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RINONES POLIQUISTICOS DEL ADWTO

Anfl{ists retrospectivo de 54 casos estudiados en el
Instituto Nacional de la Nutricién Salvador Zubirén:
Revisidn de 1a literaturs.

INTRODLCCION

Desde 1800 en que Lejars hace una primera descripcifn, los rifones
poliquisticos han sfdo objeto de numerosos reportes. La enferwedad rg
mal poliquistica dal adulto (de aquf en adelants ERQA) hoy en dfa sa re
conoce como una entidad sutosdmica dominante con alto grado de penetran
cla caracterizads bistcasente por una degeneractdn qufstica, Mbitualmen
te on ambos rilones, progresiva, que propicia @) desarrollo de fnsuff--

“cfencta renal a partir de s cuarta o quinta décadas de la vida en Ta -
myorta de 103 casos. E) mldico tiﬂ & enfocar estos casos com gran
pesinisno, sin esbargo cusndo conocesos 1a gran variabilidad en cuanto
. -lnlfntuim cifafcas y evolucitn de 1a enfermedad, nos damos cuen
" ta que este pesimismo muchas veces es nfundada y puede ser perjudicial
| para o) pactonte. '

€1 propSsito de) presente anflists de! material c1fnico de 1a ERPA

L] untﬁhulr a nuastros conocfmientos actuales scerca de 1a enfermeded
- obtener informacifn - Ta podlacidn maxicana con una musstra que proba-
blements no o3 representativa de? Pafs perv si es numerosa y es 1a ax-
periencia de) Instituto Nacional de Ya MNutricifn Salvador Zubirén. Se
onmm on @) curso clfnico y en la progresidn ﬁcfl 1a insuficiencia
~ renal, intenténdose un mejor entendimiento de 1a enfermedad que cuande



~ es cufdadosamente evaluada puede permitir mayores opciones de tratamiento
e instituir medidas de _prevencidn secundaria: en una forma mas temprana -
con 10 cual probablemente puede retrasarse el deterioro en 1a funcidn re
mal, miorarse e} pronds_ﬂoo ¥y 1a calidad de vida.

DEFINICION ¥ CLASIFICACION

La ERPA se ha reconocido pricticamente airededor de todo e} mundo.
Platers un iutafm Suizo fus el priuro on dascribirla en ol sigle
XVIL posterdor a 1o cual clentos de casos han ya sido reportados en 1a
Titerature nidica. |

"~ $o reconocen bisicamnte dos formas de rifiones poliquisticos; a -
primra, ocbjeto de musstro estudio as 1a form de) adulto heredsde ée -
m0do autosdmico dominante y 18 segunds, 1o forma infantil entidad rara,
~ sutesmics recesiva que 1eva a Ta fnsuficiencia remal en Ta infancla.

%0 Ma propuesto afitiples clasificaciones acerca de 1a enfermded
qufstica de Yos rifiones siendo una de las mis comunments empleadas la -
de Potter (1), considerfndose Tos RPA como ¢1 tipo 111, caracterizado -
por varias snosalfas de} desarvollo ded riMdn con papilas ausentes, cfli
" cas Nbltul-ﬁu altaradas asf como mexclas de tibulos y nefronas mor-

males y anormales. Cuslouier porcién de 1a nefroms o tibulo pueden ser
' quisticas predominando a nivel de Yos espicios de Bowvman y o) dngulo de
~ Ta asa de Wenle. Existen también clasificaciones de los quistes remles
scords & su Yocaltzacin y ctiouumﬁu (2), debidndose diferenciar los
" rifones pol{qumtm de: Ta displasia renal, los quistas renales en sfn
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) droms hereditarios, )os quistes renales corticales, ndiﬂlns..y paren-
quimatosos y los: procesos neopldsicos. !'l principal diagndstico diferen
cui ‘o3 con los quistes renales simples corticales, los cuales pueden --
ser miltiples y se presentsn en individuos de edad avanzada, generalmente
secundarfos a procesos obstructivos crénfcos y degenerativos por 1a mism
Senectud. Existen otro tipo de clasificaciones, entre ellas una que da
Tos lineamientos para diferenciar ¢l tipo de quistes desde el punto de -
vista ultus_dnoqrmco.{wy dtiten N invostigujﬂn de familfares (3).

Los RPA,como se ha mencionado es una enfermedad autosémica dominan-
te con un alto grado de penetrancia yexpresibilidad que afecta por igual
& hombras y mujeres mencionindose que finalmente si todos los pacientes -
Viegaran 2 edades aicnum acabarfan por desarrollar las alteraciones -
propias de 1a enfermedad (4). '

Como se trata de una enfermedad autosémica dominante eso quiere de-
cir que el 50% de la progenia de parejas en que uno de los miembros tiene
| 1a enfermedad adquieren el gen por 10 que también es importante el asese
raniento genético.

E) diagnéstico para 1a mayorfa de los autores (2,45), debe reunir --

Vos siguientes criterios:

1.« La ERPA empieza a minifestarse salvo contadas excepciones des--
pués de 1a 2° década de Ya vida,

2.~ Es habituailmente bilateral.

3.- Es una enfermedad hereditaria. Una historia familfar positiva -
puede ser esencial para un diagndstico deﬂnit{vo.



4.- Existen caracterfsticas radlol@gicas y ultrasonogrificas como ="
son la presencia de imfgenes quisticas de distintos tamatos y -
distensin en awmbos rifiones sugestivas de 1a enfermedad.

5.~ Cuando se practica un examen histopatoldgicos no existe displa-
sfa, Yos quistes estén revestidos por un epitelfo.

6.- Tiende & haber cambios mfnimos en 1a funcitn renal en las fa-
ses tespranas de 1a enfarmdad ¢ insuficiencia remal progresiva
on etapas tardlas. ’ '

(4

7.- E1 bfgada y otros Grgancs contienen también quistes en aproxi-
mdamente una tercers parte de Yos casos.

Mo -obstante lo anterior, hay otros autores (1) que incimn " |
' dmun caracterfsticas clfintcas, radiolégicas o Mstopatoldgicas carec-
terfsticas de la enfermedad por Yo que para hacer un diagndstico dafini-
tivo requisren de 1a presencia de enfermedad poliquistica & otros niveles.
Ests argussnto, s1 bien puede ser vilido cuando se realizan los estudios

| de Investigacidn con objeto dl no incluir pacientes con diagndsticos -
m. a0 as practico dado que estarfamos eliminando & dos umris -
partes de Tos cases.

EPIDENTOLOGIA

La ERPA es considerada en V03 Estados thidos de Norteamerica como un
probles significativo de salud. Se astime que Ta enfermedad esta presen
te on uno de cade 3000 personss admitides en hospitales y Ta incidencis -



anual es de 1.4 por 100 000 habitantes en Minnessota y de .7 aproximada-
-mente en Copsnhague, sitios donde se han realizado los mayores estudios
epidemioldgicos (4,6). SH utnpolan)m estos datos & 18 poblacién nor
teamricana supontendo que dicha poblacién es representativa del resto -
de) plis, esto significarfa que cads afio se diagndsticarfan en vida epro
ximdamente 3000 nuevos casos. Por otro lado en los Estados Uhidos de -
Norteamirics aproximadsmsnte del 5 a1 10X de Tos receptores de trasplan
te renal padecen de esta enfermedad y constituyen en algunos cenmtros hos ’
pitalarios 1a tercera uuia de insuficiencia renal crinica tarwina) 2,5,
6).

Bell on 1950 exaning 1as estadfsticas provenientas de poblaciones en
diversos patses, (EWR, Dinamarca, Inglaterra, URSS, Moruege) concluyendo
que 1a frecuencia en autopsias ere apmindpmto de uno por cada 350
pero pone on tela de Juicio algnos diagndsticos Msﬁuulﬂi:m. En re
vistonas mas rectentes se encontraron cifras de 1 en 800 {2,6,7). Laen
fermaded 18 reconoce clfnicaments con mucho menor frecuencia encontrindo
s on estudios retrospectivos que tan solo o) 258 habfan sido diagnésti-

cados pre wortem. Aunque del 753 restante por 1o menos una tercera parts

hadfan tenfdo algdn tipo de menifestacin cifnica que hubiera podido tie

var al dlagndstico previmments (17). En Mixico no contamos con estudios
| estadfsticos respacts a Ta incidencia de esta uy-ma.

€n Ta literaturs midica se encuentran diversas hipdtests acerca de)
posible 'orfm de los rifones poliqu!sﬂcos. Yirchow a mediados del Siew
glo XIX suponfa que 1os quistes eran secundarios a un proceso obstructivo
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de las vfas urinarias sea cualfuere su etiologh. sugiriéndo procesos in

fecciosos, inflamatorios o depSsitos de cristales,

Kupffer pocos afios mis tarde menciona la posibilidad de alteraciones
tubulares primarias con segmentos que quedan separados de los otros. Sturn
y Sever{ a fines del Sfglo pasado propusieron que los quistes eran mis -
bien procesos meoplésicos con bro!ifo‘mi@ epiteldal y degeneracipn-sy_l_)_
secuente. S

Es hasta principios de este Siglo en que Still asocia por primera oca
sién los quistes renales con quistes hepfticos sugiriéndo que a enferme-
dud es secundaria a um u\fomcloh. condicionada en parte por la fusibn
del mtanefros con @1 msonefros en el proceso del desarrollo renal. Con
1 transcurso de los afios Tas teorfas que postulaban que 1os rifiones polf
qutsticos eran secundarios a procesos infecciosos; proliferacibn desorga-
nizada del tejtdo conectivo o neoplasias particularmente Hamartomas, fue
ron perdiendo peso al no corroborarse en los haltlazgos histopatoldgicos
0 estudios experimentales con animales. La teorfa de 1a no unién también
enpezabs a cuestionarse. E:; 1926 Kampeier propone 1a teorfa que en gran
parte prevalece hasta hoy en dfa.

