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INTRODUCCION

La enfermedad renal poliguistica autosomica dominante
{(ERPAD) es uno de los desordenes hereditarios mas comunes,
afecta en lo particular al rifién y al higado, aungue también
puede  haber otras anormalidades  gastromntestinales,
cardiovasculares y cerebrales. (% La enfermedad tiene como
caracteristica comun la presencia de cavidades rodeadas por

epitelio y que estan llenas de liquido.

La incidencia de la enfermedad segun Gabow es de uno
por cada 1000 individuos pero puede alcanzar cifras de uno por
cada 400 personas, ambaos sexos son afectados por igual.0? En
los Estados Unidos constituye la 3 ° causa de insuficiencia renal

que requiere terapia sustitutiva.

GENETICA

Desde 1957 Dalgaard identifico el patrén autosomico
dominante de la enfermedad En 1985 con las nuevas técnicas
de genetica se localizo el gen causante de esta enfermedad,
en el brazo corto del cromosoma 16 (APKD 1) este gen es el

responsable del 90% de los casos en poblaciones blancas. Este



descubrimiento, en teoria deberia conducir al aslamiento vy
clonacion del gen, sin embargo, hubo familias en las que no se
identifico alteraciones del cromosoma 16, o que implicaba que
habia un segundo gen afectado en la enfermedad, afos mas
tarde se identificd una mutacion en el brazo largo del
cromosoma 4 (APKD 2).072) Actualmente existe la sospecha de la

existencia de otra variante en el cromosoma 11, (4



PATOLOGIA Y PATOGENIA

El aspecto basico de la enfermedad es el desarroillo de
multiples quistes en ambos rifiones (3 0 mas guistes) se pueden
originar en cualquier lugar de la nefrona, se localizan tanto en la
corieza como en la méduia, son esféncos, de tamano variable,
pueden alcanzar varios centimetros de diametro, contienen en
su interior liguido de color pajizo pero a veces es hemorragico y

cuando se infectan purulento.

Los quistes estan cubiertos por epitelio, el cual difiere del

epitelio de las células tubulares normales -9

Existen factores asociados en la formacion y crecimiento

del quiste:

1.- Proliferacion celular exagerada:

Del epitelioc gue trae como consecuencia hiperplasia y la
formacion de adenomas en su interior. Con expresion
incrementada de los protooncogenes c-myc, c-fos, c-jun, c-Ha-

ras.@



2.- Secrecion celular autdnoma:

La secrecion de liguido es indispensable para la formacion
y crecimiento del quiste la que inicialmente proviene del filtrado
glomeruiar pero cuando las relaciones anatomicas y funcionales
se pierden, esta funcion la realiza el propio epiteho, esto es
mediado por el AMP ciclico que ademas favorece la
proliferacion celular. (9 La localizacion de la bomba de Na-K-
ATPasa en la porcion apical favorece el transporte de Na y agua

hacia el interior del quiste (110

3.- Matriz extracelular alterada.

Existen alteraciones en las relaciones normales celula -
celula y célula - matriz extracelular como consecuencia de una
produccion anormal de poliguistina 1 %, existe diferenciacion
celular alterada favoreciendo una respuesta exagerada por
parte de las células quisticas al factor del crecimiento
epidérmico y disminucion de la respuesta inhibitona del factor de

crecimiento tumoral B, (113



4.- Apoptoss, esclerosis y angiogenesis. Los quistes que énvadén
el tejido sano se ha considerado que estimula la liberacion de
citocinas proinflamatorias [L-1, [L-2, IL-6, TNF alfa y otros factores
fiorogeneéticos producidos por macréfagos y monocitos gue
mducen apoptosis y esclerosis con la consiguiente perdida de la
funcion renal (13). Recientemente Eisa B y col. demostraron que
la angiogeénesis juega un papel importante en el crecimiento de
los quistes, al aumentar |la permeabilidad de los vasos origina la
formacion de aneurismas que favorecen el paso del fluido al

interior del quiste y el sangrado, @59

La participacion de las bacterias ha sido implicada como
causante de la enfermedad renal poliguistica. Recientemente J.
Thomas y col. estudiaron la onna y adermas liquido de quistes de
rinon e higado; en estos liquidos se investigo la presencia de
endotoxinas y nanobacterias. Se encontraron ipopolisacandos y
sus metabolitos en mas del 75% de los liquidos estudiados, la
nanobactena se culivé en 11 de 13 muestras y fue encontrada
en 8 por microscopla electronica; otros antigenos encontrados
fueron lipopolisacaridos de E. col, Bacteroides y Chiamydia, sin
embargo, el papel de estas bactenas y sus antigenos aun no es

claro en la génesis de la enfermedad. @



MANIFESTACIONES CLINICAS

La enfermedad puede ocurrir en cualquier momento de la
vida, inclusive desde la vida intrauterina @ pero se manifiesta
clinicamente en la edad adulta a partir de la tercera década de
la vida. Los rifones van aumentando de tamafo

progresivamente. ©

RENALES: son consecuencia de las alteraciones estructurales
y funcionales del rindn, existe una disminucion de la capacidad
de la concentracion renal, aumento de la produccion de renina
secundaria a la squemia renal [o gue trae como consecuencia
la aparicion de hipertension arterial y hay aumento en la
produccion  de  eritropoyetina  consecuentemente  del

hematocrito. 0.4)

