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RIÑON POLIQUISTICO BEL ADULTO ( RPA )

ISTRQOUCCIOM •-

Se llevé a cabe una revisifcn retrospectiva, fie lea cas»» de RPA, que se

han vista» en el Servicie de Nefrolegía, de junie de 1977 a marz« de 198®.

La justificación es que nunca antes en el Hwapital 2© áe Noviembre ISSSTE

se ha llevare a cab» tal estudie.

L«a elsjetives fueren los siguientes i canecer au frecuencia* distribución

geográfica en la República Mexicana; cuadra clínico inicial y ev*luci6n»

RBSUMBBB- B© 9®® registras da pacientes vistes en la Consulto. Externa de

N«fr«l®g£a» 26 cásea c«rre8p*nriieron al RPA, de les cuales Ik fueron.del

aex© aasculin© y 12 del femenina, el preraedis 4e edad fue de 5» añas. 9

de les 26 casos» tuvieren antecedente familiar de enfermedad renal, y T

en s®la 5 íatailiares se c#nfirm^ RPA> si tlempa promedie de ebservaci&n

füé de 3® meses» La «áaá en que se inicié la sinteiaatel«gfaT fue de 42

&&&& cees® grosffláie» N® hube niferencia en cuant« & la distribución ge«-

gráfica» Bn el cuadi-« clínics* inicial» les elntemes y signes mas frecuen-

tes fuer©» Í hipert^nsiSn arterial eiateraica 25/269 masa palpable 16/26,

S^ler líisafe&r 3.2/26, hematuria 19/26, infecciSn de vias urinarias 7/26 y

litiasis rcmal 3/36» El ti©rapa que transcurrid a la presentación de insu-

ficiencia renal fu¿ é<s X® añ^s de ev*iuci$iv como promedie, y 6 casas se

presBffltarsKs c®n insuficiencia renal crSnica desde el principie. Se praC"

ticé urografía escr%t»ra en 1?/26S gammagrema hep&tic* 15/26, arteriegra-

fia renal 14/26, y ultraB«n©grsfía renal 5/26$ se deasstraren quistes ex-

trarenales, en higaá® 13/36» &&•?;# 2/26 y páncreas 2/26.

En la evtsluci&n final 7 dejaron áe aoictir, 5 fallecieran, 7 est&n en

tratamiento Medico conservador, 4 en programa de heaedi&llsis transplan-

te y 3 en diálisis periteneaU

5 ••



RIÑON POLXqUISTICO DEL ADOPTO < JSPA ) GENERALIDADES

PEFIHICION B INCIDENCIA..- EX ÍÍPA e s e l tip© mka caraáa á© enferaussáiaá r e n a l

hersácwi© c«n una reslaciSta aut©s$raica á^miíaante ; le.

©i t ip® I I I da ¿a

©sfeú®

PATOLGK3IA T FISI0PAT0LCGIAo- En e s t u d i e teMjsrars© áe l a ®nf®ras©áaág a i

dss 1®® pac leu feos qu© niá® tara® l e dQDarr®IIar®B5 a l

sse ©feB®rv$ I© a n t s r á o r , per© aáem&e, agriet&sai©ní;e> an I®

na densa <3$ l¡

teracíen®® al

y asa á©

En cwant© a la ultraeatructisra y fuet-

elsctrénic® 1«B quistesqtiiste», al raicr©ocopi®

per células epiteliales con unismes abiertas apicelee, que

al lanthamin y 1®¡



cerradas las uniones apicales e impermeables al lanthatrasa; loo ©rg&«el«B

celulares n« mostraren diferencias! y la función de les guiste»f es mente

níá& ceta® Xa no frena nermal et través do la vida d«3l pacienta, confirmad

psr estuáis de la concentración tío solutee ®n su inter&er j la preaiSs;