El sugiere que al desarrollarse 1a primera generacun de r'm‘ls' del
botén ureteral hay muchas nefronas que se quedan solamente en etapas ves
tigiales, no 11egéndose a unir nunca el botén que les di6 orfgen y desa-
rroVlando pequefas estructuras tubulares que se tornan quisticas antes -

_ de desaparecer. Asfmismo 1as nefronas podfan unirse a ramas de una segun
da 0 tercera generacifn provenientes det botén ureteral, lo que significa

rfa acoplarse y formarse en otros sitios del pargnquim reral, La inter-

— et g e i



ferencia de estos procesos, yb sed 1a incapacidad de traspasar 1a etepa -
vestigial o 1a presencia de unfones inadecuadas en las diversas rams --
condicionarfan Ta aparicin de los quistes (5,8). Posteriormante Lambert
agregarfs las diferencias entre @1 rifdn poliquistico del adulto, en e! |
cus) los quistes se encuentran en forwa difusa y practicamente en cual-
quier §rea tendiendo a comunicarse con la pflvis rena! y Ta variedad in-
fanti? en que Tos quistes parecen cavidades cerradas consistentes en ne-
fromas dilatadas que no se comunican con 1a pelvis reml, Rolnick Intuye
el orfgen genético de 1a enfermedad medfante o) seguimiento de muchoas -
casos, encontrando el patrdn familiar.

La apariencia de los rifiones es impresiomante a la inspeccin ma--
crosclpica, traténdose de rifones grandes, con peso generalmente de va-
rios kilos, retenfendo su configuracin reniforme. Los rifiones son inva
didos por cientos do quistes, 1leros de 1fquido y de diferentes tamafos.
Habitualmente estos son transparentes aunque su consistencia y color pue
den varfar acorde a a presencia de hemorragias o algdn proceso infeccio
so asocfado. La cépsula renal esta engrosada carca de los quistes y tien
de a haber proliferacifn de tejido conjuntivo. Al corte 1os quistes se -
encuentran pr"lcticlnntc o cualizuicr sitio dentro de? parénquima renal
variando desde 1 tamefio microscépico hasta 5 cm de difmetro o mas capa~
ces de contener hasta ms de 100 ca® de Vfquido. Al estudio microscdpico
se encuentran 1slas de parénquima renal normal asociados a 1os quistes cy
bfertos de una sola capa de células epiteliales cuboidales o columnares.
, Se puede encontrar material eosinofflico (proteinas) 1Tendndo muchos de
los quistes. EV intersticio remal muestra habitualmente una importants -



fibrosis probablemente secundaria a fsquemia y procesos infecciosos, Ne

se encuentran displasias ni otro tipo de malformaciones (1,7,8).

A i'cmcopin electrénica se observan escasas microvellosidades
hacfa Ya luz de Tos quistes, umas cuantas mitocondrias en el citoplasm
y una membrans basa) anorme) con duplicacibn, desdoblamiento y luir;acigl
de 1a mesbrana. No sa han encontrado cuerpos densos u otras alteraciones
que sugleran depSsito de complejos inmunes (2,8,9).

Como se ha mencionado antes, 1os quistes pueden encontrarse Iuitl o
una tercera parte de Tos casos en otros Grganos (hfgado, pincreas, tiroi-
des, ovario, endometrio, vesfculas seminales y epididinfo}. Aquéllos en
o) hfgado, asociacidn mis frecuents tasbién se encuentran en forma dify-
88 y revestidos por epitalio Bilfar. Es rara 1a presencis de dao hepd-
tico grave o hipartensifa porul.‘ 8 diferencia da los rifones pol unfstj_
cos de ta variedad infanti) en la cual To frecuents es encontrar fibrosis
hepdtica con nsuficiencia hepltica . hipertensifn portal. Por otro lade

_extste asociaci6n con otras aformactones congénitas o adquiridas, con-
. crotamente aneurismas de 1as arterfas cersbrales que se reportan en 22%
de las autopsias practicades y en menor grado aneurismes a otros niveles
y 'dlm-ticulu eollinilcos. |

-+ Cada dfe 5o aprotan cosas muevas scerch de Ta patoginesis de Ta en-
fermedad wisma que i bien se ha catalogado como um mlformacién en el
.humllo. ada no e han podido establecer 1as causas que propician que
evolucions en forms tan distinta de un Indiviéw a otro 1o qua probable-
mente este en relacidn a Ta varfacidn blolSgica condicionada entre otros,

-



por una mayor o menor expresidn del gen, e} entorno del individuo ast co
wmo otra serie de factores aceleradores o decclerndores del crecimiento -

de Yos quistes que se mencionan mas adelante.

FISIOPATOLOGIA

iCom crefen los quistes?, iCufles son sus caracterfsticas funciona
les y su composicifn .,

Hoy en dfa contamos con muchss respuestas a estas preguntas gracias
4 estudios de microdiseccidn, microscopfe electrdnica y andlisis quimico
de! 11quido contenido dentro de los qufstes. En un contexto gemeral hay
s010 un Vimitado ndsero de maneras en quo. un quiste renal pusde formarse,
€1 quido dabe entrar y former Ta cavidad por infusién, Fiitracion hi--
drostitica o-por otmosis. Dado que el 1iquido es transparente se deduce
que no provenie de Ta rdptura de capilares, por otro lado se ha mdido -
Ta presién hidrostitica dentro de los quistes misms que no s mayor a 1a
de} parénquim circundante por 1o que una teorfa de filtracitn uniforme
con aumento en 1a presidn también se ve descartada, Por G1timo un gra-
dients otmftico es ¢} mas aceptado, donde coexiste un tu'nspor'u activo
de 30lutos & través de Ya pred de los quistes y donde grandes macromolé
culas son degradadas en nuserosas partfculas miis pequefias osadticamnte
activas (2,10). Aunado a estos factores, se ha demostrado tasbién 12 -
presencia de ucncit_!n intraluminal de pl'otl!nll y fcidos org!nicos. n?
como alteraciones tubulares asociadas. Los quistes provenien de nefromas
¥ tdbulos colectores dilatados, que aparentemente se van desarrollando a

" consecusncia de! filtrado glomerular que entra lentaments pero en forms
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progresiva, De esta manera es importante el tiempo transcurrido delsdej_;
el nacimiento, en el cual los quistes adosades al tlbulo renal, gradugl-
mente se 1lenan de 1fquido proveniente de este dltimo, di]at&ndése. de -
tal manera que la sintomatologfa generalmente se presenta posterior a la
tercera década de Ya vida, Asimismo con a1 transcurso de) tiempo quistes
de tamafio menor a las 100 micras 1egan a formar duisus de varios centf
metros de difmetro. Los quistes provienen de tObulos proximales y dista
Yes pudidndose demostrar su orfgen en base al transports de solutos clr'a_c. '
terfsticos de Ya porcifn de Ta cual provienen através de su epitalio (11).
En Tos quistes de orfgen proxissl, @1 epitelio tiene superficie 1isa, --
espacios intcmluhns cerrados y uniones apicales débiles mientras que
o) spitelio de los quistes de orfgen distal la wnrﬂcio.u on form de
empadrado, con espacios intercelulares dilatados y unfones epicales sume
mnte ﬂnm: 10 cual on parte axplica la difarencia en este cambdio de -
solutos. Con respecto & 1a membrana basal y components interstictal os -
cinflar en todos quistes, siendo sus anomlifas las que explicen pnh_ﬁ!
“mante 1a gran distensibilidad que pueden adquirir.

Los quistes proximales (provenientas de glomerdlo, tdbulo pmi—'l )_

~ tienen concentraciones do Ma, C1°, urea, creatinina ¢ hidrogeniones stmi
Tares a las del plasma, con glucosa y fosfato en.concentraciones mis ba-

'.igs. En Yos quistes de orfgen dista) (asa de tenle, tdbulo distal y co- -
lectores) las concentraciones de Na y C1"son menores uﬂo.ﬁiub un trang
porte sostenido de ;loctnlms por el epitelio. Las concentraciones de _
creatinina, K ¢ hidrogeniones se encuentra en concentricionss mayores --
(10,11,12), Desde o1 punto de vista cifnico Ta funcién remal tubular se

| ve alterads progrestvaments, mtfqmu inicialments incapacidad para
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una concentracifn adecuada de la Qrina, pobre respuesta a una carga a_cida
con objeto de disminuir el pH urinario con disminucién de Ya excrecifn ~-
renal de amonio. Posteriormente se encuentra protefnuria, hematurfa y -
destruccién del parénquima renal funcional que conlleva a la insuffcien-
cfa rera? (10,11).

Otros factores que se han estudiado, con objeto de dilucidar 1a --
cousa de 1a formacitn de estos quistes son alteraciones en Ta mewbrana -
basal, mncionindose Ta posibilidad de algin tipo de deficiencfa similar
1a que provoca ¢! enffsems pulmonar en los pacientes con dl_flctt de alfa-
l-antitripsina. Tesbidn se han producido riflones poliquisticos en |nriq_
les con difenilaminas y corticotdes, éstos ditimos provecando kipokale--
mfa (13). Se han hecho estudios experimentales con modificaciones del -
sntorno, notando que en un ambiente 11bre de gfrmenes et mis diffc’ﬂ que
se dasarrollen Jos quistes pese al uso de diversas drogas que favorecen
e] desarrollo de las mismes.

Desafortunadamente hasta 1a fecha no ha sido posible encontrar algdn
tipﬁ de solucién teraplutica que permita prevenir o inhibir Ta formaciln
de los quistes. Sin ewbarge se mencionan (ver Tabia 1) causas que poten

- clalmnte pueden propiciar una meyor répidez en ¢l desarrollo de los mis
o sunque clfnicamente no es fic!) demostrarlo en muchas ocasiones (2).

A estos factores debe agregarse cbviamnte todo tipo de alteracforas
ststéwicas que repercutan en Tos rifones, sobre todo procesos infeccfosos,
hipertansiGn arterfal sostenida ¢ hidronefrosis.
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Tabla 1.; FACTORES QUE POTENCIALMENTE INFLUYEN EN EL CRECINIENTO DE
LOS QUISTES RENALES.

— . L.
L i
.| 1.- CAUSAS DE CRECIMIENTO ACELERADO: ‘ |

-

= ¢ an la filtracitn glonmilr.

= ¢ on a reabsorcifn tubular de Ma.
= ExpansiGn del voldmen extracelular,
= Ritizacién de diurdticos potentes,
= ¢ en 1a secrecién transtubular bisicamente con fcidos orglnicos.
= Obstruccidn de vfas urinarfas.