Las manifestaciones renales y su porcentaje se mencionan a

continuacion. (0.2

1.- hipertension artenal 50a 75%
2.- dolor lumbar 60%
3.- hematuria 50%
4.- infeccion urnaria 50%



5.- insuficiencia renal 45%

6 - proteinuria 30% (generalmente es menor de
1gr. en 24 horas)

7.- masa abdominal palpable  21%

8.~ litiasis renal 20%

La hipertension artenal tiene una alta incidencia en la
ERPAD, el agrandamiento del quiste trae como consecuencia
isguemia renal con aumento de los niveles plasmaticos de renina
y la activacion subsecuente del sistema renina - angiotensina -

aldosterona. @

El dolor lumbar agudo puede deberse a infeccion,

obstruccion o hemorragia y el dolor cronico a compresion.

La hematuria micro o macroscopica puede ser el sintoma
de presentacion hasta en un 35% los casos, los factores de riesgo
para que se presente la hematuna son la hipertension y el
crecimiento renal, pero un alto porcentaje (62%) tiene factores
precipitantes como el trauma y el gjercicio intenso. La hematuria
macroscopica se presenta en un 50% de ios casos, indica ruptura

del quiste en el sistema colector, Infeccion o infarto renal. O



La infeccion urinaria es frecuente y puede manifestarse
como cistitis, pielonefritis o infeccion de los qustes, esta ultima
generalmente se asocia a hemocultivos positivos y debe de
tratarse con antibioticos liposolubles gque penetren en el quiste

como trimetroprim - sulfmetoxazol, cloranfenicol o ciprofloxacino.
m

La insuficiencia renal es la manifestacion mas seria y la de
mas trascendencia que complica a la ERPAD pero
afortunadamente no es la mas frecuente, es responsable del 10%
de los casos de IRCT. En los enfermos que requieren dialisis es la
tercera causa de enfermedad renal terminal solo después de la
D.M y la HAS &1 se presenta generalmente alrededor de los 60

anos, a esta edad el 50 % de los enfermos requieren de diatisis, (V

Existen otros factores asociados con la progresion de la
enfermedad renal terminal como son: el genotipo (APKD 1); el
género, en hombres progresa mas rapidamente que en mujeres;
la raza, en negros progresa mas rapidamente gque en blancos.
Otros factores asociados son fa mpertension arterial, pacientes
jovenes, rinones grandes, la hematuna macro o microscopica, las
infecciones recurrentes sobre todo en hombres, las mujeres con

quistes en el higado y la proteinuria. ®



La protemnuria generalmente no alcanza rango nefrético y
cuando esto ocurre casl siempre hay superposicion de
enfermedades ¢glomerulares como glomerulonefritis focal vy

segmentaria y la glomerulonefritis de cambios minimos, (-8

La litiasis renal ocurre como consecuencia de alteraciones
estructurales y metabolcas incluyendo compresion de ios
tibulos, estasis unnaria, disminucion de la excrecion unnaria de
citrato, pH uwrinario bajo; los caiculos generaimente son de

oxalato de calcio y acido drico.

EXTRARENALES: la enfermedad es clinicamente detectable
en el higado en un 57%, la frecuencia de quistes hepaticos se
incrementa con la edad, solo el 10% de los enfermos con edad
entre 20 y 29 anos la presentan , mientras que a la edad de los 60
anos hasta un 75% se ven afectados, esta complicacion es
influenciada por las hormonas esteroides femeninas de tal
manera que la enfermedad masiva en el higado cast es
exclusiva de la mujer; generalmente no hay compromiso de la
funcion hepatica, pero pueden presentarse dolor e infeccion, en
algunas series se han reportado muertes por carcinoma hepatico
en un 10% de los pacientes que han sido sometidos a

nemodiaisis



Las anormalidades de las valvulas cardiacas se presentan
hasta en un 26%, la afeccidon mas comunmente encontrada es el
prolapso de la valvula mitral, los sintomas relacionados con esta
alteracion son ias palpiiaciones y dolor de pecho en reposo &, a
valvula aodrtica puede estar afectada y legar a requerir

tratamiento quirdrgico.

Los aneurismas saculares cerebrales (aneunsmas de Berry)
tienen una prevalencia que varia de 0 a 41% con un promedio
reportado en algunos estudios del 5 a 10%, la complicacion
extrarenal mas grave es la ruptura de aneurisma cerebral, estos
pacientes pueden presentar grados variables de deéficit

neurologico o muerte por hemorragia subaracnoidea

El pancreas es afectado en un 10%, otros organos
afectados son el bazo, los testiculos y en la mujer los ovarios

aungue la prevalencia no se conoce con exactitud.

La principal complicacion extrarenal no quistica son los
diverticulos del colon con una frecuencia del 82% en pacientes
que tienen la enfermedad y que han sido sometidos a dialsis,
comparados con un 32% de frecuencia en los pacientes

sometidos a dialisis por otras causas, quienes tienen enfermedad

10



renal poliquistica dominante y diverticulos en colon tienen mas
complicaciones serias como perforacion colonica, comparados

con otros pacientes sin la enfermedad. (1

11



CRITERIOS DIAGNOSTICOS

Se consideran criterios para el diagnostico del ERPAD los

siguientes.

