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RlllONES Pllt.IQUISTICOS DEL ADll.TO 

Anal hfs retrospectivo de 54 e1so1 estudiados tn tl 
Instituto lllc:tonal dt la llutrtct&I Salvador Zubtr•n: 
lllYtst&I dt la 1tttratura. 

lmDDICCIOll 

lllsdt l• 111 "' LeJars lllCt ut11 prt•ra dtscrtpctlln. los rtllo1111 

po1t.,f1tfco1 11111 sfdo -.teto dt numrosos reportes. La tftftNtdtd '! 

nal po1fquf1tfC1 dtl adulto (dt ª"' • adelante ER~A) 11D1 en dfa 11 '! 

COflDCI com una lfttfdld IUtollldca cia.tnantl con alto grado dt Ptftltra! 

eta C11'1Ctlrt11dt blstcamntt por Ulll dtgt111ract&I qufsttca. hlbttual19!l 

ti 111 -.. rtllonn. ,,......1va. "' proptcta el dt1trro11o dt tnsuft-­

ct111eta NM1 a partir dt la cuarta o quinta dkad11 di 11 vtdt en la • 

IQll"f1 dt los caiol. El llfdtco ttllldt a 111foClr titos c1101 can gr111 

1111t11t•. 1fn 111111'111 cueiidD COllOClml 11 gran vart1bt1tdld en cuanto 
1 

t ... tffftact-. c1fntca1 1 evoluct&i dt la enftNtdld, nos •• CUf!!. 

ti "'tite pestllf• lllClll• YICll H tnfulldtdt 1 puldl 11r perJudtctel 

1111ra ti 1111ct•t1. 

El ..,..,..tto dtl prw1111tt anf1t1t1 dtl •tertal cHntco dt la ERPA 

n eo11trtllutr 1 nue1tro1 conoctllf111to1 actu1lt1 1e1rca dt la enft,.dtd 

oMllltr t11f0nlct&i 111 11 palllactlln ••lcana con una ustra "' prolla-

111-tl no t1 l"IPNHlltlttVI dtl Plf1 pero 11 11 numro11 1 t1 11 ••· 

pert111et1 4111 Instituto Nlctonal de 11 llutrtctlln Salvador Zubtrfn. St 

•f1tt11 111 el curso cHntco 1 en 11 progrw1t&I llact1 11 tn1uftcttftCt1 

1W111, tllttllUlldo11 U11 -.tor enttndlllftftto dt 11 tnft,..d que cuando 



,. 

2 

es cuidadosamente evaluada puede permitir mayores opciones de tratamiento 

e tnstitutr 111edidas de prevenctlln secundaria: en una forma NS te~rana -

con lo cual probabletlll!nte puede retras1r11 el deterioro en 11 functlln r! 

ne1, •jor1n1 el pronl!sttco 1 11 caltdld di vtda. 

DEFllllCIOll Y CLASIFICACIOll 

1.1 Elll'A 11 111 rteonoctdo pricttcH111tt alrtdldor di todo 11 udo. 

P1attn 111 1natoilf1tt SUtzo f• 11 prt•ro 111 dl1crtbtrl1 111 11 11110 

XVII posterior 1 lo cual ct111to1 di casos llan 11 1fdo rtp0rtldo1 111 11 

ttttraturt llldtca. 

St NCOllDClll W1fcmnta •• fo,..1 di rtllollt1 polt~f1tfco1¡ 11 • 

.prt•ra, -.Seto di Mitro 11tlldto 11 1• forma dll adulto t.Ndldl di • 

mdo autol&ltco at11111ta 1 1• ....... 11 fo• t11fantt1 111tfdld rtra, 

llltos61tca rtc11tva ..- 11tv1 a 1• f11111ffcf111Ct1 1"11111 111 la tnf111et1. 

St llaA ,,.....,to .. ltfpln cl11fftcacf011H tetra di 11 111f1"9dld 

1111f1tfca di los rtllalll1 1f_. 1111 di 111 111 e-ta 11111l11dl1 11 • 

di Pottlf' (1). con1tdlrilldo11 los •A com tl ttpo 111, c1racttrtudo • 

por vart11-H11 dl1 dl11rrono dll rtMl'I con papt111 1u1111t11. dl! 

ces lllllftullmnta 1ltaradl1 11f com •zcl11 di tútiulo1 1 11tfro1111 nor· 

•1111 ...... 1 ... CUlltiftr percflll di 11 Mfl'Olll o tGllu1o putdln ser • 
1111f1ttca1 ll"tdlllltllllldo 1 11tw1 di los npacto1 di lcllmll 1 t1 •1111110 di 

11 111 di lttll1t. E1flta11 taaffll c111fftcactone1 di 101 qutstts ron1111 

acorde 1 su 1oca1tnct&I 1 ttfopatogtllfa (Z), cllbtflldoll dtftroncter los 

· rtllollll po1tquf1ttco1 di: 11 dhp111t1 1"11111 o 101 qut1t11 rt111111 111 •f! 
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drorres hereditarios, los quistes renales cortlctlls, •dUlarts, 1 pareÍI· 

quh11tosos 1 los procesos 'neop1'sicos. El. principal dlagn4stfco dfftf'I!! 

clal es con los quistes rtn1l11 s111111111 corticales, 101 cua1ts puedlft •• 

ser •1'tlp1H 1 se presentan 111 Individuos de edad avanzada, 91f11ra1•ntt 

secundarlos a procesos obstructtvos crGnlcos 1 degenerativos por 1a •I• 

senectud. Ex1$ten otro tipo de clutflcaclones, entre e11as una que di 

1os 1tnea1lentos para dlfarenclar el tipo de quistes dlsdt el punto di • 

vista ultras01109r"1co, ... , atn en la fnvestlgacldn di fa11t111rts (3). 

Los RPA,c• se ha •nclonado es una enft!'lllldad autos&nlca doll1nan· 

te con un a1to grado de p1111tr1ncl1 yexpreslb111dad que afecta por fgual 

a ~res 1 •Jeres mnctonlndose que flna1•nte si todos 101 pacientes • 

11egar1n a edades 1van11das acablrfan por dlsarro11ar 1as a1teractones • 

propias di la enfe!Wdad (4). 

COlll se trata di una enfermdad 1utoscS111lc1 do•lnante eso quiere de· 

ctr que el 501 de 1a progenie de parejas en que uno de los 111ltlllbros tiene 

11 enfer9dad adquieren el gen por lo que tant>Uln es t-.iort1nte el ases~ 

ra.tento genftlco. 

El dlagncSstlco para 11 n111orfa de los autores (2,45), debe reunir •• 

101 slgutentes criterios: 

1 •• La ERPA 19'Jleza a mantfestarse salvo contadas excepctones des·· 

pub de la 2• dfcada de 11 vida. 

2.· Es habltual1111nte bilateral. 

3,. Es una enfermedad hereditaria. tala historia f11111t1r positiva • 

puede ser esencial para un dlagncSstlco definitivo. 
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4.- fJCtsten caracterfsticas r1dtol69icas y ultrasonogr&ficas collX! • ··· 

son 11 pres111Ct1 de t.,gt1111 qufsttcas de distintos tPlflos y -

dtstlftsten tn albos rtllo111s sugesttvas de 11 enfel"llledad. 

5.• Cullldll 11 pr1cttc1 1111 ••-n lltstopato14gtcos no 1xtstt dtspl1-

1t1, 101 qut1t1111Un rev11ttdo1 por un 1ptttlto. 

1 •• Ttllldt 1 haber Clllbtoa •fnt .. en 11 funct&I rena1 en 111 f1-

111 *""""" di 11 lllftlWldld 1 tnsuftctlflCtl 1'11111 progn1tv1 

111 IUPll tlrdt11. 

1.· El llfpdo 'I otros 4rt1no1 contt111111 tllbtfn qu11t11 en 1proxt­

•dimltltt Ulll tll"Clf'I parte di lOI CHOio 

llo ·lhtlllta 1o •tll'tor, llar otros 1utoN1 (l) q• 1111eiona11 11111 110 

ut1ttn caracttrf1ttc11 clf11tca1, rdiol .. tcu o llfltop1tol4gtca1 carec· 

t1rf1tte11 di 11 111rer.tH por lo .. pan lllClr 111 dt1lftflttco dlft11t· 

ttwo ,..,.,. di 11 ''t1111et1 di -'trmdld poltquflttca a otros 11tvet11. 

tite a.,._.to, lt ~tlll ..... Mf' vlltdo cllllldo 11 rt11t1111 111 HtuiltOI 

di tnve1tt11ctlll con '*Jtto di no tnclutr pact111t11 con dtagNJ1ttco1 • 

......._., • •• practico dldl .. 11ttrf•1 11f.tllllldl 1 dos ttrc1r11 • 

partas di 1HCI ... 

EPlllllllCl.OllA 

La EllM 11 C0111tdlr1dl 111 tos t1tado1 Ultdo1 di llorte•rtca C010 U11 

prebl• 1t911tftc1ttvo di uluct. SI astt• que 11 lllf__.d Htt PNll!! 

ti 111 UllO di Cldl 301JD pertOllll Hlttfdll lll llolllftllll t 11 fllCtdlftctl • 
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anual 11 da 1.4 por 100 000 habitantes en Mtnnessota y de .7 aproximada· 

· mntt en Coptnhague, stttos .donde se han realizado tos 111yores estudios 

eptdallfotattcos (4,6). St 1xtrapotara1111s estos datos a ta pobt1ctdn "°! 

teamrtcana supontendo que dicha pob1act4n 11 repr111ntattva dtl resto • 

cla1 .,ats, tito stgntftcarfa que cada afio se dtagnllsttcarfan en vtda apr! 

xt•dmntt 3000 nutvos casos. Por otro lado en tos Estados lhtdos de • 

llortt•rtca aproxt•dmnta dt1 5 al lOI dt 101 l'IClptortl dt traspla!!. 

ta l'Wll1 Pldtctn dt tita en~rlldad 1 constttQlll tn algunos entras ho! ' 

pttalarto1 ta tercera causa di tnsuftctencta r11111 cr&ltca tarwtnat (Z,5, 

1). 

1111 tn llSO tXMtNJ 111 11tadf1ttc11 provent1nta1 dt poblactona1 tn 

dtwrsos 11111111, (Eta, Dtnmrca, lngtatam, 1155, lloruttl) concluyendo 

41111 ta frlcuencta 111 autopltas trt aproxt•damnta dt uno por cada 3111 

"'° fllll • tata di ~teto a1lllO• dt11ft41ttco1 lltstopato1'9tcos. En '!. 

wtstonts •• rect111tt1 11 .-traron ctfras di 1 • 500 (Z,6,7), La '.!! 

flfl9dld 11 l'ICOllOCI clfntcmnta COll lllCllO -r frecuencia tneOlltrflld! 

11 • 11tudto1 Ntmpecttwos .. tan soto 11 251 llallfan 1tdo dtagnllstt-. . 

cadol pN •rt.a. ~...- clal 751 Nstanta por to -s una tarc1r1 111rta 

11Ufl11 tentdo altGn ttpo di .. tf11t1ctln clfntca q111 llubttra podtdo 11! 

war 11 dt••ttco pravtmntt (17). En ~xtco no contam1con11tudto1 

11tadf1ttco1 "IPICto a la tnctdtncta di 11t1 tnfttwdad. . . 
hWlft!•ts · 1· attaractontl lltstofftolfttc11, 

En ti ltttratura lllcltca 11 enc11111tran dtwr111 lltpOttst1 acerca dtt . . 
postlllt orfg111 di los rtllon11 po1tqu!1ttco1, Ytrcllow a .itado1 del St•• 

110 111 suponfa qui 101 qutltts eran llCUndartos a un proceso ollstructtwo 
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de las vfas urinarias sea cualfuere su etiologfa, sugirH!ndo procesos i.!!. 

fecciosos, 1nflan11torios o dep6sitos de cristales. 

