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Poliquistosis hepatica

A propoésito de dos nuevas observaciones

Dres. Federico Schneeberger, Daniel Lépez, Alfredo
Abelleira, Daniel Parada y Carlos Gémez Fossati.

Se presentan dos casos de poliquistosis hepatica,
uno de ellos sinntomatico a quistes gigantes; el otro
asociado a poliquistosis renal. A propoésito de ellos se
hace una revision de la patoiogia destacandose el valor
de la ecografia para el diagnéstico preoperatorio y
senalandose la preferencia por el procedimiento de la
fenestracion para el tratamiento de los quistes.
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SUMMARY: Polycystic disease of the liver.

Two cases of policystic disease of the liver are pre-
sented. The symptomatic one was a large cyst tipe, the
other one was associated to a policystic renal disease.
In view of these cases a review of the pathology was
done. The value of ultrasound for preoperatory diagno-
sis is pointed out. The fenestration procedure in the
treatment of the cyst is the procedure of choice accor-
ding to the author’s opinion.

RESUME: Palykystose hepatique.

On présente deux cas de polykystose hépatique: un
asymptomatique, a kyste géant; I’autre, associé a une
polykystose rénale.
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A propos de ces deux cas, on fait une révision de la
pathologie en soulignant la valeur de I’écographie dans
el diagnostic préopératoire, ainsi que leur préférence
pour le procédé de la fénestration pour le traitement
des kystes.

La poliquistosis hepatica es una enfermedad
de origen congénito con quistes de numero y ta-
mano variables que también se presentan fre-
cuentemente en otros parénquimas. Descrita por
Bristowe en 1856® se caracteriza por su poca fre-
cuencia. En 1958 Feldman encontré soélo 7 casos
en 1319 autopsias (0.53%) y recientemente Sanfi-
lipo reportd 48 casos de quistes no parasitarios
en 88.000 necropsias (0.05%)% 8. En nuestro me-
dio diversos autores se han referido a los quistes
no parasitarios de higado™ 2 pero son Torterolo®
y Croci® quienes analizan especificamente la po-
liquistosis hepatica. Actualmente la ecografia
permite conocer mejor esta enfermedad y diag-
nosticarla en el preoperatorio, como sucedié en
las dos observacionews que presentamos. En
ambas se realizd la fenestracion de Lin, que es el
procedimiento quirargico de mayor aceptacién
universal.

CASUISTICA

CASO N° 71R.C.A. N° Reg. H.C. 536061. Mujer de 46 afos,
procedente de Rosario. Colecistectomizada hace 7 afios. Con-
sulta por dolor gravativo en hipocondrio derecho, de dos meses
de evolucion, sin otra sintomatologla.
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Examen: gran hepatomegalia, con borde inferior palpable a
nivel de la cresta illaca. Radiografia de torax (Fig. 1) eievacion
marcada del hemidiafragma derecho. Radiografia simple de ab-
domen: hepatomegalia y ausencia de calcificaciones. Ecogra-
fia abdominal. En lébulo derecho de higado existen dos gran-
des quistes: uno de 235 mm x 134 mm x 159 mm; y otro de 77
mm de diametro, sin ecos en su interior. Por debajo de éstos
existen otros dos de 15y 25 mm de diametro respectivamente.
En l6bulo izquierdo existe otro quiste de 120 x 56 x 99 mm. Se
ve poco parénquima hepatico, que es normal. Via biliar princi-
pal y accesoria y ambos rifiones: normales. No se visualiza el
pancreas. Centeflograma hepatico: Hepatomegalia con quistes
en ambos I6bulos. Inmunodiagndstico para la hidatidosis: ne-
gativo. Eosinofilia: normal. Con ei diagnostico de poliquistosis
hepatica se opera ef 23.5.85.

Operacién: incision bitransversa. Se comprueba gran hepa-
tomegalia a expensas sobre todo del |6bulo derecho donde
asientan tres grandes quistes. En el l6bulo izquierdo existen
dos medianos y mdltiples pequedos en todo el resto del
parénquima. Riflones, pancreas y bazo: normales. Procedimien-
to: puncion evacuadora de los quistes obteniéndose liquido
claro, sin bilis, se destechan los quistes mayores y fenestran
los tabiques intermedios. No se dejan drenajes
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Anat. Patol.. quistes simples de higado.

Evolucién: excelente.

CASO 2: Uruguay Espana. L.B. N° Reg. 43512 Homuore de 66
anos. Comienza dos meses antes con epigastralgia irradiada a
hipocondrio derecho, moderada, a predominio postprandial. No
otra sintomatologia. Examen abdominal: hepatomegalia irregu-
lar con borde inferior palpable a 8 cms del reborde costal. La
paraciinica demuestra: Radiografia de torax: diafragma de-
recho elevado. Inmunodiagnostico para ia hidatidosis: negati-
vo. Ecografiaabdominal: (Fig. 2) hepatomegaliacon numerosos
quistes de tamano variado, asentando los mayores. de 62 mm
de diametro, en la cara superior del I6bulo derecho. Via biliar
intra y extrahepaticas: normales, vesicula de 66 mm con li-
tiasis. Pancreas normal. Ambos rifones aumentados de ta-
mano, con multiples quistes de variado tamano, las mayores de
30 mm. Estudios hormonales: normales. Se operael 27.6.85 por
una transversa derecha comprobandose litiasis vesicular y
multiples quistes simples de higado. los mayores en el ldbulo
derecho. Poliquistosis renal bilateral. Procedimiento: puncion
evacuadora y destechado de los quistes mayores. Cotecistec-
tomia. Buena evolucion. Ecografia de control (Set/85) (fig. 3)
muestra quistes que han disminuido de tamano con persisten-
cia de las comunicaciones estabiecidas entre l1os mismos y
con la cavidad peritoneal.

