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Poliquistosis hepatica en el nifno.

Primera observacion

Dres. Aida Cresceri', Isabel Lizaso?, Juana Wettstein®, Oscar Chavarria*

Resumen

Se presenta un caso de poliquistosis hepatica en un nifo
de 4 anos de edad. A propdsito del mismo se hace una
revision de la patologia remarcando el valor de la ecografia
en el diagndstico preoperatorio y manifestando la
preferencia por el procedimiento de la fenestracién para el
tratamiento de los quistes.

Palabras clave: Poliquistosis hepatica—complicaciones.

Summary

A case of hepatic polycystosis in a 4 year old child is
presented. As regards the subject, a revision of the
pathology is made, emphasizing the value of echography
for preoperative diagnosis and declaring preference for
fenestration procedure for cyst treatment.

Introduccion

El motivo de la presente publicacién se basa en la
observacion de los autores del primer caso de poli-
quistosis hepatica en un nifo intervenido quirdrgica-
mente y presentado en la Sociedad de Cirugia del
Uruguay. Por lo cual este caso clinico constituye un
aporte a la casuistica nacional.

La poliquistosis hepatica es una enfermedad de
baja frecuencia (1:2),

En nuestro medio se ocuparon de esta patologia
en casos clinicos en adultos: Lasnier y Rodriguez Es-
teban; Fossatti; Cabezas; Castiglioni y Cazaban; Ber-
cianos y col.; Torterolo y col.; Perrier y col.; Croci y
col.; Schneeberger y col. -,

Se sefala la importancia del diagnéstico diferen-
cial con enfermedades quisticas hepaticas, en nues-
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tro medio la mas frecuente la equinococosis hidatidi-
ca hepatica.

Se manifiesta la rareza de las complicaciones en la
poliquistosis hepatica *2 en particular la infecciosa
("7 como sucedi6 en nuestro caso clinico.

Ademés se destaca la preferencia por el procedi-
miento de la fenestracion ('® para el tratamiento de
los quistes que es el de mayor aceptacion universal y
el realizado en la segunda operacion de nuestro pa-
ciente.

Se pretende con este nuevo caso clinico enrique-
cer la casuistica nacional sobre el tema.

Caso clinico

El caso que presentamos corresponde a una forma
excepcional por su tamano, de multiples quistes, en el
higado de un nifo de 4 anos de edad.

B.F.C. de 4 afos, sexo masculino.

Procedencia: Montevideo. Hospital Pereira Ros-
sell.

F.l.: 20/1/89.

M.I.: Dolor en hipocondrio derecho y epigastrio.

E.A.. Hace 24 hs comienza con dolor en hipocon-
drio derecho y epigastrio de tipo gravativo, intenso,
con irradiacién a dorso y hombro derecho. Se acom-
pafa de fiebre (temperatura rectal de 39°C), chuchos
de frio y vdmitos de alimentos que posteriormente se
hacen biliosos.

El nifo ingresa y el cuadro persiste con similares
caracteristicas durante 5 dias.

No tuvo ictericia, ni coluria. No presenté rush urti-
cariano.

T. digestivo bajo: materias normocoloreadas.

Desde hace 6 meses adelgazamiento de 3 kg.
Apetito conservado.

A.E.A.: Hace 2 meses la madre nota tumoracién
abdominal, consulta y es estudiado en Policlinica
Gastroenteroldgica «A» del Hospital Pereira Rossell
en donde le comprueban una hepatomegalia.

A.P.: Producto de primera gestacién. Embarazo
bien controlado y tolerado, parto de término, institu-
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cional. Peso al nacer de 3.840 g. Sin antecedentes
perinatales a destacar. Alimentacion: pecho directo
durante 3 meses, luego alimentacién complementa-
ria. Buen desarrollo pondoestatural. Bien inmunizado.

Antecedentes familiares: padre de 43 anos, alco-
holista. Madre de 24 anos, sana.

Antecedentes ambientales: casa de matenal, luz
eléctrica. No hay perros en la casa. Cohabitacién y
colecho.

Examen fisico: buen estado general. Peso de 15
Kg. Bien coloreado e hidratado. Se queja de dolor
abdominal.

Abdomen:lainspeccién muestrauna asimetriatéra-
co—abdominal a derecha, con elevacion del reborde
costal. La palpacién de ues ra una hepatomegalia
irregulara 8 cmdel reborde costal, que ocupa hipocon-
drio derecho y epigas "o de consistencia quistica, sin
tension, dolorosaapredo inio enepigastrio. El Traube
esta desplazado a izquierda. El resto del abdomen es
depresible e indoloro. Fosas lumbares libres e indolo-
ras. Tacorec al: o laslibreeindoloro.