Kupffer pocos anos lllls tarde llll!nciona la posibilidad de alteraciones 

tubulares pri111rt11 con segmento.s que quedan separados de los otros. Sturn 

y Severi a f.tnes del Siglo. pasado propusieron que los quistes eran .as • 

bien procelos neopllstcos eón pro11femic1n epitelial y degenemi.~ su.!! 

ucuente. 

Es haste principios de este Siglo en que Still asocia por primera oc! 

siCln los quistes renales con qutstes hep,ticos sugirifndo que la enfenne· 

dad es secunderta a una •lfo,,..ctOn, condtcionade en parte por la fusiOn 

del •tanefros con el •sonefros en el proceso del desarrollo renal. Con 

el transcurso de los a11o1 111 teorfas que postulaban que los ri !Iones pol,! 

quf1ttco1 eran secundarlos a procesos infecciosos¡ proltferaciOn desorga· 

niuda del tejido cOlllCtlvo o neoplasias parttcularwnte Hl111rtonas, fu! 

ron perdiendo peso al no corroborarse en los hallazgos htstopatolOgicos 

o estudios experi•ntal11 con anl•les. La teorfa de la no uniOn tadllfn 
1 

tt11ptzabl a cuestionarse. En 1926 Kuplier propone la teorfa que en gran 

parte prevalece hasta hoy en dfa. 

El sugiere que al desarrollarse la pri•ra generaclOn de ra111s del 

botOn ureteral hay lllUChH nefronas que se quedan sola111111te en etapas ve! 

tiglales, no 11eglndose a unir nunca el botOn que les dlO orfgen y des•· 

rro11ando pequenas estructuras tubulares que se tornan qufsticas antes • 

di desaparecer. Asf•ts• las nefronu podfan unirse a r•s de un,a segu.!!. 

da o tercera 91111ractOn provenientes del botOn ureteral, lo que signific!. 

rfa acoplarse y fol'Nrse en otros sitios del pa~nqulllll renal, La lnter· 
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fel"lllCtl di 11to1 Pl"OCllOI, yl 111 11 t11C1P1Ct•d • tr11pa11r 11 etepa • 

ve1ttgl1l o 11 pr111nct1 • unt01111 t111dlcU1•1 111 111 dlwr111 r1111s •• 

condtct0111rtan la 1partcl&I di 101 qutst11 (5,8). PostlrtoNtnte Lalllblrt 

191"191rf1 111 dtfert11Ct11 entre el rtMn poi tqufattco del 1dulto, 111 el 

CUll 101 qutstes 11 enc111t1tr1n en fo,. dtfu11 y pr1cttc1m111te 111 cual· 

quier fl"ll tlndtltldo 1 c0111t1te1r11 con 11 pflvts re111l y l1 verledad In· 

f1nttl en que 101 qut1t11 pancen c1vtdadl1 cerr1dls conststllltes en ne· 

fron11 dt11tldl1 que no 11 cauitcan con 11 palvts renal. Rolntck lntU1e 

el orfgen genlttco • la enfe,...dad mdlante el sqvt•tento di 111Ch01s • 

c1101, 111eontr1ndo el patr&I fa•tl ter. 

La 1partenct1 • los rtll0ne1 11 t11111resto111nt1 1 11 tn1pecctl1n 1111•· 

crosc4ptc1, tr1Undo11 di rtllones gr1ndl1, con paso generelmente de VI• 

rto1 kilos, reteniendo su conftguract&I renlfo,..., Los rtllones son tnv! 

dtdo1 por cientos di quistes, llenos de lfqutdo y di dtferentes· t1111llo1. 

ltlbttual•ntl estos son tr1n1p1rent1s 1unque su constst1nct1 y color PU! 

den vartar icor• 1 11 presenct1 de 11Horr1gt1s o 1lgdn proceso tnfecct!!. 

so uoctado. L1 dpsula renal esta engro11dl cerc1 • los qutstes y tte!!. 

de 1 haber proltfer1ctl1n di teJtdo conJunttvo. Al corte los qutstes se • 

encuentran prfcttca•ntl en cualquter 1ttto dentro dll .P1rfnqut111 renal 

vart1ndo desde e I t1111llo •tcroscltptco hast1 5 e• ele dtf•tro o 1111s capa· 

ces de contener haste •• ele 100 e•' ele lfqutdo. Al estudto •tcrosc4ptco 

se encuentran tslas ele parfnqut1111 rentl no1111l 11oct1do1 1 101 quistes C! 

btertos ele una sola c1pa de cflulas epttelt1l11 cubotdlles o col1111111res. 

Se puede encontrar 111t1rt1l eo1tnof!ltco (protetnas) llenfndo 1111ehos di 

los qutstes. El tntersttcto renal 11111stra hlbttu1l111nte una tmportente • 
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f1brosis probablemente secundaria a isquemia y procesos infecciosos, No 

se encuentr1n dtspl1S1as nt otro tipo de •lfo,...ctones (1,7,B). 

A 11 •tcroscopfa electn1ntc1 11 obs1rv1n 11c1111 11tcrov11lost.dlde1 

lllct1 11 1u1 de los qutstts, un1s cU1nt11 •ttocondrtu en 11 cttopl•• . 
1 U111 ...,.,ni 111111 1no1Wl con dupltcact&I, desdobl•tento 1 1•tn1ct&I 

de 11 ...,.1n1. llo 11 hin encontrado cuerpos densos u otru 1lttr1ctont1 

qui sugtll'lll depestto • CClll>le,fos t ..... s (211,9), , 

ec. 11 111•ncfOllldo111tes, los qut1t11 Plltdtn 111C011trar11 lll•tl 111 

11111 tercera parte de los casos 111 otros 4rt1110S (hfgado, ptncreu, ttrot-. . 
•s, ovarto, ltldlmtrto, vesfculu .. tn1l11 1 1ptdtdt•to). Aqul11os 111 

11 hfgado, 1soct1ct4n .,, frec11111tt taimtlll 11 111Cut11tra11 en fOIW dtfu· 

11 1 rtvt1ttdo1 por eptte1to bntar. · Es rara 11 Pl"l1111Ct1 • dlllo 11tpa. 

ttco graw o lltpert1111t4ll porte1, a dtf1N11Ct1 • los rtllollls po1tquf1t! 

coi • 11 warttdH tllf111tt1 e11 11 cUll lo frteu111te 11 e11C011trar ftbrosts 

llepattc;a con tn1uftct1nct1 ~ttca • lltpertlllst411 porttl. Por otro lado 

, utste 1soct1et4n con otras 1111forÍlctont~ c0111111tt11 o 1dqutrtdl1, con­

erttullltl 111111rt•1 • 111 1rttrt11 ctrtllralts que 11 report111111 221 

• 111 1utopst11 pr1cttcadl1 1 en •nor 9r1do 1111Urt•s a otros 11twln 

1 dtwrtfcu1n co1411tcn. 

. • Ceda tifa 11 aprot111 cosas IUIVH ICll'CI • 11 pa~1t1 • 11 111· 

fe....iad llf• .,. st liten • 111 cat11ogatlo com UM •1fo,..ct411 en 11 

•urrono, ~ 111 11 11111 potlttlo 11tlbltctr 111 c1u111 .,. proptct111 .,. 

noluct• en fONI tell dtstt11t1 de 111 tndt•ttlllo 1 otro lo que Pf'Oblblt­

mntt lltt 111 1"11tet411 • 11 wartact411 bto1"9tca COlldtctonada llltrt otros', . 
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por una 11111yor o menor expresi6n del gen, el entorno del individuo asi e~ 

111 otra serte de factores aceleradores o deceleradores del crecimiento • 

di 1os qutstes que se •nctonan NS adelante. 

FISJOPATOLOGJA 

IU. crtéen los qufstes?, ICutles son sus caracterfsttcas functon! 

111 1 SU COlllPOStctCln ? , 

HD1 en df1 conta111s con 111Cll11 respuestas a 11tas preguntas gract11 

a 11tudtos di •tcrodtsecctlln, •tcroscopf1 alectnlntc1 1 anal tsts quf•tco 

' dl1 1fqutdo contantdo dentro di los qufstes. En un contexto g1111re1 llly 

solo un 1 tllttado na.ro di •lllrH 111 qua un qufsta renel puede fon11r11. 

Et lfqutdo dtbl entrer 1 fo,.r la cevtdad por tnfustCln, ftltractCln llt·· 

drosUttca o-por 01111sts. Dldo que el lfqutdo es transparente 11 deduce 

que no prownte di la rGptura di capilares, por otro lado 11 111 •dtdo • 

la prestlln lltdrostattca dentro di los quistes •1• que no 11 myor a la 

dll palinqut• ctrcundante por lo que une taorfa di ftltrKtCln untfo,. 

con aimnto 111 la pres tlln tmt•n H ve descartada. Por 01 tt111 un ora· 

dt111t1 oudttco 11 el •s aceptado, donde cObtste un transporte acttvo 

di solutos a trads di la prtd di los qufstas 1 donde grandes •"-1! 
culas son degradadas en n•roses partfculas .. s pequellls oudttc•nte 

acttvas (2,10). Aunedo a estos fKtores, 11 111 dlmstrado tmt•n la • 

presencia di ucrectlln tntralumtnal de prote!n11 y •ctdos 01'9~ntcos, as~ 

e• alteractones tubulares asociadas, Los qutstes Pl'OYltlten di 111fro111s 

y ~bulos colectores dilatados, que aparentmnte 11 van dlurrollando a 

· consecU111Cf1 dll filtrado glOMrular que entra lenta•nta pero en forw 
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progresiva. De esta manera es importante el tiempo transcurrido desde 
' ,, 

el Mcimiento, en el cual los qu.istes adosados al túbulo renal, gradual­

•nte se llenan de lfqu1do proveniente de este último, dilaUndose, de -

tal •nera que la sintontologfa general11111te se presenta posterior a la 

tercera cMcada di la vtda. Ash1h111 con el transcurso del ti~ quistes 

di tuallo -r a las 100 atcras llepn a fol'alr quistes di varios cent! 

•tros di dtlaltro. Los qutstes provienen di tClbulos pl'Ollfaales y dht!, 

111 pudttndose dllDstrar su origen en base al transporte di solutos cara~ 

t1rf1ttco1 di la porcUln di la cual provfe11111 atravll di su epttelto (11). 

En 101 qutst11 di origen proat•l • el epttelto ttene superftcte 1t11. •• 

espacto1 tnterc1lulare1 cerrados y unf111111 aptcal11 dllt111 atentr11 que 

tl 1ptt11to di los qut1te1 dt origen distal lt superftctt. 11 tn forae di 

......... COft 11pactos tnttrctlulartl dt11tado1 '1 1111tont1 aptc1l11 11111!. 

9111tl fwrtt• lo Cllll 111 parte upl tea la dtfertneta en 11te ca•to di • 

1oluto1. Con rtllllCto t 11 ..,.na basal '1 coapontlltt tnter1ttcf1l 11 • 

ctat1ar 111 todos qut1t11, 1ttftdo sus 1nom1f11 111 que 1xp1tcan proballt! 

mtltl 11 lf'ln dt1ten1tllt1tdad que putdltl adqutrtr. 

Ln qutst11 proxt•l11 (provt11ttnte1 di 11•11110, t-.Ulo proxt•l) 

tttnen COllCtlltrlctOMI di 111, Ci9 t Ul'llt CNattntna t lltdl"OllllfOntl ltllj_ 

11r11 1 111 del pl11•. con glucosa 1 fosfato tn.concentracto1111 .,, ba· 

J11. En 101 quistes di orfgen dtstal (111 di 1111111, tllulo dtstal '1 co· . " . 
ltctoNI) 111 ConctntractOMI di 1111 Cl•IOll -rtl rtntJando Ull trln! 

