, y por lo fanto, no ligado al sexo, descansa sobre tres
principios bésicos:

a) Topogréfico: La enfermedad es bilateral, afectando am
bos rifiones en grados variables de extensién. Jamés
existe enfermedad poliquistica renai de tipo aduito uni
iateral. B

b) Morfolégico: Los rifiones afectados se hallan reempla-



zados por mdltiples quistes, cuyo contenido puede ser
clare, urincse, hemético o pursiento. El temafio de fes
quistes no es uniforme, variando « tal punte en un de-=
terminado rifién, que la superficie quistica se proyecta
o penetra muchas veces dentro del parénquims o super
ficie parenquimatosa. En las formas avanzades, ef ri~
fidn, que es inmense o enorme, no estd compuesto mas
que de quistes seporados los unos de los otras por espa
cios infimos de parénquima renal variable, T

c) Evelucién: Lo propio de [a enfermedad poliguistica re
nal tipe adulte, es que es una lesién progresiva, & ve—
ces evoluciona lentamente, pero siempre, Hlegando «l
final, si fa muerte no ocurre por otras causas, o la des
truceién completa de todo ef parénguima renal. Una
enfermedad poliguistica evoluciona irreversibleme nte
a la insuficiencia renal y a la muerte,

- Etiologia:

En el curso de [os Gltimes 100 afios, se han propuesto -
una serie de teorias para explicar fa exisfencia del rifién -
poliquistice y, como era de esperarse, ninguna he sido acep
tada universalmente, En 1856, Virchow postuls que los =
quistes eran el resultado de destruccién ocasioneda por cris
tales de écido Grico o atresia de los conductos cofectores o
nive! de la papila secundaria o pielonefritis o papilitis. Ese
mismo afio Kupffer demostré que los rifiones se formaban 4
partir del conducto mesonéfrico y la yema metanefrogé ni -
ca. Basado en los hallazgos de éste Gitimo investigador,
Hildebrand, en 1894, creyé que el rifién poliquistico era ef
resultado de ur fallo en la unién de estas dos partes, -

Albrecht, Herxheimer y-Nichelson, propusieron una te orfa
reoplésica en la enfermedad poliquistica renal. En 1923
Kampmeir y McKenna en 1933, propusieron que la lesisnse
debfa a la persistencia de 1a primera, segunda-y tercera ge
neraciones de las nefronas. Estas nefronas usualmente desa

parecen pero, de acuerdo con estos investigadores, estas -

pueden persistir y.dar lugar a la formacién de quistes.

Hopplers en 1930, sugirié que una reduccion en el rie~

~ go sanguineo renal producia la degeneracién quistica del

rifién.

Roos, en 1941, atribuys la enfermedad a un defecto en
el plasma germinal. En 1947, Lambert demostrs por seccio-
nes seriadas del rifién, que varios de los quistes en el adul-
to comunicaban con tibulos, mientras que en el rifi6n poli-
quistico neonatal los quistes eran cerrados.

- Bricker y Patton, en 1955, demostraron, con inyeccién
de insulina y P-amino hipurato, que varios de los quistes -
los adultos. y uno que otro en los nifios, se hallaban en co-
municacidn funcional con nefronas abiertas., Estos hechos,
junto con el hallazgo de enfermedad poliquistica en el pes
cado de oro, el cual tiene un rifién mesonéfrico, anularon ~
las teorfas de Hildebrand y Kampmeir.

_ Allen postulé que el desarrolio normal de la yema ure
teral tiene un efecto “organizador” en 1a masa metanefro-
génica que permite la canalizacién de los tobulos. Siexis~
te algin defecto enla accién de este "organizador®, pue-
de dar como resultado una diresia de los t6bulos con la for
‘macidén secundaria de quistes. -




Recientemente Potier y Osathanondh, empleando la

‘técnica de microdiseccién en rifiones de 70 fetos normales,
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infantes y adultos, demastraron que fos tGbules colectores
se forman como consecuencia de ramificaciones repetidas.
en {a yema ureteral. La primera rama de [a yema ureferal
constituye la porcidn ampular, ia cual representa el Grea
de crecimiento y, la porcién terminal e intersticial del tG-
bule. Lo ampella normalmente induce la formacién del ne-
frén y luego desaparece; mientras, ia porcién intersticial
del tébulo persiste. Estos investigadores fombién flevaron a
cabo microdiseceion en riffones pol iquisticos obtenides de
30 pacientes con esta enfermedad, cuyas edades oscilaron
entre recién nacidos a 67 afios, habiende encontrade que la
anermal idad principal se encontraba en el sistema tubular ~
colector. Ellos describieron 4 tipos patogénicos de enferme
dad guistica renal: -
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En el tipo |, ambos rifiones se hallan aumentados en -
forma simétrica de tamafio, muestran una superficie lisa aun
que se observan quistes pequefios de 1 & 2 mm de didme fro
y son el resultado de hiperplasia de fa porcién infersticial -
de fos tobulos colectores. Esta condicién siempre se acom=
pofia de enfermedad quistica en el higado, debido a proli-
feracién de los canaliculos biliares y, en menor cantided,
de quistes en el pulmén o péncreas. Esta enfermedad es in-
variablemente fatal y auienes la padecen fallecenen los
primeros dias de vida. Esta es la Onica enfermedad pol fquis
tica gue puede enconfrarse en gemelos y puede ser causada
por un estads homozigético de geres recesivos.

En el tipo II, la lesién renal quistica puede ser bilate~
raf, unilateral o solamente afectar una parte del rifién. =
Cudando ambos rifiones se encwentran afectados, ia enferme

dad es casi siempre fatal después del nacimiento. Si, porel
contrario, solamente un rifién o parte de €1 se hallan afec~
tados, la enfermedad puede detectarse en la infancia o ju~-
ventud o, aln més, puede ser asinfomética. Esta maiforma-
cién se acompafia de anomalias en ofros érgancs, pero  no
con hiperplasia de los canalicules biliares. La mayor anor -
mdlidad en esta variedad de rifién poliquistico es una inhi-
bicién de la actividad ampular, lo cual provoca paro o de
tenimientc en la formacién del nefrén y, como consec uen-
cia, subdivisién secundaria de los tobulos y por consiguien-
te -formacién de quistes,

En el tipo lll de enfermedad poliquistica, la enferme -
dad es siempre bilateral y casi siempre presente desde el na
cimiento, estando los rifiones mé&s grandes de o normal, Fre
cuentemente se encuentra historia familiar de la enferme=
dad. Las anormalidades se encuentran tante en la porcién
ampular como intersticial del sistema tubular colector. Los
sitios més comunes en los cuales se forman los quistes son
el angulo del asa de Henle, la capsula de ‘Bowman y el ta-
bule conforneado proximal. Todos los quistes se hallan co-
nectados con los tibulos que comunican con fa pefvis re -
nal. La edad en la cual le enfermedad se hace manifiesta -
varia de acuerdo con la proporcién de tejido normal o anor
mal. En general, en este grupo se incluyen todos los rifo=
nes quisticos bilaterales encontrados en individuos mayores
de varias semanas de edad. Esta variedad se designa como
enfermedad poliquistica del adulto,

En el tipo IV, la lesion se debe a obstruccion uretral o
ureteral en ia vida fetal temprona, lo cual da como resulta
do un aumento en la presién retrégada que afecta el desa~
rrollo posterior de los tibulos, dando lugar a la formac i6n

lg
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de quistes. La severidad de la lesién depende del grado vy
‘tiempo de principio de la lesién obstructiva,

Problémas Préc ticos:

Reconocer la enfermedad, tratando. hasta donde sea po
sible de evitar sus complicaciones y los errores de fratamien
to (régimen o método desesperada), son los problemas préc—
ticos de actualidad en la enfermedad del rifion poliquistico.
La enfermedad es hereditaria y prolongadamente latente,de
tal suerte gue no puede ser descubierta més que en trescir=
cunstancias: fos accidentes evolutivos propios de fa enfer-
medad; por ser una enfermedad urolégica, en fa cual se en
cuentra un rifién poliquistico con el aspecto funcional de
unh rifién normal; el examen sistemético de los miembros de
una familic donde uno de ellos es conocide cemo portader
de una enfermedad. poliquistica.

Accidentes Evolutivos:

Los cccidentes evolutives del rifién poliguistice fipo
adultc pueden ser divididos en problemas menores y mayo-
res,

A. Los accidentes evolutives menores son:

1. Resultado de una combinacién de sintomas urolagi
cos, enfre fos que se pueden mencianar:

" a- Las lumbalgias: signo que se observa entre el 29y
50% de los casos (45% en la estadistica defservi=

cio de Pr. J. Hamburger, reportada por J. L, Funck
Brentano y J. Vantelén), Los dolores son variables:
pueden ser sordos, localizados, como igualmente -
violentas, exacerbados por ios movimientos, fa -
marcha o e! estar sentado. Los dolores fumbares -
simples no significan que la enfermedad esté en -
su estado precoz. Ellos pueden revelar una com-
plicacién inicial severa, tal como que uno de los
muchos quistes halla expulsado su material puru-
lento a la fascia perirrenal (esta es una observa -
cién reciente en el servicio de Pr. R. Couveldire).

La hematuria puede ser observada en el 22% de
los casos. Se ha dicho que el 46% de los enfer -~
mos tienen hematuria en un momento determinado
de [a evolucién de la enfermedad.