transmurai hi«Sr©6it&tica fu& similar a la intratuteulasr n»r»aX D S© en

c©ntré en hígaá® preliíeraciSn áe canáuctas biliares y un incretaeíí; s en

CUAgROCL|NZCO o<- Las Eianifestaci»nes isííciaXes an Sráen de frecuencia

íses:©s la ©áad meelia daX diagnostica 45 años y la historia familiar
«i

fuS encentrada ©n el 4Sn6l Sí • El RPA es una

é@ XRC ea agreKiraadafaente 8 ^ <39?8 aí® ^7e?^l) á©

ISagistr® Bsarspe© de ©iálisis y TranspXaíSte „ Se reparta sel© 2 cas® en la

literatura á© insuficiencia renal aguas y RPA, que fue áe&iá® a glmnerul®

y se manifestS p©r heíaaturia y hsmeglebinurie

rie a eclusiS» áe la arteria renal* p®r le que debe pensarais en es te-no» i®

u eclusién de esta cuands se detecte esta hipertensila y/© títul©B altos

14
S& renina asociados a esta enfermedad e La hipertenisíSm ©ai áel ti»© rsn»

priva (vsiñaea áependients)psecuneiaria al gran daño del t6jid« renal

substitución áe los ffifiltiples quistes» en forma bilateral „ iftsi

dades en la función tubular fueren las siguientes: incapacidad «n la e»n

centraciSn oáxima urinaria» áisminucién Se la capaciáaá para <3isnsirralr el

pH urinaria áespués de carga aguda de acide e incapacidad á« ©Jtcrefrar atíe-

cantidades de am®ni© durante cargas acidas persistentes e



ASQCIACIQM •- El KPA est& a«ecia<«--«a wa 33 % erara quistes ®JÍ

aneurismas del circulo de Víllio, 1® % quistes paacre&tic&B» y atañes «S«£

5 % quistes en fease» tir#idese #verie9 endeaetri», vesículas seminales y

epidldiw* . Milutin»vic ene«ntr& ana incidencia «tal 29 % áe quistes en.

higa'* y 1* considera, une cetidiciés beBi«B«» ya <|ue raramente causa alte

raciin de Xa funcien hepática » hí per taras i6n porta; Angelet !«s enceatr£

18-11
en un 39 X» «e les cuales 2 pacientas tuvieran bipertensi&n porta „

Besde la ¿escripci&n «riginal en 1934 de «"altara y Braascn en ctzastt» & l&

asaciacitn de tumere» y &PAt aprezimaíaiaeiíte 44 c«s#a asa el total en la

literatura y el n£s frecuenta es» el carcinoma de c&Xulas renales en un 59

19*>29 31

% , S»l« hay ^ cases con variante sarceamtosset „ 7 cases as fwrtaa bi-

lateral y se eníatizít que tea® paciente c«n RPA c«n fiastaturía áe&e tener
32

angiearafia renal para descartar esta asociación » S case fue ecurride

en un» «e les riñenen in sita pesterier al transplaata renal y manifesta-

d» per heaaturia, per le q.ue la arteriagrafia renal antes A&X transíante

esta indicada en t«de recepter s|r. oefrect®»£a precia . S-e aseciaciSn de

diTerticuleais c«16nica es del 8 % en tratamiento cen hensadíalieis, con

un 83 % de cemplicacien c«n Aiv&rtiexilítía^ que puede l l e w a la

ciin» per 1« que esta cemplicaciSn debe ser considerada en «1
24

diferencial de deler atederairtal en pacientes con RPA „ En la literatura

se revertan 4 casas de aneurisma de la serta abdominal % 1 caas aeeciade

26
cen aneurisma cerebral y hepatitis fulminante j 1 cass con enfermedad de

27 28
Lindau y caí-cinema renal f y 2 cases ce& sinereme de Marfán «

COHPLICACIONES LOCALES.- Píelenefritis, quistes infectadas, absceso periiaffl

2*—
frftice, calcules renales, obstruccien del sistema colectar y homaturia

39

r En pacientes saje hemeidfaliáis el 33 ^ desarrellaren infección de

urinarias y el 62 % de éstas* desarreglaren absceso parinefrític© a pesar

de trataniente apropiade; el gammagratzia renal c*>n galie 67 ha mestrado ser

de utilidad al m*strar zana hipercaptante en el sitie del abscesev que ne



pude ser demostré**® con uregrafía excretara, ul£rasene$r&fla9 nefretem»

31grafía « inclusive c«n la arteriegrafía renal .