' porte so1tentdo di tltctroltto1 por tl 1ptt11fo. LH conc111tractone1 di 

cmttntna, lit t llfdrogtntone1 se enc11111tr1 111 conctntract01111 aQOl'll •• 

(10,11,lZ). DHdl tl punto di vtlta cl!ntco 11 funct~ 1'11111 tubular n 

w 1lt1r1da prc11r11tvmnt1. tnCClftt~ndose tntct1la111t1 tncapaetdad para 
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una concentración adecuada de la orina, pobre respuesta a una carga ácida 

con objeto de disminuir el pH urinario con disminud6n de la excreción -­

renal de amonio. Posteriormente se encuentra protefnuria, he1111turfa y -

destrucct6n del parfnqut1111 renil func1on1l que conlleva 1 la 1nsuftcfen· 

ct1 Nllll (10,11). 

Otros f1ctore1 q .. H hin 11tudt1do, con objeto de dtluctdlr 11 •• 

CIUll de 11 fo1111ct&I ele 11to1 quf1t11 son 11ttr1ctones en 11 ....,r1n1 • 

111111, •nctonlndo11 11 po1tbt1td1d ele 1ltGn ttpo de deftct111Ct1 st•tllr 

11 '1111 provac1 11 1nff ... pu1mnar en 101 pact1nt11 con dlftctt de 11fl• 

1 .. ntftrtp1t111. T•tfn • hin producido rfllonts poltqufsttcos en 1ntlll!, 

111 COfl dff1nt11.tn11 y corttcotdes, fatos Glttms proYOC1ndo kfpok11•·· 

11t1 (13). SI "'" lltcllo 11tudfo1 11pertmnt1l11 con mdfftc1ctone1 del • 

111torno, notlndo qu1 en 1111 •tente 1fbrl • t11111ne1 11 .,, dtffct1 que 

H de11rrol11n los qufstls PIH 11 uso de dlftf'IH drogas q .. fHol'ICen 

11 deum11o de 111 llf••. 
D111fortu111dlmnt1 Mstl 11 feche no "' sido posible encontrar 11gGn 

tipo de so1ucf&t ttr1pfuttc1 qu1 Pl!'llftl prennfr o tnlltbtr 11 fo1'111Ctc1n 

de 101 qutstts. Stn 1161rgo 11 mencton1n (ver Tabla 1) c1us11 que pote! 

ct11mntt p.-den proptct1r 1111 ..,ar rfptdtz en 11 dtsarro11o de 101 •f! 

•• 1Unq .. clfnfcuentl no 11 ffctl d111ostrtrlo en mucl!H oc11tone1 (2), . . 

A estos f1ctores debe •lftllrH obvt11111t1 todo tipo ele 1ltlrtcfo1111 

1tstflltc11 qut repercutan en 1os rtftones, sobre todo procesos tnf1cctoso1, 

llfperttnsfc1n 1rttrf11 sosttnfdl 1 lltdro111frosts. 
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T1bla l.: FACTORES Qlf POTENCIALMENTE INFLIWEN EN EL CRECIMIENTO DE 
LOS QUISTES RENALES •. .------------------------..... : 

J ,. CAllAS DE CIECllllEllTO ACELERADO: 

• + et1 11,fntr1et&I t1•rv11r. 

• + "' 1a rt1bsorct&I tubul1r di 111. 

• Expanst&I dl1 vollllft 111tncalular. 

• Utnt11eten di dturfttcoa potantas. . . 

• + "' 11 ucrect&i transtubul1r lll1tCH111ta con ~tdol 1111~tcos. 
• Obstruccten di vfas urtn1rt11. 

. . . .. 
JI,• CAUSAS QIE PllOVQCAI lllA Dl$!1111EIAll Ell'El'CllECl"IEllTO: 

• + ett 11 fntracten tlomntlar por n1fro1111. 

• + ... 11 anorcten di 111 en 11 lfqutdo tu11u11r, 

• + •1 vol..,. utrea1u1ar. 

• + ett 11 1acrtCt8n di lctdo1 orglntco1 tntr1-t11bu11m (probtnlctd). 

Clr1cttrf1ttce1 · c1f•te11. 

b prt11Ctpto, 11 COM111tllltl 1e11nr q111 11 ~rwtno di rtllolll1 polt· 

qufsttco1 dl1 ldll1to 11 aqutvOCldo, dldo que 11 treta di un1 111ttdld que 

puedl pre ... tarH dl1dl 11 111Ctllttt1to lllsta ldldl1 av11111dl1, Por tal • 

ru&i 111ellos 1utor11 1u1t1nn 11 t~no •• cometo di lftftiWdad Poi! 

quf1ttc1 Nllll autodlltce dallt11111ta con obJlto di dt1ttngutr11 di 11 VI• . . 
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rtldad inf1ntt1 1utos&lic1 recniv1 que en 1m11 r1r11 oc11iones suele en• 

Contrll'll 111 edad ldul ti (14), 

LI ldld lllbitu1l dll inicio di los sfnto..s 11 entre los 30 y 40 •• 

111o1. Acol'dl 1 divtrslS 11ri11 (2,4,5,7 ,15). El sfnt• lfs frecuente 

11 11 11ns1ci&i di plenitud 1 dolor tn fl1nco1 1bdomin1l11 o fo11s lllllb.! 

res. Estt 11Mrtl•nt1 11 di ltvt 1 mdtr1dl inttnsidld, pudifndost to! 

lllr celfco, incluso con dltos di fl'l'ttlCf&I perftOMll 11 COlllPlfCll'St 11 

prtS1nct1 di los qutstts con i.orre1t11, pl"llCtsos tnftcctosos, obstruct! 

'" 1 ,_U.ntl neopl11t11. L1 prestnct1 dll dolor Plrtct comlecto-• 

111r con tl peso di los rtllonts, temllo 1 na.ro di los qutstts, En 1111 • 

11tudto (1) 111 IOI di 101 pect111tts con dolor ttnf1n por 1o 9111DI un 

qufstt di 3 Cll di dta.tro o ..... llf111tr11 que 1010 1111 20I di 111ctentts 

C011 qut1tt1 di 11t1 •111ttuc1 no re~r~111 dolor. Otros 1utore1 mnctDlllft 

1 11 fNC11111Ct1 urtnartl 111 ntctur1 e• t1 s~ntam lf1 frec•ntt, PI! 

blb1m11tt • relacten 1 111 11ter1cto111s ttllprlnas 111 cu1nto 1 11 CIPI• 

ctdld • C011C111tr1ct&i di 11 ortna. L1 hlmturt1 ocupa tl SllUlldo 11111r 

111 cuento 1 ordln di fNC..nct1·, s ttndo •crosclptca lllst1 111 un 50I di . ' 

los casos 'dur111t1 tl tr1nscurso di 11 tnftrmelld, LI llfm condfctD111 • 

111 OCllfDMS formct&I di coqu1os, COll Pl'OCllOS obatructtvos 1 celfcos 

·rt111111. LI lltperttnst~ 1rttrt11 11 1ncUt11tra 111 1proxt•dllltltt tl 70I 

di 111 pacttnt11, 111 1111 buen pl"llClll&IJt tnc1uso 111tts di cua1quttr otro 

ttpo di stntomto109f1 ntfrouret1r1l. DI los estudios pmttcados se 111 

podido dlt1 .. t111r que en 111 f11n lntct1111 11 •I• es dlplndtentt di 

uPliist~ di vol~n 1 rettnct~ di 111 (11). •f111tr11 que 11 11t1r1m • 

posttrtoN111tt 11 fl1tract&I 11cmn11r SI torn111 11trdldor1s di 111. ID 
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se han detectado alteraciones prf111rfas ele ren1na y angtotenslna. En pro­

•dto 10 anos posterior a1 fnfcfo de los sfntolnls, los pacientes presentan 

rtttnct&l uoada, que avanza en promdto en dos a tres anos a la tnsuft-· 

cfencta Nnal ttl9fnal con sfndrom urfltco fl~rfclo y que requt1re dt tr! 

taittnto sústttllttvo (27). En algunos c111tros dt Estados üitdos di llortt 

•rfca, la tnftrmdld consttt~ la tercera causa dt .tnsuffcfencta rt1111 

crfntca ttNfnal 1 por otro lado estos pacttntts con1tft1119n dtl 5 al lOI 

di los rtctptorts dt transplantt Nna1 hlbttU1l.-nta con donadores cada· 

,,.rtcos. 

Otras Mt1tftsC1Ct01111 aunque -. fncuentes son la llf"lllllCfa de 11! 

sas palpables, trastoPllOS 91strotntt1t~na111 (consttPlctllll 1 11tr111a llta­

tal), trftroctw.ta relativa (17) 1 pmencta de otro ttPo di a1fo..­

ct111111 prt•rtas o ucundartas t11tre tilas la dlvtrtlculosts collnfca 1 

ta ...... ract&I .t .. tou 111 vllvulas aGrtfcas 1 llftrat11 CGfl NtUrtfl! 

ctllll SICUftdlrfa, en 111ehos casos trfllutarta «!' rtt1111l110 valvular (ll). 

Dllltro dt 101 1111111gos dt lllloretorto la protafnurta 11 111e11111tra 

.,s frte11t11t.-nt1 aunque tan solo en cont1da1 ocasiones en rangos neff'! 

tfcos. El lllCOlltrerlo asf ca. 1t1C011tnr pecf111tt1 COlt dttlrforo agudD 

en su fuocf&I ~1 dtlll llacernos to1pedlar otros procesos rena1ts solll"I 

QNtldol, dlscPillt~se 111 la 1tter1tura (19), casos dt gl•ru1GMfr1 

tfs prt•rtas asoctadls. Otros 11111119111, IClll la p.......Cfa di tsostenurta, 

llllmfa, ..._turte, 1 posttrtormt1tt atttrtef01111111 la ftltracf~ 11•"!!. 

lar 1 retltlet~ 1101dl, 

La pr111ncf1 Cll uro1ttt11t1 se 111C•ntn 111 eproxtaci.ntt lOI di 

los cesos stlllclo dttllndt•ta di ca 111rttos. La •X111fcact~ a 1• lltsa 
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aan no tstf bten detemtnada, pero problbl•nt1 sea secundaria a proce­

sos obstrvc:ttvos, pfrdtda de algOn tnhtbtdor o excrectOn de factores que 

Pl'OllleVln la crtsta11zact4n. No se ha dtmstrado htpercalcata o htper­

calcturta (7). 

Colxtstt la prt1111Cta de tnf1cct4n di vf11 urtnartu por lo •nos en 

algOn 111m111to di la 1volucf&I di la enf1 .. dad en tl SOS a 651 di los C! 

sos, tspecfalmntt 111 miJ•res t tndtvtduos somttdos a tnstnmntact4n -

fl"IC11111tt (7). El carctnm di dlul11 rtn1lt1 ttendl a ttner una mQOr 

tnctdltlcta que en la poblacf&I 91111ral 1 stn lllblrgo tsta no 11 stgntffc! 

tfva. Tttndl 1 ser bf11ttral 111 tl 20I di los c1101. Aproxt•dl""'tt una 

tercera parte di los caso1 c11111ta con aftccf&I quf1ttc1 di otros o,.ano1 

prt•rdfalmntt tl hfgado. El curso btnfgno di los qutstt1 hlpltfcos CO! 

tr11tt con tl que 11 presenta 111 la v1rftdld fnfantf1 111 11 cual 11 pre­

senta ffbro1f1 hlpltfca, 1 cfrro1ts con tnsuffcftncfa hlpltti:a t hfptr•• 

ttn1f &1 porta 1. 

1 . 