Una hematuria aislada, que ocurre en un-sujeto al
rededor de los 50 afios de edad, portador de una
enfermedad poliquistica renal de tipo adulto, Oni
camente con un solo gran rifién palpable, puede
dar la impresién de que se trata de cancer del ri-
fibn. Por consiguiente, es imperativo que, en un
paciente dado, se hagan todos los exdmenes de la
boratorio adecuados, tales como pielograma, fomo
grafia, angiografia, centellografia, etc., que per=
miten diferenciar entre ombas entidades clinicasy
evitan la realizacién de vna nefrectomic innece-
saria, En relacién cor lo anterior, se afirma que
en la etapa inicial de la enfermedad poliquistica

- renal dei fipo adulto o tipe fil de Potier, el diag-

néstico de su existencic es sumamente dificil y -
puede confundirse con cualquier otro fipo de ma=




sa renal o bien pasar desapercibida. Sin embargo,
en la octualidad, con el uso de la angiografia re-
nal selectiva, el diagndstice puede hacerse tem -
prano y en forma mas precisa que con otrc método
radiol égico.

El por qué ocurre hematuria en esta lesién perma-
nece desconocido y, por lo tanto, surge la interro

gante de cual serd la conducta que deberé adop=

tarse en su presencio. Es conveniente abstenerse
de prescribir repose y transfusiones sanguineas, ya
que la hematuria se retiraré esponténeamente en
15 & 20 dias. En algunas circunstancias espec ia -

les, toles como anfe una hematuria muy grave, de

berd intervenirse quirirgicamente al paciente, ya
que la descapsulacién con corte de la cubierta de
les grandes quistes, ha producido mejorfa. R. -
Couvelaire). Este procedimienfo actualmente se -
usa como una excepcién, sobre todo ahora, con la
aparicion del acido epsilén amino capréico.

Los célicos refriticos: El célico nefritico se pre-
senta en 1 de cada 10 pacientes y es un indicio -
de que la enfermedad esté en evslucién. Habiiual
mente, el dolor agudo estd figado a la compreszén.
o distensién brusca de un quiste, sin compresién -
de la via excretoria. Lo urografia intravenosa =
muestra {as imdgenes tipicas de la enfermedad, ob

servéindose los dos rifiones funcionando bien, sin

ntngiin signo de supresién. Todo el fratamienfo se

resume g los analgésicos y al reposo, El célico ne

fritico puede ser provocado por distensién brusca

de un quiste polar inferior o yuxtapiélico que com

prime la via excretoria; puede ser debido a un -
célculo ureteral radiotransparente o no. Se ha -
menc ionado que aproximodamente un 10% de  los
rifiones pol iquisticos de tipo adulto, se hallancom
plicados por célculos y que aproximadamente un
tercio de los mismos son de &cido Orico.

Debe recordarse que, en esta enfermedad como en
otras complicadas por |itiasis, el célico nefritico
puede ser recurrente. El tratamiento de la litiasis
en el rifién poliquistico es igual al efectuado en
otras enfermedades renales con litiosis. Cuando -
el célico nefritico se debe a compresién por un -
quiste, se puede beneficiar al paciente haciendo

una lombotomia, que permite la escisién de la cu
bierta del qunste compresivo, restableciendo la li-
bertad de la vic excretoria y, por lo mismo, se su~
prime el dolor. Debe evitarse desde fodo punto -
vista la tentocién de colocar una sonda ureteral,
debido a que pueden presentarse infecciones des-
pués de una endoscopia y no es exagerado mencio
nar que uno de los enemigos més grandes de un en
fermo afectado de rifiones poliquisticos, es fa cis—
toscopia y las maniobras instrumentales uretercles,

Los tumores lumbares: Signo revelador bastante ra
ro, porque solo un 5% de pacientes con este tipo
de lesion se anuncian en esta forma. A la inversa,
en el curse de la evolucion, todos fos rifiones poii
quisticos llegan a ser grandes y, enfre las piezas -
de autopsia, el rifion mds pequefo ha pesado 900
grs.
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En ciinica, un tumor lumbar bilateral es enferme -
dad poliquistica del adulto, hasta no demostrarse
lo contrario.

La piuria: Complica frecueniemente la enferme =
dad poliquistica renal del adulto. Delgoard ha se
fialado un 26% y Higgins hasta 60%. Llainfeccién
esponiénea del quiste existe, pero no estd demés
repetir lo peligrosas que son las expioraciones en
doscépicas. El tratamiento de esta complicacién -
es a base de aniibiéticos.

Alteraciones de la miccién: Son consideradas co-
mo reveladoras Gnicamente en el 8% de los casos,
Lo anterior se debe a que esta es una enfermedad
del rifion que, por lo gereral, no suele dar ningu-
na manifestacién clinica relocionada con el érbol
urinaric bajo. Si tales manifestaciones existen, es
debido a que, ademas de la enfermedad poliquisti
ca, hay una enfermedad asociada del aparate uri=
nario bajo. Tanto es asi, que R. Couvelaire ha vis
fo enfermos con rifién poliquistico del tipo adulto
complicados con una escierosis del epitelic vesi-
cal, que ha tenido que ser resecada con un adeno
ma prostético que ha habido que enuciear; o bien
un fumor benigno o maligno de la vejiga urinarig,
etc. Las enfermedades neopldsicas del epiteiio ve
sical o de la uretra u otro tipo de patologia feme
nina, son de una frecuencia tal que se puede con-
siderar que son ellas quienes dan las crisis urina-
rias en [as mujeres aquejadas de rifién poliquisti -
co y no la nefropatia en si. Sin embargo, debe de
hacerse énfasis en que la importancia de esta aso

1)
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ciacidn es doble, ya que no debe el ciinico con-
tentarse con hacer el diagnéstico de una enferme
dad cérvico-uretro~prostatica, sino que debe ade—
mas pensar que puede haber una nefropatia créni-~
ca, de las cuales la poliquistosis no es mas que un
ejemplo. A fa inversa, no debe tomarse en cuenta
la enfermedad poliquistica ya infectada, en la -
cual los trastornos de la miccidn han sobreveiidc

como consecuencia de un fratamiento uroldgico.

Los accidentes menores son tipicamente médicos y
conducen rapidamente al diagnéstico exacto: la
hipertensién arterial, fa albuminuria y la hipera~
zofemia.-

La hipertensién arterial : es un signo revelador en
el 22% de fos casos y, conforme transcurre el pro
greso de la enfermedad, esa complicacion se pre-
senta més a menudo, cbservandose en los estadios
tardfos de {a enfermedad, en 8 de cada 10 pacien
tes (78% de los casos). En ausencia de insuficien=
cia renal, la hipertensién arterial es poco grave, -
moderadd, can alteraciones discrefas en el fondo-
de ojo. La palpacion de dos grandes rifiones, la
anamnesis exacta y precisa, en la cual algunos pa
rientes han fallecido de una nefropatfa crénica, -
nc deben dejar duda en cuanto al diagnéstico. Asf
mismo, sino se palpa un gron rifién, el diagnéstice
no puede ser comprobado hasta haber realizado -
los exémenes radiogréficos indispensables.

La albuminuria: es signo revelador en 1 de cadaJ
pdClenfes,
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¢~ Finalmente, la hiperazotemia moderada, inferiora

1.50 g.0/00, es un signo que se encuentra en el -

- 10% de los casos. La historia clinica es inequivo

ca refiriendo los pacientes alteraciones discrefas—

en el estado gereral, poliuria, polidipsia, una al-

buminuria inferior a 1 gr. por 24 horas, una leuco

cituria apenas aumentada, una acidosis hlpercloré
mlcc.

En una forma general, la dificultad del diagnésti-
co estriba en la ausencia de un gran rifén palpa-
ble y de una anamnesis caracteristica.

La dificultad diegnéstica se hace extrema ante |q
ausencia de un gran rifién palpable, en insuficien
cia, ya que la hiperazotemia contfraindica la uro—
grafia intravenosa. Sin embargo, esta eventual i -
dad es rara, ya que una poliguisfosis con hiperaze
temia crénica, por lo general fiene unos grandes—
rifiores, el crecimiento de los cuales es asimétri-
co.

Los accidentes evolutivos mayores de 1a enfermedad -
poliquistica.

Como a los precedentes, se les puede dividir encompli
caciones urolégicas y complicaciones nefrolégicas.

1. Las dos complicaciones urolégicas son: infeccién
intraquistica y la anuria,

a- Las infecciones infraquisticas son uno de los gran
des problemas diagnésticos propios del rifién poli-
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quistico. Este se hace dificil, debido a que la lo
calizacién de la infeccisn puede ser uni o bilate
ral. El tratamiento es también, sobre todo, apasio
nante, ya que con el uso de los antibistices desa-
parecen répidamente los signos infecciosos; de o
contrario, puede sobrevenir una pionefrosis que, -
sin signos locales particulares, destruiré en algu-
nos dfas e rifién o lo que queda de él.

En fa mayoria de les casos esta complicacién se -
manifiesta por dolores lumbares, fiebre, una alte-
racién del estade general y la percepcién de una
masa uni o bilateral lumbar.

Cuando cada fosa fumbar tiene el signo de una -
masa rena!, el diagnéstico de rifién poliquistico -
de tipo adulto debe ser considerado primero. Los
examenes urorradiogréficos confirmarén el diagnds
tice.