DIAGNOSTICO o- Se hace de primera instancia par las raanitestaciones ¿ni

cíales y el antecedente de histeria familiar positiva • En cuanto al

nóstico presintem&ticet se hicieran estudies a l*a hijea de i«a pacientes

con esta enfermedad a trav6o de ultrasenegrafia, nefrotemografía y/e ur«-

grafla excretara, encentrándose estudies anormales en el kl % y se conclu-

yo que la ultraaenesrafla por si sela, es el estudie suficiente para el es-

tuéle fwniliar 3 2" 3 3" 3 7. Befill censidera que la expleraciSn física y

la tire grafía «secreteres sen los n&s importantes nétedss explerateries para

llegar «X «üagti&stice * A Caridad en la valoración de áiversas métedes

dleflnestices, encoatrfi que la artarie§raf£a renal y la altrasenegrafía sen

"i 6
les verdaderamente especifico» { en la primera se «bservan arterias elen-

gaáas, imágenes lactinares y nafrograma c«n pebre cencentraci£ni y en la ««-

guxtds, hay aumento en el tanañe, c»nt»rae lise per® «bellsnade per rau.lti-

pXes cavidades redondeadas y ocupadas per l£quidev en ambos riñeses*

Vayne reporta 1 caso de RPA ain crecimiento ra«ti«loeice9 descubierto en

edad avanzadas con insuficiencia renal maderada y sin histeria familiar tie

la enfermedad • fteinke reporta el finico estudio en la literatura áe 2 ca-

ses de RPA que mediante pielografla retresrada a presién, destestrS las muí

tiples estructuras sjuísticas bilaterales, que, en un paciente en edad apro-

piada y si la apariencia de les quistes es liso, es pategnem£nics de ís en

ferraedadr .

TRATAHIEKTO o- Be Bene encentre que esta enfermedad es la tercera causa

más común de insuficiencia renal terminal, que lleva al transplante renal,

considera que esta primero debe ser tratada en ferma caanserVadera, que Xa

di&Üsis peritoneal es riesgeza per el potencial daño de las estructuras

abdominales alteradas per el crecimiento renal„ que la nefrectemfa teilate



ral electiva debe hacerse en caá» (Se iafscciési urinaria» heisaturiía recu-

rrente y severa, ¿«ler persistente © higertenaiSt* arterial deacantrelarfaf

alad* que el pica de incidencia da la IRC terminal Q S a l©s 5© años de

edad» después que el tratamiento c®$i&&rva$mr es inefiefts» deberá tratarse

,cen hentadifilisis y después en casas especiales cea tr(Hespíante* ya que en

centrt un 46 % de sobrevida al prinaer ©fte post-transpl ásate «

Bl transplante resal de. cad&var es un aseeléate método d« tr&tatniente, p«-

re dad» oue Pechan encontré una sobrevida del 5® % a l«s 5 artos «

recenienda cene mejor trataaiento l& hetsediáliais por sí sela, parsiu© auro

ra la «ebrevida al 85 % en el mise© períed® de observación 1 per 1« tant»

las indieacienes para el iroBaglaiít(S deben ser cuidad£sámente revisadas y

la hemvdi&lisis censidereáa cara© ágtiesa terapia»

En cuante si se tiene que hacer aefrecteraía previa al trattsplo»tet Valle-

nius encentro una sobrevida al priaer aña sin nefrect«wia previ» del 55 %

en esntrapesiele» al Registro de Trssnsplantes de 42 % y aunque es un ries*

90 la infección de vias urinarias e sintesaa atribuidles a les riS»aes iss

4a

•Ítuf no fueren m»leat«® en pacientes c«n transplante funcionante e

En cuanto a la hematuria recurrente y sovera, Sorrento y Harley conside-

ran la embolización cono le mas efectivs qua la nefrectomia, ya que na

ecurrio ninguna complicación en el total de 3 casos tratadas per ellos

44

Anar en experiencia de 18 pacientes tratados per lapse de 12 añes, rece'

nienda $ue el manejo de lea calcula» urinarios? debe hacera©, per retna-

Bi6n de l»s mismosf alivie de la obstruccifin causada par les quistes y cal-

culas, uso de antibióticos, cerreccien de alteración electrolítica y segui-

oiente pralongade con el fin de prevenirlos y asi evitar la infecciftn re-

nal4*.