1.- Histona famikar de ERRAD

2.- Inicio temprano de [os sintomas por lo reqular después de la

segunda decada de la vida

3.- Presencia de 3 o mas quistes renales bilaterales detectados

por imagenes radiologicas
4.- Manifestaciones extrarenales de la enfermedad como quistes
hepaticos, pancreaticos, aneurismas cerebrales, alteractones

cardiovasculares y digestivas

5- Funcion renal conservada en las etapas inciales de la

enfermedad y deterioro progresivo después de los 50 anos.

12



METODOS DIAGNOSTICOS

Los meétodos tradicionalmente  utilizados para el

diagnostico son en orden de frecuencia:

1.- El ultrasormido es el metodo de eleccion por ser de bajo
costo, no utiliza radiaciones, ni medio de contraste y que esta

disponible en la mayoria de los centros hospitalarios.

2- la tomografia computarizada tene una sensibilidad
figeramente supenor al ultrasonido, es util en casos dudosos o
para detectar complicaciones como hemorragia o infeccion de

los quistes.

3.- La resonancia magnética nuclear esta justificada en
individuos con antecedentes familiares de la enfermedad o en
aguellos en guienes ya se ha diagnosticado y que presentan

cefalea u otras alteraciones neurologicas como apoplejia

4 - La urografia excretora cuando hay sospecha de obstruccion

por litiasis y no existen contraindicaciones para el procedimiento.

13



5.- E diagnostico se puede hacer desde la vida intrauterina
estudiando DNA obtenido por amniocentesis pero no predice el

curso clinco de la enfermedad

6 - El diagnostico mediante el estudio del ADN es util para
pacientes con estudios radiologicos negativos que tienen
antecedentes familares de la enfermedad y que son
potencialmente donantes. El consejo y asesoramiento genetico
es importante ya que el 50% de los hijos de los padres afectados

1endran la enfermedad.

14



TRATAMIENTO
La terapla va encaminada principalmente a disminuir la
intensidad de las manifestaciones clinlcas y de las
complicaciones de la enfermedad, sobre todo evitar que la
enfermedad progrese a la complicacion mas trascendente la

IRCT.

£l tratamiento del dolor se hace con analgésicos
convencionales o mediante reduccion del tamano del quiste por
aspiracién y la aplicacion de etanol o polidodecanol en ia
cavidad para esclerosarla. La hematuna macroscopica se
autolimita y solo requiere aporte hidrico adecuado para evitar
obstruccion urinaria por coagulos. Las infecciones urinarias y del
quiste se tratan con antibioticos liposolubles como trimetropima y
sulfametoxazol, cloranfenicol y ciprofloxacino, si no hay respuesta
y el paciente presenta cuadro séplico esta indicada el

tratamiento quirdrgico excisional o nefrectomia.

El tratamiento de la hipertension arterial es de especial
importancia ya que es un factor para el desarrollo de IRCT, los
farmacos empleados en base a la fislopatologla de la

enfermedad son los inhibidores de la enzima convertidora de

15



angiotensina (IECA), también son atles los calcio antagonistas.
Otras medidas recomendadas son la dieta baja en sodio y

proteinas (0.7 a 1 gr/kg/dia). 0¥

En caso de IRCT estan mdicadas la dialisis peritoneal,
hemodialisis y el transplante renal ! 24 Recientemente William E
y col. trataron a modelos munnos con ERPAD con un inhibidor
farmacologico del receptor de trosina kinasa conocido como
EKI-785, obteniendo una reduccion de la formacion vy
crecimiento del quiste, mejoria de la funcion renal; pero no se ha

aprobado en seres humanos ©

Los avances en la genetica y en la fisiopatologia han
mostrado que pueden ser utiles agentes antimutagenos,
antioxidantes como la vitamina D, retinoides, acido citrico, citrato
de potasio, antagonista del AMP ciclico, agentes
antinflamatorios como inhibidores de la fosfolipasa vy
ciclooxigenasa (COX-2), inhibidores de NO y agentes que actian
en la red microtubular renal como los taxanes, colchicina y
vinblastina; estos agentes retrasan la formacion y el crecimiento
del quiste en animales de experimentacion, la aplicacion en

seres humanos no ha sido aprobada, (11213

16



PRONOSTICO

Antes de la aparicion de la insuficiencia renal terminal la
calidad de vida de los pacientes con ERPAD es buena, el 50% de
los pacientes alrededor de l0s 60 anos progresan a IRCT @, por o
gue es de especial importancta el control de los factores que
favorecen esta progresion como lo son la HAS., las infecciones
recurrentes ©# La supervivencia de los pacientes con didlisis es
similar a los que se dializan por otras causas, aungue el volumen
de los rinones puede limitar el uso de dialisis peritoneal, en este
caso esta indicada la exéresis de los quistes o la nefrectomia; el
transplante renal tiene resultados similares a la poblacién no
diabetica.

17



OBIJETIVOS

Conocer la frecuencia y las caracteristicas clinicas, de
laboratorio y gabinete, asi como la progresion a insuficiencia
renal terminal de la enfermedad renal poliquistica autosomica
dominante desde el momento del diagnostico en pacientes del
Hospital General Dr. Miguel Silva entre el periodo comprendido
de enero de 1998 y marzo del 2002.