Los 111111rt•1 di 1rttrf11 ctrtbra 111 ocurr111 111 221 di 101 pect111-

tt1 acordt a cffr11 di 1utopsf11. cuando 101 1111urt•s son •JOrts di 

un e•. di dt•tro tftndln 1 producir sfntoMs 1 pueden l"OllPlrse. 1111 

pocos NPDrtll di 1neurt•s 1bdcmf111lt1 101 cuales problbl•ntt 11111r• 

din •1 bien relact&I con un proceso que puede 111eontr1rse tn cualquier 

pob1acf4n adultt t htperttnu. Por Gltt• se ha dlttctldo htpergluelmta 

111 proporct4n stgntftcattv•ntt M1Qr que 111 11 poblact~ 11111r11. 

Rlcltnttmntt t1 Grupo di ~nver, Co1orado (20) pub1t~ un ~1t1ts 

prospectivos di pacttntt1 con rtllonl1 po1tqu!1tlco1 sin tn1uftcltncl1 •• 

1'111111 llfllllllros di su flllf1t1 no 1ftct1do1 por 11 enf1 .. dld, 1ncontf'I.!. 
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do que los s!ntollls en los rtnones poltqutsttcos no constttuyen un buen • 

el .. nto 111ra tdenttftc1ct4n t1q1r1111 de los p1ctentes dldo que de 11 po· 

btKtlln 11tudt1dl, el 301 de los f1111t111res unos curs1bln con sfnt111111s 

1 1t 321 di los 111ctent11 con dt1gnClsttco di rtllonts pottqufsttcos SI '! 

contr1bln 11tnto-'ttco1. Sol...ntl 111 "'uS111, dolor di c1beZ1, he•·· 
turt1 y dolor t-.r, fueron 1fntam111t1df1ttc•nt1 11111 frecuentes • . . 
1n tos 111etent11 con rtllonls pottqufsttc110. IA'I 201 di los fntl tires • 

11nos presentaban dDlor en f11ncos, o 1tgGn otr1 •ntf11tlct&I 111111ttva 

di patologf1 nefrouret1r1t. LI 11plor1et&I ff1tc1 tlllbtln ort1nt0 lllcta 

11 dt1gnClstfco 111 11111 a 11111111H com •11 renal palpables, lllpato191.!. 

tia o lltpertlnsf&I 1rt1rt11, stn .-. .... algunos f•tlfares 1n tos q111 • 

· no " 11tabtecte 11t1 df1gnC11ttco pre1111t1ron tubt•n algÜnas di 11t11 • 

1tttr1Cf0Ms. LI protltlllrfa 1 _pfurfa SI encontre prKtfe1mnt1 COll tguat 

fl'ICUlllCfa 111 PICfllltel llllOS 1111f•1Ws. DI 11t11 conclufsones sf1pt•! 

ti podeml 11tlbltc1r que 11 111C1sfta11 otros tfpos di 111,._tro1 para 1t 

dfagnClsttco tllprlllO di la •f1•dld, 110 obstante 11 cuadro ct!ntco CCI,! 

tfnua,. 1t•dD 111 1temnto ,....,.tal pare sospeclllr et dfagnC11ttco, 1 

predlcfr ta evotucflln. 

EYAL&aclCll DIAll>STICA 

n dta~sttco di los rtlllMs po1t .. ~sttco1 dlt a•tto SI 11tabt1e1 

flllldlllntalmntt 111 bl11 a tos lllt1a1gos r1dtol~tcos· (3,Zl), Los antt­

cldllltts f•ntares, cuadro cl!nfco 1.alttract01111 di labor1tor10 tllllt~ 

orttlltlll ~s por st solos son tn11ftct1ntts para dar • df~~sttco dlft• . 

11tttVo, tacepto 111 casos 1111 floridos con anttctdlntts f•tltarws fuertt. 
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•ntt po1ttho1. Los 1111111gos h1stop1tolOgtco1 •stran alteraciones su­

g11ttv11, .as no p1togno1Dntcas, pudtfnclo confundtrst con otro ttpo de -­

qu1ste11 rara vtz pueden obtentrst tn ttapa1 t111pr1na1 tn 111 cuales el 

dtagnG1ttco ts •s h1port1ntt. Otros autores (1) alln son .as txtrtctos -

tolllndo para sus tstudlo1 di stgut•ttnto txclustv•nte a los pacttntH 

qut cuentan con tnft .. dld poltquflttca asoctadl a otros ntvelts •nclo­

nanclo qut no 1111 hallazgos radto1Gglco1, cuadro clfntco o alttractones • 

lltstopato10gtcu que puadan str suftcttntts para tstabltctr un dlaglll1st! 

co con certeza. Esto cobra adn •s fuerza tn aquf11os PKlentes en tdad 

avanzada con lllllttplts qutstts tn llllbos rtllonts pero stn alttraclonts en 

11 funct&I renal. llo obstante un enfoque de tstl natural11a deja fuera -

del tstudto a dos terceras partes de 101 e1so1 11ts1111 qua no cur11n con 

tnf1,..dad poltquflttca 1 otro nivel por lo CUl1 tste crtttrlo no ts dt
1
t1 

desde tl punto de vtst1 clfnlco 1 lo cu11ttona111s tUlbtfn COlll criterio 

dlntro de 11 tnvtstl91ctan. 

Anterto .. nte (3,5) 11 urograff1 excretora 1 falta de otros lllftodos 

di dt1glll11ttco constttufa tl de elecclGn mitrando rlllOnts crectdos con -

contornos Irregulares, tstrechHlento en el tnfundlbulo, con 111111reslones 

tn 111 e11tcts qut c1usan dt11t1ctones 1 distorsiones. Gros•n (21), en 

su clastflcact&I radto10glca de las alttr1ctones qufltte1s renales, la • 

coloca cOlll ttpo lll 11 cual se c1r1ctert11 por 11 presencta de qutstes 

•1cl1do1 con lreas de teJtdo functon11 1 dlstorst&I del ststllll colector. 

Los quistes 111ltt1ocul1res simples st dtferenctan ·Por afectar lreas als· 

ladas del parfnqut• renal •ltntru qut los qutstes corttcalts ptqutllos -

tienden gtnt"ll•ntt 1 observarse, en procesos h1dronefnltlcos 11 que se •• 
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tratan de quistes de retenci6n, Este nétodo d1agn6stico t1ene el 1ncove •• 

nfentt de que no puede practicarse cuando hay retenci6n azoada y requiere 

de quistes los suficiente•nte grandes para provocar expans1Gn de 11 cor 

teza renal y desplam1iento de los calfces. sin eargo, con ayuda de la 

111frotomgraffa que constituye hoy en dfa para algunos autores (22). el 

.. todo diagnOstico lllls sensible se logran visualfzar quistes a partir di 

un e11. di dft•tro. 

La 1ngiograff1 renal, utflfzada con 111or frecuencia en ellos anti•• 

riorts ayuda al diagnGstico 11 1111strar dl1p111 .. t1nto en 111 11truetur11 

e llipovascularidad relativa di los quistes sin lllDlrgo hoy an dfa se • 

pl11 exclusiv•nte cuando H pretenda 11tabltc1r un dtagnOsttco dtftrt! 

cial con 1110pl11t11 (carcfnom, angiolfpo.a) o bien H soipeclla di tstl· 

nosts di 11 arteria rtnal. 

El ultrasonido, 11 una tiente• no invasiva que hoy en dfa se cons1· . . 
dlra el .. tocio di elecct&I tanto para diagnGstico CGllO para tnv.sttga·~· 

et&! di f•flfarts en rtllo111s o 111fermdld polfquhttca (23,24). Se ob· 

senan los rtllollls grandes con mllttples •reas anecotcas que representan 

los qufstts. Dado que 11 un .. todo factl di 1111Plt1r. no tnvastvo que •• 

cada dfa se perfecctona .. s. en algunos centros prtcttcmnte es el Gnt· 

co .. todo diatnasttco 11111l11do, recurrtfndose 1 11 Ul'Oll'•ff• excretora 

.010 cuando extsttn dudas postartor 11 ultrasontdo, 

. . 
En estudios COllPlratfvos entre ultrasonido y urograf~a excretora si!!! 

ple llQ reportas en que 11 uroar•f!• tan solo dlttc~ un SOS di los casos 

con ultrasonido positfws (23), 
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ll edad 1 partir de la cual puede con mayor certeza establecer el 

df1gn4stfco tetnprano, con •nos falsas negativas o posltivu es 1 partir -

dt los 20 ellos con buena corre11cfdn entre ultrasonido y urogr1ff1 nef"!!. 

tomgr1ff1. Mfluttnovfck dtlll)strd que en fndMduos con urograffa excret-º. 

ra 111,.1 1 11 1dld dt 20 111os tienen •nos del SS de pos11>11tdadls de h! 

lllr 1dqufrtrdo 11 11n. AGn no contuos con estudtos di u1tresonfdo con • 

11911tllf111tos tln pro1onpdol (9). 

ll tamtr1ff1 1xn1 C011Put1rtz1dl es otro ~todo ~tn, stn llblrgo 

11 costoso 1 t11111tc1 1xpostctllll 1 redf1ctd11 por lo q111 se uttltz1 1xc1us,! 

VUlllte peri dt111ftdsttco dff1r1nctal pel'91tf1ndo fdt11tfftc1r abscesos, -

procesos t*structtvos, lllOplasfas 1 1nf1twdld po1fquflttc1 a otros ntY! 

. 111. E1 V-11"• T'lftll tubttn 11 poco Gtt1 dldo que"° 11111111 obstrv•! 

lt los quistes q111 son htpocapt111tes. La Ul'Ofl'lffa retrdgrafa solo 11 '! 

p1N cuando 11 sospeclla atgGn proceso t*structtvo asoctado dldo 11 fnt·· 

C11111Cfa dt fllfeccfOMs u otras ~1tcacto1111 secundlrfes. 

Dlbt nca1c1rse que la postbntdad de dt1911Gstfco t11111rano concrete· 

IHtl mdt111te 11 rastreo dt f•fltarts por mdto dtl ultr11ontdo, ofNCI 

11 postbtltdld dt un con11Jo genltfco que pel'lllftfrf1 un segut•tento 1de• 

cueclo desdt 11 prtnctpto en los p1cf111tls asfntc*ttcos, feworect111do un 

1111111 control • 11 prestllll ertert11, prevencfdn dt procesos fnfecctosos • 

dt vfas urt111rf11 1 poP otro 1ado ort111t1rfa11 11 pect1nt1 111 cuento a dt· 

ctstones e• •trtmnto, 111P110 1 procreactdn • 1a f .. nta (24,25). • 

Sfn .O.rgo !lasta ahorl no 111.Y trei.t1nto •IPIC!ftco la evoluctllll Pllldt 

Mr !lasta Cflrto •punto predecfb1• 1 111 Mhol casos 1111 .. ,... 1Stlb1•· 

car 1111 pl'Ollllstico por ·lo ·que 111c:ho1 llldfcos 11 opo11111 a 1 r11trao de los . ' 
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f11111llare5 elido que traerfa consecuenclu negatiYilS a cotro plazo tanto 

pstcolClgfcH COlllO soctoeconCl11fc1S que se 1111ntfest1rfln en dfffcul t1d -· . . 
peri conseguir empleos. 1i.nto en et costo de seguros de vtd1, 1 ti!!! 

NI '" oc11ton11 tnnece11rtos tntl'I otros (27), 

Slh1111 (24) htzo una encuesta '" 111ct1nt11 con rfllon11 po1 tqufstt­

cos en fnsuffcftnef1 Nn11 crdntco ttl'lltnal donde 11 811 •ncfollCI que -

111 hubftrl gustado h1btr tanfdo con con11jo gellfttco en form •r1n1. 