"" O ••



MATERIAL Y METOBO

B« 9&O registros de pacientes vistas en Xa Consulta Esterna <£®J, Servicio

de Nefrelsgia éitl Hospital 20 de Noviembres ISSSTBj ea el per£»&® cesaron

did* de junio d« X977 a mará© de 1980,, 26 caaes e®rrespon«iÍereR al RPA.

LOS CRITERIOS DE SELECCIÓN FUERON LOS SIGUIEKTESt

1) MAYOR BE 15 AÑOS &B ESA».

3) UETERKINACieN BE LA FUNCIÓN RENAL.

3) DIAGNOSTICO ESTABLSCIBO HEDÍANTE ¡ UROQRAFIA EXCRETORA; GAMMAGRAKA RE

NAL} ARTERIOGRAFIA RENAL; ULTRASONGGRAFIA REHAL O ESTUDIO lUSTOPATOLO

a ico.

k) LLBNAR LOS REQUISITOS SEL TIPO III , BE LA CLASIFICACIÓN OS OSATHANGN

DB t
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C A U S A D E C O N S U L T A

DECIMA PRIMERA CAUSA

PORCENTAJE 2 . 0 4 %

JUNIO 1977 A MARZO 1980

- 8 •

PAíUU V{S



P 0 L 1 Q U X S T I C 0 D E L A D t? L T O

MASCULINO 14 53.8

FEMENINO 12 46.2

TOTAL 26 100.0 %

EDAD X 4 8 . 3 - 1 5 . 5 AÑOS

- 9

RAKGO 16 - 99 AÑOS



DISTRIBUClON^OBOSSAEiS*

10

ESTAfiO

DISTRITO FEDERAL 5

CMAPAS 3

OAXACA 3

MICHOACAN 2

TAMAUUPAS 2

QUBRETARO 2

NUEVO LEÓN 2

YUCATÁN 1



E X Á M E N E S D E L A B O R A T O R I O

DETERMINACIÓN

Hb

Ht

UREA

CREATININA

AC. ÚRICO

Na

K

Ph URINARIO

RANGO

6 - 17.2 11.83 - 3.10 g %

21 - 57 37.08 - 9.12 %

15.5 - 375 137.48 - 104.32mg %

1.1 - 21 7.62 - 6.62 mg %

1.6 - 25.5 10.75 = 6.33 mg %

122 - 147 137.43 - 6.67 mEq/dl

3.2 - 5.5

5 - 9

DENSIDAD URINARIA 1005 - 1020

ALBUMINURIA CUALITATIVA

HEM&TURIA CUALITATIVA

4.32 - 0.66 mEq/dl

6.13 - 1.35

1011 - 4.24

+ ( 20/24 )

+ { 18/24 )



CUADRO CLÍNICO INICIAL
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ESTUDIO DE GABINETE

NUMERO DE
PACIENTES

11
IIÉ

, #

• s í *

GRÁFICA 2



QUISTES EXTRARENALES

NUMERO DE
PACIENTES

GRÁFICA 3



SOBREVIDA DE DIAGNOSTICO
INSUFICIENCIA RENAL CRÓNICA

SOBREVIDA

ÍOO %

90% i

80%

70% t

60%

2 3 4 5 6 7 8 9 10

AÑOS

GRAFÍCA 4

i J Sí «,**)»



SOBREVIDA DE INSUFICIENCIA RENAL CRÓNICA

ioo% 4

80$

: 60% -(I

SOBREVIDA

o/ J20%

0
2 3 4

AÑOS

GRÁFICA 5



E V O L U C I Ó N F I N A L

DEJARON DE ASISTIR

FALLECIERON

EN TRATAMIENTO CONSERVADOR

EN HEMODIALISIS

EN DIÁLISIS PERITONEAL

TOTAL DE CASOS 26



D I S C U S I Ó N Y C O M E N T A R I O S

Efectivamente el riñ&n poliqutstico del adulto < RPA ) es ana entidad

hereditaria ya que en 9 de los 26 casos, tenían antecedente familiar

de enfermedad renal, y , en solo 5 se confirnft el RPA j es un proceso

lentamente progresivo ya que el tiempo que transcurrió & la presenta

ciSn do insuficiencia renal crónica ( IRC ) , en nuestros pacientes ,

fue de 10 años como promedio y 6 casos se presentaron por primera vez

con IRC*

Es una enfermedad bilateral ya que todos nuestros pacientes tuvieron

quistes en ambos ríñones»