11.- CAUSAS QUE PROVOCAN UNA DISMINUCION EN'ELCRECINIENTO:

= ¢ on la filtracién glomerviar pdr’ nefronas.

« ¢ on la abworcidn de M2 en ol Mquido tubular,

=+ dol voldmen extracelular, _
on 1a secrecién de Scidos on‘nlm intra-tubulares (probenecid).

cmcumt!m ‘el fulus.

£n principio, es conveniente aclarer que ¢l _tqu_im de rifiones poli-
quisticos dal adulto es equivocado, dado que se trata de una entidad que
~ pusda presentarse desde ¢1 macimiento hasta edades avanzadas, Por tal -
* raztn mchos autores supferen el término ms correcto de enfermedad pol{
quistica renal autosdmica dowinante con objeto de distinguiria de Ta va-
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riedad infantil lutosﬁnfca recesiva que en muy raras ocasiones suele en-
contrarse en edad adulta (14).

La edad habitua) del inicio de los sintomas es entre los 30 y 40 --
afos. Acorde a diversas sarfes (2,4,5,7.15). E1 sfntoms ms frecuente
3 1a sensacidn de plenitud y dolor en flancos abdominales o foses 1..»;
res, Este gemaralmente es de leve 2 woderada intensidad, pudidndose toi
mr c6lico, incluso con datos da frritacién perftoneal al complicarse T
preasencia de los quistes con hemorragias, procesos infecciosos, obstructi
vos y remotamente mopllsias. La presencias del dolor parece correlacio--
nar con o1 peso de los rifiomes, tamsfo y ndssro de los quistes, Enum -
estudio (1) un 508 de Tos pacientes con dolor tenfan por 1o . ;onos un
quiste de 3 ca de difestro o afs, mientras que s0lo un 20X de pacientes
con quistes de esta mgnttud no nfcrt_ln dolor. Otros autores nﬁcim
8 1a fracuencia urinaris y 1a nictura como o) s!ntn ﬂ} frecuente, pro
bablemente en relacién & Tas alteraciones temprands en cuanto a la capa-
cidad do concentracidn da 1a orfna. La hematuria ocups el segundo Tuger
en cuanto a orden de frecuencia, siendo -cmcm_u hasta en un 50% de
los casos durante el transcurso de la enfermedad. La misms condfcioms -~
© on ocesones formecidn de cosgulos, con procesos obstructivos y c8licos
‘rensles. La hpertensidn arterfal se encuentra ln'apmiudl-nu e) 70%
de Yos pacientes, en un buen procentaje incluso antes de cualquier otro
tipo de sintomatologfa nefroureteral. De Tos estudios practicados se ha
podido determinar que en Yas fases iniciales 1a misma es dependfente de
expansidn de voldmen y retencidn de Na (16), mientras que al alterarse -
posterformente W filtracion glomrular se tornan perdedoras de ul. ™
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se han detectado alteraciones primarias de renfna y angiotensina. En pro-
medio 10 afios posterfor al inicio de los sfntomas, Tos pacientes presentan
» retancién azoada, que avanza en promedio en dos a tres aflos a la insufie-
clencia renal termina) con sndrome urémico flérido y que requiere de tra
tamtento sustitutivo (27). €n algunos centros de Estados Unfdos de Norte
smerica, 1a enfarmadad constituye la tercera causa de insuficiencta remp)

crénica tarminal y por otro Yado estos pactentes comstituyen de) 5 al 10%
de o3 receptores de transplante rena! habitualments con donadores cada-

viricos.

" Otras menifestactones aunque senos frecuentes son Ta pretencia de m
sas palpables, trastornos gastrofntestinales (eomtlbaciqn ¥ hernia hia-
tal), eritrocitents relativa (17) y presencia de otro tipo de mlforme-
" ciones primarfas o secundartas utli eMlas Na diﬁniwlm: colénica y
Ta degenaracitn mixomatosa en vélvulas aérticas y mitrales con regurgita

cién secundaria, en muchos casos tributaria de ressplazo valwilar {18).

Dentro de Yos hallazgos de Tsboratorio 1a protsfnuris se encuentrs
s frecuentemente aunque tan solo en contadss ocasfones en rangos nefrd
ticos. E1 encontrarlo asf como encontrar pacientes con deteriore agudo
en s funcitn rena) debe hacermos sospechar otros procesos renales scbre
sgregados, describiéndose en Ja Titeratura (19), casos de glomerulonefrl
_ tis primrias asocladas. Otros hellazgos, ton Ts presencia de isostemuria,
u—ﬁ. hematurta, y posteriormente alteraciones en 1a filtracidn glomry
lar y retenciln azoada,

La prasencis de urolitfasts se sncuentra en aproximsdsmante 105 de -
Tos casos siendo dtu;dluu de Ca y uratos. La explicactin & 1a mism
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Gn no estf bien determinada, pero probablements sea secundaria a proce-
sos obstructivos, pérdida de algdn inhibidor o excrecidn de factores que
promuaven 1a cristalizacifn. No se ha demostrado hipercalcemia o hiper-
calcturta (7). |

Coexiste 1a presencia de infeccin de vias yrinarfas por 1o menos en
a1gln momento de 1a evolucidn de 1a enfermedad en ¢ 50% a 655 de los ca
sos, aspecialmente en mujeres ¢ individuos somstidos a fnstrumentacién -

~ frecuente (7). €V carcinome de cflulas renales tiende a tener una mayor

fncidencia que en a poblacidn general, sin embargo esta no es significa
tiva. Tiende a ser bilatera) en el 208 de los casos. Aproximdamente una
tarcera parte de los casos cuenta con afeccifn quistica de otros Srgancs
prisordialments ) hfgado. E1 curso benigno de los quistes hepfticos con
trasta con o1 que se presents en 13 variedad infantil en la cwl se pre-
senta fibrosis hepitica, y cirrosis con insuficiencta heptica ¢ hiper--
tensi6n portal. '

‘ , ‘
Los aneurismas de arterias cerebrales ocurren en 22X de los pacien-
tes acords a cifras de autopsfas. Cuando los sneurismss son myores de

- un cm, de difmatro tienden a producir sfntomas y pueden romperse. Hay

pim reportes de aneurismas abdominales los cuales probablemsnte guar-
den mas bien nlnci@n CON un proceso que puade sncontrarse en cualquier

‘ poblaci@n adulta e hipertensa, Por qltin se ha detectado hiperglucemia

" proparcitn significativamante mayor que en la poblacion general,

* Mectentemente o1 Grupo de Denver, Colorade (20) publics un anflists

- prospectivos de picimm con rifiones poliqiq!sticos sin Insuficlencia =-

rensl y wiembros de su familia no afectados por s enfermedad, cncontu_i!
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do que los s!ntoms en los rifones poliquisticos no constituyen un buen -
elemento para {dentificacifn temprana de los pacientes dado que de la po-
blactén estudiada, e} 30% de los famtlares sanos cursaban con sfntomss

y o1 32% de Tos pacientes con diagndstico de rifiones poliqufsticos se en
contraban asintomfticos. vSola‘-ntc Tas nduseas, dolor de cabeza, hema--
turis y dolor lusbar, fusron sintomes nudfstlcuinto miis frecuentes -
en Tos pacientes con rifones poli'qul‘sticno. tn 20% de los familiares -
sanos munuban-blor en flancos, o al gf_ln otra nnifcsucﬁ_h sugestiva
de patologfa nefroureteral. La exploracibn ffsfca tasbién orfentd hacla -
el diagndstico en base a hallazgos como masa renal palpables, hepatomega
s o hMpartensifn arterfal, sin endargo algunos fanilfares en Jos que -
“ho sa establecté este diagndstico presentaron también algunas de estas -
altersciones. La protamuria y .piuru se encontrS practicamente con 1gual
frecuencia en pacientes sanos y enf-rmos. De estas concluisones slqtm§
te podemos establecer que se mecasitan otros tipos de urlptro: para el
diagnéstico temprenc de Vo infomud. no obstants el cuadro clfnico con
" tinuaré siendo un elemnto fundamental para sospechar el diun@stiu. y

~ predecir 2 evolucidn,

EVALUNCION DIAGNOSTICA

€1 dlagndstico de 10s rifones poliquisticos del adulto se establece
fundamentalmente en base a 10s hallazgs radioldgicos’ (3,21). Los ante-
cedentes familiares, cuadro clfnico y alteractones de laboratorio 'MlQn
ortentan mis por s1 3010s son fnsuficlentes para dar un didgndstico defi-
Mtivo, excepto en casos miy floridos con antecedentes fantliares fusrte
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mnte positivos. Los hallazgos Mstopntol@glcos mtstran alteraciones su-
gestivas, mis no patognomonicas, pudt(ndo confundirse con‘otro tipo de --
quistes y rara vez pueden obtenerse en etapas temprinas en las cuales e!
'diundstico es mas importante. Otros autores (1) adn son mis extrictos -
tomgndo para sus estudios de seguimiento exclusivamente a los pacientes
que cuentan con enfarmedad pol iqufitiu asoctada a otros niveles mencio-
rando que no hay hallazgos radiolgicos, cuadro clfnico o alteraciones -
Ms_tdpuolwcn que pusdan ser suficlentes para sstablecer un dlagndsti
co con certeza. Esto cobra adn wmas fuerza en lqﬂllos pacientes en edad
avanzada con mllitiples quistes en ambos rifones pero sin alteraciones en
Ta funciGn rens). No obstante un enfoque de esta naturaleza deja fuera -
del estudio a dos terceras partes de Tos casos mismos que no cursan con
enfermadad poliquistica a otro nivel por Yo cual este criterio no es dt\n
desde ¢ punto de vista clfnico y 1o cuestionamos tMiQn com criterio
dentro de 1a investigacidn,

Anteriormente (3,5) la urograffa excretora a falta de otros métodos
de diagndstico constitufa 1 de eleccidn mostrando rifones crecidos con -
contornos irregulares, estrechamiento en el 1nfundfbulo. con impresiones
on las calices qﬁc causan dilataciones y distorsiones. Grossman (21), en
W clu!ﬂcaci@n radiolbgica de las altsraciones qufsticn renzles, 12 -
coloca como tipo I11 1a cual se caracteriza por la presencia de quistes
mezclados con hus de tejido funcional y distorsibn del sistems colector.
Los quistes multilocylares simples se diferencian por afectar lyns ais-
ladas del plrt_nq(nu rc_nal mientras que los quistes corticales pequefos -

tienden gene=almente a obs-rv}qrse! en procesos hidronefrSticos ya que se --
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“tratan de quistes de retencifn, Este m&todo diagndstico tiene el incover~
niente de que no puede practicarse cuando hay retencfdn azoada y requiere
de quistes os suficientemente grandes para provocar expansi@n de la cor
teza renal y desplazamiento de los calices, sin embargo, con ayuda de Va
nefrotomograffa que constituye hoy en dfa para algunos autores (22), ¢
mftodo diagnéstico mis sensible se logrlju visunlihr quistes a partir da

un cu. de difmetro.

ta anglograffa renal, utilizads con mayor frecuencia en aflos ante--
. rlores ayuda 21 diagnfstico al mostrar duplnuicpto an Las estructuras
) hipovascularidad relativa de los quistes sin esbargo hoy en dfa se en-
plea exclusivamente cuando se pretande establecer un dilgnqmco difmjg
~ cflal con reoplasias (carcinoma, angiolipoma) o bien se sospecha de este-
nosis de 1o arteris remal.