DJACllOSTICO DlFEREllCIAL 

En cuanto 11 df1011C11ttco dff1Nncf1l, dePllldtr• Wstc•nte del 111! 

-.nto de 11 1vo1ucf&I 111 que nos to!IMI• con 11 pecftntt. · En f1111 fn! 

ct1111 11ner1l•nte son cata1091do1 c• p1ct111tt1 con htpertansf&I 1r­

tert11, con fnfeccf01111 urfn1rf11 de rtpttfctCln o fncluso uro1ttt11fs • 

1t1ndo huta tfllPO despuls en que 11 pr1ctte1n 101 11tudfo1 de pbfntte 

que 11 11t1111tc1 11 dt1g11C11tfco, 1 •nos que 11 p1cf1nte tinta 1ntte1dl! 

tll f..t1t1N1 que lllpn so1pechlr •r•n•nte 11t1 1ntfdad. Posttrfo! 

•ntt 11111en pN11ntar11 com tn1uffcfenct1 Nna1 crdnfc1 t11'11fna1 de •• 

1tfologf1 1 dettl'llfnar. Es f111p11rt1nte rtc11c1r que no obstante 11 dt11-

llCl1ttco, debe descartarse 11 pre1111Ct1 de lllsetsos N111l11 1socf1dos 111 

pectentes con 1fntomto1ogf1 dolorosa 1 poca r1spue1t1 11 tr1t•f111to 1 • 

11f cm desc1rtar neopl11t11, ,.,..,.., o111tnictfvo1 u otros. Exfltlll .. 

otr11 •fl1Wdadt1 condtcton1ntt1 de.111111tfp11~ quistes en 101 rtllo111s, • 

111 cue111 11 hin lnCfonado 11 antatrfOIWltltt 1 que r1rU111tt 11 pr11tan 

1 ""*1•• 111 11 df1gnC11ttco dfftrt11Cft1, ucepto 111 pacf1ntu que 11·· 

Clllllll edades av1n11dl1 de 11 vfda que no tf111111 11teracfo1111 111 11 full· 
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cien renal y que presentan l!lllttples quistes en ambos rtllones que son en 

oc11tones dtffctlts de dlferencta de los quistes stmples de retencl5n, 

TRATAMIEllTO 

El tratulento debe ur bblc•nte de sosttn, con apoyo stntowllttco 

1 evitando at 11bt111 la axpostct&I a factor1s de rtesgo que proptctan un 

detartoro llls rtpldo en la funct&I renal. En dlcadas pasadas tuvo 11UCho 

auge et procedllltento da Rovslng (Z) que conststfa en la desc011Pr1sten •• 

qutrGrgtca qutrGrgtca da tos quistas, sin lllbargo estudtos postertor1s de 

la funcf&I renal 111straron que los rlllonts en realidad perdfan h11ta el 

ZOI de su funcl&i pr1vla a la cll'Ulfa por lo que hoy en dfa rara vez se 

utntza estt procedf11tento (26), 

Las lndlcaclOMs qutrGrglcas en 11 actualtdad son 1xcluslv111tnte ta 

pr111nct1 de: l.• lllfrolttlasls con dolor y obstrucclGn. z •• lllcesldad • 

• drenar un proceso infeccioso av11111do rebelde a trata11l1nto con anti· 

11lcrobl1nos. 3.· Dolor o ,..turlas persistentes greyes 1 fntratables. • 

4,-: Procesos neopllstcos asocfados. Dependiendo 11 caso, H practican •! 

c1usfY111tntl drtnaJas o nafrectollfas unl o btlattralts (2,7,27). 

En to posfbte el ••Jo dtbt ser exc1ush•nta llHlco. SI dtbt •• 

tnststtr a tos pacientes en tomr adecuadas cantldadls de 1fquldo y •n· 

ie..r buenos vota.enes urinarios, evitar la lngasta axcestva de 111, •.!!. 

tenerse con cifras tenslonales norwalas, dl•lnulr ta lngesta de protaf· 

nas cuando llQ lnfc1o da alttracl~ 111 11 funct&I renal, evitar et uso • 

de na_trlu~tlcos dentro da to ¡posible, i'icurrlendo a ot"' tipo da hipo-
. . 

tensores de pr1ftN11Cl1 a1fa•tt1dopa o bltabloqueadorts. lltbt evltaru 

11 practicar deportes vlotentos da fuerte contacto, usar clntul'Ollls de' I! 
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gurfdad ftlUy apretados. Mantenerse en reposo cuando hay exacerbación de -

los sfntOlllls cOlllO hH1turfa y dolor as~ co1111 emplear analghfcos de pre·· 

ftl'lllcf1 1quf11os que no afecten 11 funcl6n renal, En casos agudos debe 

descartarse 11 presencia de 1ftfasls, procesos Infecciosos o neoplaslu 

que debtr1n ser tratados 1,...dl1U.nte. Dlbt evitarse las •nlpulaclo· 

nes de vfas urtnartas en folWI lnnec1urf1, fomntar una 1decu1d1 htgl! 

ne y tratar de dar un apoyo p1tcosoct1l •dt1nte un ••.to tnterdfsctpl! 

narlo, que pntta 11 paciente adaptarse 1 su sltulcl6n 'I •nttntr una 

1decu1dl c11fdld de vtdl. Con respecto 11 trata.tinto de los pl'OClsos • 

tnfecctoso1 1 debe tentrse en mntt que 11 dtfust6n. de 101 1nttbtllttco1 

lllct1 11 tntertor de los quistes 11 •11 'I 11nta. 1lc1n11ndo 1pro•t•d! 

mnt1 del 10 11 251 de 11 conct11tr1ct6n strtc1 (7 .za) por lo que 11 do·· 

sts dlbln ser llQOrts 1 111 lllbttull•nte 11111111dl1 'I dlr11 por un t11!! 

po •• prolongado, Los 1nttbtllttco1 de 11ecct6n son 1qutno1 1 101 cua• 

111 11 91,_. (prtdolltna !·.el!!> 111 11n1tbl1 'I 111n 1xcret1do1 por • 

vf11 urtnart11. lllbln ttntrse en •ntl 111 C01P1fcacton11. sobre todo 

101 1cctdent11 vasculares c1rtbral11 1n rel1ct~ 1 los 1neur1••• tncl.!!. 

so un pactentt .tovtn que presente n1ptura de un 1nturt• t~trecerlbral 

dlbt 11tudt1r11 para descartar polfqufstosts ren11. El •ne.to de 11 tn· 

1uftctenct1 l'lflll 11 con11n1dor utt11undo 111 mldtdls lltgtfntco d11tf 

ttc11 11f com f1,.colllgtc11 •111das c~nmnte 1n tstos casos. Al 

"tqutrtr tr1tlmttnto sustttutho 1 dependttndo dll e111tro llo1pttal1rto. 

tdld 'I COIMltct01111 econ61dc11 del pactentl 11 11 puede brtndlr ,._dt•· 

1tsts. dtaltsts p1rtton111 c~tca lllllbul1tort1 1 11 trasplante renal "" 

•t• que 11 11..V1 91ner1l•nt1 con donadores ~ c1~V.r •• 1n .11gunos 

Cllltros .. aceptan donadores vtvos re11ctonados. ttntlndo '" mntl que ... 

los ZI 111o1 prkttcamntt todos 1ostndtvtduos portadores del gen pueden .. 
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ser detectados •dtlnte estu1t1os rad1o16gim, No existen diferenc;11s •• 

stgntftcatlvas con respecto a 11 sobrevida del trasplante y el h~sped •• 

con la di pact1ntes con otro Upo de patologfa renal' (29), Tampoco se ha 

dltmstrado 1vtdlncl1 de poltquistosts en rillones transp1antados. La ne· 

f1'1Ctollf1 btlater1l previa al transplante y la utl1'111ctCln di suero anti· 

ltnfocfttco posterior al •I• 11 1soct~ 1 •YDr mrtlltdld, No se ha •!!. 

contrado lllsta la fecha un trata.lento capaz di lntern111Plr 11 crect•I•!!. 

to di los quistes. enfodndose hoy en dfa gran parte di la lnve1tt91clCln 

en 11te 11ntldo. 

PIOllOSTICO 

El pronbttco di 101 rlllone1 o 1nf1rmdld poltqufltlca IS hasta •• 

cierto punto llllPNdlctlll• caractert~ndo11 por 11 dltertoni progre1tvo • 

en la funct&I rtnal. E1tadflttca1 1laboradl1 par dtsttnto1 grupos (2,4. 

S.7 ,15) ... 1tra11 11 tnlcto di la l'ltellctCln azoada a parttr di 101 !50 •• 

111o1.requtrlendo trate.lento IUll1tttuttvo dos a tres 1flps po1tertor 1 11 

•1•. C.. f1ctor pronClsttco lllllc .. nte 11 utt11z1 la 1l1v1cl~ pro11'! 

1h11 di ~1 creattntna sfrtc1, 11 111111 11 sugiere que confoiw tr1nscu·· 

ri"lll 101 allo1, 101 procesos Infecciosos, las crisis lltpertenslvas, u • 

ob1trucctCl11 di vfu urlnarlu 1c1ler111 11 progreslCln a 11 tnsuftct111Ct1 . . . 
renal. Con respecto a ctfra1 di •rtl1tdld, en tndlvtduos llllONS di 45 

allos 11 lobrevtdl 1 s 1nos IS myor dll 951, rwcluctfndo11 t111POrt111tm.n 

te la ctfra tan pronto 101 pect1nte1 l1191n 1 lnsuftct111Ct1 renal ttl'll! 

nal 1 dep111llt1ndo di 11 po1tlltltdld o no di tratut1nto sustttuttvo. ~ 

q111 tmr en cuenta, 111 bise 1 los reportes di 111topsla1 que 11 ..,orfa • 
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di los pacientes no son dff.gnosttc1dos en vtd1, lo c111l hablar~• de un .. . 

•jor pron6sttco problbl-ntt en rt11ctCln 1 11 vartac1Cln b1o1Clgtc1 prt .. . . . 

Hlltt 111 todls 111 enfeNldadts, 

En 11 1ctu11ldld 11 M10rf1 1n bue dt los 11tudtos tienden 1 utt11• 

ur curv11 de corrtlacfCln en 11111 11 11c111so progl'lstvo de 11 crntt11tn1 

(30,31,32) COm htrl'Hitntl plrl poder Htlb11Ctr Uftl curv1 pronClstfCI • . 

q111 peraita pl'ldtcfr el .. nto 111 que e1 paciente rtq111rtrl ff1111•ntt 

del tratl9tento sustitutivo. 
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MTERIAL Y IETODOS . . 

Entre 1962 'I 1984, 54 pact1nt1s 1 24 .,Jeres (~51) y 30 hollbres (551), 

fU1ron 11tudt1do1 en el lnstttuto llactonel de 11 Nutrtc10n Sllvedor Zub1· 

rln con dtagnOsttco dt RPA, El dtagnOsttco en 11tos cuos fue 11t1blec! 

do en 111111 a la presencia de estudios radtolOgtcos y/o ultruonogrlftcos 

caracterfsttcos, con pre11nct1 de ll'llttples qutst11 en alllbos rtllones, 11 

prtUncte dt 1111a11go1 llt1topatolOgtco1 ~ttbl11 'I en c11os dudosos • 

anti 11 asoctectOn di anttcldlntls postttvos, cuadro clfn1co 1 11tudtos . . 
de gabtnett 1U911ttvo1. 