Se confirmo que esta enfermedad cursa con quistes extrarrenales, con

raueha stayor frecuencia en hígado y ñas raramente en páncreas y bazo j

los cuales fueron asintoraáticos. Aunque se reporta en la literatura

una alta incidencia de aneurismas intracraneales y muerte en un 10 %

por hemorragia cerebral, ninguno de nuestros pacientes que murieron

fue de esta entidad; no podemos decir cuantos de nuestros pacientes

vivos presentan esta malformación vascular cerebral* ya que no se han

hecho estudios encaminados para detectarla» Tampoco encontrantes aso-

ciacifin con tumor renal* diverticulosis coIónica o aneurisma de la

aorta abdominal»

Esta condición fue descubierta en la quinta década de la vida, como

parte de una investigaci6n de hipertensión arterial sistémica, masa

abdominal palpable y dolor lumbar, menos frecuentemente hetaaturia, in-

fección de vias urinarias y litiasis renal; solo un caso se descubrió

en un paciente asintom&tico como parte de estudio rutinario para exa-

men medico.



Encontramos que la concentración urinaria fue de 1011 como promedio,

con ana desviación estandard de - 4.24 \ el Ph urinario con un prome-

dio de 6.13 con desviación estandard de - 1»35 % albuminuria cuanti-

ficada en foriaa cualitativa se encontró en 30/24 y hetoaturia en 18/24

El promedio de edad de muerte fue de 48 años y tenemos un caso que vi-

vió hasta los 99 años, que murió por cardiopatla ateroesclerosa con

bloqueo */V completo, que se complicó con insuficiencia renal y el es-

tudio histopatolÓgico reveló quistes renales bilaterales que durante

su vida fueron «sintomáticos»

Solo 2 enfermos no evolucionaron a IRC en el período de observación»

Los hallazgos que encontramos en la orografía excretora fueron los si-

guientes* nefroraegalia bilateral, irregularidad de sus contornos, de

sorientacion del eje de los célicas y alteración en la forma de los

mistaos,, La ultrasonografla reveló numerosas cavidades quísticas en

zaraienio del parenquiraa por múltiples masas avascnlares con rechaza

miento del trayecto vascular en la fase arterial, dando ©i aspecto tí»

pico de Srbol de invierno que s© describe en esta patologSa= El aspec-

to macroscópico fue de raefrostegalía bilateral con multiplss quistes

en ambos riñones y sin evidencia de malformaciones en vias urinarias,,

El aspecto Microscópico fufe ds una marcada dilatacifin tubular.

Consideramos que la urografla escretora que se efectuó en el 73 % de

los casos,, no debe excluirse en el estudio do estos enfermos y en la

actualidad la ultrasonografía í<aétodo diagnóstico no invasivo) que

se efectuó en soSo el 19 % podría disminuir el numero de arteriogra-

fSas renales; ya que «o as \zn método inocuo; aunque en nuestros enfer-



no hubo complicacifin a este estudio invasivo*

No encontramos preponderancia en cuanto a la distribución geográfica;

aunque el mayor numero de casos fue en el Distrito Federal ( 5 casos)

consideramos que es el sitio de mayor población en la República Me*i

cana»

Debido al rango de edad que observamos en la presentación del RPA

( 16-99 años )í consideramos que el transplante renal de primera ins-

tancia, no debe de practicarse con donador vivo relacionado y si,es

preferible el tranoplante de cadáver*

Sagfin AoC. CHESTER (41) hay mayor sobrevida con el tratamiento a ba-

se de he&odíálisis (85&) que con el transplante (50?£), en un periodo

do 5 añosi por lo que es preferible el tratamiento con hesnodiálisís.

