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Se presenta un caso de poliquistosis hepato-esple-
no-renal, entidad congénita de muy baja frecuencia, en
una mujer aflosa, con un cargado pasado biliar, con una
complicacion aguda de umb de sus quistes que simulo
una afeccion de la via biliar accesoria forzando una la-
parotomia por error diagndstico. Se hacen considera-
ciones etiopatogénicas, anatomo-patoldgicas, clini-
cas, diagnodsticas y terapéuticas sobre esta afeccion.

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

SUMMARY: Hepato-Splenic-Renal Polycys-
tosis.

Study of a case of hepato-splenic-renal polycystosis,
a congenital condition 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 therapeutic considerations on this affection are
provided.

RESUME: Polykystose hépato-spléno-rénale.
On présent un cas de polykystose hépato-spléno-ré-
nale, entité congénitale de trés basse incidence, chez
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une femme agée, avec des antécédents hiliaires char-
gés. La complication aigiie d’un des kystes a simulé
une affection de la voie biliaire accessoire qui a amené
a pratiquer une laparotomie par erreur diagnostique.
On fait des considérations étiopathogéniques, anato-
mopathologiques, cliniques, diagnostiques et théra-
peutiques sur cette affection.

INTRODUCCION

La poliquistosis hepatica es una entidad que
hasta el avance de las técnicas imagenoldégicas,
en los dos ultimos decenios, era practicamente
de exclusivo diagndstico quirargico, sea como
hallazgo casual, sea por sintomatologia debida a
lamisma, sin diagnodstico preoperatorio exacto. Y
en estas situaciones, plantea entonces proble-
mas terapéuticos que van desde conductas abs-
tencionistas hasta variadas conductas activas.
Pero sus problemas diagndsticos, en el momento
actual tienden a desaparecer en cualquier si-
tuacién de urgencia. Las posibilidades aportadas
por la ultrasonografia y la tomografia computada,
permiten hacer diagndstico nosoldgico, asi como
de su extensidon y jerarquia, y al propio tiempo
descartar la posibilidad de otras lesiones, pre-
suntamente involucradas como responsables del
cuadro agudo. Sin embargo, fa no disponibilidad
usual de estos procedimientos en muchos servi-
cios de emergencia, puede conducir a malin-
terpretar cuadros y a imponer tratamientos
quirurgicos prescindibles.



POLIQUISTOSIS HEPATO-ESPLENO-RENAL

El objeto de la presente comunicacion es
mostrar un caso de poliquistosis masiva hepato-
espleno-reral, que por complicacién mecanica
de unode sus quistes y lapresenciade una tumo-
racion quistica subhepéatica, simuld un cuadro
agudo de hipocondrio derecho de sancién quirur-
gica.

CASO CLINICO

M.F.R. Mujer. 62 afos, R.B. H.P. HC N° 045.666. 9/X1/84.

Se trata de una paciente de sexo femenino, multioperada
(apendicectomia a los 17 anos, hace 14 ainos operada con
diagnoéstico de litiasis biliar en el Hospital Maciel realizandose
colecistostomia de urgencia, hace 13 afos intervenida por li-
tiasis renal realizdndose extraccién de los mismos mediante
pielotomfa izquierda), multipara, 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 epigastri-
co con pirosis ocasionales y pituitas matinales, sin ritmo ni pe-
riodicidad claros, ta cual consulta en Emergencia del Hospital
Pasteur por cuadro agudo de abdomen iniciado 18 horas antes
del ingreso, caracterizado por dolor de HCD, de caracter célico,
aparecido tras ingesta de excitobiliares, de moderada a gran in-
tensidad, con irradiaciones posteriores y a hombro derecho,
asociado a repercusion digestiva alta con estado nauseoso
persistente, pero sin vomitos No relata elementos de sindro-
me toxiinfeccioso. No coluria.

Al examen inicial se comprueba una enferma lucida, sub-
febril (TA: 37°C), que impresiona como adelgazada. Tolera el
decubito. Eupneica. Se queja de dolor en HCD y hombro de-
recho. Discreta palidez cutaneo-mucosa. No ictericia. BF: Fal-
tan piezas dentarias; resto en mal estado. PP: Clinicamente
normal. CV: Pulso regular de 84 p.m. P.A. 130/80 mmHg. Tonos
bien golpeados. Abdomen: Simétrico. Se moviliza poco con la
respiracién. Cicatriz transversa de HCD y de Mc Burney conti-
nentes. Defensade HCD, donde se palpa un higado a dos trave-
ses de dedo del reborde. Por debajo del mismo, se palpa clara-
mente una tumoracién distendida. El resto det examen abdomi-
nal no muestra nada anormat. FL: Cicatriz de lumbotomia iz-
quierda continente. Indoloras. Orinas claras y limpias. TR: Es-
finter normotonico. Douglas indoloro. Materias de color normal
al guante.