Pleuro ary cardiovascular, sin particularida-
des.

El res o del examen clinico fue normal.

Estudios realizados

Radiografia téraco—abdominai de frente y perfil dere-
cho. Permitié visualizar la gran hepatomegalia que
coincidié con los datos clinicos. No existiendo calcifi-
caciones.

Ecografia abdominal, informe 1361. Higado au-
mentado de tamafio con mdltiples imagenes quisticas
de distinto tamano, la mayor de ellas de 7,6 por 5,1
cm. Dichas imagenes estan alejadas de la porta y la
cava. Bazo de ecoestructura normal. Ambos rifiones
son de forma, tamafno y ecogenicidad normal.

Centellograma hepatico. Estudio N¢ 16.921. Reali-
zado en el Centro de Medicina Nuclear, Hospital de
Clinicas.

Se administré 1 mCi de 99 m Tc azufre coloidal por
via endovenosa. Se obtuvieron vistas AP, PA, LIy LD
de region téraco—abdominal. Se observé higado au-
mentado de tamano a expensas de ambos lébulos.
Los segmentos IV, V y VIl se encuentran sustituidos
por una gran imagen de aspecto quistico que midi6
aproximadamente 25 por 25 cm, en la vista AP.

En la vista lateral derecha se observa que existe
una banda de parénquima separando dos areas hipo-
rradiactivas claramente definidas.

Centellograma del pool sanguineo hepatico (N2
1.827). Se administraron 3,5 mCi de 99 m Tc pertec-
neciato por via endovenosa, previa administracion de
cloruro estafoso con el fin de producir la marcacion in
vivo de los glébulos rojos. Se obtuvieron las mismas
vistas que para el centellograma hepético. Se com-
prueba la naturaleza avascular de los procesos ante-

riormente descritos. No se observan otras areas hipo-
rradiactivas en el resto del abdomen.

En suma: evidencia centellogréfica de procesos
de sustitucion hepética avasculares, con latopografia
descrita.

Inmunoelectroforesis Arco 5: negativo.

Funcional hepatico: Bilirrubina directa: 0,20 mg%,
bilirrubina indirecta: 0,40 mg%. Total: 0,60 mg%.

Proteina total: 7,04 g/l. Colesterol total: 2,24 g/l.

Fosfatasa alcalina: 360 muUl/ml.

Transaminasa GO: 20 U.

Transaminasa G.P.: 36 U.

Tiempo de protrombina: 89%.

Hematocrito: 26,1%, Hemoglobina: 11,6 g %, Leu-
cocitos/mm: 12.800, elementos/mm? VES: 85 mm en
12 hora.

lonograma y examen de orina: sin alteraciones.

Se plantea el diagnéstico de poliquistosis hepatica
basandonos en la presencia de una hepatomegalia
irregular y que ecograficamente presenta multiples
quistes de distinto tamanfo y es avalado por la presen-
ciade arco 5 en lainmunoelectroforesis negativa.

Poliquistosis hepatica con complicacion infecciosa
por la presencia de dolor en hipocondrio derecho, fie-
bre y leucocitosis elevada. Como segundo diagndsti-
co se planted la equinococosis hepatica mdltiple tam-
bién complicada.

Se decidi6 la intervencion quirdrgica del enfermo.

Se administré ampicilina i/v en el preoperatorio.

Operacion

25/1/89. Anestesia general. Incision transversa de hi-
pocondrio derecho. La exploraciéon mostrd la presen-
cia de una gran hepatomegalia a expensas de ambos
I6bulos, derecho e izquierdo. Multiples quistes hepati-
cos de distinto tamano, a mediana tensién a nivel de
los segmentos IV, V y VII. Se confirm6 el diagnéstico
de poliquistosis hepatica. El mayor de ellos de 8 por 6
cm de diametro, tenso, topografiado a nivel del seg-
mento [V. Se punciona y aspira viniendo liquido tur-
bio, amarillento, puriforme, que se envia para estudio
citoquimico y bacterioldgico, cultivo y antibiograma.
Se abre el quiste y la pared es gruesa, realizandose
biopsia de su pared que se envia a anatomia patold-
gica. Debido a que impresiona ser un quiste supurado
se decide realizar drenaje externo: quistostomia, con
sonda Pezzer.