DISENO

Estudio retrospectivo, descriptivo y longitudinal.

18



MATERIAL Y METODOS

Se revisaron los expedientes de los pacientes con
diagnostico de ERPAD en el pernodo comprendido entre enero
de 1998 y marzo del 2002, se analizaron las siguientes vanables
clinicas: la edad, sexo, historia familiar de ERPAD, sintoma inicial,
hipertension arterial sistémica, dolor, masa abdominal, hematuria,
litiasis, inicio y evolucion de la insuficiencia renal, uso de dialisis,
hemodialsis o transplante renal, asi como la presencia de
manifestaciones extrarrenales de la enfermedad como quistes
hepaticos,  pancreaticos, alteraciones  cardiovasculares,

cerebrales y defunciones.

Los siguientes parametros de laboratorio también fueron
analzados: hematuria microscopica, proteinuria, densidad
urinaria, leucocituna, bacteriuria, urea, creatinina, hemoglobina,
hematocrito, acido unco, sodio, potasio, caicio De gabinete,

comprobacion con ultrasonido abdominal y/ o tomografia

19



DEFINICIONES

ERPAD: en nuestro estudto los criterios diagnosticos fueron la
presencia de 3 o mas quisies renales bilaterales diagnosticados
con un método de imagen: ultrasonido, tomografia axial
computarizada, presencia de quistes en otros organos; inicio de

los sinrtomas en la tercera década de la vida.

Hipertension arteriai sistémica: presion arterial diastolica
igual o > de 90 mm de Hg, presion arterial sistolica igual o > de

140 mm de Hg.

insuficiencia renal cronica terminal: pérdida total de la
funcion renal  con manifestaciones de uremia, anemia, acidosis
metabdlica y necesidad de tratamiento sustitutivo.

Hematuria macroscopica: hematuna visible.

Hematuria microscopica: presencia de 5 © mas hematies

por campo en el examen general de orna.

Anemia. hemoglobina menor de 13 g/100 ml en hombres y

menor de 12 g/100 mi en la mujer.

20



Infeccion de vias unnanas: presencia en el examen general
de onna de nitritos, pH elevado, 10 o mas leucocitos por campo

0 bacteriuria.

Proteinuria: presencia de proteinas en el examen general

de orina o mas de 300 mg en orina de 24 hrs.

Hipocalcemia: calcio sérico menor de 8.5 mg/100mi.

Hiperuricemia: acido urico mayor de 7 mg/100 ml en el

hombre y mayor de 6 mg/100 mi en la mujer.

Uremia con cifras de urea mayores de 35 mg/dl y creatinina

mayor de 1.5 mg/dl.

21



RESULTADOS

De enero de 1998 a marzo del 2002 se diagnosticaron 35
pacientes con ERPAD, solo se encontraron 27 expedientes para
su revision. 13 hombres (48.1%) y 14 mujeres (51.8 %) (fig.1). el
rango de edad para todos los pacienies fue de 34 a 87 afos con
un promedio de 56.0+12.9 (desviacion estandar) ahos; el rango
de edad para los hombres fue de 38 a 87 afos con un promedio
de 61.5£12.7 anos; el rango de edad para las mujeres fue de 34 a

73 anos con un promedio de 50.9 £11.3 afos (p= 0.0308). (fig. 2)

Solo 10 pacientes (37.03 %) tenian antecedente familar de
la enfermedad, el padre estaba afectado en 2 casos; padre y
hermanos en 1; madre en 1 caso; madre y hermanos 1; abuelos 1;

hermanos solamente en 4 casos.

18 pacientes (66 6%) son originanos del estado de
Michoacan, en 6 (22.2%) no se documentd el origen; 2 pacientes

eran de otro estado y 1 de otro pais.

En siete pacientes (25.9%) el diagnostico se realizo en medio
privado, es decir ingresaron con conocimiento de su

enfermedad; en 20 pacientes (74.04%) e! diagndstico se realizo

22



en nuestro Hospital. £l método diagnostico mas utilizado fue el
ultrasonido en 25 pacientes (92.5%); en 1 uitrasonido y tomografia

axial computarizada y en 1 paciente solamente tomografia.

La edad al diagnostico para todos los pacientes tuvo un
rango de 31 a 87 anos con un promedio de 53.6 + 14.1 anos; para
fos hombres el rango fue de 35 a 87 afios con un promedio de
58.7 = 14.9 anos; para las mujeres el rango fue de 31 a 73 anos

con un promedio de 48.8 +12.0 afios (p= 0.068). (fig. 3).