Al haber masas uni o bilaterales, luego que el dlcg
néstico exacio se ha establecido, es interesante -
corocer y prever la evoiucién inmediata, sobre to
do, si es posible que exista retencidn intraguistica,
ya que una retencién hemorragica precede a una
hematuria y una retencién supurada va seguida de
una piuria. Los antibiéticos han modificade com-
plefamente el desarroilo esponténeo de estos acci
dentes, previniendo que las hemorragias ne se in-
fecten y numerosas infecciones quisficas refrece =
den completamente, La evolucién propia de la en
fermedad hard que se pierda el rifién y la muerte
del enfermo. La estadistica de la clinica urolagi-

S——
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‘ca def Hospital Necker confirman lo anteriorme n

te expuesto, ya que de 9 hemorragias infraquisii—
cas 4 se han sobre infectado y han debido ser ope
radas y cada vez que el rifién no ha estado més -
que con una masa Hleno de pus: cuatro piorefro -
sis, cuctro nefrectomias. Sobre 9 pionefrosis no =
operadas, 4 han dado una septicemic mortai; 4 en
fermos desarrollaron en corto plazo una pionefro=

© . sis apirética no frafada, falfeciendo rapidame nte,

Es de hacer notar que, interviniendo quirGrgica=
mente estas complicaciones graves, puede fenerse
una evolucién mas favorable,

R. Couveleire ha operado con nefrectomia 3 pio-
nefrosis, sobreviviendo los 3 enfermos. En otros
tres pacientes han ocurrido hemorragias intraquis=
ticas que han sido operadas por evacuacién de fos
quistes y descapsulacién, estando 2 vivos y 1muer
to. -

En estos 6 operados, hubo solo 1 muerte por insufi
ciencia renal. ¢ Qué quiere decir esto? Que la-
indicacién operatoria es més grande de fo que los
nefrélogos la han recomendado ?, seguramente no.

La divergencia entre el nefrélogo (abstencionista}
y el urélogo (operador), estriba en que, con el pri
mero, llegan aquelios enfermos diagnosticados des
pués de mucho tiempo, con insuficiencia renal, en
los que el cuadro final es la muerte, en quienes -
fos rifiones han perdido su parénquima casi total-
mente y por lo que la intervencién légicamente -
no estd indicada. Con los segundos, legan aque-
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iios enfermos en los que el cuadre agudo marca {a
primerc etapa de la enfermedad. Sus rifiones es-
tan todovia funcionales. Exfirpar un quiste lleno

de pus en estos enfermos viene a ser un acto Gfil.
Ef posee un rifién ligeramente aifterado y con sufi
ciente pardnquima, por lo que vale la pena inten~
tar su intervencién. Si bien es cierto que la acti-
tud terapéutica merece ser observada no solo en
términos dialécticos de nefrologia o de urolegia,
més bien merece ser enfocada desde el punto de
vista practico. El tratamiento inicial debe estar -
hecho a base de dosis grandes y masivas de anti-
bidticos. Aguellos pacientes que tienen insuficien
cia renal severa de larga evolucién (o hace tiem~

po), no debe pensarse para ellos en la cirugis. Pe . -

ra los otros, que son jévenes y en los que la enfer
medad es de aparicién reciente, la cirugia vale -
fa pena de ser intentada. Es necesario hacer ver
que esta Oltima eventualidad es rara.

La anuria es rara (4 de cada 150 casos) y sucede =

en fres de cada 4 casos como consecuencia de una
retencidn intraquistica bilateral. Unicamente en
1 paciente fue secundaria a litiasis ureferal.

La ausencia de !itiasis en las placas vacias de ab-
domen no efimina esta posibilidad. Enla précti-
ta, adn en contra de las complicaciones posibies
por las manicbras instrumentales, el cateterismo ~
uvreteral se impone cuando la anuria se instala -
bruscamente,

Lag complicaciones reno-vasculares son numero -

-
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sas. . Dos son muy conocidas: los camblos de insuf?
ciencia renal reversible, los accidentes de hiper—
tensidn arterial.

Dos son menos conocidas: las complicaciones os-
teoauriculares y las complicaciones neurol 6gicas
me tab 6l icas.

Los cambios de insuficiencia renal aguda reversi -
ble. En 27 de 154 cesos, se ha demosirade que la
azotemia sube arriba de 2. 50 por mii, para des~

cender a 1.50 grs. por mil. La ccusa de estos cam
bios es la depresion de sodio, siende lo que le da
origen (restriccion de sodio prescrita abusivamen-
te}, bojc el pretexic de que una nefropatia debe:
estar a régimen, aungue también se observd un
caso con vémitos post-operatorios no compensados.
Un rifién poliquistico elimina gran cantidad de so

dio, especialmente bajo la forma de bicarbonaios.

En ia deplecién sodada, la diuresis bajé y la azo-
temio sube. La administracién de sal en la forma
de bicarbonatos disminuye estas complicaciones,
pero no altera el curso progresive de la enferme -
dad. A este respecto se puede afiadir que la ciru-
gia del rifién poliquistico del adulto, en si, esté
poco indicada, pero su existencia no contraindica
que se pueda llevar a cabo una intervencién qui-
rirgica urolégica abdominal v ofra, con la cendi-
cién de estar muy atentos a las deplesiones soda-
das y de compensarlas adecuadamente,

Los accidentes de hipertensién arterial y el atero
ma no son més que muy banales cuando se piensa
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en la frecuencia de ambas. Hemorragias menin=
geas recidivantes sobrevienen en.el 2% de los ca
sos. Para Dalgaard, las hemorragias y los aneuris-
mas cerebrales, asociados en algunos cases, son
causa de muerte en el 13% de los casos, Deficien
cid o insuficiencia cardiaca y coronaria en el 6%
de los casos.

Hipertension arterial e insuficiencia renal: esta
asociocién conlleva un mal pronéstico, que es ca

si siempre fatal, Reducir el sodio para hacer dismi

nuir la cifra de la hipertensién arferial, entrafia —
una deplesién de este electrélito, I que, como -
ya se indicé, es peligroso, debido a la posibilidad
de que el rifi6n enfre en insuficiencia renal. In-
versamente, todo aumento en la concentracién de
sodio es una causa de hipertensién.

Es uno de los méritos del trabojo de J. L. Funck
Brentano y de J. Vantelén, el haber mencionado -
tos accidentes osteoarticulares antes poco conoci-
dos.

Los accidentes osteoarticulares son la gota y las
grondes desmineralizaciones. La gota es tan fre-
cuente en pacientes con esta enfermedad, a talex
fremo que algunos reconocen sisfeméticamente los
signos de insuficiencia renal en todo gotoso que -
no tenga antecedentes gotosos familiares.

La desmineralizacién se encuentra en el 8% de
pacientes con rifién poliquistico y clinicamente se
manifiesta por dofores éseos, pudiendo scbrevenir



fracturas espontaneas. Ellos se acompatian siempre
de una hipocalcemia (calcemia inferior a 8.0mg/
litro), con su cortejo de sintomas y signos neurolé
gicos y metabdlicos. De éstos, el mas corriente es
una tetania frustrada, caracterizada por temb | o -

- res, sobresaltos musculares, hiperreflexia y signo -
de chevostek. La crisis teténica verdadera es ra-
ra. Pueden observarse trastornos psiquicos, tales
como angustia, agitacién simulando delirium fre~
mens, abatimiento extremo llegando al coma y las
crisis comiciales generalizadas de Bravais-Jack so
nianas. El calcio sanguineo puede llegar a cifras
muy bajas, ya que en més de la mitad de los casos
estudiados, se han encontrado valores menores de
60 mg/litro.

La inyeccién intraverosa inmediata de calcio, es

raGpidamente eficaz,

En la cctualidad, se tiene preferercia por los gels
de aluminio.

PATOLOGIA URCLOGICA HABITUAL

EN LOS RINONES POLIQUISTICOS

El aparato urinario de un enfermo aquejado de rifién

poliquistico puede tener cualquier enfermedad asociada.

La litiasis se encuentra en el 10%.de los casos, siendo
la tercera parte célculos de écido Grico.
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R. Couvelaire ha operado 8 casos por las complicacio-
nes que se sobre agregan o todas las litiasis: hematurias
recidivantes, grandes crisis febriles con piuria, obstruc

‘cién mecanica sobre la via excretoria. La cirugia de

fas litiasis en esta enfermedad es poco conveniente, -
porque la anatomia de! rifién se halla muy distorsiona-
da por los quistes; asi mismo, para poder [legar al baci
nete, es necesario resecar una serie de quistes. Y que
decir de la dificultad de retirar los calculos situados -
en los calices en un rifién poliquistico. Los esfuerzos -
operatorios raramente son recompensados. Las recidi-
vas son frecuentes; la infeccién del rifién no desapare~
ce, los quistes bloquean el libre curso de la orina. To-
do se complementa, es decir que la litiasis renal en el
rifién poliquistico es recidivante y, por este hecho, no
es quirirgica,.

El céncer del rifién, como complicacién del rifién poli
quistico del adulto es, en realidad, una eventualidad
rard. Effa no se ha visto jaméas en la estadistica de J.
L. Funck Brentano y J. Vanteldn y no ha sido vista més
que una vez por R. Couvelaire. Reconocer el cancer -
en una urografia venosa del rifién poliquistico es impo
sible. Solo la nefrectomia, que ha sido efectuada por
una complicacién incurable, revelard su existencia en
un rifién poliquistico.

Finalmente, deben mencionarse los flemones perinefri-
ticos y la tuberculosis renal que, ocasionalmente, pue
den presentarse asociadas al rifién poliquistico de tipo
adulto. '
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EVOLUCION Y PRONOSTICO

La evolucién se resume a una ley ineludible: los rifio-
nes poliquisticos evolucionan a la desfruccién completa del
parénquima renal y finaimente a la muerte. La muerte ocu
rre tardiamente entre fos 30 y 40 afios como término medio,
después del inicio de la enfermedad. Puede decirse que la
enfermedad poliquistica renal del adulto evoluciona en for

ma comparable a una insuficiencia mitral, lo cucl se tolera

bien por largo tiempo, apareciendo en su evolucidn acci=
dentes menores reversibles, segin el estado en que se en
cuentre lo que quede de parénquima renal funcional. Final

mente la insuficiencia renal severa mata a estos enfermos,

- a menos que una de las grandes complicaciones no fo haya
hecho con anterioridad. Entonces, ante la probabilidad de
una evolucién grave y en presencia de un enfermo defermi

nado, establecer un pronéstico es dificil. La evolucién pue

de ser en tal forma lenta, que Ia muerte puede ocurrir co-
mo consecuencia de ofra enfermedad. En ocasiones la poli
quistosis evoluciona en una forma fulminante.

