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RESUMEN

La enfermedad poliquistica renal autosomica dominante es considerada la enfermedad renal
genética méas frecuente y es la cuarta causa de enfermedad renal cronica a nivel mundial.
Afecta a cerca de 1 por cada 1000 nacidos vivos. La enfermedad poliquistica hepatica es la
manifestacion extrarrenal mas frecuente de la enfermedad poliquistica renal. La cirrosis
hepética constituye un hallazgo tardio en esta enfermedad y su presentacion es mas comin en
el anciano, y la descompensacion de la enfermedad con insuficiencia hepatica como causa de
muerte. Presentamos el caso de un paciente masculino de 60 afios con antecedentes
patoldgicos personales de la enfermedad poliquistica renal con ascitis a tension, y edemas en
ambos miembros inferiores con datos de insuficiencia hepatica y evolucion desfavorable hasta
su fallecimiento. Aunque la presencia de la falla hepatica se asocia a un pronéstico precario,
la deteccion precoz puede suponer el inicio de un tratamiento oportuno y apropiado que puede
ser beneficioso.
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ABSTRACT

Autosomal dominant polycystic kidney disease is considered the most common genetic
kidney disease and the fourth leading cause of chronic kidney disease worldwide. It affects
about 1 in 1,000 live births. Polycystic liver disease is the most common extrarenal
manifestation of polycystic kidney disease. Liver cirrhosis is a late finding in this disease and
its presentation is more common in the elderly. Decompensation of the disease, with liver
failure as the cause of death, is rare in polycystic liver disease. We report the case of a 60-
year-old male patient with a personal pathological history of polycystic kidney disease with
tense ascites and edema in both lower limbs, with evidence of liver failure and unfavorable
evolution until his death. Although the presence of liver failure is associated with poor
prognosis, its early detection may mean the initiation of timely and appropriate treatment that
may be beneficial.
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Introduccidn
La enfermedad poliquistica renal autosomica dominante es considerada la enfermedad renal
genética mas frecuente y es la cuarta causa de la enfermedad renal crénica a nivel mundial.®
Afecta a cerca de 1 por cada 1000 nacidos vivos. La hipertension arterial de inicio temprano y
el fracaso de forma progresiva de la funcion renal, producto del agrandamiento masivo de los
quistes, caracterizan la enfermedad.®
Se asocia a la formacion de quistes a nivel de otros 6rganos, principalmente en el higado y el
pancreas, y con anomalias cardiovasculares como los aneurismas arteriales intracraneales y
las disecciones vasculares.® La enfermedad poliquistica hepatica definida como la presencia
de quistes hepaticos de cualquier tamafio, constituye la manifestacién extrarrenal mas
frecuente de la enfermedad poliquistica renal autosémica dominante.®® Se describe también la
presencia de quistes a nivel de otros érganos abdominales como el pancreas (9 %) y las
vesiculas seminales (43 %), los cuales cursan de forma asintomatica. Los quistes aracnoideos
suelen presentarse en el 8 % de los casos. Estos pueden llevar a la aparicion de hematoma
subdural.“* Dentro de las alteraciones cardiovasculares se describen los aneurismas arteriales
intracraneales y las anomalias de las valvulas cardiacas. El prolapso de la valvula mitral es la
anomalia valvular que se presenta con mayor frecuencia, entre un 25-40 %. Otras alteraciones
cardiovasculares que se pueden presentar son la dilatacion de la raiz de la aorta y el aneurisma
de la aorta abdominal.©7")
Se describe también la aparicion de hernias de la pared abdominal, originadas por la
compresion cronica que ejercen los quistes renales y hepaticos, cuando se produce un
crecimiento excesivo de estos. Reportes de series de casos han sugerido que las hernias de
localizacion periumbilical e inguinal son las que con mayor frecuencia se presentan, entre un
15-45 % de los pacientes con enfermedad poliquistica renal autosémica dominante.®
Los quistes hepaticos se desarrollan un tiempo después que los quistes renales y tienen una
proporcién de crecimiento anual de aproximadamente 0,9-3,2 %, presentan un curso benigno,
que puede existir una ligera elevacion de las pruebas de funcidn hepética con el incremento en
el nimero de quistes, pero usualmente no existe una evolucion hacia la cronicidad. La cirrosis
hepatica es un hallazgo tardio en esta enfermedad y cuando se presenta es mas comun en el
anciano. La presencia de ascitis es rara y cuando aparece suele ser en estadios avanzados de la
enfermedad. La descompensacion de la enfermedad con falla hepatica como causa de muerte
es rara en la enfermedad poliquistica hepatica.®