Procedemos a puncionary evacuar otro quiste de
menortamano de 4 cm por 3 cm de diametro y viene
liquido amarillento transparente que se envia para es-
tudio citoquimico y bacteriolégico, cultivo y antibiogra-
ma. Visualizamos multiples quistes pequefnos'que no
estan a tension; no se actla sobre ellos. .

Vesicula de forma y tamano normal. Rifdn dere-
cho e izquierdo de forma y tamafo normales. El resto
de la exploracién abdominal fue normal. Se deja dre-
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Figura 1. Importante distension abdominal asimétrica. Frente

naje subhepatico. Control de hemostasis. Cierre de la
pared por planos con vicryl.

Anatomia patolégica

Macroscopia: vienen 3 fragmentos tisulares que mi-
den 10 por 7 y por 2 mm con una cara brillante y lisa
y la otra rugosa.

Microscopia: las secciones examinadas cotrres-
ponden a pared quistica constituida por epitelio cilin-
drico y tejido fibroso con acimulos de células redon-
das. En sectores se reconocen fragmentos de parén-
quima hepatico. En suma: quiste hepatico.
Fragmento de pared. Para una correcta catalogacién
es necesaria la valoracién macroscépica y clinica. En
el posoperatorio se continda con la antibioticoterapia
(ampicilina i/v) y se asocia gentamicina i/v durante 5
dias.

La evolucién posoperatoria fue sin incidentes. Se
otorg6 el alta al octavo dia del posoperatorio.

El drenaje subhepatico se retir6 a las 48 horas del
posoperatorio. El nifio reingres6 a las 24 horas (nove-
no dia del posoperatorio) por fiebre y vémitos, sélo se
realizé tratamiento sintomatico y es dado de alta al
cuarto dia en buenas condiciones.

El cultivo del liquido de drenaje dio Proteus y Pseu-
domonas aeruginosa. La sonda Pezzer se retir6 a los
40 dias del posoperatorio, permaneciendo con una
fistula externa, quistocutdnea de bajo gasto (10
mi/dia), con periodos de cierre de hasta 2 meses.

Al ano y 4 meses consulta nuevamente por una
distencién abdominal progresiva y una hepatomega-
lia importante (a 12 cm del reborde costal) (figura 1)
que le dificulta la flexiéon del tronco y le apareja tras-
tornos psicolégicos sobre todo en la relacién con
otros nifios. Es estudiada con tomografia axial com-
putada de abdomen realizada en el Hospital ltaliano
el 13 de junio de 1990, N® 12.355 (figura 2).

Mostré una gran hepatomegalia a expensas del
I6bulo derecho, multiples quistes de distinto tamafio a

Figura 2. TAC de abdomen que muestra la poliquistosis
hepatica.

nivel del I1ébulo derecho del higado, dos mayores de
10 por 10 cmy 9 por 9 cm de diametro topografiados
a nivel de los segmentos V y VI respectivamente. El
pancreas impresiona ser de forma y tamano habitua-
les al igual que el bazo. Ambos rinones son de topo-
grafia, forma, tamano y estructura habituales.

Se decide entonces una segunda operacién (28 de
juniode 1990). Incisién transversa de hipocondrio de-
recho que se prolonga hacia el hipocondrio izquierdo.
La exploracién muestra maltiples adherencias del 16-
bulo derecho del higado al peritoneo parietal, que se
liberan. Gruesa hepatomegalia a expensas del [6bulo
derecho. Gran quiste a nivel del segmento V del higa-
do de 10 por 10 cm, redondeado (figura 3) que se
punciona viniendo abundante liquido citrino (350 ml)
que se envié para estudio citoquimico, cultivo y anti-
biograma. Se abri6 el quiste y se aspira el resto del
contenido. Se realiza el procedimiento de Lin, de des-
techado del quiste mas voluminoso, anteriormente to-
pografiado y luego se fenestré a través de éste todos
los quistes proximos. Se abrieron ventanas al perito-
neo haciendo surget de vicryl en los bordes de las
mismas. Se cubre con epiplén la superficie cruenta.

A nivel del segmento VI se visualiza un quiste de 9
por 9 cm redondeado, se punciona y se obtienen 250
ml de liquido citrino oscuro, realizandose el mismo
procedimiento anteriormente senalado. Se envia a
anatomia patolégica la pared de los quistes. El 16bulo
izquierdo es macroscépicamente normal. Se reseca
integro el trayecto fistuloso. El resto de la exploracién
abdominal fue normal. Cierre parietal por planos con
surget de vicryl.