E1 yltrasonido, es una técnice no fnvasiva que hoy en dfa se consi-
dera el mitodo de eleccidn tanto para diagndstico como para investiga-d.
citn de familiares en rifones o enfermedad poliquifstica (23,24). Se ob-
servan los rifiones grandes con mlltiples freas anecoicas que representan
Tos quistes. Dado que es un mitodo fhci) de emplear, m invasivo que --
cada dfa se perfeccions d}. en algunos centros prq:tlcmtn es ¢l dni-
co mftodo dugﬁmu empleado, recurridndose a la umnffn excratora
5010 cuando existen dudas posterior a1 uitrasonido,

En estudios comparativos entre ultrasonido y gmraf't_l excretora sim
ple My reportes en que 1a urograffa tan solo detectd un 50% de Vos casos
con ultrasonido positivos (23).



S sect O : o 10

La edad a partir de la cua) puede con mayor certeza establecer el -~
diagndstico temprano, con menos falsas negativas o positivas es a partir -
de Jos 20 afos con buena correlacidn entre ultrasonido y urograffa nefrg
| tomograffa. Milutinovick demostrS que en individuos con urograffa lxcretg
ra normal & 13 edad de 20 aflos tienan menos del 5% de posibilidades de h§_
ber adquirirdo &1 gan. Ai_!n no contamos con estudios de ultrasonido con -
seguinfentos tan prolongados (9).

Ls tomograffa axtla computsrizads es otro mftodo dt11, sin embargo
es costoso @ fmp)ica exposicidn a radfacidn por 1o que se utilize cxclusj_
voxente para diagnfstico diferencfal permitiendo jdentificar abscesos, -
procesos obstructivos, niopluhs y enfermadad polfqufstica a otres nive
- Tes. El gesegrome rema) también s poco Gtil dado que no suelen oburvq;
84 los quistes que son hipocaptantes. La urograffa utmma solo se u_l
plea cusndo 58 sospecha algdn proceso obstructivo atociado dado 1a fre--
em_cu de infecciones u otras complicaciones secundarfas.

Debe recalearse que Ta posibilided de diagndstico tesprano concreta-
mente mediante e} rastreo da famii{ares por medio de) ultratonido, ofrece
1a posibilidad de un consejo genftico que pﬁmitirh un seguimfento ade-
cuado desde el principio en Jos pacientes asintomitfcos, favoreciendo un
buen control de Ja presitn arterial, prevencitn de procesos infecciosos -
de vias urinarias y pof otro lado orfentarfan a pacnntd N cuanto a de-
ctstones com matrisonto, ewpleo y procreacion de Ta famtlta (24,25). -
Sin mabargo hasta ahora no hay tratamiento aspectfico 1a evolucidn puade
sar hasta clerto punto predecible y en muchos Casos no s& puede estable-
cer un prondstico por lo que muchos midicos se oponen a1 rastreo de los |

o e rg b
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familiares dado que traerfa consecuencias negativas a cotro plazo tanto
psicoldgicas como socicecondmicas que se manifestarfan en dificultad --
‘para conseguir empleos; aumento en el costo de seguros de vida, y temo
res en ocasiones fnnecesarfos entre otros (27).

Sahney (24) hizo una encuesta en pactentes con rifones poliquisti-
cos en insuficiencia rensl crénico terminal donde ol 81% manciond que -~
les hubisra gustado haber tanido con consejo gendtico en forme tewprana.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

En cuanto a) diagndstico diferencial, dependerd bisicamente del mo
* mento de Va evoluciOn en que nos topesos con el paciente. En fases inj
clales generalmente 3on catalogados como pacientes con hipertensidn ar-
terisl, con infecciones urinarias de repaticidn o Incluso urolitiasis -
siendo hasta tiempo despufs en que se practican los istudios de gabinets
que se establece e) diagndstico, a menos que o) pactente tenga anteceden
"~ tes famtliares que hagan wsmh@r tempranamente esta entidad. Postarior
mnte suelen presentarse como insuficiencia remal crdnica terminal de --
etiologfa a determinar. Es importants recalcar que no obstante el diag-
néstico, debe descartarse 1a presencia de abscesos remales asociados en
- pacfentes con sintomntologfa dolorosa y poca respuesta al tratamfento, -
‘ast com descartar neoplasfas, fensmenos obstructivos u otros. Existen -
© otras enfermadades condicionantes de.mditiples quistes en los rifiones, -
| Iai cuales se han mencionado ya antagriorments y que raraments se prestan
& problems en ¢! du_gnostieo diferencial, excepto en pactentss que al--
canzan mhi'lvanzaaas de Ta vida que no tiemen alteraciones en 1a fun-
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cién rena) y que presentan mditiples quistes en ambos rifiones que son en
ocasfones diffciles de diferencia de Yos quistes simples de retencidn,

TRATAMIENTO

E1 tratamiento debe sar bsicamente de sostén, con apoyo sintombtico
¥ evitando 81 miximo Ta exposicitn a factores de riesgo que propician un
deterioro mis ripido en 1a funcifn renal. En décadas pasadas tuvo micho
duge @) procedimiento de Rovsing (2) que consistfa en Ta descompresitn --
quirdrgics quirdrgica de 10s quistes, sin embargo estudios posteriores de
Ts funcidn renal mostraron que los rifiones en realidad pml?nn hasta el
20% de su funcitn previa a Ya cirugTa por 10 que hoy en dfa rara vez se

- utiliza este procedimiento (26).

Las indicaciones quirdrgicas en 1a actualidad son exclusivamente la
presencia de: 1.- Nefrolittasis con dolor y obstruccifn. 2.- Necesidad -
de drenar un proceso infeccioso avanzado rebelde a tratamiento con anti-
wicrobfanos. 3.- Dolor o nematurias persistentes graves e intratables. -
4.- Procesos neoplisicos asociados. Dependiendo el caso, se practican ex
clusivamente drenajes o nefrectomfas uni o bilaterales (2,7,27).

En Yo posible ol manejo debe ser exclusivamente midico. Se dede --

. nststir a los pacientes en tomer adecvadas cantidades de 1fquido y man-

tener buenos voldmenes urinarios, evitar 1a ingesta excesiva de sal, man
tenerse con cifras tansionales normales, dismimuir 1a ingesta de protef-
nas cutndo hay infcio de alteracitn en Ta funcidn remal, evitar el uso -
de natriurfticos dentro de o:posidble, recurriendo a otro tipo de hipo-
tensores de preferencia alfacmetildopa o betablogueadores, Debe evitarse
) practicar deportes violentos de fuerte contacto, usar cinturones de se
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guridad muy apretados. Mantenerse en reposo cuando hay exacerbacifn de -~

Tos s!ntous com> hamturia y dolor ls! como emplear ana!ngicos de pre--

- ferencia aqﬂllos que no afecten 1a funcién remal, En casos agudos debe

" dascartarse la presencia de 1itiasis, procesos infecciosos o necplasias

que deberan ser tratados inmediatamente. Debe avitarse tas manipulacio-
nes de vias urinarias en forma innecesaria, fomentar una adecuada higie
ne y tratar de dar u'n apoyo psicosocial mediante un mmejo 1nurdlsciplj_
mrio, que piﬂlu al pactente adaptarse a su situacién y mantener una
adecuada calidad de vida, Con respecto a) tratamiento de los procesos -

 infecciosos, debe tenerse en ments que 1a difusién de Tos antibidticos

h_lcii ¢! interfor de los quistes es mala y lenta, dlcanzando aproximada
mente del 10 a1 25% de 1a concentracién sérica (7,28) por 10 que 1a do== -
sis deben sar mayores 3 las Mit_ual-nu ewplaadas y darse por un tiem
po mes prolongado. Los antibiSticos de eleccidn son squéllos a los cus-

~les @ olr-n (predomina E.colli) sea sensible y sean excretados por -

vias urinarfas. Osben tenarse en mente Yas complicaciones, sobre todo
Tos accidentes vasculares cerebrales en relacidn a los aneurismes, incly
50 un paciente joven que presanta ripturs de un aneurisms intrecerebral
debe estudiarse para descartar poliqufstosis reral. E1 manejo de la in-
suficiencia rena? es conservador utilizando las medidas higiénico dietd

“ticas ast como farmeco)Sgicas espleadas cominmente en stos casos. A)

requerir tratamiento sustitutivo y dependiendo de) centro hospitalardo,
edad y condiciones econdaicas del paciente se 1e puede brindar hemodia-

. lisis, dialisis paritoneal crinfca asbulatoria y el trasplante rend] -
" mismo que se 1leva generalments con donddores de caddver aunque en algunos

centros se aceptan donadores vivos relacionados, teniendo en ments que & =~
Tos 25 afos pricticaments todos 108 Individuos portadoras del gen pueden -
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ser detectados mediante estudios radioldgicos, Ko existen diferencias -«
* significativas con respecto & 1a sobrevida del trasplante y el hufsped -
con 1a de pacientes con otro tipo de patologfa remal’ (29). Tampoco se ha
demostrado evidencia de poliquistosis en rifones transplantados. La ne-
frectomfa bilateral previa al transplante y la utﬂ‘lucQQn de suero anti-
Tinfocttico posterfor al mismo se asoci6 a mayor mortalidad. No se ha en
contrado hasta 1a fecha un tratamiento capaz de interrumpir el crecimien
to de los quistes, enfocindose hoy en dfa gran parte de Ta investigacin
on esta sentido.