Se pueden mencionar al respecio un cierto némero de
hechos vistos por Dolgaard.

En aquellos pacientes en quienes la enfermedad se ma
nifiesta antes de ios 50 afios de edad, esta tiene un curso =
evolutivo mucho mas répido en el hombre que en le mujer ,
ya que el hombre solo sobrevive 10 afios y la mujer sobrepa
sa los 15.

En los pacientes en quienes la enfermedad se manifies
ta después de los 50 afios, la sobrevida es casi igual entre
el hombre y la mujer.
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La deteccién por palpacién de dos rifiones grandes i'ncﬁ'
ca un aspecto importante: cuando ocurre antes de los 50 -
afios, el 42% de las mujeres y el 47% de los hombres mue-
ren durante los 30 meses siguientes. Cuando estos se detec
tan después de los 50 afios, la evolucidn es entonces mas ra
pida, porque 69% de las mujeres y 67% de los hombres mue
ren mas prematuramente.

Finclmente, la existencia de una insuficiencia renal
eleva considerablemente las oportunidades de sobrevida. -
Cuando esta aparece antes de los 50 afios, 88% de las mu-
jeres y 93% de los hombres mueren dentro de los 5 afios -
después de su inicio. A partir de los 50 afios de edad, el
aparecemlenfo de una insuficiencia renal es una compl;cam
cibn extremadamente seria, ya que el 94% de las mujeres y
el 100% de ios hombres fallecen en un perfodo de 5 afios.

POSIBILIDADES TERAPEUTICAS

Frente a una evolucién tan fatal, cuéles son nuestras

posibilidades terapéuticas ?

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 desprovisio de sol;  al

- uso de antibiéticos cuando existe una piuria; a la inyec—

cién intravenosa de calcio frente a los aoccidentes seguidos
de hipocalcemia y a la administracién P.O. de gels de alu
minio para disminuir las hipocalcemias crénicas.

Lo mismo puede decirse de fas :nrervencuones quirbrgi

I‘
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cas conservadoras. Dos tipos de intervenciones han sido des
critas: la operacién de Rovsing, que es una descapsulac ién
de los rifiones con puncién de los quistes. La operacién de
Goldstein, la cual es muy compleja, porque después de |a
descapsulacién de los rifiones, de la escisién de la cubierta
de los quistes mas superficiales, finaliza en una nefrostomia
y en una marsupializacién de los quistes a la pared [umbar.
Esta gran nefropexia permite la puncién transparietal. Des~
pués de afios de discusidn R. Couvelaire preconizalo si-
guiente:

Las indicaciones quirirgicas de la enfermedad poli-
quistica renal del tipo adulto, con el advenimiento de los
transplantes renales, puede decirse que ha solucionado el
problema, pero debe quedar claro que esta es una Gltima
medida, ya que, una enfermedad poliquistica de este tipo,
evoluciona paulatinamente hacia la destruccisn. Mientras
existo 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 rifiones deben ser suprimidos por nefrectomia
bilateral y reemplazados por un rifién sano.

Desafortunadamente, los transplantes renales no e stan
al alcance de todos y no estdn mdés que en un estado de ex
perimentacion.

tes:
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OBJETIVOS

Los objetivos del presente trabajo fueron los siguien-

Investigor la frecuencic de rifién poliquistico del tipo
adulto o tipo 1 de la clasificacién de Potter en  las
autopsias real izadas en los hospitales universifarios =
General "San Juan de Dios" y Roosevelt de Guatema-
la.

Hacer un anélisis de los signos y sintomas de nuestros -
pacientes aquejados con esta enfermedad y comparar =
nuesiros resultados con los de otros autores.

Investigar la existencia de ofro tipo de patologia quis
tica o vascular en ofros 6rganos de ia economia, aso -
ciada con esta lesién.

En virtud de que esta enfermedad se hereda en forma -
dominante por un gene ligado al cromosoma X, por =
consiguiente no ligada al sexo, se infentd investigar a
los familiares de los pacientes fallecidos o vivos, para
ver si alguno de ellos era portador de la enfermedad,
1o cual no pudo realizarse debido, por un lade, a falta
de cooperacioén de los fami liares y, por el ofro, que va
rios de ellos no se pudieron localizar por direcciones -
inexactas. Finalmente,

Actua!l®zar jos conocimientos que se tienen sobre esta

entermedad.
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MATERIAL Y METODOS

Para la realizacién del presente estudio, se hizo una
revisién de fos profocolos de autopsia de los Departamentos
de Anatomia Patolégica "Dr. Carlos Martinez Durén", de -
los hospitales universitarios General "San Juan de Dios" y
Roosevelt de Guatemala, asf como de las historias clinicas
de los pacientes no fallecidos, diagnosticados clinicam e n-
te, por un periodo de 10 afios, comprendidos del 12 de ene
ro de 1963 al 31 de diciembre de 1973. En cada paciente
se analizaron varios pardmetros, tanto en lo que se refiere~-
a las historias clinicas, como protocolos de autopsia.

En la investigacién realizada se encontraron 13 casos,
los cuales se resumen a continuacién, haciéndose al final,

en fodos ellos, un comentario y un esfudio comparativo de
los hallazgos.

RESULTADOS: Presentacién de casos

J.A.F. R.M, 225-392-69), sexo masculino, de 6% afos de
edad, tiene historia de varios ingresos prévios a su muerte
en este hospital. Originario y residente en la capital.

Primer Ingreso: (9=I1-67). Refiere que hace 8 afios inicid
dolor tipo célico esporddico en hipocondrio izquierdo, en
algunas ocasiones irradiado a hipocondrio derecho. El do-
lor aumentaba de intansidad durante la inspiracién y no es
taba relacionado con las comidas. Disnea que coincide con
accesos de dolor en hipocondrio izquierdo.

25

-Antecedentes;

Familiares: Padre fallecié de enfermedad del corazén.

Médicos: Glcera géstrica hace 1 ofio, hematemesis y mele~
na, tratados en este hospitel. Chancro y blenorragio en -
1928. Hace 2 afios accidente cerebro-vascular que dejé co
mo secuela imposibil idad de mover miembro inferior izquier
do y miembro superior derecho. Tratado en este hospital, -
hace un afio recobré movimientos normales.
Genito~urinario: nicturia, poliaquiuria.

Segundo Ingreso: Motive de consulta, disnea de medianos
esfuerzos, dolor en epigastiio irradiado a regién oxilar de-
recha, Edemo hace 22 dfas. Dicrrea reciente,

Historia: Refiere que hace 6 meses principié con dolor en
regibn ep:gdsfr:cq e hipocondrio izquierdo, con sensac ién

'de compresién que ifradia a regién escapular derecha y t6-

rax anterior izquierdo. Disnea de medianos esfuerzos.

Examen Fisico: Edema generalizads, Genitourinario nor-
mal. Puimones: hay submatidez en ambas bases pulmonares.
Cardiovascular: dolores ocasionales en torax anterior, dis=
neq, tos reseca, hemoptisis. Abdomen: higedo a 5 cms. por
debajo del reborde costal.

Fgresd el 9-1i1-69 con diagnéstico de insuficiencia cardia-

ca secundaria o hipertensién arterial.

Reingresd el 26=111=469 por inconciencic, solida de espuma
por la boca (10:30 horas). A las 14:00 horas, presentd sbi
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tamente cuadro hipofensive con dilatacién de las pupilas, -
" sin respiraciones, sin pulso y el corazén desfallecié paula-
tinamente hasta presentar paro.

Diagnéstico de ingreso: 1CCD, edema agudo del pulmén,

El paciente no tuvo ningin estudio de laboratoric clinico o
vrorradiogréfico. '

A la autopsia (A-69-6877), como datos interesantes, se en
contraron los rifiones aumentados hasta 6 veces de tamafio.
El rif6n derecho pesé 535 grs. y el izquierdo 880 grs.. Am-
bos conservaban su forma original, estande To casi totalidad
del parénquima renal sustituida por moltiples quistes de con
tenido seroso o hemorrégico, que mediande 1 & I0 mm de
diémetro. Las péivices renales, los uréteres y fa vejiga de
aspecto normal. Ef cerebro pess 1,510 grs., mostrando | a
duramadre adherencias méitiples y a diferentes niveles al
parénquima cerebral. Se encontraron hemorragias cortica -
les méitiples con invasién ventricular masiva y un hemato -
ma subdural antiguo organizado en el |6bulo parietal dere=
cho. El corazén mostré hipertrofia concéntrica del ventricu
lo izquierdo. Habia, ademés, edema pulmonar agudo. -

-Diagnéstico Anatémico Final:

la.-Rifi6n poliquistico tipo adulto o tipo Il de Potter.

1b.= Enfermedad hipertensiva del corazén.

1c.- Edema pulmonar agudo.

1d.- Aneurisma disecante de la aorta.

le.= Hematoma subdural organizado en regién parietal dere
cha, Hemorragias corticales cerebrales moitiples e in=
traventricular masiva.
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A D.F. (R.M. 275-467-70), de sexo masculino, de 47 afios
de edad; originario y residente de Barberena.