El 2 de julio de 1990 presenta un cuadro febril y se
comprueba supuracién de la herida operatoria. El es-
tudio bacteriolégico del exudado desarrolla Staphylo-
cocus aureus, se trata con antibioticoterapia especfi-
ca, evolucionando satisfactoriamente.

La tomografia computada de abdomen de control
realizada en el Departamento de Tomografia Compu-
tada Centro de Diagndstico Computado, el 7 de agos-
to de 1990, TC N2 32.998 (figura 4) muestra una mo-
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Figura 3. Hallazgo operatorio. Gran quiste del segmento V
del higado.

derada hepatomegalia. Pequefos quistes —el mayor
de aproximadamente 5 cm— en la parte anterior del
I6bulo derecho, que llegan en profundidad hasta el
sector biliar. Se ven calcificaciones puntiformes en
uno de ellos. Aumento del tamaio del higado a ex-
pensas de parénquima normal. Por delante de los
quistes se ve grasa que corresponde al epiplon.

Buena evolucién hasta el momento actual que lle-
va mas de un afo de operado. Ha desaparecido la
hepatomegalia y el abdomen es morfolégicamente
normal.

Discusion

En el caso presentado se destaca el gran tamano de
la hepatomegalia y lo excepcional de manifestarse
clinicamente a esta temprana edad de la infancia
(14,15)

La enfermedad quistica del higado puede clasifi-
carse en diversas categorias seguln la patologia y la
etiologia (tabla 1) siguiendo a Doty y Tompkins ('8 del
Dep. de Cirugia del Centro Médico de la Ucla, Los
Angeles, California.

La poliquistosis hepética se considera una enfer-
medad congénita de trasmisién hereditaria ('),

Descrita por Bristowe en 1856, se caracteriza por
su escasa frecuencia. La incidencia varia de 0,07 a
0,6% en autopsias (1819,

La etiopatogenia de esta enfermedad es discutida
(20-22) | os quistes representan un mal desarrollo em-
brionario debido a |a falta de involucién del exceso de
conductos biliares intrahepaticos embrionarios (18:23),

Moschocowitz encontré conductos biliares abe-
rrantes en todas las variedades de quistes congénitos
(22,23)

Meyenburg aprecié una estructura canalicular pa-
tologica en estos higados.

Grupos de pequefos conductos biliares conocidos
como complejos de Meyenburg, se presentan en los
I6bulos hepaticos separados de las triadas portales.

Figura 4. TAC de abdomen postoperatoria.

Tabla 1. Clasificacién de las enfermedades
quisticas del higado (18

® Quistes intrahepaticos congénitos
— Parenquimatoso
— Solitario
— Enfermedad poliquistica
Infantil
Adulto
— Fibrosis hepética congénita
e Dilatacion focal de los conductos biliares intrahepaticos
(enfermedad de Caroli).
® (Quistes intrahepaticos adquiridos
— Inflamatorios
— Piégeno
— Amebiano
— Equinococosico
— Neoplasicos
— Benignos
— Malignos
— Traumaticos

Se considera que éstos representan los conductos
biliares intrahepaticos persistentes que embriolégica-
mente conectan los canaliculos biliares y los conduc-
tos biliares interlobares en los septos portales ('8,

La dilatacion gradual de estos conductos residua-

les produce la formacién de un higado poliquistico
(19,24)

El tejido hepético entre las lesiones es normal. El
ndmero de quistes es variable y el tamafio desde mi-

croscopicos hasta de varios centimetros de didmetro
(18)

Los quistes tienden a ser supefficiales y estan ocu-
pados por liquido limpido o algo tefido de bilis. Estan
revestidos de epitelio cubico o cilindrico, semejante al
de los conductos biliares 9,

La tension quistica moderada es caracteristica de
esta patologia 8. E| contenido esta constituido por
mucus, cristales de colesterol y elementos figurados.