PRONOSTICO

" £1 prondstico de los rifiones o enfermedad poliqu!sticl o3 hasta -~
cierto punto impredecible caruurizqndou por ei deterioro progresivo -
n Yo funcion renal, Estadfsticas edaboradas por distintos grupos (2.4,
5,7,15) muestran o) inicio de 1a retencidn azoada a partir de los 50 --
ahos.requiriendd tratamients substitutivo dos a‘ tres afips postarior a a
nisme. Cow factor prondstico bisicamente se utiliza Ta elevacitn progre
siva de 1a creatinina sérica, si bien se sugiere que conforme transcu--
rren los afios, Tos procesos infecciosos, las crisis hpertensivas, u -

- obstrucci6n de vias urinarias aceleran 1a progresidn a 1a insuficlencia
renal. Con mﬁm.o a cifras de mortalidad, en individuos menores de 45
“afos Ta sobrevida a § atos es meyor de) 95%, redicténdose inportantemsn

.t la cifra tan pronto los pacientes 1legan & insuficiencta remal tml,i_

m1 y dependiendo de 1a posibilidad o no de tratamiento sustitutivo, Hay
Qe tomr o cuanta, an base a los reportas de autopsias que 1a myorfa - -
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de Tos pacientes no son diagnosticades en vida, 1o cual hablarfa deun -
mejor prondstico probablements en relacidn a la variacidn biolégica pre-
sante en todas las enfermedades,

En 1a actualidad Ta mayorfs en base de Tos estudfos tienden a utili-
2ar curvas de correlacidn en base a) ascenso progresivo de Ta creatinina
(n.ai.:’z) como hervanienta para pddcr establecer uma curva pmn@stica -
que paruits predecir o] somento en que o1 pacients requerird finatmants
el tratantento sustitutivo, | B :
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MATERIAL Y METODOS

Entre 1962 y 1984, 54 pacientes, 24 mujeres (45K) y 30 hombres (55%),
fueron estudiados an e1 Instituto Nacional de Va Nutrfcidn Salvador Zubi-
rin con diagndstico de RPA, E1 diagndstico en estos casos fue omblecj_
do en base a 1a presencia de estudios radiolégicos y/o ultrasonogréficos
caracteristicos, con presancia de mditiples quistes en ambos rifones, la
presencia de Mlalzgos Mstopmtﬂicos compatibles y en casos dudosos -
ante 18 asociacin de antecedentes positivos, cuadro clfnico y estudfos
de pabinete sugestivos, |

Se olininaron nquqnoi pacientas en Tos cuales o1 diagndstico se --
plimba 8 duda, sobre todo pacientes en edad avanzada con adecuada fun--
- -ci6m renal y quistes en ambos rifiones, 103 cuales probablemente ante Na -
susencia de antecedentes y amnifestaciones sugestivas podfan ser secunda
rios 2 retencifn urinarta. € presante es un estudio retrospectivo en -
‘base a los d_lm obtenidos de 1a revisién de expedientes, misma que con-
cluyd hasta 1a dittme visita de) paciente a 1a InstituciOn a) momento de
corte en junfo de 1984,

© La localtzacitn de Tos pacientes se logrd mediante Ta revisitn en -
Tos archivos de Ta Instituctn en base a 1istas de diagndsticos principa
- Tus de egreso a partir de 1962 conplementadd con datos obtenidos de Ta =
1ibreta de autopsias, reportes de ultrasonido y tomograffa axial computa
rizade & partir de 1978 y 1981 respectivamnte y de) materia) de ensehan
28 de rayos X. |



Se amalizaron diversos aspectos entre otros; edad, sexo, modo de ini
clo de 1a sintomatologfa, antecedentes, forma de establecimiento del dfag
nistico, mntfestaciones mis frecuentes, complicaciones, enfermedades isg

cladas, y causa de musrte,

Se prestd espectal atencidn a 1a evolucidn cronolfgica de 1z enferme
~ dad con §nfasts con el tiempo de progresidn hacla ta insuficiencia remal,
Se establecit como érihr!o denominar insuficiencia renal inicial cuando
Tos niveles de creatinina se mantuvieron en forma sostenida por arriba -
de 2 mo/d1 @ tnsuffctencts renal cronfca terminal cuando se sostenfs o -
redasaban Tos 5 mp/dl, Ribo.9 pacientss (175) que fallecieron intrahos-
pitalariamente, de Jos cuales solamente 2 & (7.4%) fue posible practicar
- autopsia; otros & pacientes (11.1%) cursando ya con insuficiencia re
ml cronfca terainal fusron canalizados s otrs tastitucién o dejaron de -

scudir 2 las consultas a:conocifndou w ovolucﬂ_in ulterior.

Debe reconocerse que &1 tratarss de un estudio retrospectivo con sl
gunos catos estudiados hace mis de 20 afios, debewos contar con 12 existen
cla de distintos mitodos diagnSsticos, de seguimiento y terapluticos, sin
- aubargo, Yas variables clinfcas no se han sodificado ast como taspoco los
- sstudios de gabimete y de laboratorio amalizados.

_ EV presente estudio fim!mu‘ cnple su objetivo principal que es
¢! darnos uma 1dea bastante cercana a la realidad de a historia natural
‘00 esta enfermedad en nuastro medio y de su progresion hacta 1a fnsufi-

- ctencia remat.
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RESW.TADOS ¥ DISCUSION

Epideniologla.

Se revisaron en forme retrospectiva un total de 54 pacfentes de 1962
8 1964, Nuestra poblacin se constituye por 30 hombres (55%) y 24 myle-
res (44,55) que reunieron los criterfos dfagnésticos antes mancionados.

{Yor Grifica 1)

En 19 casos (35%) se documento 1a asociacidn con Ta enfermedad poli-
uistica en otros Grganos (hfgado partfcularmente) en 12 casos (22%) no
se Togrd documentar pese haberse practicado estudios de rastreo, ultraso
nogrificos, radiolégicos o medtante TAC (2 casos) y en 23 casos (A3%) mo
58 {nvestigl esta asociacibn de tal forma que es diffctd precisar 12 in-
cidencia de enfermedad poliqufstica asociada en nuestra poblacidn pero -
dede ser mayor al 40% de los casos, cifra similar a 1a referida en Ta 14
teratura. Llam$ 1a |unciQn que en @1 grupo de pacientes con enfermedad
pél Squistica asoctada predoning el sexo femenino (68.4%), mientras que -
en &1 grupo de pacientes exclusivamnte con rifiones poliqufsticos predo-
#ind ¢} saxo msculino (83.35). Asimismo uti}izando exclusivamente al -
grupo de pacientas al cual si se e investigd esta asoclacibn, encontra-
s que 1a proporc@u de mujeres con enfermedad poliqufstica del total -
investigado (875) es significativanente diferente con X* de 7.88 con res’
pecto al sexo masculino (p<0,05), Estos hallazgos sin,mrqo tienen el
incoveniente de que probablemente estin sesgados debido a que no todos -
los pacientes fueron exhaustivamente fnvestigados para enfermedad poli-»
quistica asociada.
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La edad promedio al inicfo de los sfntomas fueron los 38,2 afos al
momento de establecer el- diagndstico de 42.7 afos. Consideramos como -
~ parimetro mas Gt11 al estudiar 1a evoluciSn al momento de inicio de los
s!ntous pese & su subjetividad dado que el dugnﬁstlco se establece --
generalmente en base a 1 conjm\cidn de diverm varim.s entre otras
Ta posibil{dad de atencitn hospitalaria de tercer nml. condicidn socio
econdmice y que ) mfdico sospechara esta entidad, varfables habitualmen
te no dependientes de) paciente.

La poblacién estudiada, parece corresponder en base a los datos ob-
tanidos en 1a historia c1fnica a una muestra de la pobluldn que habftual
mente acude & asta Institucifn, predominando ¢ nivel mio-«onmco e
u.lo. con Individuos originarios u todo el uis pare plrtlcum-nu -
de) D.F. y Va regidn central, nlufonuud-nu no contamos con cifras
& cerca de Ta incidencia de esta enfermedad en nuestro medio, sin embargo
€8 considerada como una entidad relativamnte rara, no siendo por ende un
problems relevante de salud. Con respecto a1 IMNSZ si tomamos e ndmero
de uelms ingresados a partir de 1962, podrfamos suponer que aproxime-
demente 1a incidencia por pacientes ingresados es de 1: 1500, dato que -
sin mebargo no podemos extrapolar de ninguna sanera a nuestra realided -
sicional. | |

VERIEICACION DEL DIAGNOSTICO

E! diagndstico de riliones polfqufsticos se establecid conjuntando’ an
tacedentes hevedofemtMares, 'eyldli clfntco, estudios de gabinete y Tabo-
- ratoro e incluso hallazgos histopatoldgicos’ (ver grética 2), Como sabe-
mos 5on Tos estudios de gabinete con criterdos :bill;l establecidos Tos que



fundamentan ¢1 diagndstico, En nuestra serie, o1 diagndstico se establen
cié por urograffa excretora en 51% de Yos cases, por ultrasonido en 37%

y ¢! resto por tomograffa axial computarizada, urograffa retrégrada- y ar
teriorgraffa renal. Cabe mencionar que ism dos (1timos estudios, son
cada vez menos empleados y se utilizan para descartar exclusivamante pr_6_
cesos obstructivs o neoplésicos. La mayorfa de los diagndsticos se esta
. blecieron en bise & mas de un plri-tro. El vitrasontdo se emplea en el

" Instituto a partir de 1978 1o que explica 1a cifra tan baja de diagndsti
cos y Ta tomograffa computada desde 1981.