El sintoma inicial mas frecuente fue la hipertension en 20
(74.45 %) (11 hombres y 9 mujeres), (ig. 4). 7 (25.9%) no eran
hipertensos; en 8 pacientes la hipertension fue la dnica
manifestacion inictal y en 12 se acompand de otras

manifestaciones clinicas. Otras manifestaciones fueron las

siguentes:

1.- Dolor 3 casos
2.- Masa abdominal 3 casos
3. Masa abdominal + dolor 2 casos

4.- Dolor + hematurnia macroscopica 1 caso
5.- Hematuna macroscopica 1 caso

6 - Cefalea + convulsiones 1 caso

23



7 - Poliuna 1 caso

La presion arterial sistolica tuvo un rango para todos los
pacientes de 90 a 200 mm de Hg con un promedio de 1411 =
27.6 mm de Hg; para los hombres el rango fue de 90 a 200 mm de
Hg con un promedio de 139 2 x 33.7 mm de Hg, para la mujeres el
rango fue de 120 a 180 mm de Hg con un promedio de 142.8 =
21.6 mm de Hg. (p = 0.740). La presion arterial diastolica para
todos los pacientes tuvo un rango de 50 a 120 mm de Hg con un
promedio de 83.8 + 18.0 mm de Hg,; para los hombres el rango fue
de 50 a 120 mm de Hg con un promedio de 79.2 + 201 mm de
Hg; para las mujeres fue de 60 a 120 mm de Hg con un promedio
de 878+ 15.2mmdeHg (p=0220). (fig. 5).

El tiempo de evolucion de la hipertension se documentd en
18 pacientes (66 6 %), 2 no precisaron el tiempo de evolucion El
rango del tiempo de evolucion de la hipertension fue para todos
los pacientes de 0 a 14 anos con un promedio de 4 3 + 5 T anos;
para los hombres el rango fue de 0 a 12 afos con un promedio
de 4.1 + 4.6 ahos; para ias mujeres el rango fue de 0 a 14 anos
con un promedio de 4.5 x 5.7 anos. (p = 0.887). (fig. 6).

El tratamiento de la hipertension fue en 3 pacientes con

inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina (IECA), en
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7 con calcioantagonistas, en 4 solo diurético (furosemide) y en 6

una combinacion de estos farmacos

Los pacientes que no tuvieron como manifestacion inicial la

hipertension, las manifestaciones miciales fueron los siguientes:

1.-Dolor 2 casos
2 -Uremia 1 caso
3.-Anemia 1 caso
4 -Uremia + hematuna macroscopica 1 caso
5 -Dolor + hematuna macroscopica 1 caso
6 -Dolor + tumor abdominal 1 caso

El porcentaje global de las manifestaciones clinicas iniciales

fueron las siguientes. (fig. 4).

1.-HAS. 20 74 04%
2 - Dolor 9 33.3%
3.- Tumor abdominal 6 22.2%
4.- Hematuria macroscopica 4 14.8%
5 - Cefalea + convuisiones 1 3.7%
6.- Uremia 1 3.7%
7.- Anemia 1 3.7%
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La enfermedad progresdo a msuficiencia renal en 18
pacientes (66.6%) (11 hombres y 7 mujeres) (p=0.016); en 16
pacientes (59.2%),10 hombres y 6 mujeres (p=0016) la
insuficiencia renal fue terminal en fase sustitutiva.(fig. 7) Dos
pacientes tenian dano renal con creatinina > de 2 mg/dl pero
no requirieron tratamiento sustitutivo; de los 16 pacientes en
quienes la enfermedad evoluciont a msuficiencia renal cronica
terminal, 14 ingresaron a nuestro Hospital en esta fase y 2 durante
su seguimiento. Al corte del estudio 9 pacientes (33 3%) tienen

urea y creatinna normales.

El rango de urea inicial para ambos sexos fue de 18 a 422
mg/di con un promedio de 150 1 + 129 2 mg/dl, para los hombres
el rango fue de 33 a 422 mg/d! con un promedio de 219.6 £ 133.0
mg/dl, para las mujeres el rango fue de 18 a 311 mg/dl con un
promedio de 856 + 88.0 mg/dl (p =0.0046).(fig.8). El rango de
urea final para ambos sexos fue de 23 a 388 mg/dl con un
promedio de 143.7 + 124 Tmg/dl; para los hombres el rango fue
de 33 a 381Tmg/di con un promedio de 183.5 1 125.2 mg/d!; para
las mujeres el rango fue de 23 a 388 mg/dl con un promedio de
100.0 £ 112.4 mg/dl. (p = 0 0961)
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El rango de creatinina inicial para ambos sexos fue de 0.8 a
29.7 mg/dl con un promedio de 8.9 = 8.6 mg/dl; para los hombres
el rango fue de 22 a 297 con un promedio de 11.6 + 9.6 mg/di,
para las mujeres el rango fue de 08 a 18.3 mg/dl con un
promedio de 6.3 + 6.8. (p =0.1188). EL rango de creatinina final
para ambos sexos fue de 0.8 a 40.0 mg/dl con un promedio de
9.4 + 9.5 mg/dl, para los hombres el rango fue 1.7 a 40 mg/dl con
un promedio de 12.4 +11.0 mg/dl; para las mujeres el rango fue
de 08 a 180 mg/dl con un promedio de 6.3 = 6.8 mg/dl.
(p = 0.1).{ffig 9). La depuracion de creatinina se realizé6 en 6
pacientes (22.2%) 4 tenian menos de 15 ml /min y 2 valores

mayores de 50 ml/min.
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FACTORES ASOCIADOS A ENFERMEDAD RENAL TERMINAL