Ingresa por segunda vez al hospital, por historia de que ho
ce 20 dias sinti6 escalofrios, fiebre no cuantificads, dia-

- rred con deposiciones de 3 § 4 ol dig, sin moco, sangre n i

pujo, debilided generaiizada, vémitos blanquecines post -
prandiales y edema de los miembros inferiores.

Al examen fisico se enconiré una presién arterial de 180/

120. Edema de cara y miembros inferiores. Dolor a la pal=
pacién profunda en hipocondrio derecho irradiado a epigas
trio. : -

Aniecedentes:

Familiares: aparentemente sanos.
Médicos: en 1968 tratado en este hospital por hidronefrosis
e hipertersién arterial.

Los exémenes de ioboratorio revelaron una orina con albg~
mina de 2.5 grs. por litro. Urocultive negafivo. Hemoglobi
na 14 grs. Nitrégeno de urea 8.5, creatinina 2.6. -

Se le hizo en esa oportunidad un pielograme endovencse = -

que fue diegnosticado como rifién poliquistico.
El paciente fallecié a los 10 dias de su ingreso.

A la autopsia (A70-809), se encontraron, como datos posi H
vos, una neumenia basal bilateral y os rifiones marcedamen
te aumentados de tamafio, pesando el derecho 1632 y el jz=
quierdo 2450 grs. Ambos rifiones mostraban. reemplaze de |




28

99% del parénquima renal por moltiples quistes que miden
de 0.5 & 3 cms. de diametro; el contenido de la mayor par-
te de los quistes era de aspecto seroso, encontréndose unos
con contenido hemoriédgico y en otros era francamente pury_
lento. El higado pesé 1585 grs. y, excepto por méltiples -
- quistes de contenido seroso que miden de 0.5 4 3cms. de
diémeiro, situados en el borde anterior del 16bulo derecho,
es de aspecto normai. Ei cerebro y el resto de os érganos -
era normal,

Diagnéstico Anatémico Final:

la.=Rifién poliquistico del tipo adulto o hpo {Il de Potter.
1b.=Neumonia basal.

lc.~ Insuficiencia renal.

ld.~ Higado: quistes moftiples.

H.L.C. R.M. 344-605-70), de 4;5.qﬁos de edad, de sexo fe
menino, originaria y residente de Pochuta, Chimaltenango.

Ingresa el 1° de sehembre porque 15 dias antes inicié cua=
" dro de "sensacién de aire" y "tirantez" al caminar, en té~
rax y abdomen, severo, asi como poliuria.

Antecedentes:

Familiares: padre, madre y hermanos normales.

Médicos: tos ferina hace 4 6 5 afios.

Examen Fisico: Presién arterial y otros signos vitales norma
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Ies. Abdomen globuloso, blando, masa nodular en fosa y -
flanco izquierdos.. No tiene fondo de ojo.

Exémenes: glicemia 97%, nitr6geno de urea 96.5 mgs. Pre
si6n arterial: 120/80. Orina: glébulos biances abundantes,
en grumos; células epiteliales abundantes. Hematologia: -
glébulos blancos 8350, hemoglobina 106, hematocrito 33, -
sedimentacién 55. Pielograma retrégado compatible con ri
fién poliquistico. Electrocardiograma: crecimiento auricula
derecha y bloqueo incompleto rama izquierda haz de Hiz.

Egreso de este hospital y no se volvi6 a saber de este caso.

Diagnéstico de Egreso:

Rifién poliquistico bilateral de tipo adulto.

D.R.A. (R.M. 267-265-68), de sexo masculino, de 70 afios
de edad, originario y residente de Sacatepéquez.

Ingresa con historia de masa abdominal de 3 afios de evolu
cién, a la cual no le dio importancia; néusea y vémitos de
contenido alimenticio.

Al examen fisico, como Gnico dato positive, se encontré -
masa no dolorosa en. hipocondrio derecho.

Los exémenes de Iaboratorio dentre de Iimites normales.

Al pacienfe se le hizo una laparatomia exploradera por ma
sa intra~abdominal. Se hatlé un quisie infectado del higa~
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do, €l que fue drenado, obteniéndose aproximadamente 600
' cc de Ifquido achocolatado (amebas), locatizado en el 16bu
lo izquierdo. En el resto de la superficie del higado se en—
contraron quistes con lfquide claro. El paciente hizo un -
post-operatorio aparatoso, falleciendo 5 dias més tarde.

" Los hcﬂ'idngs de autopsia (A-6239~68), mosiraron:

Higado: bajo lo capsula se encueniran formaciones quisii—
cas, la mayor de 5 cms. de digmetro. Peso: 6000 grs.

Rifiones: derecho 850 e izquierdo 600 grs. de peso. Los ri=
fiones presentan un cuadro interesante, debido a que ef 99
% del parénguima renal se encontraba sustifuido por forma-
ciones quisticas, no siendo posibie identificar cortical yme
dular. Ei contenido de los quistes era seroso. -

Cerebro no se hizo, por oposicion de los fomiliares.

Diagnéstico Anatémico Final:

la.- Enfermedad renal poliquistica del tipo adulto o tipo ]
de Potter. :
1b.- Higado poliquistico.

Post-operatorio: de drenaje de absceso del higado.

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

Ingresé por emergencia con historia de epistaxis de 48 ho-
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ras de evolucién, hematuria y aparente melena.
Antecedentes:

No se conocen.

Examen Fisico (deficiente: malas condiciones generales vy
nutricionales. Presién arterial 200/140.

Los exémenes de laboratorio revelaron: hemoglobina 4 grs.

Hematocrito 15%. Urea 185 mgs/%, creatinina 6.5 mgs/%.
Glicemia 354 mgs/%. No se hizo pielograma.

El mismo dia dé su ingreso, el paciente fallecis.
La.oufopsio (A-69-6899), revels, como datos positivos:
Pulmones: adherencias fibrosas a la pleura.

Higado: peso de 1369 grs. Mostraba la superficie externay

de corte sembradas de moltiples quistes de 0.5 & 4 cms., de
digmetro, con confenido seroso.

El rifién derecho pesé 990 y el izquierdo 1085 grs. Ambos -

mostraban el 95% del parénquima renal reempiazado por
moitiples quistes que median de 0.5 & 5 cms, de digmetro, -
de contenido serose, hemorrdgico o purulento. El sistema -
urinario inferior era normal. Cerebro normal.

Diagnéstico Anatémico Final:

- Rifién poliquistico del tipo aduito o f:po Il de Potter.
ngcdo poliquistico.
-Insuficiencia renal (cifnice).

[~
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“ Bronconeumonia 16bulo inferior izquierdo.
Hiperfensnén arterial {ciinico).

. Enfermedad hipertensiva del corazén con hipertrofia -
concénirica del ventriculo izquierdo.

T.R.C. (R.M. 16972-86), de sexo masculino, de 72 afios de
edad, origincrio y residente de Totonicapan y esta capital
respectivamente,

ingresa por sintomas de cefalea desde hace 7 cfios, zumbido
de oidos, edema de miembro inferier izquierdo, disnea, fati
ga de 1 mes de evolucion.

Antecedentes: Ingreso previo hace 2 meses por rinoesclero-
ma. ' '

Examen Fisico: Presién orterial 220/120, Ojos: arce seni’i,,.

no se hizo fondo de ojo. Térax normal, Abdomen: nose -
palpa érganomegalia.

Los exdmenes de laboratorio a su ingreso demostraron:

Hematologia: hemoglobina 12.5, hematocrito 39, Orina: =
epitelios. Quimica sanguinea no tiere.

A los 10 dias de su ingreso perdié sGbitamente la concien-
cig, falleciendo inmediatamente después,

Diagnéstico de defuncién:

Hemorragia intracerebral severa.
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No se le hizo pielograma endovenoso.

El diagnéstico de rifién poliquistico se hizo en Anatomia -
Patoldgica.

A la autopsia, se encontré un paciente de 167 cms. de ta-
Ita, con un peso de 50 kgs.

Pulmones mostraron atelectasia basal, enfisema compensato

rio y congestién. Colon con moltiples diverticulos en el =

recto sigmoide. Rifiones pesando 900 grs. el derecho y 750
grs. el izquierdo. Ambos mostraban motiiples quistes en el
parénquima, con congestién moderada en las éreas viables.
El cerebro pesé 1350 grs., encontrédndose hemorragia sub-
aracneoides extensa, edema cerebral severo. Las amigdalas
cerebelosas estaban herniadas.

- Diagnéstico Anatémico Final:

la.-Rifiones poliquisticos variedad adulta o tipo Il de -
Potter.

1b.~ Enfermedad hipertensiva del corazén.

le.- Hemorragia subaracnoidea masiva. Edema cerebral ma
sivo.

2a.~Rinoescieroma,

3a.= Diverticulosis del colon.

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

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

i
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rro en el maxilar inferior, que se infects, acompafidndose -
de vémitos, cefalea, malestar general, dolor abdominal. Ha

ce 4 dias inicié epistaxos y disfagia.

Antecedentes por Sistemas:

Gastroinfestinal: anorexia, pirosis, ndusea (célices).
-Genitourinario: disuria.

Al examen fisico se enconfré un pociente ftdxico, febril, -
con una presién arterial de 150/110. Piel de menién marca
‘damente edemafosa, congestionada, observandose en su po?
cién central una Olcera de bordes irregulares y con fondo
necrético, que exuda material purulento. Los ganglios lin-
faticos del cuello aumentados de tamafio, blandos y doloro-
sos. Ei térax era normal. Abdomen blando, depresibie y no
dolorose. Higado palpable a 3 cms. por debajo del reborde
costal. Resto del examen fisico negafivo. '

Diognéstico clinico de ingreso: carcinoma basoceluiar,
' blastomicosis.