Varfos casos (11.1%) presantaron discrepancias entre los diversos - .
"estudios por ejemplo: ultrasonido diagndstico y urogrlffn excretora nega
tiva, arterfograffa diagndstica y ultrasonido negativo, umgnﬂl exCre-=
tora y ultrasonido negativo y hallazgos Mstbpatoldgicos compatibles. Es
tas variantes seguramente guardan relacién con la sensibilidad de los es-
tudios y con el tamafio y tiempo de evoluciln de los quistes. En la actua
iidad o1 mitodo que se utiliza tanto para dlagn:_!sticq como investigacion
-de Tas familias o3 1gual que en otros paises el yltrasonido,

Antecedentes hendu-fumnns_.

Al interrogar & los pacientes o Investigadno d!roctm;nto a las fami

THas se encontrd que 24 pacfentes (443) tanfan antecedentes heredofamilfa
“res positivos, en 7 pacientes (131) los antecedentes eran dudosos y 23 pa
“cfentes (43%) negaron l'nucedonm_ familiares, mismos que no puaden des-=

. cartarse ya que o se les practicé estudios de rastreo,

Menifestaciones clinicas,

Como sabemos Tos rifones poliquisticos son una enfermedad heredita-
ria con expresividad _vamblo. de ah! que sunque las manifestaciones ¢l 1
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nicas tienden a aparecer en 1a tercera o cuarta décadas de 1a vida en l1a
mayorfa de Tos pacientes, existe otro grupo que esta précticamente asin-
tomitico y @1 cual casi nunca detectaros excepto en sutopsias donce exii
ten series que demusstran que hasta ¢1 75% de 10$ casos nunca son detec-

1

tados por e cifnfco.

En el presente estudio no se pnetlcq seguiniento dt Ta fanllia; [
que probablemente explica que el grupo de pacientes asintomdticos (9.2%),
todos ellos 1hguudos y estudiados por otras razones dewostrindose los
rifiones pl fquisticos en forma incidental. Por oti-g parts, tres pacientes
(5.5%) se estudiaron en base a sus antecedentes heredofamilisres dlagnqi_
_ticlu_idou Ts enfermadad, presentando desde su ingreso s!nuns wpstﬁos
de patologfa nefroureteral aunque en menor grado, ' |

Lo mayorfs de Yos pacientas (90.75) presentaron sfntomas sugestivos
de pnm_ogu mfnﬁromm casi todos antes de oiublmru ¢l diagn@s-
tico Inicidndose en promedio a los 38 afios, en forme mis tesprama en ¢
sexo fomanino (3-5 afios). (Ver gréfics 3) A) amaltzar cada grupo etario
por separado 11amd 12 atencifn que en ¢l grupo de pacientes de 66-75 ahos,
s6lo dos pacientes (26.55) desarrollaron hasta ahora insuficiencia renal '
crénica mientras que los deafs ingresaron por otras razones hacidndose -
el diagndstico en form cast incidental To que sugiere una evolucién to-
talmnte diferente de 1a enfermadad, |

La sintomtologfa inicial mis frecuantemente encontrada fue: (Ver
grifica 4), hipertnsidn artertal, dolor lusbar, urosepsis y hemsturia,

7 h 10 de Tos pacientes se percataron de su enfermdad Msta o) g
clo del sindrome urdmico,
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Towando a consideracién en forma global Ta evoluci6n de 1a enferme.
dad predominaron 1os siguientes sfntous:‘ (Ver grl_fica 5).

Hlpomnsid_n arterfal sistémica.~ 72% de los-casos.

Se encontrS una meyor incidencia a mayor edad con 1a presencia de -
insufictencia remal crintca. Se subdividio en: leve (dfastslicas iguales
0 menores de 105) moderads (dfastélicas myores de 105 menores de 120) -
- graves (diast8licas 1guates, o mayores de 120) con proporcifn de 243, 35%
¥ 133 respectivamnte, estas ditimes asociadas & 1a Insuficiencia renal
crénica terminal y conllevando un peor pronSstico,

tematurie,~ 59% de l0s casos

Lo hematuris constituyd una complicacitn importants y frecuente. En
83% de los casos sa datectS en forme macroscépica, tendfendo a aparecer -
on form episbdica por varios aflos, en ocasiones inesperadamente y en --
otras despufs de traumtismos, infecciones y pncididu de dolor o verds
deros cOlicos nefriticos. |

Oolor lumbar.- $7.4% de los casos.

Hbitualmente descrito por Yos pacientes como und sensacitn de pesan
tez on flancos o en regiones lumbares, con distintas irradiaciones y que
se incrementa con o) esfuerzo, En ocasiones se presentaron précticemnte
. comD e@ltul nefriticos pro&bl-lnu e macm'a ruptura de quistes o |
hemorragtas, demostréndose 1itfasis en tan solo el 10 al 20% de los casos.
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~Infeccin de vfas urinarias.« 48,1% de los casos,

En este rengldn se incluyeron aquéllos pacientes con sintomatologta
caracteristicas, como s!ndro- dls{lricb-. fiebre, dolor Yumbar junto con -
aquéllos dewostrados mediante estudios microbiolégicos, encontréndose asin
tomdticos. |

Rifiones palpables.- 48% de 103 casos,

De éstos 38% fueron bilaterales y 10% unilaterales. Estos M1lazgos
estén sdpodmdos 2 1a habilidad del explorador como & las carscteristi-
" cas de? paciente, dado que @) exceso de tajido adiposo, Ta tensidn muscu
Tar 0 1a poca cooperacién diffcultan 1a patpactén de Tos rifiones.

Insuficlencis rema).~ 42.5% do Vo5 casos (ver Tebla 2).

De dstos et 86.6%, se encontraba en fase terminal, como candidatos
o recibiendo tratamiento sustitutivo. &n promedio Tos pactentes fnfcla-
ron con retenciSn de az0ados {creatinina dguales o mayores de 2 mg/dl.)
4 Va edad de 50 afos con rango de 10s 34 a o3 64 ahos, presentindose -
on prosedio 8-9 afios despuls de! inicio de los sintomas. l.q insuficien~
cte renal crdnfca tarminal (creatinimas guales o arriba de 5 mg/dl.) se
presents en promedio 2.1 afos despufis del infcio de 1a retencitn de azoa
403 con rengo de pocos mases & tres afios excepto en un caso (6.1%) que -
* mntuvo sus atveles da crestinina por ocho afos entre 2y 3 mg/dl.
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Tabla 2.: PREVALENCIA DE LA INSWFICIENCIA RENAL ACORDE A GRUPO DE EDAD,

meo. ™) ST | - DE EDAD
16:25 2 0 o8
2%-35 . 0 0%
%45 1 6 k11
%55 3 8 138
56-65 2 7 m
wns | s | 29
............... o

* Datos de Laborstorts,

Proteinuria.- 61% de Tos casos

Es @) hallazgo miis frecuents en los estudios rutinarios de orina, se
. considerd como leve aquella menor de 300 wg, moderads aquélla entre 300 y
3 gr y grave cifras arriba de los 3 gr.. encontrindose en 48.1%; 5.53 y -
Ml respectivemente. [En ningdn caso se desarrollo w sindrome nefrético
funco. sin esbargo Va protefnuria grave se asocio & un m prondstieo.

Anemia.~ 35.1% de los casos

* Consfderandoss com anemia grave aquélla con hesglobina 1gual o me=
" sora 8 g/d). mderada iué11a con hemogiobina entre 8 y 10 /d) y Tewe -

 aquilla con 1b por arriba de 10, encontrindose en 14,85, 11,13 y 9.2 res

poctivamente de 10 casos estudfados, Todos Tos casos de anemia grave se



asociaron a insufictencia renal crdnica terminal, En dos pacientes (5.52)
se detects policitemia, en ambos relativas probablemente en relacitn a en
fermdad pulmonar obstructiva crénfca,

Desafortuanadamente no s prictico osmolaridad urtnaria o mediciones
™ electrolitos urinarios mismoa que hubferan ptmit!dd. detectar alteracio

nes tubulares que para Ta mayorfa de los sutores vienen a u}- datos Incta-
' plentes de afeccifn remal,

Los resultados obtenidos son muy similares & Yo veferido en s Vite~
ratura tanto en 1a edad de aparicidn, evoluciSn y mnifestaciones haditua
las de 1a enfermedad,

Padecimientos asociados

Ih total de tres pacfentes {(5.5%) ingresaron por hepatomegalfa cn‘c_"s_
tudio mnifestandd exclusiumnte dolor en cuadrants suparior derecho sin
datos de tnsuficiencta hepltica o hipertension portal demsatrindose posts
riorments Ta enfermdad poliquistica. |

En 11 pactentes (20%) se desostrd hiperuricenfa y presentaban histy

, rt_l de gota. De #ste grupo un €33 han presentado insuficiencia mui !o' -

“que suglere qua puade comxistir um mmpntfl gotosa en algunos casos, = |
qbe pudiers acelerar el deterforo en Ta funcifn reml,

En 8 pacientes (16,8%) se dlagndstico diebetes mellitus, en todos Yos
~ caws de Ta varfeded insulino independiente, astable y de fhcil mnejo,

£n dos paclentes 3,75 se describié o} antecadente de cuadros Sugesti
vos, de {squemia cerebral mmum. sin ldnm. anbos €as03 cursaban
yo T2 sexta décads de Ta vida con diagndstico ads viable de aterossclerc-
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sis, S6lo en un paciente se autorizo 1a autopsfa de cerebro, siendo es~
ta normal no sfendo posible poder precisar 1a incidencta de ameurism ce
rebrales en nuestro medio, malformacion que se observa hasta en 22% de -

Tos casos en algunas series,

Otros padecinientos com 1a presencia de Glcera duodenal, diverti-
culosis colénica, ommd'.' e oncontmjoli en proporcién similar a Jos
esparables en una poblacisn de Tas mismas caracterfsticas,

DIAGMOSTICO DIFERENCIAL

El dimdm;o diferencial al ingreso de Tos pacientes, se 'pnstq -
bisicanente con nefrolitiasts, plelonefritis, Insuficiencta resal crénfca
termina) de etfologfa a determinar, hematuria en estudio (tuberculosis,
meoplasfa) hapatomegalia y - abdominal en estudio,

" MORTALIDAD

Un total de 9 pactentes (17%) fallecieron intrahospitalariamnte, --
sfendo Yas causas de mumrts; uremia, sepsis, insuficiencia coromarfa y -
cardfaca, un caso de tuberculosis miliar y otro de choque hipovolémico -
- sacundario 8 ruptura de un aneurisme adrtico. fn solamente 4 casos -~

{7.43) s auterizé 1a autopsfa unitllndou solo en una revisién det --
unbro. Las cmctcrlstlcn Mstopatoldgim de 103 quistes fueron simi
lares a Tas descritas en Ta Mteratura, aunque sin esbargo 1a mustre de
nuestro _ostudlo'fuo my pequefia. Otros 6 pacientes (11.1%) cursando ya -
“con {nsufictencia renal crénica terminal, fusron canalfzados a otra ins-
titucién o dejaron de acudir & sus consultas desconocifndose su evolucifn
uitarfor.



