
CIR. URUG. V. 57, N º 1: 52-56 enero/febrero 1987 

Se presenta un caso de poliquistosis hepato-esple
no-renal, entidad congénita de muy baja frecuencia, en 
una mujer añosa, con un cargado pasado biliar, con una 
complicación aguda de uo de sus quistes que simuló 
una afección de la vía biliar accesoria forzando una la• 
parotomía por error diagnóstico. Se hacen c_onsidera
ciones etiopatogénicas, anátomo-patológicas, clíni
cas, diagnósticas y terapéuticas sobre esta afección. 

PALABRAS CLAVE (KEY WORDS, MOTS CLÉS) MEDLARS: 
Kidney cystic. 

SUMMARY: Hepato-Splenic-Renal Polycys
tosis. 

Study of a case of hepato-splenic-renal polycystosis, 
a congenital condltion of very low occurrence, found in 
an old woman with a dense record of renal problems. 
She had a serious complication in one of her cysts ap• 
pearing like an accesory biliary tract affection that led 
to a laparotomy due to error in the diagnosis. Etiopa• 
thogenic, anatomo-pathological, clinical, diagnostic 
and therapeutlc considerations on this affection are 
provided. 

RÉSUMÉ: Polykystose hépato-spléno-rénale. 
On présent un cas de polykystose hépato-spléno-ré• 

nale, entité congénitale de tres basse incidence, chez 
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une femme agée, avec des antécédents biliaires char
gés. La complication aigüe d'un des kystes a simulé 
une affection de la voie biliaire accessoire qui a amené 
á pratiquer une laparotomie par erreur diagnostique. 
On fait des considérations étiopathogéniques, anato
mopathologiques, cliniques, diagnostiques et !héra
peutiques sur cette affection. 

INTRODUCCION 
La poliquistosis hepática es una entidad que 

hasta el avance de las técnicas imagenológicas, 
en los dos últimos decenios, era prácticamente 
de exclusivo diagnóstico quirúrgico, sea como 
hallazgo casual, sea por sintomatología debida a 
la misma, sin diagnóstico preoperatorio exacto. Y 
en estas situaciones, plantea entonces proble
mas terapéuticos que van desde conductas abs
tencionistas hasta variadas conductas activas. 
Pero sus problemas diagnósticos, en el momento 
actual tienden a desaparecer en cualquier si
tuación de urgencia. Las posibilidades aportadas 
por la ultrasonografía y la tomografía computada, 
permiten hacer diagnóstico nosológico, así como 
de su extensión y jerarquía, y al propio tiempo 
descartar la posibilidad de otras lesiones, pre
suntamente involucradas como responsables del 
cuadro agudo. Sin embargo, la no disponibilidad 
usual de estos procedimientos en muchos servi
cios de emergencia, puede conducir a malin
terpretar cuadros y a imponer tratamientos 
quirúrgicos prescindibles. 



POLIQUISTOSIS HEPATO-ESPLENO-RENAL 

El objeto de la presente comunicación es 
mostrar un caso de poliquistosis masiva hepato
espleno-renal, que por complicación mecánica 
de uno de sus quistes y la presencia de una tumo
ración quística subhepática, simuló un cuadro 
agudo de hipocondrio derecho de sanción quirúr
gica. 

CASO CLINICO 
M.F.R. Mujer. 62 años, R.B. H.P. HC Nº 045.666. 9/Xl/84. 
Se trata de una paciente de sexo femenino, multioperada 

(apendicectomia a los 17 años, hace 14 años operada con 
diagnóstico de litiasis biliar en el Hospital Maciel realizándose 
colecistostomia de urgencia, hace 13 años intervenida por li
tiasis renal realizándose extracción de los mismos mediante 
pielotomla izquierda), multípara, quien desde hace unos 3 me
ses presenta una dispepsia intrincada, con dolor de HCD luego 
de la ingesta de excitobiliares, a lo que asocia ardor epigástri
co con pirosis ocasionales y pituitas matinales, sin ritmo ni pe
riodicidad claros, la cual consulta en Emerge�cia del Hospital 
Pasteur por cuadro agudo de abdomen iniciado 18 horas antes 
del ingreso, caracterizado por dolor de HCD, de carácter có_lico, 
aparecido tras ingesta de excitobiliares, de moderada a gran in
tensidad, con irradiaciones posteriores y a hombro derecho, 
asociado a repercusión digestiva alta con estado nauseoso 
persistente, pero sin vómitos. No relata elementos de síndro
me toxiinfeccioso. No coluria. 

Al examen inicial se comprueba una enferma lúcida, sub
febril (TA: 37 º C), que impresiona como adelgazada. Tolera el 
decúbito. Eupneica. Se queja de dolor en HCD y hombro de• 
recho. Discreta palidez cutáneo-mucosa. No ictericia. BF: Fal
tan piezas dentarias; resto en mal estado. PP: Clínicamente 
normal. CV: Pulso regular de 84 p.m. P.A. 130/80 mm Hg. Tonos 
bien golpeados. Abdomen: Simétrico. Se moviliza poco con la 
respiración. Cicatriz transversa de HCD y de Me Burney conti
_nentes. Defensa de HCD, donde se palpa un hígado a dos trave
ses de dedo del reborde. Por debajo del mismo, se palpa clara
mente una tumoración distendida. El resto del examen abdomi
nal no muestra nada anormal. FL: Cicatriz de lumbotomia iz· 
quierda continente. Indoloras. Orinas claras y limpias. TR: Es
fínter normotónico. Douglas indoloro. Materias de color normal 
al guante. 