Encontramos una sobrevida del 80 % a los 6 años transcurridos del diag

nóstico a la presentación de IRC, quedándose un 6?O6 % a plazo d« 10

años. La sobrevida ata pacientas eots IRC fue del 80 % a plazo de 3 añou

con declinación importante hasta 40,62 % a los 4 años; por lo tanto le

IRC juega na importante papel en ©1 pronfistico d« estos pacientes»

En la ©valucioss final ? pacientes dejaron de asistir, 5 fallecieron de

los cuales solo an caso murió de cardiopatía ateroesclerosa y el resto

por IRC terminal^ 7 están en tratamiento conservador, 4 en

sis y 3 en diálisis p«ritoneal*



FLUJOGHAHA DE ESTUDIO Y TRATAMIENTO DEL R.P.A.

Dada la imperiosa necesidad de contar con un flujograma de estadio y

tratamiento, se diseñé el siguiente, con el fin de facilitar la de

teccifin temprana y guia de tratamiento en la consulta externa»

Se inició con la recolección de datos mediante ana historia clini

ca completa, apoyar la sospecha diagnóstica con los estudios de labo

ratorio y gabinete que sean de mayor ayuda ( no olvidar el efectuar

erteriografia renal en caso de hematitria para descartar tumor renal

asociado y finalmente una guía para el tratamiento apropiado*

Al llegar al paciente a la consulta externa* tener presente el pre

(juntar antecedentes personales o familiares de RPA, así cono la sin

tomatologla temprana con la que ase manifiesta* como lo es la ni per

tensí&n arterial 8Í8Jtémicas nefromagalla y dolor lumbar; sí lo ante

rior es negativo, buscar otro tipo de patología renal} pero si es

positivo? el paso a seguir es solicitar B.HS, Q«S«, E»GoOB, isrogra

fía excretora con nefrotomografla y ultrasonografia« Si lo anterior

fue negativo, podemos descartar el diagnóstico y buscaremos otro ti

po de patologiaj pero ai se deesoatraron múltiples quistes reraalea

bilaterales, sin evidencia de nalformaciones de vias urinarias, se

determinará quienes tienen o no insuficiencia renal crónica., En el

paso siguiente? ©@ necesario el determinar cuales de los pacientes

tienen hematuri» indistintamente que tenga o no IHCe para ser soraa

tidos a arteriografía renal con el propósito de descartar tumor aso

ciado6 Los que tengan tumor asociado serán sosaetidos a nefrectostia

y si quedan con IRC terminal se incluirán al programa de
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sis transplante, asi como los que estén en IRC terminal y no tengan

esta asociación. Los que no tengan X8C, tanto los que no tengan he

staturia CO D O los que tengan heraaturie pero sin tumor asociado, se

mantendr&n en observación y prevención de infección de vías urina

rias, tos que tengan IRC, tanto los que no tengan hematuria cono

los que la tengan pero sin tumor asociado, se determinará si la IHC

es o n¿ terminali si no se terminal se dará tratamiento Médico con

servados- y si la evolución es desfavorables al igual que el que ten-

ga IRC terminal se incluirán en programa de diálisis peritoneal,mien-

tras se haga» los preparativos necesarios para incluirlos al progra-

ma d® hemodiálisis transplentes

Yt**H*VB*t**iuJ*V*t¡



DIAGRAMA DE DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DEL R.P.A.
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C O N C L U S I O N E S

1) EL RIÑON POLXQUISTICO DEL ADULTO, FUE LA XI CAUSA DE CONSULTA

NEFROLOGXCA.

2) NO HUBO PREPONDERANCIA EN CUAHTO A LA DISTRIBUCIÓN GEOGRÁFICA.

3) HO HUBO PREDILECCIÓN DE SEXO Y LA EDAD PROMEDIO AL MOMENTO DEL

DIAGNOSTICO FUE DE 48.5 * 15-5 •

4) LA HIPERTENSIÓN ARTERIAL SISTEMICA f MASA ABDOMINAL PALPABLE T

DOLOR LUMBAR » FUERON LOS DATOS CLÍNICOS MAS IMPORTANTES*

CON UHA CRBATININA PROMEDIO DE 7*63 nag % , HO HUBO ANEMIA 9 AL

TERACIOKES ELECTROLÍTICAS MI DE LA CONCENTRACIÓN URINARIA IM

PORTANTES.,

5) EN UN 50 % DE LOS CASOS, EL HÍGADO PRESENTO QUISTES,, SIN MOS

TRAR ALTERACIONES EN LAS PRUEBAS DE FUNCIÓN HEPÁTICA*
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