Los exémenes de ldboratorio revelaren hemoglobina 6 grs.,
hematocrito 22 mm%, Quimica sanguinea: urea 265 mgs%
creatinina 16,5 mgs%. Orina con trazos de atbomina, he-
moglobina positiva. Epitelio. Leucocitos 20 & 25 por com-
po, eritrocitos 6 & 8 por campo. Bacterias: Na 118 mEq/L.

Doce horas después de su ingreso, se le encontrd en estado
de semicoma, con oliguria y posteriormente uremia. Los -
exémenes de laboratorio en esta oportunidad mostraron una
creatinina de 10 mgs%, urea 66 mgs%, orina con hemoglo-
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gina positiva, 20 & 25 leucocitos por campo. Calcio 6 mgs.
% y fésforo 12 mgs%. '

El paciente fallecis 3 dias después.

A la autopsia, se encontré un individuo mainutrido, con -
una séptico~piohemia, con formacién de abscesos en pulmo
nes e higado. El rifion derecho pess 710 grs. y el izquiers
do 685 grs. La superficie externa y de corte mosfraron mgl
tiples quistes que miden de 1 & 3 cms. de digmeiro, de con
tenido seroso. Las pélvices rendles, uréteres y tractourina~
rio inferior eran normales.

Diagnéstico Anatémico Final:

la.-Rifi6n poliquistico de tipo adulto o tipo 111 de Potter.

1b.~ Séptico-piohemia con formacién de abscesos en pulmo
nes e higado. B

fc.~ Malnutricién crénica del adulto.

l1d.~Fortnculo del mentén.

J.P.M. (R.M. 76-674-60), de 65 afics de edad, masculino,
originario de Antigua y residente en esta capital. Ingresa ~
con historia de que padece del corazén desde hace 4 afios,
mal que se ha caracterizado por disnea de esfuerzo, la -
cual fue evolucionando a palpitaciones, hasta hace 2 afios
en que la disnea se hizo tan severq, que se incrementaba -
con pequefios esfuerzos.

Antecedentes:
—__-"'_-.-_—

Familiares: no referidos.




 Médicos: diagnbstico de hipertensidn arterial hace 4 afios,

Bdldismo hace 40 afios.

Quirtrgicos: hernia inguinal bilateral hace 4 afios. Ampu-
tiozidn de miembro superior izquierdo hace 8 afios (no hay
distalles de ésto). Dos ingresos previos a este hospital. En
T%0 egresé con diogndstico de rifidn poliquistico bilateral,
imsuficiencia cardiaca e hiperfensién nefrégena. Se hizo
mielograma retrégrado. ingreso en 1962:. parélisis facial. -
@ftalmoplejia por accidente cerebro-vascular.

fvgreso en 1963 (agosto): gastroenterocolitis aguda (no  ha
famadoe medicamentos.

lingreso final: 13 de julio de 1964,

Examen Fisico: obnubilado, presidn arterial 240/150, pui-
@m 140 por minuto, temperatura 37.5°C. Arco senil, fondo
e ojo con refinopatia hiperfensiva. Estertores crepitantes=
em hemitérax derecho. Reflejos normales. Al segundo dia
die hospitalizacién inconsciente, no signos de ocalizocibn,
respiracién de Cheyne Stokes. Hiperreflexia osteotendino -
gm, diuresis escasa. Exdmenes de |aboratorio revelaron he-
mafologia: hemoglobina 12.9 grs. Hematocrito: 37%; glé-
lulos blancos 10,300; segmentados 87. Niirégeno de urea
28.9 mgs%, glicemia 93 mgs%. Electrocardiograma: blo-
gueo incompleto de rama izquierda del haz de Hiz, hiper-
trofia ventricular izquierda, isquemia subepicérdica antero
lateral. Rayos "X" de térax: cardiomegalia.

A tercer dia de ingreso al hospital, recuperado en fodes -
sux aspectos. Diez dias pasé plenomente mejorade. Presidn
anterial oscilando entre 180/160 y 110/100. Al ser trasla-
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dado a la sala general, presentéd varias crisis hipertensivas.

Quince dias después, presentd grave crisis hipertensiva, ob
nubilacién, pérdida del conocimiento, refencion de produc
tos nitrogenados, Sin signos de localizacién, Se sospeché -
nuevamente accidente cerebro-vascular, uremia, oliguria,
anuria.

Diagnéstico Clinico:

Glomerulonefritis crénica.
Enfermedad hipertensiva.

Hallazgos de Autopsia: edema de miembros inferiores, Co-
razén aumentado de tamofio. Higado congestionado, de su-
perficie lisa, pesando 1250 grs. Rifiones marcadamente -
aumentados de tamafio, pesando 1200 grs. el derechoy =
1300 grs. el izquierdo. Ambos rifiones mostraban:la superfi
cie llena de quistes que median de 0.5 & 7 cms. de  diéme-
tro, conteniendo material purulenfo y seroso. Al corte, el
parénquima rencl lieno de gran cantidad de quistes, tenien
do diémetros similares a los exteriores, conteniendo mate~
rial senguino-purulente. El cerebro peso 1200 grs.; se en=-
coniraba edematizado y congestionado en ambos hemisfe -
rios.

Diagnéstico Anatémico Final:

la.~Rifién poliquistico tipo adulto o tipo il de Potter,
1b.- Cardiomegalia (insuficiencia cardiaca).
2a,- Arterioesclerosis generalizada,
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R.D.S. (R.M. 6267-63), de 48 aiios de edad, sexo femenino,

ingresa con historia relatada por un hijo, quien indica que
la paciente padece de dolor abdominal, diarrea y vémitos -
desde hace ciertos meses, anorexia marcada, no tolerando -
ni fos Iiquidos; pérdida de peso, lo que le ha hecho 11egar
a un estado de emaciacion.

Pulso 0, presién arterial 0. Ruidss cardiacos no percepti-
bles. Boca con palader hendido totalmente. Abdsmen exca

vado, se focan las vértebras. Higado atréfico. Resto del =

examen fisico negativo.

Diagnéstico de ingreso: desnutricién severa, caquexid, en-
terocolitis.

Paciente fallece el mismo dic de su ingreso.

A la autopsia, se encontré un higado de 1223 grs. de peso,
mostrando la superficie externa y de corte miltiples quis-
tes que miden de 0.5 @ 3 cms. de diémetro, ilenos de tiqui-
do serosc y algunos secundariamente infectados, llencs de
material purulento. Los riffones pesan 760 grs. el derecho y
775 grs. el izquierdo. Superficie externa y de corte en am
bos, con mGliiples quistes serosos unifoculares, algunos con
fluentes, Resto del sistema urinarioc es normal. Péncreas, -
cerebro y pulmones normales.

Diagnéstico Anatémico Final:

Enfermedad poliquistica del adulto o tipo Il de Potter.
Higado poliquistico, secundariamente infectado.
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M.E.C.A. (R.M. 9325-62). Paciente de sexo femenino, de
59 afios de edad, originaria de Huehuetenango y residente
en esta capital, quien ingresé a Observacién de Medicina
el 29-X-71, con historia de un cuadro clinico de cefal ea,
escalofrios y anorexia de 8 dias de evoiucién. Un dia des=

~ pués de iniciadas las molestias anteriores, presenté né usea

y vémitos, deposiciones diarréicas acompafiadas de dolor en
hipocondrio derecho. Los vémitos eran de 3 4 4 al dia, ama
rillentos, sin sangre, en regular cantidad. La diarrea era =
de aspecto ligoso, de color amariilenfo, sin moco nisangre,
sin pujo ni tenesmo, en abundante cantidad, en nimero  ~
aproximado de 3 al dfa.

Antecedentes:

En 1962 ingresd por reumatismo articular.

En 1964 por hematuria,disuric, de etiologia no determinada.

Nuevamente en 1964 ingresa con diagnéstico de dermatitis
ampollosa, comprobéndose posteriormente pénfigo erimato-
des,

En 1965 se efectué pielograma endovenoso y se observé des
plazamiento de fos calices renales derechos por presencia -
de pequefia-masa. Se pensé en quistes y neoplasia renal,

En 1966 fue admitida por enterocolitis aguda infecciosa, pa
rasitismo infestinal y colecistitis aguda.

* En 1970 ingresa nuevamente con diagnéstico de pénfigo vy

se le fraté con esteroides.

R
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A su ingreso en el afio de 1971, presenté los siguientes sin-
tomos: quejumbrosa, con aspecto téxico, febril, DHE mode
rado, presién artericl 120/70. Corazén taquicérdico. Abdo
men moderadamente distendido, con defensa muscular o [a
palpacién superficial. Dolor a fa palpacién profunda en to
do el abdomen. Se palpa higade aumentado de tomafio y, =
a lo auscultocién, los ruidos infestinales estdn cument a dos.