Presentacion de caso
Paciente masculino de 60 afios de raza blanca con antecedentes patoldgicos personales de la
enfermedad poliquistica renal diagnosticada hace 40 afios, en seguimiento por nefrologia y sin
criterio de hemodialisis. Antecedentes patologicos familiares de padre, hermano e hija con la

2

(G ev-rc | Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




€CIMED Revista Cubana de Medicina. 2023(Abr-Jun);62(2):e3142

/AP EDITORIAL CIENCIAS MEDICAS

misma enfermedad, fallece por complicaciones de ésta el padre y el hermano. Dentro de sus
hébitos toxicos destacan el tabaquismo por mas de 40 afios y el consumo de bebidas
alcoholicas de forma ocasional. Ingresa por presentar aumento de volumen del perimetro
abdominal y edema en ambos miembros inferiores de 3 meses de evolucion. Niega sintomas
como fiebre o pérdida de peso.

Al examen fisico: paciente orientado en tiempo, espacio y persona con habla coherente.
Presencia de ligero tinte ictérico en piel y mucosas. Edema en ambos miembros inferiores
hasta la rodilla, blando, no doloroso, con fovea, normotérmico. Eritema palmar bilateral.
Abdomen dificil de explorar por gran distension, con presencia de red de circulacion venosa
colateral, percusion timpanica generalizada y maniobra de Tarral positiva, ademas, hernia a
nivel umbilical no dolorosa, con cambios necréticos en el centro (fig. 1).

Fig 1- Abdomen distendido con presencia de red de circulacion venosa colateral y hernia umbilical con éarea de
necrosis central.

Para mejorar la distensién abdominal del paciente y tomar muestra del liquido ascitico se
realizd paracentesis. Se obtuvo 3 litros de liquido claro, cetrino, inodoro, se le realizaron
estudios microbioldgicos (bacterioldgico y BAAR), citoquimico y citolégico (fig. 2).

Fig 2 - Liquido ascitico

Posterior a la realizacion del proceder se dejan ver multiples tumoraciones irregulares que
hacen relieve y que ocupan practicamente toda la cavidad abdominal (fig. 3).
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Fig 3 -Tumoraciones irregulares que ocupan toda la cavidad abdominal.

Dentro de los estudios de laboratorio clinico realizados se reporta hemoglobina normal (12,3
g/L), leucocitos normales (8,9 x 10%L), plaquetas normales (192 x 10%L), glicemia normal
(4,6 mmol/L), creatinina ligeramente elevada (135 umol/L), aspartato aminotransferasa
elevada (68 U/L), proteinas totales bajas (51 g/L), albdmina baja (24 g/L), colesterol
disminuido (1,5 mmol/L), triglicéridos disminuidos (0,8 mmol/L), bilirrubina total elevada
(50 mmol/L) y prolongacion del tiempo de protrombina (control 14 segundos, paciente 25
segundos). Electrolitos sericos normales (sodio 137 mmol/L, potasio 4,0 mmol/L).
Anticuerpo contra virus C negativo, antigeno de superficie negativo.

Se reporta el citoquimico del liquido ascitico con leucocitosis a predominio de linfocitos,
glucosa normal, amilasa normal, hipotrigliceridemia, hipoproteinemia y lactato
deshidrogenasa (LDH) baja. Se calcula el gradiente albumina plasma — liquido ascitico
(GASA) >1,1 g/dL. En el estudio bacterioldgico no se obtuvo crecimiento bacteriano. La
codificacion del estudio BAAR fue 0 y la citologia del liquido ascitico fue negativa de células
neoplésicas.

En los estudios de las imagenes se reportd en el ultrasonido abdominal un aumento de
volumen a nivel abdominal que se corresponde con numerosos quistes de paredes finas, de
contenido claro que confluyen entre si, no se logr6 determinar el 6rgano de origen.
Impresiona que gran parte de estos se correspondan con el higado y otros con ambos rifiones.
El bazo se describié sin alteraciones y no se logré visualizar el resto de los 6rganos
abdominales (fig. 4).

Fig 4 - Ultrasonido abdominal con multiples quistes de paredes finas y contenido claro en proyeccion hepatica y
renal.
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En la tomografia axial computarizada (TAC) simple de abdomen se reportd gran
hepatomegalia multiquistica que ocupa practicamente todo el abdomen con rifiones
poliquisticos (fig. 5).

Fig 5.- Gran hepatomegalia multiquistica visualizada por TAC simple de abdomen.