Se elt.tnal'Oll ·~nos pactentts en 101 cual11 el d1agn81ttco 11 

presttllll a dlidl, sobre todo pactentts en edad avanzada con adecuada fun•· 

ctln Nllll 'I qutstts 111 .-s rtllones. los cuales probllbl•ntl ante la • 

1U1111Ct1 de anttctcltntts 'I •tfestactones 1ugesttv11 podf1n 11r 11eunde 

rtos a rettnct~n urtnerta. El pre11nt1 11 un 11tudto retrospecttvo en • 

111111 a 101 datos obttntdos de 11 rtYtstOn de 111pedtent11, 111• que con­

cl..,. lllstl la Gltt• vtsttl del pactentt 1 la JnstttuctOn al .-nto di 
. ' 

corte en Junto dt 1984, 

Le 1oca1t11ctOn de los p1ctentt1 11 logrO mdtantt 11 revtstOn en " . ' 

101 arclltvos de la lnstttuctOn en 11111 e 1t1t11 de dtagn81ttcos pr1nc1P!. 

111 de ttrtlO a parttr de 11'2 C011Pl•ntldo con datos obtenido• de le • 

ltbretl di autopsias, reportes de ~1truon1do 'I totllgraffe uta1 COllpUtf. 
rtudl 1 parttr de lt~ 'I 1981 respecttvmnte 'I del •ttrlal de enstlll,!!. 

11 de l'l'/01 JI, 

1 
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Se 1na1fzaron dtversos npectos entre otros¡ edad, sexo, modo de fn! 

cto de 11 stnt01111tologf1, antecedt!Ítts, fol'!lll de establec1l1tento del dt1,1 

nClsttco, •ntf11t1cfon11 llls frecuentes, C0111P1ic1ctones, 1nf1rllld1des is! 

ctadas, 1 cauu di ... rte. 

St prest4 11pec:t11 1tt"'ten 1 1• tYo1uct6n crono1~tca dt 11 tnf•l'll!. 

dad C011 lnf11ts con tl tfllllO di progrestc1n h1cf1 11 tnsuftctenct1 renal. 

St 11t1bltctf ca. crftarfo dl•t111r fnsuf1ct1ncf1 1'11111 tntcf11 cuando 

101 ntfflt1 dt cN1ttnfna 11 .i1tuvt1ron en fol'lll so1t111fdl por 1rrtbl • 

dt 2 1111/dl • fn1uftcfencf1 rt1111 crc1nfCI tenat1111 cuando 11 so1tet1f1 o • 

rtblnbln los s 1111/dl. Miiio. t pactent11 (171) que f11l1ct1ron tntraflos· 

ptt1l1rtu.ntt, dt 101 cuales solamnta 1 4 (7 ,41) fue postb1• pr1ctfC1! 

1111utopsf1¡ otros 1 pact1nt11 (11.H) curnndo ya con fn1uftctenc:t1 '!. 

1111 crc1111CI tmif1111 f111Nft e1111U11do1 1 otra tMtftuctlln o dlJaron di • 

acudir 1 111 consultas dlsconoctlndose su evo1ucfc1n u1tartor. 

Dtbe reconocerst que 11 tratarst di un 11tudto retro1pacttvo con·•! 

guno1 casos 11tudt1dos lllCI .. , di ~o ellos, dellaos eo11t1r con 11 utstl,! 

eta di dtstfntos .,todOs df1gnCl1t1cos, dt 5t11Uf111tento 1 tarapluttcos, stn 

llllblrtc>, 1at vart•les clfntc11 no 11 hin mdfftcado 11f com t...,aco 101 

1studto1 di 91bt111tt y di llbOratorto 1111 ltzados, 

~1 pre11nte 11tudto f1111l•te ~1• su obJ1ttvo prtnctpa1 que 11 

11 dimos una tdea blst1nta cercana 1 11 1'1111dld di 11 htstorta natural 

di esta 1nf1,..d en 111111tro •cito 1 dt '!' progrestlln !lleta 11 tn1uft· 

et ene 11 r11111 , 
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RESll TADOS Y DJSCl.610N 

· Eptdelltologf1. 

Se revt11ron en form retrospecttve un total de 54 pacfent11 de 1962 

1 1!184. 11utstr1 poblactOn SI constituye por 30 holbrts (551) y 24 1111je· 

res (44,51) que reuntaron los crttlrtos dt1gnOstfcos entes •ncfonados. 

(Ytr Grlftc1 1) 

En 19 casos (351) se doClmllto 11 esocfect~n con 11 1nf1f'lllldld poli· 

qufsttca 111 otros frganos (llfgado partfcul1rwnt1) en 12 casos (221) no 

11 1og"1 doccmnt1r pese hlbtrse pr1ctfc1do 11tudfos de r11trwo, ultreso 

nogrlftcos, ndfolfgfcos o •dtantt TAC (2 casos) y en 23 casos (431) no 

11 t11Y1sttgO tstl 1socf1cf&i de tal fotw que 11 dtffcf1 precfur 11 tn· 

ctdtftc:f1 de lnftrmdld poltqufsttca 1soct1d1 en nuestra poblact&i pero • 

dlbt ser •yor al 40I de los casos, ctfr1 st•tlar a la refertda en la 1! 
taratura. LlalllS la 1tanct~ que en 11 grupo de pact1nt11 con 1nftl'9clld 

poltqufsttca asoctada predallfnlJ 11 sexo f ... ntno (68.41), mientras que • 

en 11 9f'Upo de pectentes exclustv•nte con rtllones poltqufsttcos precio· 

•tnf 11 sexo •scultno (83.31). Ast•t• utntzando 1xclustn111111t1 al • 

grupo de pectentts al cual st se 11 tnvesttgO esta asoctactOn, encontre· . . 
•s que 1• proporc~~ di mujeres con enftrmdad po11qu!st1ca del total • 

tn•sttgado (171) es stgntffcatfv•nte dtfe.rente con Xª de 7 .aa con re!· 
pecto 11 sexo 111mulfno (p<0,05), Estos hallazgos sfn W&rto ttenen el 

tncovent1nt1 de que probabl•nte tstln sesgados dlbtclo a q111 no tocios .. 

los pactentts fueron exllausttva•ntt fnvestfgaclos para tnft.IWdad po11 ... 

qufsttca asoctadl. 
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L1 edld promedio al in1c1o de los sfnto1111 fueron los 38,2 anos al 

11111•nto de establecer el dt1gndsttco de 42,7 1nos, Constdtr11111s como • 

p1r••tro •s Gttl 11 11tudt1r 11 evo1uctlln 11 llMlllnto de tntcto de los 

sfntoms pese 1 su subJettvtdtd dtdo que el dtl~sttco se estlb1tce •• 

gener11•te en b11e 1 11 conJunctlln de dlvers11 v1rt1bles entre otr11 

11 postbllldad de 1t111Ctlln llospttal1rt1 de tercer nivel, condtcllln socto 

econCllltc11 que el llfdlco sospech1r1 11ta enttdld, v1rt1bl11 hlbttu1l•!!. 

te no dependtentes del 111ct111te. 

LI pobl1Ct&I 11tudt1da, ptrtce comsponder 111 bise 1 101 dttos ob· 

tentdos en 11 hlstort1 clfntCI 1 un1 .,.1tr1 de 11 po1tl1et~ que h1bttU1! 

.. te 1cude 1 esta lnstttuct&I, prtdcmtlllftdo el ntve1 socto-econCllltco •• 

blJo, con tndtvtduos ort1tn1rto1 de todo 11 111~1 pero 111rttcul11Wtnte • 

dt1 D.F. y 1a Ngtlln e111tr11, D111fortun1dmllte no contlms con ctfr11 

1 cerca de 11 tnctdtnct1 di tstl 111f119dtd 111 n•stro 119dto, stn llbll'IO 

11 con1tder1dl com 11111 111ttdtd re11ttv1•t1 r1r1, no stltldo por ende un 

.,,.,_ rt11Ylll~I de lllud. Con NsptCto 11 llllSZ st tolllml 11 na.ro 

di pacttntes fflll'l11do1 1 parttr di 1112, podrf1ms suponer que 1proxt•· 

dlmnte 11 tnctdenct1 por 111ctentes tngre11do1 11 di 1: 1500, dtto que • 

stn -.,,O no podtms utrapol1r di nfnlUftl •ntr1 1 111111tr1 re11tdld • 

lllCfOlll l . 

VElllflCACIOll DEL DIAlllOSTIC:O 

E1 dt1gn81ttco di r11101111 polf.,fsttcos 11 •~tab1tc14 conJuntlndo' l.!! 

tectdtnt11 llmdof..t1f1N1, cUldro c1fntco, 11~~tos di tütnete 111llo· 

r1torto 1 tncluso hll111gos lltstopato1Gttco1· (Ytr ~ttc• Z), ca. 11111-

.. son los estudtos de 91btnete con crttertos b1111 estlb1ectd0s los que 
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fundulntan e1 dl1gnG1tlco, En nu11tr1 strte, el dlagnGsttco st tstable• . 

cl4 por urograffa excretora en 511 dt los casos, por u1trasonldo en 371 

'1 e1 resto por to11Dgr1ff1 axl11 c0111puttrl11da, urogr1ff1 retridgrada· '1 •!. 

ttrlorgr1ff1 1'11111. Clbt •nclonar que estos dos Gltl.,s estudios, son 

cada vez ..,.,, 1111Plt1dos '1 11 utt1111n para dtsc1rttr exc1ustva.ntt P'!. 

c1101 obstructlvos o neopUslcos. L• -.,orf1 de 1os dl1gnGsttcos 11 tst! 

b1tcleron en blst 1 •• dt un parl•tro, E1 u1tr1sonldo se 1111111• en e1 

Instituto 1 partir dt 1978 1o que txp1fc1 11 cifra ttn bija dt dl1gnGst! 

COI '1 11 tolDgrlffl COllPUttdt dtldt 19111, 

V1rto1 casos (11.11) pre11nt1ron dlscrepancl11 entre los diversos • 

tstudlos por ej111111o: ultrasonido dl19"01ttco '1 urogrlff1 excretora nt@ 

ttv1, 1rttrlogr1ff1 dl1gnG1tlc1 '1 u1trasonldo negativo, urograff1 excre·· 

tora '1 u1tr1sonldo negativo '1 1111111901 lllstopato14glcos COllllJltlb1ts. E! 

tts variantes 1egur1•ntt guardan re11cl& con 1a stnslbt1tdld dt 1os ts• 

tudlos '1 con e1 .tt•llo '1 tlltlPO dt evo1uc1Gn dt 101 quistes. En 11 1ctu1 

1fdld el .. todo qua se utt1f11 ttnto para dl1gn4stlco como fnvestlgaclGn 

dt 111 f•Ulas ts Igual que en otros palsts e1 u1trasontdo. 

Anttcedtntts lltredo-fa•U tares. 

A1 Interrogar 1 101 pactentts o fnvesttgadno d1rtct .. nte 1 111 fu! 

1111 se encontre que 24 pactentts (441) ttnf1n 1nttcedtntts lltredofHnta 

res po1ttfvo1, en 7 pacientes (131) 1os 1nttetdtntes eren dudosos '1 23 PI 

cientes (43X) negaron anttcedtntts f1111l1arts, 111t1110s que no pueden dts·· 

carttrse '1ª que no st 111 practtce tstudtos dt rlltl'tO, 

llanf hsttctonts ·el fntcas. 

C. 11btms los rtllonts po1fqufsttco1 son una enfe,..dtd lltredttt• 

rt1 con txprtsMdad v1rt1ble, dt 1llf que aunque 111 •n1ftst1ctones c1! 
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nieas t1emlen a aparecer en h tercer~ o cu~rta ¡jéc~d~s de la vida en lél 

NYOrfa de los pacientes, existe otro grupo que esta pr•ct1canente as 1n· 

tOllllt1co y el cual cu1 nunca detecta11111s excepto en autopsias donce ex1i 

ten series que dltmiestran que hasta e1 751 di 1os casos nunca son detec· 

tados por e1 c1fntco. 