TRATAMIENTO

| E1 tratamiento viriq acorde al afio en que se estudio al paciente sin’
embargo, constituyS bisicamente en dieta, hipotensoves, diurdticos y mane
Jo sintomitico sin poder avaluar realmente los beneficios de cada uno de
ellos. Ningdn paciente fue somtido a drenaje terspéutico de los quistes,
slgunos requirferon nefrolitotomfa y otros nntiletieh;, terapia prolonga
da por via parentaral. En cuanto al tratamiento sustithtiioo de 108 Ph=na

clentes en insuficiencia renal crénica terminal, puede varse en. 1a Tabla

Tabla 3.: TRATAMIENTO SSTITWFIYO EN LOS PACIENTES CON INSUFICIENCIA
( PEWAL CROWICA-TERMINAL. .

PACIENTES
R
DIALISIS PERITONEAL CRONICA
NS ILATORIA 7
HEMODIALISIS 5
DIALISIS PERITONEAL AGWDA 2
TRANSPLANTE RENAL 2
“SIN TRATANIENTO 3

ﬁ
5

¥%.8
26.3
10.5

10.5

15.7

Se afectud a1 transplante rena] con donador de cadavdr en un caso y
otro con donador vivo relacionsdo. En Ta actualidad en Ta Institucidn -
tlende & aceptarse a1 donador vivo stempre y cuando ses mayor de 35-40 - '
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afos y en los estudios de rastreo no exista evidencia de enfermedad poli- '
quistica. En o personal concuerdo con esta opinidn dado prdcticamente a
esta edad un rastreo adecuado descarta la enfermedad casi en el 100% de -
Tos casos, mfs sin embargo recomendarfa en primer instancia y de ser po-
sible @1 transplante del rifdn de cadavér. Debe insistirse en una ade--
cubda hidratacion de Yos pacientes, medidas preventivas, evitar en Jo po
sible ¢1 uso de diurdticos, tratar los procesos infecciosos, obstructi--
vos y 1o hipertensién arteria) en forms temprana con objeto de hacer afs

~lenta Ta progresitn hacta 1a insuficiencia renal, cas! como ofrecer un -
manejo miitidisciplinario que parmita una mejor calidad de vida.

CURSD ¥ PRONOSTICO

Ls evolucitn da Yo enfermedad ya se M mencionsdo es muy variable,
sunque uno puada astablecerse uns ides aproximada en base a las edades -
_promdio tanto de fnicio de los sfntomes (38 afles), estableciiento del
- diagndstico ’(42 _llos). inicio de ta insuficfencia renal tarminal (52-53

afos). La mortalidad (17%) depende finalmente del entormo favorable, los
recursos del pactents y de Ta Instituci6n, stendo totalmente diferentes
~en un medio u otro. e presente estudic no se incluyé Ya investiga-
‘¢i0n de 1a enfermedad en familiares, por 10 que no es posible determinar
la proporcitn de individuos que presentan e] gen y cursan con una evolu-
" ¢i6n miy favorsble a tal 'mdo que no son detectados clfnicaments.

Intentando fdentificar factores pronSsticos, comparamos e} nimero
de afos de seguiniento & partir del infcio de Tos sfntomas y e desarro
'lrlb_'o n0 de insuficiencia renad (Ver gréfica 6), encontrando que N ™o
luctén on tiempo no es un pardmetro dtt1, sfendo asf que el 40% de los



paciéntes con mis de 10 afos de seguimiento a partir del inicio de los -
.sfntomas adn no desarrollan insuficiencia remal, mientras que por otro -
Tado 33% de los pacientes con menos de 4 afos de seguimiento ya desarro

1aron insufictencia remal.

Por otro lado los pacientes con hipertensifn arterfal y proteinurta '
graves desarrollaron insuficiencia rena) pocos meses dudls siendo facto
res de mal prondstico a tomarse en cuenta, sin embargo ol mefor factor -
pronSstico hasta ahora encontrado consiste en la correlacibn del tiempo :_
en afos contra Ya elevacidn de 1a creatinina misme que se ha visto sigue |
una correlacién Yineal con progresién similar acorde & un estudio a s -
que 3o encuentra en pacientes con pielonefritis crénica,

Con objeto de lograr una curva prondstica, se incluyeron 8 pacten-
tas, previamsate con funcidn renal mormal que desarrollaron |nwﬂc1¢n§1; .
rend) cronica y que tuvieron por 1o menos 4 afios de seguimiento con dlﬁr
minaciones anuales de creatinira sérica. (Ver gréfica 7) Los demés pa--
cientes se excluyeron por no cumplir estas cmcurmius.

Se puede ver en 1a gréfica claramente el ascenso progresivo de las
cifras do creatinina conforme transcurren los afos siguiendo una correla-
ci6n Tineal (Cosfectents de_correlacién: .91% .07, Me1,5, y=.18) supt--
*Plendo que usa vez que espieza o) deterioro en la funciGn renal asta si-
m'o un curso Tentamente pmoris!w. Observando cada cado en forms bartl
cular también encontramos como era de esperarse que complicaciones asocis
das com nefrolitiasis, crisis hipertensivas, o infecciones favorecen los
ascensos bruscos de Ta creatining de ahf Ta importancia del diagnfstico y
trataniento temprano asf com Tas medidas preventivas. En solo dos casos
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(25!) no se encontraron ninguna de estas compliaciones, no obstante a lo
cual svolucionaron en forma similar a los otros pacientes, sugiriendo --
que ¢ factor genético sea el principal determinante de Ta historfa naty

ral.

Dentro de 1os resultados obtenidos, nos 1lam6 Ta atencibn la presen
cla de insuficiencia renal en 26,85 de Yos pacientes con enfermedad poli
quistica ssociada mientras que en aquellos que solo se demostrd rifiones
poliquisticos Ta incidencia fus del 50%. De igual forma probablemente -
en relacién a una mayor proporcidn de mujeres con enfermedad poliqufsti-
ca renal contra un 53.3% del sexo mesculino. Estos datos consideramos mo
bu«hn sar tomdos m en cuents dado que 18 musstra es suy pequefla y --
e'ximd un gran ndmero de pactentes (43%) en los que no se investigl la
asoctacidn con 1a enfermedad poliqufstica. No encontramos al respecto
reportes on 1a Titerstura que sugiriera una evoluciSn diferente en bise
& Ta presencta o no de enfermedad poliquistica asociada,

CONCLUSTONES

Tal como era de esperarse, para una enfermedad hereditaria, encontra
mos gran similitud entre 1a historia natural de los rifiones poliqufsticos
y referida en 1a Viteratura y 1a encontrada en la presente revisidn.

No creo necesario hacer mayores comentarios acerca de los nsuiu@s
obtenidos, o3 cuales complementan los informes recopilados en 1a Vitera-
tura y tal ver por primera ocasid_n nos dan una idea llp concreta acerca -
de 1as caracterfsticas de 1a enfermedad en nuestro medfo. Es importante
como midicos que sepamos reconocer 1a entidad, entander la relevancia de-
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| una asesorfa genftica temprana y establecer las medidas preventivas y
terapfuticas que propicien una progresitn afs lents de a insuficien-
cla rensl, nfs adn a1 encontrarnos en un pafs en donde las posibilide
des de tratemiento sustitutivo son muy ustﬂngldn.

Me tlanS 12 atencin a tgual que 1a mayorfa de 1os autores que 1a
evolucitn de los pacientes pueda ser tan diferente no obstante 1a mayo
rfa de Tas varisbles sean similares, probablemsnts en relacibn o la va
Placion bioldgica de 1a enfermedad. Sin embargo, serd exclusivamente
una mayor o menor expresividad de! gen como argumentan 1a mayorfa, o
bien ciimrla factores aceleradores o desceleradores del crecimtento
de Tos quistes adn no fdentificados'? Adn existen muchas interrogentes
© que quizfis algdn dfa podrén Viegar & contestarse y con ello también
 probablessnte surgirin nuevas postbilidades tarapluticas. o



GRAFICA 1

DISTRIBUCION DE LOS PACIENTES ACORDE A EDAD Y SEXO AL

MOMENTO DEL ESTABLECIMIENTO DEL DIAGNOSTICO.

N® OE PACIENTES.

10

9

L

MEDIAs 42 AROS.

M 30d (ssx)
D 24@4sm)

GRUPDS DE ‘EDADES.

ir

D st ———



PURCENTAJE O

PACIENTES X,
100
90

8 |

]

50 |

40

:30-

10

{ v 100 % 10t o vord
CuADRU CLINICU

GRAFICA 2

<
]
=

ESTUD
GABINETE

[
<

A

FORMA FN QUF SE ESTABIFCIO FL DIAGNOSTICO.

= LA GRAN MAYORIA OE LOS CASUS CUﬁTARQN

CON MAS OF UN PARAMETRC AL ESTALCCER

EL DIAGNOSTICO,

HEREDD=FA¥, CIRUGIA.

R



GRAFICA 3
FDAD PROMEDIO EN QUF INICIARON LOS SINTOMAS ACORDF
A GRUPO DE EDAD Y SEXO.