Se intenta tratamiento médico, con supresión de la via oral. 
hidratación parenteral, antiespasmódicos y hielo. Pasadas 10 
horas, el cuadro persiste incambiado, por lo cual con diagnósti• 
co de colecistopatia obstructiva aguda se inteviene de urgen
cia. 

OPERACION: Anestesia general. Se explora mediante una in• 
cisión transversa de HCD, penetrando a través de la cicatriz 
previa. La exploración muestra importantes adherencias colo• 
epiploicas, que se liberan. Colección serosa subhepática y del 
espacio interhepatofrénico, discreta. Vesícula fláccida. alarga
da, de paredes finas, sin cálculos palpables en su interior. con 
abundantes adherencias. Vía biliar principal de calibre normal. 
no palpándose cálculos en la misma. Poliquistosis hepática 
masiva, con un gran quiste simple del lóbulo derecho, que ocu
pa más de 1/3 del mismo en volumen y cientos de quistes me
dianos y pequeños de ambos lóbulos. Paravesicular externa 
existe una gran tumoración quistica que se origina en el riñón 
homolateral y que corresponde a la tumefacción palpable en el 
preoperatorio (Fig. 1). Riñones poliquistic.is. con mayor de· 
sarrollo de los mismos a derecha. El bazo. que es de tamaño 
normal, presenta múltiples quistes simples pequeños. El 
páncreas es de tamaño y consistencia normal. no palpándose 
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quistes en el mismo. Se realiza toma biópsica del borde hepáti
co, donde existen varios quistes pequeños. Control de hemos
tasis. Se interpreta el cuadro como correspondiente a la efrac
ción parietal de uno de los quistes hepáticos. Cierre de la pared 
por planos con Vicril. 

En el postoperatorio, la evolución del punto de vista abdomi
nal fue normal. Como documento y para pesquizar otras le
siones se realizó una tomografía computada (Figs. 2 y 3) y una 
urografia de excreción. La TAC confirmó la extensión lesional. 
L' urografía mostró una muy débi I concentración de contraste, 
impidiendo visualizar otros aspectos morfológicos. El estudio 
de la función renal demostró una insuficiencia renal de grado 
moderado, con aumento de los tenores humorales de urea y 
creatinina. 

ANA . PATOL.: Macroscópicamente, poliquistosis hepática, 
probablemente de origen congénito. La histología en los cortes 
examinados muestra parénquima hepático de morfología nor
mal, en cuyo seno existen varias formaciones quisticas, de di· 
ferente tamaño, constituidas por un revestimiento epitelial 
aplanado, rodeado por una delgada banda de tejido conjuntivo 
que se continúa insensiblemente con los lobulillos hepáticos. 
No se observan estructuras angiomatosas ni elementos de tipo 
hanartomatoso. 

Fi� 1. Hallazgo operatorio Q G H: quiste gigante hepático: V: 
veslcula biliar: QGR: quiste gigante renal. 

COMENTARIO 
Las poliquistosis multiviscerales son una afec

ción de origen congénito de muy baja incidencia, 
aunque no constituyen una rareza extrema. De 
ellas, la enfermedad poliquística hepática es la 
de mayor frecuencia y puede presentarse como 
entidad aislada, aunque los hallazgos de autop
sia demuestran que un 50% de los casos se aso
cian a riñones poliquísticos, 15% con aneuris
mas cerebrales, 10% con quistes pancreáticos y 
5% con quistes esplénicos151 . La enfermedad 
quística del hígado puede asociarse también a 
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colangitis crónica, tumores intraquísticos, atre
sia de los conductos biliares, hipertensión portal 
y raramente a ictericia de carácter obstructivo17 

10. 12· 19· 261_ Las formas ma,ivas hepáticas son
mucho menos frecuentes que los quistes aisla
dos, únicos o múltiples, en pequeño número.

Fig. 2. TAC. que muestra la poliquistosis hepato-espleno-re
nal. 

Fig. 3. TAC. que muestra la poliquistosis hepato-espleno-re
nal. 