En la mitad de los casos se asocian con otras le-
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siones quisticas en rifones, bazo, pulmones y pan-
creas y aneurismas cerebrales (1827,

La poliquistosis hepética es mas frecuente en el
sexo femenino en una relacion de 4 a 1 (1),

Las formas masivas hepaticas son menos frecuen-
tes que los quistes aislados Unicos o mltiples (18,

La enfermedad es por lo general asintomatica (2,
Su descubrimiento es casi siempre resultado de un
hallazgo accidental en un procedimiento quirlirgico
(18)

Cuando presenta sintomas se deben al gran volu-
men de los quistes siendo el dolor el mas frecuente
(1,29,30)

En algunas oportunidades un quiste grande puede
causardolor e ictericia (1831,

Ocasionalmente, la sintomatologia se debe a la
complicacién de alguno de los quistes: hemorragia
intraquistica, rotura ©®2 o torsién de un quiste pedicu-
lado e infecci6n. La infeccién dentro del quiste puede
causar dolor a la palpacién y fiebre ('8, como sucedié
en nuestro paciente. Es una complicacién que se ve
rara vez (1%) 7.

Al examen fisico la hepatomegalia es el hallazgo
mas frecuente pudiendo apreciarse también disten-
siénabdominal,como presenté nuestrocasoclinicot®.

Las pruebas de funcién hepatica son normales.

Los estudios radiogréaficos del tracto gastrointesti-
nal superior o del arbol biliar pueden mostrar image-
nes de compresién extrinseca por un gran quiste
(18,33)

La poliquistosis hepética previo al desarrollo de las
técnicas imagenolégicas era practicamente de diag-
néstico quirargico 3. Las ventajas aportadas por la
ultrasonografia y o la tomografia computada permiten
hacer el diagnéstico nosolégico, topografico y de ex-
tension G4,

En nuestro medio, permiten descartar una patolo-
gia quistica muy frecuente como es la hidatidosis
(10,11)

En el caso clinico presentado la ecografia permiti6
hacer el diagnéstico que se confirmé en el acto ope-
ratorio y ulteriormente con el estudio anatomopatolé-
gico.

Se destaca el valor del diagnéstico ecografico ba-
sado en la multiplicidad de los quistes hepaticos y la
ausencia de vesiculizacion endbgena y exdgena.
También nos permite apreciar el nimero, tamafo y
localizacién de los mismos. Ademas la ecograffa ab-
dominal es de gran importancia para despistar la pre-
sencia de quistes en otros parénquimas como el pan-
creasy el rifnén.

La eleccion del tratamiento depende de la localiza-
cién, tamafo y forma de presentacion de los quistes
®). En nuestro caso clinico por tratarse de un quiste
complicado con una infeccién se le realizé drenaje
externo: quistostomia. Ademas se actu6 sobre otro
quiste de menor tamafo, no complicado, realizando-
se puncién y evacuacién y envio del contenido de

ambos para estudio citoquimico y bacteriolégico culti-
vo y antibiograma. También se efectu6 biopsia de la
paredy estudio anatomo—patolégico.

El drenaje externo (quistostomia) es un procedi-
miento riesgoso asi como la marzupializacion. Estan
indicados en casos de infeccién quistica.

En cuanto a la evacuacién y drenaje se citan reci-
divas. Otra secuela es la fistulizacién, como sucedi6
en nuestro caso clinico ©2),

Con respecto a la puncién y aspiracion simple de
los quistes, es en general inefectiva por la rapida reci-
diva (3, El tratamiento mediante el destechado del
quiste podria darbuenosresultadosy fue el que reali-
zamos en la segunda operacién. Lin ha propuesto
destechar el més voluminoso y luego fenestrar a tra-
vés de éste todos los quistes proximos y requiere cui-
dado de no lesionar los pediculos vasculonerviosos
que transcurren por los tabiques intermedios (1%, La
recidiva de los quistes satélites es frecuente.

Se destaca la preferencia por el drenaje hacia la
cavidad peritoneal debido a que el contenido de los
quistes se absorbe sin dificultad.

Se reseca el sector emergente de los quistes su-
pefficiales y a través de éstos son fenestrados los
mas profundos, por incision de los tabiques interme-
dios.

Otros procedimientos como la aspiracién del con-
tenido seguida de la inyeccién de esclerosantes, utili-
zada por Jones se acompana de una alta frecuencia
de recidivas, méas de 90% (351,

En general se prefieren los procedimientos conser-
vadores por ser una enfermedad benigna y difusa.
Por lo cual, la reseccion hepética es de indicacion en
casos excepcionales ©:39),

La derivacién interna mediante quistoyeyunosto-
mia en Y de Roux o quistogastrostomia, puede ser util
en algtn caso de quiste predominante complicado.

El pronéstico de esta enfermedad en general es
bueno, por tratarse de una enfermedad benigna, en la
cual la funcién hepatica por lo general permanece sin
alterarse (18,
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