Fig. 1. Rx. de torax. Caso N° 1.
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Fig. 3. Ecograffa abdominal.

COMENTARICO

De aparicion habitual en la edad aduita, la poli-
quistosis hepatica se considera como una enfer-
medad congénita de trasmisidon hereditaria®.
Moschowitz (1906) y Meyenburg (1916) explican
su origen a partir de canales aberrantes, presen-
tes en exceso, que se obstruyen y dilatan deter-
minando quistes solitarios, o la forma difusa ca-
racteristica de la enfermedad® '9. La poliquisto-
sis hepatica se asocia frecuentemente a poliquis-
tosis de otros dérganos: rifidn (50%), pancreas
(10%); bazo (5%) y mas raramente pulmén, ovario
o cerebro* 59 Puede verse en todas las edades,
con mayor frecuencia en la 4ta. o 5ta. década con
predominio habitual en el sexo femenino* 0,
Clinicamente puede ser asintomatica y constituir
un hallazgo del examen fisico o de la exploracion
quirurgica por otra patologia. Cuando presenta
sintomas, éstos se deben generalmente al gran

volumen de los quistes, siendo el dolor el mas
frecuente (34.5%)'9. Se describe también icteri-
cia e hipertensién portal por compresién pedicus-
lar®.8.19 Otras veces los sintomas estan vincula-
dos a la complicacién de alguno de los quistes:
hemorragia intraquistica, infeccion, rotura o tor-
sién de un quiste pediculado® > 9. En el examen
fisico, el tumor palpable es el hallazgo mas fre-
cuente (76-78%) pudiendo observarse también
distensionabdominal (40% ). En nuestro primer
caso estan presentes el dolor, la hepatomegaliay
la distension abdominal. En el segundo se refiere
dolory hepatomegalia, si bien el primero es dificil
de atribuir a los quistes, que no son grandes, pu-
diendo explicarse con mas ldgica por la patologia
biliar concomitante. Debido a su escasa frecuen-
cia y a su sintomatologia poco especifica estos
pacientes se operan a menudo con otro diagnds-
tico, comprobandose la poliquistosis recién enla
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intervencién. Esta situacién, sefalada en
muchas comunicaciones® & 10 tiene gran jerar-
quia en nuestro medio donde, por su altainciden-
cia, el primer diagnéstico a plantear es el de
equinococosis hepatica. El desarrollo de los
examenes imagenolégicos y su popularizacion,
fundamentalmente la ecografia, permite actual-
mente el diagndstico positivo en el
preoperatorio’®. En nuestros dos pacientes el
diagnéstico ecografico se basa en la multiplici-
dad de los quistes hepaticos, fa ausencia de vesi-
culizacion enddgena y exdgena y en la ausencia
de calcificaciones, si bien éstas pueden presen-
tarse en la poliquistosis”. La demostracion
ecografica de quistes renales y en otros
parénquimas apoya el diagndéstico, asi como un
resultado negativo en la inmunoelectroforesis hi-
datidica. La poliquistosis hepatica a menudo re-
quiere so6lo un tratamiento médico sintomatico
dado su curso habitualmente largo y benigno, da-
do que no afecta la funcionalidad hepatocitica'®.
En las formas asintomaticas el tratamiento
quirurgico se indica en los quistes de gran ta-
mand® . La operacion es perentoria en los casos
sintomaticos o complicados o cuando el diagné-
stico diferencial con el quiste hidatico no se
puede aclarar por la paraclinica. Los quistes me-
nores, raramente dan sintomas y no requieren tra-
tamiento quirargico salvo cuando son descubier-
tos incidentalmente en una operacién o cuando
se opera por otra patologia, como ocurrié en
nuestra segunda observacién. Generalmente se
prefieren los procedimientos quirtrgicos conser-
vadores dada la benignidad y caracter difuso de
la enfermedad, siendo de indicacién excepcional
la reseccion hepatica®. La puncion y aspiracién
simple de los quistes es a menudo inefectiva por
la rapida recidiva de los mismos®. El drenaje ex-
terno esta contraindicado por la expoliacion
hidroelectrolitica y proteica que provoca, ademas
de exponer a la infeccion de la cavidad quistica®
9. Se aconseja el drenaje hacia la propia cavidad
peritoneal dado que el contenido de los quistes
no es agresivo para el peritoneo y permite su ab-
sorcion. Este drenaje se logra resecando la parte
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emergente de los quistes superficiales y a través
de éstos, fenestrando los mas profundos porinci-
sion de los tabiques intermedios. Esta maniobra
exige cuidado a efectos de no lesionar los
pediculos vasculonerviosos que transcurren por
los mismos (Liny® '@, Cuando el contenido de los
quistes es biliar, lo que es excepcional, se acon-
sejaunaderivaciéninterna. Sies pus o sangre, se
recomienda el drenaje externo o la marsupializa-
cién, hasta que la infeccion se domine® 0 E|
prondstico de la poliquistosis hepatica general-
mente es favorable, como lo demuestran muchos
casos asintomaticos durante toda la vida, y de-
pende sobre todo de la coexistencia de poliquis-
tosis renal ya que la misma puede evolucionar
lentamente a la insuficiencia renal®,
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