En el presente estudto no se practtce 11gut•t1nto di la fa111t111, 1o 

que problb1•ntt 1xpl1c1 que e1 grupo di pactentts astntolllttcos (9.21), 

todos e11os tngresados y 11tuclt1dos por otras r1111111s dllDstr•ndost los 

rillonls po1tqufsttcos 111 fo,. tnctdlntl1. Por otra parte, tres pacientes 

(5.51) 11 11tudt1ron 111 base 1 sus anttctdlntts lllredofa•t111res dtagn4! 

ttcllidost 1a 111fe,,.dld, presentando desde su tngreso •!ntoms sugesttvos 

di pato1ogfa Mfrourettrt1 ªUllCIUI 111 ..,r grado, 

1.1 mQOrfa di 1os 111ct111ta1 (I0,71) pre1111taron lfntoms 111g11ttvos · 

di pato1ogfa Mfrouro1ettca cast todos entes di 11ttb1tc1r11 e1 dt1gnes• 

ttco tntctlndost 111 ·p..-dto 1 1os • allos, tn fo1t11 ~· Ctlprlna tn t1 

sexo f-t• (3·5 111o1). (Ver grlftca 3) A1 ana1tnr cada gnipo etarto 

por llPlrldo 1111111 1a attllct&t qu1 tn t1 grupo di pacttntts di 11·75 allos, 

se10 dos pacttntll (26. 51) dlsarro11aron hasta ahora insuftctencta renal 

crente1 llf•tns qu1 1os ,..., tngresaro11 por otras rU01111 hactfndost .;. 

11 dtqnl1ttco • fo• cast tnctdtntt1 10 qu1 su1t1re 11111 tvo1ucten to­

ti1 .. tt d1ftrtntl. 11 tnf-*d· 

1.1 stntomtolog~a tntctal ... frtCulnU.ntt tncontra~ flll: (Ver 

.,mea 4), 111pert••t~ 1rttrta1, dolor. 1Ulllllr, urostp•1~ 1 !lllaturta. · 

UI IOI. los pacttnttl .. pll'Clttroll di IU tnft,.dtd lllsta •1 In! 

cto •1 •''*- urtmtco. 
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TOlllndo a cons1derac1Gn en fo1111 global la evoluc1dn de la enfeme· . 

dad predoll1naron los s tgut1ntes s fntoMs: · (Ver grmca 5), 

lftperttns1Gn arterial ststflltca,• 721 di 101'01101. 

SI 111C011tnl una .,ar tnctdenc1a a IQC!r tdad con la pr111nc1a di • 

1nsuftct111Cta renal crdntca. SI subdtvtdto tn: 11Y1 (dtastdltcas Iguales 

o mnor11 di 105) •di rada (dtastdltcas ..,Ol'll di 105 mnores di 120) -

lf'lftl (dt11td1tc11 tgual11, o •101'11 di 120) con proporctGn di 241, 351 

r 131 r11pecttvamnt11 11t11 Gltt•s asoctadas a la tnsuftct111Ct1 renal 

crGntca tarmtnal r c0111lev1ndo 111 peor pron0st1co. 

Hlllturl1,. 511 di los CllOI 

....... turll COllltl~ una COIP1tCICt~n ••rtantt 1 frtCUllltt. En 

131 di 101 casos 11 dltec~ en form •croscGptc1, ttndttnclo 1 1peree1r • 

'" ,_ eptddtc1 por Y1rlo1 ellos, tn OCllfOMI IM1ptrlda9ntt 't'" •• 

otr11 dlspuf1 di treumtl••· tnfecctOMs 1 prtctdtda1 di dolor o vtrd.! 
dlro1 cG1tco1 Mfrfttcos. 

lllllor 1-.r.• 57,41 di 101 c1so1. 

"llltullmntt dlscrtto por 101 pect1nt11 e• una 1tn11CIGll di Plll!!. 

tez .. fllllCOI o '" rttlOMI 1•r11, COll dflttnt11 trr1dt1CIOM1 1 que 

11 tncrtmntl con 11 11f111no, En ocastOMs ~ preatntaron prkttcmntt 

com ~1tco1 Mfr.!ttcos prolllll1mntt en rtllct&I 1 ruptura di qut1t11 o 

.._rr1gt11, •1tr~11.11tt11t1111 ten solo 11 10 a1 ZOI di 1os casos. 
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lnf~ciGn de vf11 urfn1rf11, .. 48,11 de los casos, . . . . 

En este r111g1Gn se incluyeron 1q"'l1os pacientes con sinto111tologf1 . . 
cer1ct1rf1tfc11, COID sfndrom dfsdrtco, fiebre, dolor 1.,..r Junto con • 

equlllos dllllstredos •df1nt1 estudios •icrobiolGgicos, 1ncontrlndo11 ISi!! 

tallllttcos. 

lltllOllll palpab1H.• 411.de 101 CllOI, 

111 ••tos 311 fueron bt1et1r1l11 'I IOI unf1et1r1111, E~tos 1111111901 

11Un supedftldos 1 11 lllbtlfdld del 11ploredor com 1 111 ceractlrfstf· 

c11 del pact•tt, dado ... 11 uc:1so de teJtdo edtPoso, le t..stan •te! 

ter o le PoCI cooperactan dtftcultln le pa1pact~ de 101 ;u101111. 

J11111ftct111Ct1 1"11111.• 4Z.51 de 101 casos (Ver Teb11 Z). 

111 ••to• 11 11.11, 11 111Contrlbl 111 fe11 ter11fna1, com calldfdltos 

o NCfbtMdo tr1tlllt111to sustftlltho. En promdfo 101 pacfentes f11fcfe· 

'°" eo11NtlllcfGnde1zoados (cl"lltf11fna t1111l11 o...,...., di z .. /dl,) 

1 le ldld di 50 ellos con r1nt0 de 101 34 e 101 14 ellos, presenUndo11 • 

111 ..,_.fo 1-t ellos de"*'• dll f11fcfo de 101 1f11tam1. L1 f111Uffcf111· 

efe rtna1 crfllfca t11'11f111l (cr11tf11f1111 ffU11H o errtbl de 5 .. /dl.) 11 

;r.1111ta 111 ,,_,.o z.1 111o1 de.,..1 dll f11fcfo di 11 retlllcfGn de elO,! 

di• con fllllO di pocos ••• 1 tres •llo• excepto 111 un ceso (1,11) '1111 .. 

•tuw sus 11tvel11 di cr11tf11tna por ocllo ellos lfttre z 1 3 111/fl. 
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Tabla Z,: PREVALENCIA DE LA INSIFICJENCIA RENAL ACORDE A IUfO DE EDAD . . .. . .. . •' . 

EIMD AL 11. TlllO lllSIFICIENCIA RENAL 
AllO DE SEGUI 11' DE PACIENTES 
lllEllTD. 

llO SI 

11~25 z o 
Z6·35 • o 

•·45 u • 
41-55 3 • 
IMS z 7 

M-75 5 z .. . .. . ... ... . . . ... 

Datos di L1110r•sor10. 

Protlllllll'll,• 111 • 101 CllOI 

TASA DE PREYM.EllCIA 
DE LA IR POR 1111.PO 

DE EIWI 

os 
01 

351 

731 

771 

291 
. .. 

Es el lllllugo .. , ff'ICUlnta • los 11tucllos natlnarlos di orina, 11 

consldlrt com 11vt aquella mnor di 300 119, mdlrada aqutl11 entre 300 y 

3 tr 1 grave ctfras arrtlll di los 3 gr., 111C011trfndo11 • 41.ll¡ 5.51 y • 

7.41 N1111Cttv•nta. ,En ntngdn ceso st dlurrollo un sfndr9 111frttlco 

franco, sin -.,.. 11 protatnurla grave 11 asocio 1 un •1 pronOsttco. 

--··· 35.11 di los CISOI 

Con1tdlnn4o11 cam a ... 11 ""'°' •quilla con llliot1obtna · t11111 o • 
..., a 1 g/dl. mdlrada i~11a CClll lllilollollt111 entre 1 1 10 l/dl 1 11ve • 

•na con 111 por arriba di 10, 111C011trltldD11 111 14,11, 11.111 9,21 "! 

fl'CtfWlmtltl da los CISOI 11tudt1dol. Todos 101 CllOS di .n..11 '"" 11 

..... ,-' 



asociaron • 1nsufic1encla renal cr6n1c• tennln•l, En do~ pacientes (5,S'.t) 

se detectG po1tctt1111t1, en •litios rtl•ttvas problbl•nte 111 re1ac1Gn 1 •!!. 

fenmclld pu1•nar obstructtva crfnfc1, 

Dt11fortu1111da..ntt llO st pricttco o•l•r1dlld urtnart• o •dtctones 

dt electro1ttos urfnartos ats•• que hubferan ptl'llftfdo detectar alteNCf! 

1111 tullu11rt1 que para 11 aayorfa dt los autorts vttnen 1 ser datos fncf·· 
. 1 

pt111te1 dt 1feccf811 rtnal. 

Los resu1t1da1 obttftfdDs to11 1a11 1tat11N1 1 lo rtfertdD 111 11 1tte• 

ratura tinto 111 11 tdld dt apartct&I, evo1ucten 1 •ntf11t1cto1111 lllbttu! 

111 • 11 tllft,.dld. 

Pldtctlltentos asoctado1 

lh tota1 clt tres pacientes (S,51) tn1re11roft por 11tpatoaeg11t1 en e! 
tudto •ntfestllldo •c1u1t _,.te dD1or 111 cuadrante 111Ptrtor dtNCho sin 

datos clt t11suftctenct1 lllpfttca o lltpertenst&I portal -..trindast posf:! 

rf0'9ftte 11 tnft19cltd po1tqufsttca. 

En 11 P.ctentes (20I) st ._strt lltpervrfc•I• 1 presentaban hfsto . -
rft clt gote. De l•tt trupG 1111 13111111 pr11111t1do tnsuftctenct1 re1111 1o 

que sugttre qua· putdt cout1ttr una 111fropat!1 goto11 111 tllUllO• e1ao1, • . 

qllt pudttr1 1c111rar 11 cltttrton en 11 funct~n 1'11111, 

En 1 pactentea (14,111) st dtagnOsttco dt1btt1~ •11ttus, en todos 1os 

cat01 clt 11 vartedtd tnsulfno tncltptndten~, istlb1t 1 clt f~ctl •nejo, 

Ell dos pacientes 3.71 st cltscrtbt~ .t1 111ttctdt11te clt cu1ma1 ~gestj_ 

'°'• dt ,..,.,. ctl'lbrtl tr1111ttort1, 1111 llllil'ICl1 .... CllOI CUl'llball 

1• 11 Mxtl dlcadl dt 11 vtdl con dtQll61ttco als viable dt 1ttroasc1tro• 
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sis. SOio en un paciente se autorizo 1• autopsia de cerebro, sfendo es· 

ti noiwl no stendo postble POder prectsar. 11 tnctdencfa de aneurisma e! 

rtbralts en nuestro •dto, •lfol"llllctan q111 11 observa hastl en 221 de -

los casos en algunas serles. 

Otros 111decl•lentos cHD 11 presencta de Glcera duodenal, dlvertl· 

culosl1 c0Hnlc1, obtsldld, 11 encontraron en proporclGtl sl•tlar a los 

tlPll'lbtes en una poblaclGti de 111 •l•s caracterfsttcas. 