Con los estudios realizados de la clinica del paciente, sumado a los resultados de laboratorio
clinico y estudios imagenoldgicos, se considerdé que se encontraba en el curso de una
insuficiencia hepética secundaria a una enfermedad poliquistica renal-hepética en estadio
avanzado. Se inici6 tratamiento con diuréticos de asa, albimina humana, inhibidores de los
mineralocorticoides y antimicrobianos; éste Gltimo por el riesgo de peritonitis bacteriana
espontanea. Paulatinamente el paciente comienza con deterioro de su estado clinico con
refractariedad de la ascitis al tratamiento, aumento de los edemas en ambos miembros
inferiores y oligoanuria. En complementarios evolutivos se evidencia un empeoramiento de la
funcidn hepética, asi como de la renal con elevacion de la creatinina y la urea; sin criterio de
urgencia dialitica al ser valorado por la especialidad de nefrologia. Evoluciona hacia la
encefalopatia hepética con inestabilidad hemodinamica y fallece. Al realizarse necropsia se
aprecian rifiones poliquisticos (fig. 6).

N

Fig 6 - Rifiones poliquisticos
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Se observaron, ademas, multiples quistes hepaticos que deforman la arquitectura de la
glandula (fig. 7).

Fig 7- Multiples quistes hepaticos que deforman la arquitectura del 6érgano.

Discusion
La aparicion de quistes hepaticos suele cursar de forma asintomatica en los estadios iniciales
de la enfermedad, pero algunos individuos experimentan manifestaciones cronicas
relacionadas con el agrandamiento progresivo de esto, que lleva a la invalidez e impacta
severamente en la calidad de vida.® En un estudio de 239 pacientes con la enfermedad
poliquistica renal autosémica dominante, Gabow y otros™ encontré que los factores de
riesgo asociados a la presencia de quistes hepaticos son la edad avanzada, el sexo femenino y
el embarazo, particularmente los embarazos multiples.
Dentro de las manifestaciones clinicas que se describen en la enfermedad poliquistica
hepética esta el dolor abdominal, el cual suele aparecer por distension de la cépsula de
Glisson. En estadios avanzados de la enfermedad este puede agravarse y aparecer pirosis,
saciedad precoz, pérdida de peso y anorexia. Aparece hepatomegalia producto del
agrandamiento masivo de los quistes o cuando la glandula hepatica se encuentra
practicamente sustituida por los mismos. Dicha hepatomegalia ejerce una compresion sobre el
tracto gastrointestinal adyacente con desplazamiento del resto de los d&rganos
intraabdominales, que aumenta asi el riesgo de desnutricion por agravamiento de los
sintomas.*?
Debido al efecto compresivo que ejercen los quistes en estadios avanzados de la enfermedad,
ocurren dos procesos que pueden llevar a la aparicion de hipertension portal y a la presencia
de ascitis. Estos son: la obstruccion a la salida del flujo sanguineo en la vena hepatica y la
obstruccién a la salida del flujo sanguineo en la vena porta. Este efecto compresivo puede
extenderse desde las venas hepaticas hasta la union con la vena cava inferior, lo cual ocasiona
un aumento de la presion en el flujo sanguineo renal, lo cual favorece el desarrollo de ascitis y
edema en miembros inferiores.™
Las opciones de tratamiento para la enfermedad poliquistica hepéatica pueden dividirse en
farmacoldgicas y quirargicas. El tratamiento farmacologico se basa en el uso de los andlogos
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de la somatostatina, cuyo efecto principal es la disminucion del tamafio de los quistes.™® La
aspiracion percutanea de los quistes es una opcién terapéutica utilizada cuando estos son de
gran tamarfio, para evitar la aparicion de complicaciones. La realizacion del trasplante
combinado higado-rifion se indica con el objetivo de corregir la desnutricién severa y/o la
hipertension portal asi como para mejorar la calidad de vida de pacientes con sintomas
severos y en estadios avanzados de la enfermedad.®

En la préctica clinica es poco frecuente la presencia de insuficiencia hepatica como causa de
muerte en la enfermedad poliquistica renal-hepatica. Es importante sefialar que el desarrollo
de la tecnologia imagenoldgica moderna ha facilitado la deteccion de esta enfermedad y el
conocimiento por los médicos. Aunqgue la presencia de falla hepética se asocia a un prondstico
precario, la deteccion precoz de la misma puede suponer el inicio de un tratamiento oportuno
y apropiado que puede ser beneficioso. Los médicos deben conocer y familiarizarse con esta
entidad nosolégica ya que constituye un reto en el diagnéstico y terapéutico para la medicina
moderna.
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