- Se extrajo orina con catéter, scliendo en escasa cantidad y

francamente puruienta, Se presentd caso a cirugia, quienes
pensaron en probable absceso hepdtico amebiano, sin  des-
cartar la posibilidad de un probabie absceso vesicular. Los
exémenes de faboratorio mostraron heces con trofozoitos -
de ameba histolitica en gron cantidad. Hematologia: glébuy
los blancos 19,450, hemoglobina 12 grs., velocidad de sedu
mentacién 87 mm/hora, hematocrito 37, cayados 6, segmen
tados 79, morocitos 1, linfocitos 14. Urea 80 mgs%, creafi
nina 9.6 mgs%, giicemia normal,

Rayos " X" de térax: elevacién de hemidiafragma derecho.
Rayos "X" de abdomen: dificil de interpretar,

Se inicié tratamiento con ampicilina para controlar proce -
so infecciosa, Al dia siguiente fue evaluado por otro Médi
co Residente, quien encontrd una masa en thocondr:o de=
recho, que abarca flanco derecho y fosa ilfaca del mismo ~
lado, de aproximadamente 20 x 10 cms., que se desplaza -
con movimientos respiratorios y que parece corresponder ¢

rifién derecho. Se comsiderd que el cuadro del paciente co

rrespondia a una insuficiencia renal crénica, ocasionada -
por pielonefritis, rifién poliquistico o neoplasia renal.. La

paciente indicé que desde hacia 8 dias habfa estado orinan

Sodic 160 mEq/L. Amila
sa 275 A. Orina: clbiming, hemogiobina H.
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do poco. Se administraron, ademés, desde su ingreso, cloro
quina y emeting, las cuales fueron omitidas. Se considers -
que el cuadro correspondia a una insuficiencia renal créni= .
ca no determinada, con uremia secundaria; absceso hepati-
co amebiano, absceso perirrenal.

A los 5 dias de su ingreso se |lamé a Urélogo, quien practi
¢é puncidn del rifién derecho, extrayendo material sangui-

nolento fétido. Paciente fallece dos dfas més tarde.

Diagnéstico Ciinico Final:

Hidronefrosis con infeccién sobre agregada.
Uremia.

A la autopsia, se encontré un paciente con malnutricién -
protéico-calérica, estando su patologia circunscrita espe -
cialmente a rifiones e higado. Los rifiones marcadamente -
aumentados de tamafio, pesando el derecho 1850 grs. y el
izquierdo 1500 grs. Ambos mostroban sustitucién de la or -
quitectura por miltiples quistes que median de 0.5 a 5 cms.
de digmefro. Los quistes contenian material gelatinoso
unos y ofros con abundante material purulento verdoso, es=
casa cantidad de material sanguino=purulento y salié de la
superficie liquide maloliente. Arterias renales moderada -
mente dilatadas. Pélvices, uréteres y vejiga con abundante
material purulento.

El higado pesé 1900 grs. La superficie de la cara anterior
adherida completamente al diafragma por adherencias fibro
sas que se desprendian con facilidad. En dicha superficie =
se encuentra gran nimero de quistes de color verdoso, de
] -5 cms. de diGmetro como promedio, con contemdo Seroso.
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Vesicula biliar y vias biliares con célculos en nimero de -

42.

Diagnéstico Anatémico Final:

la.-Rifién poliguistico del adulto o tipo Il de Potter.
1b.= Pielonefritis aguda y crénica severa.

1c.-Cistitis aguda purulenta,

2a.- Higado poliquistico.

2b.~ Colecitistis crénica.

M.A.F. (R.M. 3500-64), de sexo femenino, de 70 afios de
edad, originaria y residente de Quezaltenango, ingresacon
historia referida por un familiar, quien indicod que ésta, des
pués de estar completamente sana, inicid cuadro sobito de
disnea y ataques, dolor en el epigastrio, cuadro por el que
fue traida a esta Emergencia, en donde se le dio fratam ien
to con lanicor 0.25 mgs.

Antecedentes no referidos.

Examen Fisico: presién arterial 140/80. Paciente en pési-
mas condiciones generales, semi-inconsciente, no responde
a pregunias, si a estimulos doiorosos. Resto dei examen fisi
co esencialmente negativo.

Los examenes de laboratorio revelaron orina con trazos le-~
ves de albomina, leucocitos 30 & 35 por campo, hemoglobi-
na positiva, 75 hematies por campo. Quimica sanguinea: -

urea 198 mgs%, creatinina 13. Hematologia: hemoglob i na
9.5. Anemla normocritica normocrémica. No se hizo pielo
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grama.

Lo paciente fallecié al siguiente dia de su ingreso, con un

diagnéstico clinico de insuficiencia renal.

A la autopsia,. se encontré una paciente mainutrida, con -
1.40 mts. de talfa y con un peso de 45 kgs. Como dafos po
sitivos se mencionaron: B

Higado de 2117 grs. de peso, sembrado de quistes que m i~
den de 1 & 3 cms. de digmetro, |lenos de ITquido seroso.

El rifidn derecho pesa 1522 y el izquierdo 1105 grs. Ambos
mostroban sustitucién de casi el 100% del parénquima por
moltiples quistes que median de 1 & 5 cms. de diametro, Ile
nos de liquido seroso, furbio o hemorragico.

Diagnéstico Anatémico Final:

Rifién poliquistico tipo aduito o hpo iil de Potter.

Higado poliquistico.

Pielonefritis aguda y crénica.

Pulmones: edema difuso, tuberculosis fibrocaseosa apical -
de reinfeccion.

M.P.M. R.M. 5477-73), de sexo masculino, de 7% afios de
edad, originario y residente de Sanarate, que ingresé con
diagnéstico de hipertrofia benigna de la préstata ei 10-1V-73.
Dos dias después presenté evacuaciones mucosanguinolentas,
fetidas, en nGmero aproximado de 10 al dia.
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Al examen fisico, se encontré un pacienfe en mal estado ge
neral, con signos de desequilibrio hidroelectrolitico grado
Il. Respiracién ruda en ambos campos pulmonares. Abdo-
men blando, doloroso en toda su extension; signo de lienzo
homedo presente.

Impresién Clinica:

1. Colitis secundaria a amebas.

2. D.H.E. grado il.

3. Desnutricidn crénica del adulto.
4, Hipertrofia prostéatica benigna.
5. Hernia inguinal izquierda.

Quince dias después de su ingreso, inicié cuadro severo de
oliguria, anuriay finalmente, muerte.

Los exdmenes de |aboratorio mosiraron ured 50.5 mgs%, -
creatinina 1.6; hemoglobina 12.5 grs.

A la autopsia (212-73), como datos positivos, se encontra=
ron los rifiones aumentados de tamaho, pesando 900 grs. el
derecho y 750 grs. el izquierdo. Ambos mostraban en la sy
perficie externa moltiples quistes uniloculares lenos de 1§~
quido seroso, furbio o sanguinolenfo. Los quistes median -
desde 0.8 hasta 4 cms. de diégmetro, Las pélvices renales, -
uréteres, vejiga y urefra eran normales.

La préstata aumentada de tamafio, media 8 x 8x7cms. La
superficie externa y de corte mostraba moltiples nodulos -

que median hasta 3 cms. de diémetro.

Focos de bronconeumonia confluente se encontraron en am
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bos pulmones.

Diagnéstico Anatémico Final:

la.-Rifiones poliquisticos del adulto o tipo 111 de Pofter.
1b.- Malnutricién crénica dei adulto.

lc.= Bronconeumonia confluente severa, bilateral.

2a.- Hipertrofia prostatica benigna.

C.S.P. (R.M. 06194-60), de 30 afios de edad, sexo femeni =
no, originaria y residente en esta civdad capital, que ingre
sa el 23 de febrero de 1973, con historia de hemorrragia va
ginal, fiebre y dolor abdominal de 1 dia de evolucién,

Antecedentes:

Obstétricos: amenorrea de 45 dias de duracién. Gestas 2,
pora 1, abortos 1.

Al examen fisico de ingreso, se encontraron, como dafos po
sitivos, una paciente en mal estado general, febril (39.5°C),
Gtero qumentade de tamafio, con orificio cervical abierto,-
por donde sale sangre oscura y fétida.

El diagnéstico clinico de ingreso fue:

1. Ab, incompleto séptico.

2. Shock séptico.

3. DHE moderado.

4, Bronconeumonia bilateral.
5. Acidosis respiratoria.
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6. lctericia de etiologia a determinar.

La paciente fue legrada a su ingreso, encontrando abundan
tes restos placentarios. Después de legrarla, la paciente -
presenté cuadro compatible con shock séptico, por o que -
se |e dio fratamiento. Al tercer dia de estancia hospital a -
ria, le encontraron esterfores finos en ambos campos pulmo
nares.

La excreta urinaria se fue haciendo menor cada dfa, hasta
Ifegar finalmente a la oliguria, falleciendo al 5° dia de -
hospital izacién.

Los exdmenes de laboratorio practicados durante este lapso
de tiempo revelaron: Quimica sanguineas ured 113 mgs %,
creatinina 2 mgs%. Hemoglobina 12.5, hematocrito 38. -
Orina con cilindros granulosos +, vestigios de albiming, -
epitelios +, cristales uratosédicos +

A Ta autopsia (97-72), se encontrd una paciente de 1.60 -
mts. de talla, con un peso de 55 kgs.

Los rifiones se encontraron 7 veces aumentados de tamafio,
presentando moltiples quistes que median de 0.5a4 cms.
de digmetro, con liquido blanco amariltento, seroso, sero-
sanguinolento. El rifién derecho pesé 1050 grs. y el izquier
do 950 grs. Las pélvices renales, uréteres, vejiga y ure tra
eran normales.

E| cerebro se enconiré con edema y congestién venosa.

E) Gtero aumentado de tamafio, blando, sumamente friabl e.
La cavidad uterina llena de material sanguinolento y necré
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tico. El miometrio edematoso,

bitis. | h‘PeffrOFiUdO: con trombofie

L
os pulmones mostraban una bronconeumonia

Diagnéstico Anatémico Finai:

Aborto incompieto séptico.
Shock séptico (clinico)
Pulmones: bronconeumonia severa
Derrame pleural bilateral. .
Pleuritis agude fibrino=purulenta.