De los 16 pacientes con enfermedad renal terminal, 13
(81.2%) eran mayores de 50 anos; 12 pacientes (75%) (8 hombres y
4 mujeres) son hipertensos, la hematuria se presentd en 17
pacientes (68.7%) (6 hombres y 5 mujeres), 2 hombres y 2 mujeres
tuvieron hematuria macroscopica, 10 pacientes (62.5%) del sexo
masculino; 8 pacientes (50%) (6 hombres y 2 mujeres) tuvieron
infeccion de vias urinarias; 8 pacientes (50 %) (6 hombres y 3
mujeres) presentaron proteinuria en el examen general de orina,
en la recoleccion de orna en 24 hrs, en 3 de los hombres fue
mayor de 1 g en 24 hrs., 1 alcanzé rango nefrético, en 1 no se hizo
determinacion; de las 3 mujeres solo una tuvo protemuria mayor
de 1 g, en una no se encontraron y en una no se hizo
determinacion de proteinas en orina de 24 hrs; 8 pacientes (50%)
(5 hombres y 3 mujeres} presentaron hiperuricerma; 6 pacientes
(37.2%) (3 hombres y 3 mujeres) tienen quistes hepaticos. (fig.10).
El tratamiento establecido fue el catéter rigido en 6 pacientes
(37.5%); el catéter de Tenckhoff en 6 (37.5%) Un paciente con
catéter de Tenckhoff fue llevado a hemodiglisis por infecciones
frecuentes y abdomen congelado. En 4 pacientes (14.8%) no se
establecic ningun tipo de tratamiento por motivos

SOCioeconNomICos
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OTRAS MANIFESTACIONES RENALES

La anemia se presentd en 17 pacientes (70.3%)
(12 hombres y 7 mujeres), en todos fue anemia normocitica
normocrémica. El rango de hemoglobina para ambos sexos fue
de 5.5 a 15.9 g/100 ml con un promedio de 10.5 £3.17 g/100mk; el
rango para los hombres fue de 55 a 14.7 g./100ml con un
promedio de 9.1 + 2.2; el rango para las mujeres fue de 5.7 a 15.9
g/100ml con un promedio de 118 =+ 33 ¢/100mi
(p =0.0244).(fig.11). Solo un paciente presentd poiiglobulia
(mujer). El rango de hematocrito para ambos sexos fue de 16.4 a
51.4 % con un promedio de 30.9 + 9.2 %; el rango para hombres
fue de 16 4 a 40 % con un promedio de 26.6 + 6.0 %; el rango para
mujeres fue de 19 a 51.4 % con un promedio de 349 £10.0 %.
(p=0.0164).(fig 11)

La hematuria microscopica se presento en 17 pacientes
(62 9%) (9 mujeres y 8 hombres), en 4 de estos (2 hombres y 2

mujeres) la hematuria fue macroscopica.

La infeccion de vias urnarias se presentd en 15 pacientes
(55.5%) (8 hombres y 7 mujeres)(p =0 398), se realizo urocultivo en
10 pacientes, solo en 3 se aislo el germen causal E.coli,

Streptococcus s.p y Staphylococcus s.p sensibles a quinolonas,
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trimetropim + sulfametoxazol y cefalosporinas respectivamente.
Los antibioticos mas usados fueron la timetropima +
sulfameloxazol en 6 (39.9%), gumnolonas en 6 ( 39.9%), en 3

pacientes otros antibioticos

La hipocalcemia se presemtd en 13 pacientes (48.1%)
(7 hombres y 6 mujeres) el rango para ambos sexos de 5.7 a 107
mg/100 ml con un promedio de 8.2 x 1.4 mg/100mi; el rango
para los hombres fue de 6.2 a 10.3 mg/100 mi con un promedio
de 80 x 1.3 mg/100ml; el rango para {as mujeres fue de 5.7 a 10.7
con un promedio de 8.5 £ 1.4 mg/100mi (p=0.3865) (fig 12). La
proteinuria se enconhtré en el examen general de orina en 9
pacientes (333%) (6 hombres y 3 mujeres)(p = 0.034); solo se
investigo proteinuria de 24 hrs en 10 pacientes; de los 6 hombres
en guienes se encontraron proteinas en el examen general de
ornna, en 3 fue mayor de 1 g. en la determihacion de 24 hrs, en 2
alcanzo rango nefrético (>de 3 g. En 24 hrs) y en 1 no se hizo
determinacion; de las 3 mujeres en una fue mayor de 1 g., en
otra no se encontraron proteinas en la orina de 24 hrs y en otra no
se hizo determinacion. Finalmente una mujer en guien no se
encontraron proteinas en el examen general de la orina, se le
hizo determinacion en 24 hrs. y no se encontraron. El rango de

protelnas en orina de 24 horas fue para ambos sexos de 0 a2 9.6 g.
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con un promedio de 2.3 « 3.4 g; el rango para hombres fue de 1 3
a 9.6 g. con un promedio de 4.3 + 3.9 g; el rango para las mujeres
fuede 0 a 15g con un promedio de 030 + 067 g
(p = 0.053). (fig. 13).
1

La Itiasis renal  se  presentd en 4 pacientes (14.8%)
(2 hombres y 2 mujeres). La hiperuricemia se encontro en 11
pacientes (40.7%) (7 hombres y 4 mujeres), en 5 hombres y 3
mujeres se acompano de enfermedad renal terminal; 2 hormbres
y 1 mujer tuvieron hiperuricemia aislada El rango de acido unco
para ambos sexos fue de 2.6 a 13.8 mg/dl con un promedio de
8.1 + 3.2 mg/dl; el rango para los hombres fue de 6 8 a 13.8 con
un promedio de 10.1 + 2.5 mg/dl; el rango para las mujeres fue
de 26 a 11.3 con un promedio de 6.1+2.6 (p=0.0083).