POLIOUISTOSIS HEPATO-ESPLENO-RENAL 

La etiopatogenia de esta entidad es poco clara 
y discutida1261. Se acepta sin reparos el carácter 
congénito de la misma, por gen autosómico, que 
puede ser recesivo o dominante. Se han postula
do 3 ipos diferentes de teorías clásicas: a) reten
cional, b) neoplásica, c) disembrioplásica. De 
ellas es·a última es la aceptada. Moschcowitz1181 

en con ró con uctos bi I iares aberrantes en todas 
las variedades de quistes congéni os. Así pos
tuló que es os aparecían durante el des�rrollo 
e briológico y los quistes se desarrollaron pos-
eriormente sobre ellos, sea por hiperplasia infla

matoria sea por obstrucción. con acumulación 
progresiva de líquido. Meyenburg encontró una 
es ructura canalicular pa ológica en estos híga
dos y basándose en el desarrollo bipolar del sis
tema canalicular biliar, sugirió que un desarrollo 
anormal produciría una cantidad excesiva de con
ductos intralobulares, algunos de los cuales no 
comunicarían con el sistema ductal lobar. El fra" 

caso de éstos para involucionar y la subsecuente 
acumulación de fluidos conducen a la formación 
quística. 

La anatomía patológica muestra que estos 
quistes son de revestimiento epitelial, sea de tipo 
epidermoideo (excepcional) o biliar. La descrip
ción histológica típica es la que se ve en este ca
so, debiendo remarcarse que nunca existe un pla
no de clivaje adecuado entre la pared quística y el 
parénquima del órgano. El volumen que alcanzan 
los quistes puede ser muy variable, desde muy 
pequeños hasta gigantescos. La tensión del 
líquido nunca es muy elevada, lo que es carac
terístico de la afección. La superficie interna es 
usualmente lisa y regular, siendo uniloculares. 
Pueden aparecer ocasionalmente como seudo
mul iloculares por trabeculización ocasionada 
por la presencia de riendas vásculo-biliares, de 
elementos que han resistido al crecimiento 
quístico . El contenido es éril es de composi
ción varia le. Se sostiene que no existe comuni
cación quisto-biliar, sin embargo, Perreaul20l, afir
ma lo contrario y esta comunicación se eviden
ciaría toda vez que disminuya en forma marcada y 
persistente la presión del quiste. 

La afección predomina en mujeres con una re
lación de 4:1 y el 78% de las observaciones se 
presentaron en pacientes mayores de 40 años. 

La mayor parte de los casos son asintomáticos 
del punto de vista hepato-esplénico y en general 
en las formas del adulto, la sintomatología de
pende del polo renal de la afección: insuficiencia 
renal crónica de tardía instalación y evolución 
muy lenta (como en el presente caso). 

Las formas hepáticas si tienen síntomas 
pueden ser variadosl3, 5, 6 , 11· 13· 16, 17• 22l y se produ-
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cen por 2 mecanismos: a) por complicaciones de 
los quistes; b) por síntomas dependientes del 
compromiso mecánico de vísceras vecinas. Las 
complicaciones se pueden ver hasta en el 10% 
de los casos y se trata de: 1) Torsión de quistes o 
conglomerados quísticos pediculadosl19l; 2) He
morragia intraquística (2%); 3) Ruptura quística 
(4%)" que puede ser espontánea o traumátical21l; 
4) Infección quística (1 %). Clínicamente dos ele
mentos �on los que predominanl11, 13, 17l: dolor
(46%) y tumor (35%).

El diagnóstico preoperatorio de esta entidad 
hasta el advenimiento de la ecografía y la to'. 
mografía123l era muy difícil125l. En nuestro medio, 
asimismo, permiten descartar una patología 
quística, si muy frecuente, que es la hidatidosis. 
En casos dudosos, que son los menos, la inmu
noelectroforesis negativa puede ser concluyente. 
En la presente situación al no poder contar con 
ellos en la urgencia, el cuadro por sus carac
terísticas fue confundido con otra entidad. 

En este caso no se actuó sobre ningún quiste, 
actitud terapéutica que se justifica ampliamente 
por la imposibilidad real de resecar en totalidad 
el proceso y por la benignidad del mismo a nivel 
hepático. Se han propuesto, pese a ello, numero
sos procedimientos técnicos para resolver algu
nas situaciones y fundamentalmente 2 de ellas: 
la presencia de un quiste gigante predominante o 
la colonización quística masiva de un lóbulo he
pático. Jonesl13l utilizó la aspiración del conteni
do seguida de la inyección de esclerosantes, con 
un porcentaje de recidivas de más del 90%. El 
drenaje externo (quistostomía) es un procedi
miento riesgoso, así como la marsupialización; 
sus resultados no justifican su empleo, salvo en 
casos de infección quística. La derivación interna 
mediante quisto-yeyunostomía en Y de Roux o 
quisto-gastrostomía, puede dar buenos resulta
dos en algún caso de quiste predominante com
plicado. El tratamiento mediante destechado del 
quiste podría dar buenos resultadosl15l. Lin115l ha 
propuesto destechar al más voluminoso y luego 
fenestrar a través de este todos los quistes próxi
mos. Este procedimiento es riesgoso y la recidiva 
de los quistes satélites es muy frecuentel26l. La 
hepatectomía, típica o atípica, podría tener algu
na indicación, limitada. 

Las citas nacionales sobre el tema o vincula
das al mismo son escasas 11, 2, 4, 9. 14, 19\_ 

El pronóstico de la afección depende de la poi i
quistosis renal que usualmente lleva en períodos 
prolongados a la insuficiencia renal.124l 
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