Rifiones poliquisti .
! quisticos del tipo adulto o t
Higado: congestién pasiva aguda, © 1ipo fil de Potter.

)

COMENTARIO

- La edad de nuestros 13 primeros ¢
rifidn poliquistico del tipo adulto
¢l meror y 79 afios para el mayor’
afos. Hubo 8 hombres y 5 muiere;
respectivamente fueron de 64 y SO’
hacerse el diagnéstico. La sintoma

to en durocia ]
e I-esumnc‘:cson como en manifestaciones clinicas, pud | éndo
° nir que i?s mismas se hallaban relacianadas con him
pertension arterial en 6 casos (46%), sepsis con punt -
partida diversos en 4 casos (30.79%); insufic ienc:"pun . ide ,
uremic en 2 ° i : o en 2
casos (15.3%) y sintomatologia mixta en 2 c:<:|Z

sos (15.3%).

asos de pacientes con
oscil6 entre 30 afios para

Cuyas edades prome d § o
afios en el momenfo de
tologia fue variable, fan

con un promedio de 57 =~
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Los 6 pacientes con la hipertensién arterial presenta-

ron, como sinfomas principales, cefalea en 2 casos (15.3%), .

disnea y fatigo en 5 casos (38.4%), palpitaciones 4 casos
(30.7 %), epistaxis en 2 casos (15.3%), edema 8 casos (61.5
%). Este Gltimo hallazgo se observé también en los pacien-
tes cuyas manifestaciones clinicas principales se hallaban -
relacionadas directamente con la esfera renal. Encontrén~
dose ademds, entre signos de ésta los siguientes: dolor ab-
dominal en diferentes localizaciones 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%).

Ofros sintomas menos frecuentemente observados fue-
ron dolores articulares en 1 caso (7.6%) y ataques Bravais-
Jacksonianos en 1 caso (7.6%).

Hubo 3 pacientes que presentaron sintomas y signos de
sepsis, cuyo punio de partida fue una pielonefritis compl i~
cando fa enfermedad renal poliquistica 1 caso (7.6%); post
aborto 1 case (7.6%) y furunculosis def mentén 1 caso (7.6
%). '

Como signos principales se encontraron cardiomegalia,
en aquellos pacientes con hipertensién arterial de larga du
racién, asociades con alteraciones electrocardiograficas en
4 de elios, tales como bloqueo incompleto del haz de Hiz2
casos (15.3%), crecimiento de auricula derecha 1 caso (7.6
%), hipertrofia del ventriculo izquierdo 1 caso (7.6%). En
el abdomen se encontré hepatomegalia 3 casos (23%), ma=
sas palpables uni o bilaterales en hipocondrio y fianco de-
recho e izquierdo 4 casos (30.7%). Las masas palpables an
terjormente descritas se desplazaban con fos movimientos =
respiratorios y no eran dolorosas. Unicamente en 1 pacien=
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te hipertenso se encontré una retinopatia hipertensiva. En

ningiin paciente se hizo el diagnéstico clinico de rifién po

liquistico tipo adulto y Gnicamente en 3 se hizo el diagnés
fico antemorten: en dos de elios por medio de un pielogra =
ma. infravenoso y en otro por una laparatomia exploradora.

- Como complicacianes de Ia hipertensién arterial en -
nuestros pacientes con enfermedad poliquistica renal del
po adulfo, tuvimos 2 casos de hemorragia cerebral y 1 caso
con insuficiencia cardiaca y edema pulmonar. Un pacien-
te fallecié con insuficiencia renal y uremia: 4 de sepsis y
en 4, la enfermedad renal fue hallazgo incidental de autop
sia. Como ya se indicé, una paciente estaba viva al ser -
egresada, desconociéndose su estado actual.

. A la autopsia, los hallazgos principaies se encontraron
en rifiones, higado, corazén y ofras estructuras anatémicas.

Los rifiones estaban aumentados de famofio, siendo e |

‘peso menor para el rifion derecho de 535 grs. y el izqu jer-

do 600 grs. Ef rifién derecho mayor pesé 1850 grs. yel iz-
quierdo 2450 grs. El promedic en el rifién derecho fue de
1074 grs. y del rifién tzquierdo de 1069 grs. Ambos rifiones
mostraban quistes uniloculares moltiples, algunos de ellos
confluentes, llenos de Iiquido seroso, sero-hemorragico, he
morragico franco o bien purulento. Estos Gitimos en los 2 —
Casos de pielonefritis. Los quistes reemplazaban el  parén-
quima renal en grado variable, esiando el grado de destruc
€i6n del parénquima en relacién preporcional con el pesg

.del rifién, Las pélvices renales, salvo en los dos casos de -

prglonefrifis, eran normales. Solo en un paciente se encon
trS hipertrofia nodular benigna de la prostata. -

Ly

R
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En nuestros 13 pacientes con rifién poliquistico del ti-
po adulto o tipo Iil de Potter, se encontraron qu?sfes.en el
parénquima hepatico en 4 de ellos. El peso del, higado fue
de 1223 grs. para el menor y de 6000 para el mayor. Los -
quistes median de 1 & 6 cms. En el higado de mayor peso -
los quistes reemplazaban el parénquima hepético en el 99%
de su extensién y, debido a su tamafio excesivo, ocupaba
casi la totalidad de la cavidad abdominal.

No se encontraron quistes, hemorragia ni ningln ofro
tipo de neoplasia en los otros érganos de la economia.

Los otros hallazgos de aufopsia fueron los cambios ob-
servados en la malnutricién protéico~calérica secundaria o
primaria del adulto, bronconeumonias y enfermedad hiper=
tensiva del corazén,
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CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

Se presentan los 13 primeros casos de rifién pol iquisti =
co tipo-adulio o tipo 11l de Potter encontrados en los
Hospitales Universitarios de Guatemala.

En nuesira serie hubo 8 hombres y 5 mujeres, lo que -

-confirma fo dicho por otros autores: que estaes una

enfermedad hereditaria no tigada al sexc y probab [ e -
mente fransmitida por un gene ligado al cromosoma -

”X”,

La edad de nuestros pacientes fue de 30 afios para e
menor y de 79 afios para el mayor. Este Gitimo es el in

dividuo con esta condicién clinica de mas edad que =

s$e conoce,

El cuadro clinico de la enfermedad es proteiforme, es-
tando los diferentes cuadros clinicos descritos relacio-
nados con el grado de compromiso del parénquima re~
nal y con la presencia o ausencia de infeccisén superim
puesta en fos mismos. a

£l signo clinico més importante es la presencia de ma-

50 palpable en uno o en ambos hipocondrios o flancos,
. De tal suerte que estos hallazgos nos deben hacer pen=
sar en |a presencia de esta enfermedad e investigarla -
de acuerdo con los siguientes parémetros: pielograma
--".endoyenoso, arteriografia, centellografia, etc. Este -

S

b
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contraindicado el uso del pielograma por las complica
ciones infecciosas que puedan derivar del mismo.

Después de que se haga el diagnéstico de rifién poli-
quistico del tipo adulto o tipo IIl de Potter en un indi_
viduo, deberdan investigarse los demés miembros de la
familia, para ver el grado de penetracién del gene -
transmisor en la misma. .

El trafomiento de la enfermedad renal poliquistica del
adulto en los pacientes asinfométicos es Gnicamente la
observacién clinica y de [aboratorio en forma periéd i-
ca., En la enfermedad sintomética, el tratamiento es -
médico o quirdrgico segin el tipe de complicaciones -
que se observen,

El tratamiento médico debe hacerse de acuerdo con el
tipo de complicaciones, por ejempio: infecciones  so-
breagregadas, antibiéticos en dosis masivas; Hematu -
ria: Gcide epsitén amino capréico; Hipertensién: hipo
tensores; Pérdida de electrdlitos generalmente de tipo
bicarbenato, sustitute. Evitar hasta donde sea posible
la depiesién de sal, prescribiendo por fo tanto las die-

" tos ricas en sal; en los hipocalcemias crénicas deben

utilizarse de preferencia gels de aluminio y en los agu
dos calcie intravenosso.

El tratamiento quirirgico es de 3 tipos: a) laoperacién
de Rovisng, que consiste en decapsulacién de los rifio-
nes y puncién de los quistes, b) La operacién de -
Goldstein, la cual es muy compleja, porque después -
de la decapsulacién de los rifiones y de la escisién de

fa cubierta de los quistes.mas superficiales, finaliza -

10,

11,

12.
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en una nefrostomia y en una marsupializacién de los -
quistes a la pared lumbar. Esta gran nefropexia permi-
te la puncién transparietal. ¢) De acuerdo con -
Couvelaire, la nefrectomia bilateral y transplanta re-
nal es el mejor tratamiento para esta condicién clini-
cq, desafortunadamente no al alcance de toda la po-
blacién.

Los hallazgos anatomopatolégicos en nuesiros casos, ~
son similares a los informados en ofras latitudes.

Se recomienda, de ser posible, investigar a los miem-
bros de las familias de los casos aqui informados.

De acverdo con nuestras informaciones, las personas -
afectadas por el problema de un rifién poliquistico que
ha llegado a las fases finales de sy funcién, se be nefi
cian notablemente con los injertos renales, gue han pa
sado hace mucho tiempo de la fase experimental a |a
aplicacion préctica y cuyos avances han sido especta-
culares en los Gliimos 15 afios, especialmente por la -
ufilizaci6n de rifiones de cadaveres y mejor conoci-
mienfo para retardar o detener el fendémeno de rec ha ~
zo.
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