La hipostenuria no se encontréd en nuestros pacientes,
aungue en 4 pacientes la densidad fue de 1005 el rango de
densidad urinaria fue para ambos sexos de 1010 a 1020 con un
promedio 1013.2 = 4.0; el rango para los hombres fue de 1010 a
1020 con un promedio de 1012.3 + 3.8; el rango para las mujeres
fue de 1010 a 1020 con un promedio de 1014.1 + 4.1 (p = 0 2473).
El rango del P.H urinario fue para ambos sexos de 5 a 7 con un

promedio de 5.9 + 0.8; el rango para los hombres fue de 5 a 7 con
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un promedio de 6 0 + 0.7; el rango para las mujeres fue de 5 a

7 con un promedio de 5.8 +0.9 (p = 05011).

El rango de sodio inicial para ambos sexos fue de 114 a 150
mEg/l con un promedio de 136.3 = 7.9 mEqg/l; el rango para los
hombres fue de 114 a 144 mEg/l con un promedio de 134.3 + 9.4
mEg/l; el rango para las mujeres fue de 128.6 a 150 mEg/i con un
promedio de 138.4 + 5.8 mEg/i. (p = 0.233 ). El rango de sodio final
fue para ambos sexos de 114 a 145.5 mEq/I con un promedio de
136.2 + 6 8 mEg/l , el rango para los hombres fue de 114 a 144
mEg/l con un promedio de 135.1 + 80 mEg/l; el rango para las
mujeres fue de 128 a 145 mEqg/I con un promedio de 137 3 + 5.6
mEg/l.(p = 0.456). El rango de potasio inicial fue para ambos sexos
de 3.3 a 7.8 mEg/t con un promedio de 4.9 = 1.1 mEg/l; el rango
para los hombres fue de 3.3 a 7.8 mEg/l con un promedio de 5.3 +
1.2 mEg/l; el rango para las mujeres fue de 3.7 a 6 7 mEg/l con un
promedio de 4.5 = 0.8 mEg/L(p = 0.074) El rango de potasio final
para ambos sexos fue de3 5 a 6.7 mEg/l con un promedioc de 4.5
+ 0 7 mEg/l; el rango para los hombres fue de 3.5 a 5.8 mEqg/l con
un promedio de 4.5 + 0.7 mEg/l; el rango para las mujeres fue de
3.7a 6.7 mkg/t con un promedio de 4.5 = 08 mEg/l mEg/l
{p =0.951) Elrango de cloro inicial fue para ambos sexos de 107 a

133 mEg/l con un promedio de 103.5 + 26.0 mEg/l, el rango para
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los hombres fue de 86 a 133 mEqg/l con un promedio de 110.2 +
13.3 mEqg/l; el rango para las mujeres fue de 107 a 116 con un
promedio de 96.1 + 34.9 mEg/l (p =0.278) El rango de cloro final
fue para ambos sexos de 86 a 122 mEg/l con un promedio de
108.9 = 8.5 mEq/l; el rango para los hombres fue de 86 a 122 mta/|
con un promedio de 110 + 10 6 mEg/l; el rango para las mujeres
fue de 100 a 116 mEg/l con un promedio de 107.5 = 5.2
mEg/i.(p=0.560).
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MANIFESTACIONES EXTRARENALES

De los 27 pacientes, 10 (407% ) ( 3 hombres y 7 mujeres )
p =(0.059} presentaron manifestaciones extrarenales, los 10
pacientes tuvieron quistes hepaticos, uno de ellos ademas tuvo
quistes en bazo, otro quistes en pancreas, uno diverticulos en
colon y otro aneurisma cerebral no roto (3.75%) documentado
por resonancia magnetica.(fig. 14). 13 pacientes(48.1%)
(9 hombres y 4 mujeres)(p =0.002) presentaron enfermedades
asociadas las mas frecuentes en los hombres fueron la
enfermedad obstructiva cronica y la hipertrofia prostética, en las
mujeres no hubo una prevalencia importante aungue una muer
presentd persistencia del conducto arterioso y otra hemorragia

cerebral hipertensiva.
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DISCUSION

En nuestro estudio la enfermedad renal poliquistica afecta a
ambos sexos por igual como lo reportado en la fiteratura mundial
y en un estudio similar realizado en Mexico, en el instituto
Nacional de la Nutricion Salvador Zubiran en1994-1996. El
antecedente famihar de la enfermedad fue menor en nuestros
pacientes, solo el 37.0%, muy similar a lo encontrado en los
pacientes del INNSZ que fue del 36% comparado con lo
reportado en la hteratura mundial hasta del 60% La edad
promedio de nuestros pacientes al momento del ingreso fue de
56 anos para todos los pacientes, aqui hubo una diferencia entre
la edad promedio de los hombres que fue de 61.5 afos con la de
las mujeres que fue de 50.9 afos pero esta diferencia no fue
significativa. La edad promedio al diagnostico fue para nuestros
pacientes de 53.6 anos, aqui también hubo una diferencia entre
la edad promedio al diagnostico de los hombres que fue de 58.7
anos con la de las mujeres que fue de 48.8 anos pero esta

diferencia tampoco fue significativa.