DIAllOSTICD DIFEREllCIAL 

El dl1gnd1tfco dlfel'ltlCl•l a1 ln11r110 de los pacientes, se presta •• 

Wslc111111te con •frolttlasts, pl1lonefrltts, lnsuflci111cl1 rtt11l crdnlca 

tt,..fnat de 1tlologfa a dittl'lltnar, hlmturl1 en tstudlo (tubtrcutosts, 

neoplasia) hepaco.111111 1 •11 1bdomfnal en estudio, 

llllRTM.IDAD 

111 tote1 di !I pacientes (171) fallecieron lntrahospftl1arl•nte, •• 

1fttldo 111 cau111 di urte¡ uremia, sapsfs, lnsuflcltnela col'Olllrla 1 • 

cal'dfaca, un c110 di tuberculosis •11far 1 otro di choq .. lllpovol,.lco • 

secundlrlo 1 ruptul'I de un aneurt• 1drtlco. En so11Mnta 4 casos 

(7 .41) se autoriza 1a 1utopsta pe,..ltllndose solo en una revistan dt1 •• 
•¡ 

cel'tbro, Lis car1cterfltlcas lltstopato1dglcas di 1os quistes fueron 11-.!, 

lana 1 111 descrltls en 11 11taratur1, aunq111 stn ••rvo 11 ustra de 

Mitro estudio fue _, pequtlll, Otros 1 pecfltltll (U,11) CUl'Slndo ya • 

con 111suffcl111eta rt111l crdntc1 ta,..ln1', fueron cana1fzados 1 otra fns­

tftucl~ o deJ1ron di acudir a sus consu1tls desconocl~dose su 1volucl&1 

ulterior. 
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TRATAMIENTO . . 

El trata•1tnto v1rt~ acorde al ello en que 11 estu~to 11 paciente stn 

.-.f'90, consttt~ bbtcmnta tn dttta, lltpotensores, d1u~ttcos 1 •!!. 

jo stntolllttco stn poder 1tv1luer rtal•ntt los bttltf1c1os dt ceda uno dt 

t11os. lltntGn pacttntt fue -t1do • drtnejt ttrepfuttco dt los qutstts, 

1111111111 requtrttl'Ol'I Mfro11toto.f1 '1 otros 1nttbUlttco~. ttr1pt1 pro10f11! 

di por vf1 perentlra1. En cuanto 11 trat•ttnto sustttut1Vo dt los pa··· 

cttntls en 1nsuffcf1nct1 renil crdntca t1r11tn11, puede verse en. la Tabla 

3. 

Tllll1 3.: TMTMIEllTO SllTITIWIYO Ell LOS PACIDITES COll lllSlllCIEllCIA 

.••ca.~~:~·~~ ...... · ......... . 
PACIDITES 1 -

OIM.ISIS PElll'IOllEM. ClllllllCA 
•IUTlllllA 7 31.1 

lllllOIM.ISIS 5 a.3 

DIM.ISIS PElllTOllEAL AGlllA z 10.s 

TMllSPLMTE llEllM. z 10.s 

Sfll· TllATMllEllTO 3 15,7 
.. ...... ,, 

St tflC~ tl trensplantt 1"11111 con donedor dt cadavfr en un caso '1 

o~ro con donedor vtvo relactOllldo. En 11 actue1fdld 111 la Jnstftucfc1n • 

tttMI a •CIPtll'lt t1 donador wtvo •ftllPl'I '1 cu1ndo 111 IQOr de 35·40 • 



37 

1llos y en los estudios de rastreo no ex1st1 evidencia de enfermedad polf­

qufsttc1. En lo personal concuerdo con esta op1n1&t dado prlct1c••nte a 

nta tdld un rastreo 1decu1clo dtsc1rt1 11 1nferwd1d cH1 en el 1001 de • 

los casos, .. , stn llllblrvo reco.endlrf1 en prt•r tnst1nct1 y dt ser Po-

1flll1 el transplantt dtl rtMn di cadnfr. Debt tnststtrse 111 una 1de-­

cuadl llfdr1t1ct"n dt los pactentes, •dfdls prev1nttv11, 1vttar en lo ~ 

1fllle el uso di dturfttcos, tratar los procesos fnfecctosos, ollstructf·· 

vos y 11 htpertenst&t 1rttrt11 111 fon11 t11Pr1na con ollJ•to de hlctr .. , 

1111ta 11 progrtsffn hlct1 11 tnsuftctenct1 rtnal, cast co.o ofr1c:1r un • 

......,º •1tfdtsctp1tnarto qua penlfta 11111 •Jor ca1tdld di vtdl. 

CllSO r PllOllOSTICO 

La evo1uctfn di 11 enftmdld 11 H 111 •ncfONdo 11 ~ vart1111e, 

aunque UllO pueda 11tllllectl'H 11111 tell• 1pl'Ollt•dl en 11111 1 111 edades • 

pnmclfo tinto de tnfcto de los lf11tom1 (38 1llos), 11t1lllecfllf111to del 

dl....,.tfco (42 ellos), tnfcfo di 11 fnsuftctenct1 rtna1 t1111fnal (52-53 

111111). La •rt11fdld (171) dependt ffna1111ite del 111tomo f1vor1111i, los 

NCUl'IOI del pacf111t1 y di 11 lnatftucffn, 1fendo totalmntl dtfartntls 

111 un .ito u otro. En el Pl'IHntl 11tudto no 11 tncluyf 11 fnYHtf P· 

ctfn di 11 111felllldld 111 flllf1f1re1, por lo qua no es posfll1e clltlnlfnar 

11 proporcUln de fndfvfduos que presentan 11 9111 y curun con una 1volu· 

ctfn ~ favorable ~ tl1 gredo qua no son dettetldos c1fnfc1mnt1. 

Intentando fdentfffcar factores pronfsttcos, cOlllplr•s e1 na.ro . . 
di ellos de 111Ufllfento 1 partfr de1 fnfcfo di los lfntoms 111 clls•"! 

110 O no di fnsuffcftnCfl rtna1 (Ver grfftCI 1), encontrando que 11 IV! 

1ucf&t 111 tf11po no 11 un Pl•tro Gtfl, sfllldo 1sf que 11 401 dt los 
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pacientes con mis. de 10 anos de segutmfento a partir del tnfcfo de los • 

sfntOlllls adn no desarrollan tnsuftct1ncta renal, lltentras que por otro • 

lado 331 de los pacientes con 1111nos de 4 anos de segut•tento ya desarl'! 

11aron tnsuftctencta 1"11111. 

Por otro lado los pacientes con htpertenst4n arttrtal 1 protetnurta 

graves desarrollaron tnsuftctencfa Nllll pocos •ses dlsClls stendo fact! 

NI di •I pron41t1co a tC1111r11 en cuenta, stn llllblrgo ti' -.tor factor• 

pron4sttco hasta ahora encontrado conststt en la comlact&I dll tttllPO 

111 allos contra 11 t1tvact4n di 11 cmttnt111 111 .. que se ha vtsto stgue 

1111 corNlactln Hntal con progNst4n st•tlar acorde a un 11tudto a 11 • 

que st 111e11111tra 111 pact111t11 con ptt1ontfrttts cr4ntca, 

Con obJ•to di 109rar u111 curve pron41tte1, se tnc1uyeron 1 pacten• 

tas, prnt_.tt con funct4n Nnll norMI que dl11rrol11ron tnsuftcttnCta 

renal crGntca 1 que tuvteron por lo -• 4 allos di 11t11tllt111to con dltl! 

.tMctonts a11111l1s di cmttnt111 sfrtca. (Ver grfftca 7) Los dlllls PI•• 

cttllttl 11 111Cl1Q1ron par no cumplt r estas caracttrfsttc11. · 

St puede ver tn la grfftca clarUlfltt 11 asct11so progresivo di 111 

ctfras di cmttnt111 confo,. transcurren 101 allOs stgutendo 11111 com1•· 
. +. 

ct&I 1tnu1 (Cotfect111tt dl.corNltctGll: .91 • .01, ,..1,5, r.11) 11111·· 

rttftdo que 11111 wz qut llfltn ti dlttrtoro 111 11 funct&I renal esta st· 

.;. un curso lentmnta progrestvo. Observando cada cado en fo,. part! 

cular tllbtfn 111eontnm1 COllO era di esperarse que CCllfl tcactones asocf! 

das cam lltfro1ttt11t1, crtsts htperttnstvas, o tnfecctones f1vortetn 101 

HCtnSOS bnl,scos di la cmttnt111 di ahf la 1111P11rtlnct1 dl1 dt1gn4sttco 1 

trata.tento tlllprlno 1sf com 111 mdtdas preventtv11. En solo dos casos 
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(2~S) no se encontr1ron ntngun1 de estas coniplt1ctones, no obstante a lo 

cu1l evolucton1ron en fol'llll stllltlu 1 los otros pacientes, sugtrtendo -­

que el factor genfttco sea el prtnctpal dlte1'11tn1nte di 11 htstort1 n•t.!!. 

r1l. 

Dentro di los result1dos obtlntdos, nos 1111115 11 attnct&I la pres'!l 

eta di tnsuftct111Cta rtnal en 26,H de los pactentes con enfe1Wdad pol! 

qufsttca asoctadl •tentras que en aquellos qÜt solo se dtmstrd rtllones 

poltqufsttcos la tnctdlncta fue dtl SOS. 111 tgual fo1'91. problbl1m11t1 -

• relactdtl a una 191or proporcten di 111jere1 con 111fe1Wdld poltqufstt­

CI renal contra un 53.31 dtl sexo •scultno. Estos datos constdlr•s no 

putdtn ser tomdos 1111 en cut11ta dado que la ustra 11 1111 pequtlll 1 -­

extstfjl un gnn nClllllro dt pactentts (431) en los que no se tnvesttgjl la 

asoctacten con la 111fe1Wdad poltqufsttca. llo encontramos al respecto 

rePortal en la lttentura que 1111trtera 1111 evoluctdtl dtferentt 111 blM 

a la prtsenct1 o no dt enfl!Wdld poltqufsttca 11oct1dl. 

-.111011Es 

Tal com era da esperarse, para una enfe!'lllldld hereditaria, encontr! 

•• gr1n st.tlttud 111tr. 11 htstort1 natural di los rtllonls poltqufsttcos 

1 reflrtdl en 11 1tttratura 111 encontrada en la pl"lsentt revtstdtl. 

llo Cl"IO neceurto llacer .,ores comntartos acerc1 di los l"ISUltldos 

obtlntdos, los cuales co...,letnentan los tnfonms recoptlados en la litera­

tura 1 tll vez por prt1111ra ocasten nos din une tdta ... concrete acerca -

dt 111 caractlrfsttcas di la enfelWdld en nuestro •dto. Es t111POrtant1 

c.i llldtcos que sepaos reconocer 11 enttdad, entandtr 11 relevanct1 dt 
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una asesorf1 gentttce tnprena y tstlblKtr las •dfdls prevtntfvas y 

ttr1ptutte11 que proptcttn una progrestCln ... ltntl dt 11 fnsuftcttn• 

ct1 rtn1l, ... 1Cln 11 encontremos tn un plfs tn dondt 111 posfbtlfd.!. 

dn dt tretlmftnto 1u1tftutfvo son 111'1 rt1trt119td11, 

MI 11..S 11 1ttnct&I 1 fgual que 11 910rf1 dt los 1utort1 que 11 

tv0lucf&I dt los pecftntts putdl str ten dtftrtntt no obstlntt 11 911! 

rf1 dt 111 verfllllts 111n 1tllfl1rt1, problblmntt tn rtlecffn 1 11 n 

rtact4n llfo1Clgfca dt 11 111ft1Wtdld. Sfn 11111'10, 11ra uclusfv-tt 

una ayor o mnor txprtstvfdad dtl gen com 1.,..nttn 11 mQOrf1, o 

llftn txfsttrln factores 1ctltr1dort1 o dtsctler1~rt1 dtl crtefllf•to 

da 101 qutstt• 1Cln no fdtnttftcadlls ·1 ACln txflt• u:llls. fnttrrogliltts 

que t111f1l1 algCln df1 podrln 11111r 1 conttstlrM y con ello tmftn 

'"'81mnte IU'lfrln 11111v11 po1fllfltdtdt1 t1r1p6ittca1, 
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