Se intenta tratamiento médico, con supresion de ia via oral.
hidratacién parenteral, antiespasmodicos y hielo. Pasadas 10
horas, el cuadro persiste incambiado. por lo cual con diagnosti-
co de colecistopatia obstructiva aguda se interviene de urgen-
cia.

OPERACION: Anestesia general. Se explora mediante unain-
cisién transversa de HCD, penetrando a través de la cicatriz
previa. La exploraciéon muestra importantes adherencias colo-
epiploicas, que se liberan. Coleccién serosa subhepatica y del
espacio interhepatofrénico. discreta. Vesicula flaccida. alarga-
da, de paredes finas, sin calculos palpables en su interior. con
abundantes adherencias. Via biliar principal de calibre normai.
no palpandose calculos en la misma. Poliquistosis hepatica
masiva, con un gran quiste simple del I6bulo derecho, que ocu-
pa mas de 1/3 del mismo en volumen y cientos de quistes me-
dianos y pequeios de ambos lIébulos. Paravesicular externa
existe una gran tumoracién quistica que se origina en el rifdn
homolateral y que corresponde a la tumefaccion palpable en ef
preoperatorio (Fig. 1). Rifones poliquisticos. con mayor de-
sarrollo de los mismos a derecha. El bazo, que es de tamano
normal, presenta multiples quistes simples pequefos. E!
pancreas es de tamafo y consistencia normal. no palpandose

quistes en el mismo. Se realiza toma biépsica del borde hepati-
co, donde existen varios quistes pequefnos. Control de hemos-
tasis. Se interpreta el cuadro como correspondiente a la efrac-
cion parietal de uno de los quistes hepaticos. Cierre de la pared
por planos con Vicril

En el postoperatorio, la evolucion del punto de vista abdomi-
nal fue normal. Como documento y para pesquizar otras le-
siones se realizo una tomografia computada (Figs. 2 y 3) y una
urografia de excrecion. La TAC confirmo la extensién lesional.
La urografia mostro una muy debil concentracion de contraste,
impidiendo visualizar otros aspectos morfolégicos. El estudio
de la funcion renal demostré una insuficiencia renal de grado
moderado, con aumento de los tenores humorales de urea y
creatinina.

ANAT. PATOL..: Macroscopicamente, poliquistosis hepatica,
probablemente de origen congénito. La histologia en los cortes
examinados muestra parénquima hepatico de morfologia nor-
mal, en cuyo seno existen varias formaciones quisticas, de di-
ferente tamano, constituidas por un revestirniento epitelial
aplanado, rodeado por una delgada banda de tejido conjuntivo
que se continda insensiblemente con los lobulillos hepaticos.
No se observan estructuras angiomatosas ni elementos de tipo
hamartomatoso.

Fin 1. Hallazgo operatorio Q G H: quiste gigante hepatico: V:
veslcula biliar: QGR: quiste gigante renal.

COMENTARIO

Las poliquistosis multiviscerales son una afec-
cion de origen congénito de muy baja incidencia,
aunque no constituyen una rareza extrema. De
ellas, la enfermedad poliquistica hepatica 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 rifones poliquisticos, 15% con aneuris-
mas cerebrales, 10% con quistes pancreaticosy
5% con quistes esplénicos®. La enfermedad
quistica del higado puede asociarse también a
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colangitis cronica, tumores intraquisticos, atre- 0 12 19. 28 | as formas masivas hepéaticas son
sia de los conductos biliares, hipertensién portai  mucho menos frecuentes que los quistes aisla-
y raramente a ictericia de caracter obstructivo? dos, Unicos o muitiples, en pequafio numero.

Fig. 2. T.A.C. que muestra la poliquistosis hepato-espleno-re-
nal.

Fig. 3. T.A.C. que muestra la poliquistosis hepato-espleno-re-
nal.
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La etiopatogenia de esta entidad es poco ciara
y discutida’®®. Se acepta sin reparos el caracter
congénito de la misma, por gen autosémico, que
puede ser recesivo o dominante. Se han postula-
do 3 tipos diferentes de teorias clasicas: a) reten-
cional, b) neoplasica, ci disembrioplasica. De
ellas esta ultima es la aceptada. Moschcowitz/1®
enconiré conductos biliares aberrantes en todas
las variedades de quistes congénitos. Asi pos-
tuld que estos aparecian durante el desarrollo
embriolégico y los quistes se desarrollaron pos-
teriormente sobre ellos, sea por hiperplasiainfla-
matoria sea por obstruccion. con acumulacién
progresiva de liguido. Meyenburg encontré una
esfructura canalicular patoldgica en estos higa-
dos y basandose en el desarrollo bipolar del sis-
tema canalicular biliar, sugirié que un desarrollo
anormal produciria una cantidad excesiva de con-
ductos intralobulares, algunos de los cuales no

comunicarian con el sistemaductal lobar. El fra®

caso de éstos parainvolucionary la subsecuente
acumulacion de fluidos conducen a la formacién
quistica.