El diagnostico se realzd mas tardiamente en nuestros
pacientes comparado con lo reportado en el estudio del INNSZ

que fue entre la segunda y tercera década de la vida, esto
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podria explicarse por varios motivos que van. 1) desde que la
expresion clinica de la enfermedad es en etapas mas avanzadas
de la vida en nuestros pacientes, 2) gue acuden con menos
frecuencia a consulta a nuestro Hospital sobre todo los hombres
o 3) a la baja sospecha clinica de la enfermedad. Sin embargo,
cabe mencionar que en la Hospital se realizo el 70 04% de los
diagnosticos y que se hizo en el primer ingresoc en la mayoria de

los pacientes.

La hipertension arterial sistémica fue la manifestacion inicial
mas frecuente el 74.4% mas alto que lo reportado en el INNSZ que
fue del 52.2% pero similar a lo reportado en la literatura mundial
que va del 50 al 75%. En 2 pacientes se requineron 4
antihipertensivos para el control, pero la mayoria requirid 1 o 2

farmacos.

En el 60% de los casos en nuestro estudio la hipertension se
acompansd de otras manifestaciones, las mas frecuentes fueron
el dolor en el 33.3% comparado con el 60% reportado en la
lteratura, en Nutncion el dolor también ocup¢ el segundo lugar

pero con un frecuencia del 41%.
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La tercera manifestacion en frecuencia en nuestro estudio
fue el tumor abdominal como lo reportado en la literatura
mundial y con una frecuencia similar del 222% y 21%
respectivamente. La hematuria macroscopica tuvo  un
porcentaje en nuestros pacientes del 14.8%, menor comparado
con la literatura mundial que es hasta del 50%, en el INNSZ se
reportd una frecuencia del 32%. La infeccion de vias urinarias
tuvo una frecuencia del 55.5% similar al 50% de lo encontrado en
la literatura mundial, en el INNSZ se reporié una frecuencia del
26%. lLa litiasis renal tuvo una frecuencia del 14.8% menor a lo
reportado en la fiteratura mundial del 20% y en el INNSZ del 20.4%
La protemnuria en el examen general de la orina twvo un
frecuencia del 33% similar a lo reportado en la literatura mundial
del 30%, cabe sefalar que nosotros hicimos pocas
determinaciones de proteinas en la orina de 24 hrs y que en los
hombres el promedio de proteinas en 24 hrs fue mayor que en las
mujeres pero no fue significativo.

La evolucion a enfermedad renal terminal en fase sustitutiva
tuvo una  alta incidencia en nuestros pacentes el 59.2%,
comparado con el 45% que marca la literatura y solo un 12.5%
reportado en el INNSZ. Nosotros encontramos los mismos factores
de riesgo para la progresion a IRCT como la edad, el sexo, la raza

(el unico paciente de raza nhegra progresd en forma agresiva a
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enfermedad renal terminal), la hipertension arterial, la hematuria
miIcro © macroscopica, la IVU y la proteinuria, ademas el 50% de
nuestros pacientes que progresaron a IRCT tuvieron hiperuricemia

asoctada

Nosotros utiizamos la dialisis aguda con catéter rigido con
igual frecuencia que el catéter Tenckhoff basicamente por dos
motivos: el socioecondmico, la gravedad y la necesidad de
tratamiento urgente de los pacientes, en un porcentaje muy bajo

utilzamos hemodialisis y nunca trasplante renal,

Las manifestaciones extrarenales tuvieron una frecuencia
del 407% comparado con el 57% que reporta la literatura
mundial, la mas frecuente fue la presencia de quistes en el
higado sobre todo mujeres; los aneurismas cerebrales tuvieron
una frecuencia de 3.7% similar a lo encontrado en la literatura

mundial.
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10.-

CONCLUSIONES

El diagnostitco de ERPAD en nuestro Hospital se realizo
principalmente en la sexta década de la vida

Solo un porcentaje bajo de enfermos 37% tienen
antecedente famikar de la enfermedad.

En nuestro Hospital se diagnosticaron el mayor porcentaje
de enfermos 74% y el método mas utilizado fue el
ultrasonido 92.5%.

Los sintomas predomimantes fueron la hipertension arterial,
el dolor y el tumor abdominal.

El control de la hipertension se realizd en un alto
porcentaje el 70% con un solo antinipertensivo.

Como dato relevante en nuestros pacientes no se
documento hipostenuria.

El dato de laboratorio mas frecuentemente encontrado
fue la anemia normociiica normocromica en el 70.3% de
los pacientes.

Un alto porcentaje 59.2% de nuestros pacientes
progresaron a enfermedad renal terminal en fase
sustitutiva.

El cateter rigido contnta siendo un recurso util para
nuestros pacientes debido a la gravedad con la que
ingresan.

La principal manifestacion extrarenal fueron los guistes
hepaticos en un 40.7%
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