€0AD £N ARUS u
[ renenino

w0{ [ mscoino

60 |

50
40 ¢
40 J

0
10 ¢

T6-25
S CRUPO DE EDADES
neomn [ 0.5 avos

. ) § PACIENTES "(9.2%) ASINTOMATICOS.
nedIa [TJ 33.5 afios :



. GRAFICA 4 |
MANIFESTACIONES CLINICAS INICIALES ¥ PREVIAS AL ESTABLECIMIENTO

DEL DIAGNOSTICO.
" PORCENTAJ  OE
PACIENTES (X)
60 | = LA MAYORIA DE LOS PACIENTES
0 . ‘ INICIO CON MAS DE UN SINTOWA
0 A LA VEZ.
30 1
d
20
10 1
-8 ur? 2] SINTOMAS, .
(] -y x [} =] J
“w e <20 W -l -
. 8422 g38 3% %
[ 4 :n =g e DN m e [ Q
33 £ nen o-g g: g .a.:
oa W o WTE ef «
38 Bt 253 89 2% 3
Qi T« gox ¥x ¥ 29 2

R



 ASINTOMATICOS.

INSUFICTENCIA
RENAL,

-PALPABLES,
SINTORATOLOGIA
URINARSA BAJA,

' DOLOR LURBAR,

HEMATURIA, -

 PROTEINURIA,

PANIFESTACIONES CLINICA

MAS FRECUENTES.

GRAFICA 5

SION

S Y HALLAZGOS DE LABORATORIO

1o -

A $

.30 40 S0 & 70

80 90 100

PORCIENTO,



4
GRAFICA 6

" AROS DE SEGUIMIENTO A PARTIR DEL INICIO DE LOS SINTOMAS
EN PACIENTES CON Y SIN INSUFICIENCIA RENAL.

8 PACIENTES QUE DESARROLLARON

INSUFICIENCIA RENAL.
23 PACIENTES.

6 RAMNGDg PCCOS MESES-
-
H 1 . mebIay 8.5 Afios,
os 4 — ‘
a
33 4
.'2 ] Semmsuns

1

0el 14 <9 10-14 15-19 20-24 ,
ARDS DE SECUIMIENTO.

. PACIENTES QUE NO HAN DESARROLLADO
INSUF ICIENCIA RENAL.
? .
) J———— : 31 PACIENTES.

.6 RANGD; POCDS MESES-
A | 19 afps,
=54
oo PEDIAY 6.5 ARDS,
EC 4
23
: |
22

11

0-1 1-4 5-9 10=14 15=
E _ AROS DE SEGUIMIENTO,



1 / CREATININA SERICA €N Ng/DY,

1/ CREATININA SERICA €N mg/Dl.

M pmgp

GRAFICA 7 4
CURVA PRONOSTICA DEL DETERIORG PROGRESIVO EN LA FUNCION

RENAL. RECIPROCA DE LA CREATININA SERICA EN mg/D1 VS TIEMPO,
( Seguimisnto de ® pscientes que desarrolleron IR)

e A A 2 r a A s

-
o
&
-
L 2
>

1 2 3 4 5 6 7T 8 9 10 11 12 13 '
: TIERRG EN ann:.
CURVA PRONOSTICA ( PRONCOIO Y CRROR CSTANDAR,) ‘

a PO 2 2 2 2 Y a 3 2

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 TIEAPD EN AVIDS.,

.



8

BIBLIOGRAFTA

1.~ Hatfield,Pfister: Adult Polycystic Disease of the Icidneys (Potter
Type 3). JNMA; 1972, Dec; 222 (12):1527-31.

2.+ Grantham, J.J.: Polycystic Renal Disease. In Earley LE, Gottschalk
CW, Eds. Strauss and Melt Diseases of the Kidney. Boston; Little
" Brown & Company: 1979; 1123-44,

3.« Grossman, Rosenberg, Bowie: Sonographic Diagnosis of Remal Cystic
Dfseases. AJR 1983, Jan 140 {1); 81-85.

4.- Dalgaard,0z. Bflatera) Polycystic Disease of the Kidneys; a Follow
b of two hundred and eighty four patisnts and their families. Acta
Med Scand 1957; Suppl 328: 10-250.

§.- Siwon, H.B., Thompson G.J.: COngenital Remdl Polycystic Disease: A
Clinical and therspeutic study of three hundred sixty-six cases.
JAMA; 1955, 159; 657-62.

6.- Iglestas, M.D., Torrez, Offord et al.: Epidemiology of Adult Polycystic
Kidnay Disease, Olmsted County, Minnesota; 1935-1980. Am-J Kidney
Nl !”3. Hl!. 2 (6,. 630"9'

7.- Wadi, N. Suki (sephrology Forum): Polycystic Kidney Disease, Kidney
Int 1982; Nov. 22 (5); 571-80.

8.- Osathanondh, M.0., Potier, M.D,: Pathoganesis of Polycystic Kidness
{Mstorical Sunuer) Arch of Pathology, May 1964, 77: 459-64,

Dominant Polycystic Kidnay Disease; Early Diagnosis and Consideration
of Pathogenesis. Am J Clin Pathol 1980; 73; 740-7.

10.-Cuppage, FE., Husewan, RA.: Ultraestructure and function of Cysts
from adult polycystic Kidneys. Kidney Int 1980, 17;372.



| § W OERE 49
“ﬁ‘n am aLibte

11.« Preuss, H.: Tubular Function in Adult Polycystic Kidney Disease.
Nephron 24: 198; 1979,

12.- Gardner, KD, Jr.: Cuposition of fluid in twelve cysts of a
- polycystic Kidney. N Engl J Med 1969; 281; 985.

13.« Perey, thrdman Good.: Polycystic Renal Disease: A New Experimental
Mode! Science; 1967, August: 158; 494-96.

.- Licﬁmn. M.0,, Madrigal, N.D., et al.: Infantile Polycystic Disease
of the Kidneys and Liver. Medicin; 1971; 50 (4); 277-313.

15.- Segal, AJ., Spataro, RF., Barbaric, 21.: Adult Polycystic Kidney
_ Disease. A Review of 100 cases. J. Urol; 1977; 118; 711-3,

-

16.- Nash, Jr.: typertension in Polycystic Kidnay Dissase Without renal
fatulure. Arch Int Med; 1977, Nov; 137; 1571-75.

17.- Friend, ot al.: Relative Erythrocythermin and Polycystic Kidney:
Disease with uremia. New England J Med; 1961; Jan; 264 {1); 17-19.

10.- Lefer, Baker, Kilman, Wooley: Cardiovascular abnormalities Assoctated '
with Adult Polycystic Kidney Disease. Ann Intern Mad; 1984, May 100
(5,3 “3'8-

19.- Licina, Sheldon, Adler.: Acute renal failure in a patient with
Polycystic Kidnay Disease. JAA; 1981, April; 245 (16); 1664-654.

. 20.~ Gabow, 1lcle, thlu_s.: Polycystic Kidney Disease: Pnsmtiﬁ Analysis
of Nonezotemic Patients and Family Members. Ann Intern Med;1984, Aug.:
- 101 (2); 238-47. ]

2!0' h‘mn. H.D.. “1"‘mm. ".Dl. cmuﬂ. "cDQ: mtm‘wic
classification of remal cystic disease. AJR; 1968, October; 104 (2);
319-331.



b | | 50
22.- Rosenfield, AT., Lipson, MH.: Ultrasonography and Nephrotomography In
the Presymptomatic Diagnosis of Dominantly Inherited Polycystic Kidney
. Disease. Radiology; 1980; 135; 423-7.

23.- Lufkin, £G., Alfrey, AC., Trucksees, Me, Holmes, JH.: Polycystic Kidney .
Diseass_ Earlie Diagnosis (king Ultrasound. Urology; 1974; 4; 5-12.

20.- Sahnet, Sandler, Weiss et a1.: Adult Polycystic Kidney Diseases:
Presymptomstic Diagnosis for Genetic Counseling. Clin. Nephrol; 1983,
Aug; 20 (2); 09-93, ‘

25.- Walken, Jr., Loney, Root Melson,: Cardfovascular abnormalities
~ Assoclated with adult Polycystic Kidnay Disease. Ann Intern Med; 1984,
May; 100 (5); 682-8.

26.- Bricker, NS., Patton, JF.: Remal function studies in polycystic disease
“of the kidmys with observation on the effects of surgical decompression.
N Engl J Med; 1957; 256; 212.

zr.-tmm. AC., Argy, WP Jr.: Polycysitic kidney Disease; Diagnosis and
Management. South Med J; 1979; 72; 1582-6.

20.- Wuther, RS., Bennet, WM. : Cyst fluid antiblotic concentrations in
Polycystic Kidnay disesse. Differences between proxime] and distal
cysts. Kidnay Int; 1981, 20; 519.

.29.- San Filippo, Yaughn, Peter et al.: Transplantation for Polycystic Kidney
Disesse. Transplantation; 1983, Jul; 36 (1) 54-9.

_30.- Hitch, Malser.: A simple method of estimating progression of chronic
renal fatlure. Lancet; 1976, Dec: 1326-27,

- 31, Rutherfor, 8lundin, Miller, et al.: Chronic progressive renal diseass.
Rate of chance of serum creatinine concentration, Kidney Int.; 1977;

1; 62-10. ,



.32, Anderse, Lindgvist Nistrom.: Prognosis Curves for Patients with
 Polycystic Kidney Disease. Amn Clin Res; 1982, April; 14 (2); 90-2.

33.- Thaysen, JK., Christense, £.: Involution of Polycystic kidney durtng
active treatment of terminal uremia. Acta Med Scand; 1975; 197;257.

.- Roedn M. : Madullary Sponge Kidney Presenting as Polycystic Renal
Disease. South Med J; 1984, Jul; 77 (7); 909-12.

38, Amar, SE.: Menagement of urinary calculous diseass in patients with
renal cysts; review of 12 years of sxperience in 10 patients, J. Urol;
- 1981, Feb; 125; 153-1%6.

35.- Sraasch,WF., Schact,fi.: Patholoj!cal and clinical data concerning
Polycystic kidney. Surg. Gynecol Obstet.; 1933; 57; 467-75.

.37.-' mmn. T.: Involutfon of Polycystic Kidneys During Replacement '
Therapy of Terminal Renal Failure. Acta Med Scand; 1982; 212 (6); 88~
™,



	Portada
	Introducción
	Definición y Clásificación
	Material y Métodos


	Resultados y Discusión
	Bibliografía