La anatomia patolégica muestra que estos
guistes son de revestimiento epitelial, seade tipo
epidermoideo (excepcional) o biliar. La descrip-
cion histoldgica tipica es la que se ve en este ca-
so, debiendo remarcarse que nunca existe un pla-
no de clivaje adecuado entre la pared quisticay el
parénquimadel érgano. El volumen que alcanzan
los quistes puede ser muy variable, desde muy
pequeios hasta gigantescos. La tensién del
liguido nunca es muy elevada, lo que es carac-
teristico de la afeccion. La superficie interna es
usualmente lisa y regular, siendo uniloculares.
Pueden aparecer ocasionalmente como seudo-
multiloculares por trabeculizacion ocasionada
por la presencia de riendas vasculo-biliares, de
elementos que han resistido al crecimiento
quistico®. El contenido estéril es de composi-
cioén varialile. Se sostiene que no existe comuni-
cacién quisto-biliar, sin embargo, Perreau®9, afir-
ma lo contrario y esta comunicacion se eviden-
ciaria todavez que disminuya en forma marcaday
persistente la presion del quiste.

La afeccion predomina en mujeres con una re-
lacion de 4:1 y el 78% de las observaciones se
presentaron en pacientes mayores de 40 afos.

La mayor parte de los casos son asintomaticos
del punto de vista hepato-esplénico y en general
en las formas del adulto, la sintomatologia de-
pende del polo renal de la afeccion: insuficiencia
renal crénica de tardia instalacién y evolucion
muy lenta (como en el presente caso).

Las formas hepaticas si tienen sintomas
pueden ser variados(® 5 8 11.13.16,17. 22) y s produ-
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cen por 2 mecanismos: a) por complicaciones de
los quistes; b) por sintomas dependientes del
compromiso mecanico de visceras vecinas. Las
complicaciones se pueden ver hasta en el 10%
de los casos y se tratade: 1) Torsion de quistes o
conglomerados quisticos pediculados!®; 2) He-
morragia intraquistica (2%); 3) Ruptura quistica
(4%) que puede ser espontanea o traumatica@,
4) Infeccion quistica (1%). Clinicamente dos ele-
mentos son los que predominan{' 3. 1. dolor
(46%) y tumor (35%).

El diagnéstico preoperatorio de esta entidad,
hasta el advenimiento de la ecografia y la to-
mografia@d era muy dificil@. En nuestro medio,
asimismo, permiten descartar una patologia
quistica, si muy frecuente, que es la hidatidosis.
En casos dudosos, que son los menos, la inmu-
noelectroforesis negativa puede ser concluyente.
En la presente situacion al no poder contar con
ellos en la urgencia, el cuadro por sus carac-
teristicas fue confundido con otra entidad.

En este caso no se actud sobre ningun 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
hepatico. Se han propuesto, pese a ello, numero-
sos procedimientcs técnicos para resolver algu-
nas situaciones y fundamentalmente 2 de ellas:
la presenciade un quiste gigante predominante o
la colonizacién quistica masiva de un l6bulo he-
patico. Jones!? utilizd la aspiracién del conteni-
do seguida de lainyeccion de esclerosantes, con
un porcentaje de recidivas de mas del 90%. El
drenaje externo (quistostomia) es un procedi-
miento riesgoso, asi como la marsupializacion;
sus resultados no justifican su empleo, salvo en
casos deinfeccion quistica. Laderivacioninterna
mediante quisto-yeyunostomia en Y de Roux o
quisto-gastrostomia, puede dar buenos resulta-
dos en algin caso de quiste predominante com-
plicado. El tratamiento mediante destechado del
quiste podria dar buenos resultados('. Lin(" ha
propuesto destechar al mas voluminoso y luego
fenestrar a través de este todos los quistes proxi-
mos. Este procedimiento es riesgosoy larecidiva
de los quistes satélites es muy frecuente®®. La
hepatectomia, tipica o atipica, podria tener algu-
na indicacion, limitada.

Las citas nacionales sobre el tema o vincula-
das al mismo son escasas!! 2 4 9.14.19),

El prondsticode laafeccion depende de la poli-
quistosis renal que usualmente lleva en periodos
prolongados a la insuficiencia renal.(24
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