CASO CLiNICO

Enfermedad poliquistica: presentacion de un caso

Polycystic disease: a case presentation

Dr. Francisco Avila Riopedre; Dra. Yadira Velazco Oiz; Dr. Leonardo

Curbelo Rodriguez; Dr. Rafael Pila Pérez

Hospital Universitario Manuel Ascunce Domenech. Camagtey. Cuba.

RESUMEN

Fundamento: la enfermedad renal poliquistica autosémica dominante es una de
las grandes causas de insuficiencia renal crénica en la poblacién adulta.

Caso clinico: se reporta el caso de un paciente con enfermedad renal poliquistica
autosémica dominante, que presenté como complicaciones una cirrosis hepatica de
causa mecanica, se les realizaron reiterados estudios viroldgicos en busca de
hepatitis B Y C los cuales resultaron negativos, tenia presencia de circulacion
colateral en la pared abdominal y una ascitis a tension, hemorroides grado III y
varices esofagicas, todo esto como expresion del dafio hepatico severo, también se
demostré la presencia de una insuficiencia respiratoria cronica con patrén
restrictivo, en los estudios espirométricos y radioldgicos realizados se detectd
compresién pulmonar y desplazamiento del diafragma por el tamafio de los rifiones
y el gran conflicto de espacio, ademas presentd hernias en regidn peri umbilical y
fosa iliaca derecha por la gran presiéon intrabdominal que tenia. Tuvo episodios de
sangramientos digestivos bajos y murié de una hematemesis brutal por varices
esofagicas.

Conclusion: las complicaciones presentadas en este enfermo son infrecuentes en

la enfermedad renal poliquistica autosémica dominante.

DeSC: ENFERMEDADES RENALES POLIQUISTICAS; ANCIANO; INSUFICIENCIA
RENAL CRONICA; ESTUDIOS DE CASOS.
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ABSTRACT

Background: autosomal dominant polycystic kidney disease is one of the major
causes of chronic renal failure in adult population.

Clinical case: a patient with an autosomal dominant polycystic kidney disease is
reported, who presented as complications an hepatic cirrhosis of mechanical cause,
were repeated virological studies in search of hepatitis B and C, which were
negative, presence of collateral circulation in the abdominal wall and tension
ascites, hemorrhoids grade III and esophageal varices, all this as an expression of
severe liver damage. Also showed the presence of a chronic respiratory
insufficiency with restrictive pattern, spirometric and radiological studies carried
out, lung compression and diaphragm displacement by the size of kidneys and the
great conflict in space was detected, also presented hernias in the periumbilical
region and right iliac fossa by the great intra-abdominal pressure this patient
suffered. He had episodes of lower digestive bleeding and died because of a brutal
hematemesis from esophageal varices.

Conclusions: these are infrequent complications presented in autosomal dominant

polycystic kidney disease.

DeSC: POLYCYSTIC KIDNEY DISEASES; AGED; RENAL INSUFFICIENCY, CHRONIC;
CASE STUDIES 2.

INTRODUCCION

La enfermedad renal poliquistica autosémica dominante (ERPAD), es una de las
grandes causas de insuficiencia renal crénica en la poblaciéon adulta que
generalmente, no lleva a la nefropatia terminal antes de la quinta década de la
vida. ! La supervivencia del injerto renal no difiere de las de otras enfermedades de
base, aunque se sefiala una mayor incidencia de muerte coronaria subita en este
grupo de pacientes receptores de trasplante renal. *

El consejo genético tiene gran importancia en la planificacion familiar, asi como la
prevencion y tratamiento de las complicaciones, lo cual puede mejorar la evolucion
de esta enfermedad. 3

Existen complicaciones frecuentes de la poliquistosis tales como la hematuria
macroscopica por ruptura quistica acompafiada de dolor, infeccién de los quistes y
conflicto de espacio para el trasplante renal. Entre las extra renales ocupan lugar
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relevante los aneurismas intracraneales, el prolapso de la valvula mitral y los
diverticulos del colon. *

La presentacién de un caso con complicaciones poco frecuentes, que deformaron en
grado superlativo el habito externo del paciente y menoscabaron su calidad de vida

para finalmente llevarlo a la muerte, fue el objetivo de esta presentacion.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de un paciente de 61 anos de edad, sexo masculino y color de
piel negra. Al ingreso refiere falta de aire a largo tiempo de evolucidon que se fue
intensificando, no soportaba el decubito por lo que necesitaba dormir en posicion
semisentada, tenia tos seca con expectoracién blanquecina principalmente
matutina.

Como antecedentes patoldgicos personales presenté enfermedad poliquistica,
hipertensién arterial controlada con medicacion e insuficiencia renal crénica (no
precisé el tiempo de evolucidon) en seguimiento por consulta externa de Nefrologia
en el Hospital Universitario Manuel Ascunce Domenech de la provincia de
Camagley.

Como antecedentes patoldgicos familiares refiri6 que su padre, hermano e hijo
presentaban riflones poliquisticos.

Examen fisico

Mucosas: hipocoloreadas y con tinte subictérico.

Tejido celular subcutaneo: infiltrado en ambos miembros inferiores hasta la rodilla
de facil godet, no doloroso bilateral y simétrico, sin aumento de la temperatura.
Respiratorio: expansibilidad toracica disminuida. Murmullo vesicular disminuido
principalmente en las bases. Estertores crepitantes finos y subcrepitantes aislados.
Frecuencia respiratoria: 24 / min.

Aparato cardiovascular: tonos cardiacos apagados. Soplo Sistélico II/VI audible en
todos los focos. Tensidn arterial: 140/85 mm/Hg. Frecuencia cardiaca: 85/ min.
Abdomen: Batraciforme, con marcada circulacion colateral. Maniobra de Tarral
positiva. Rifiones megalicos que llegaban hasta las cuestas iliacas. No fue posible
precisar mas detalles por la gran distension abdominal. (Figura 1,2)
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Fig 1. Circulacion colateral en la pared

abdominal

/

——C,

Fig 2. Aumento de volumen del abdomen

por la ascitis y hernia abdominal

Tacto rectal: prostata de tamafio y caracteres normales, hemorroides externas
grado III.

Evolucion en sala de forma estable. La disnea mejora al evacuarse la ascitis.
Tratamiento: furosemida (tabletas de 40mg) dos tabletas cada 8h via oral +
espironolactona (25mg) una tableta cada 8h. Tratamiento hipotensor con enalapril
(20mg) diario. Carbonato de calcio (tabletas de 500mg) dos tabletas en desayuno,
almuerzo y comida, sales de hierro (200 mg) diario, eritropoyetina humana
recombinante y fitomenadiona (10 mg) diarias.

Complementarios

Hematocrito: 25 Vol %, leucograma: 7,3 x10°%/L eritrosedimentacién: 67 mm/ h,
creatinemia: 263 mcmol/L, glucemia: 3.7 mmol/L, transaminasa glutadmico

pirtvica: 24.8 U/I, transaminasa glutdmico oxalacética: 7 U/I, fosfatasa alcalina:
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77.3 U/L, proteinas totales: 5.8 g/l albumina: 31.5 g/L, calcio: 1.88 mmol/l.,
fosforo:1.21 mmol/l., hierro sérico: 5.4 mmol/l., acido Urico: 596 mmol/L,
bilirrubina: directa: 16.5 mmol/I, indirecta:13 mmol/I, total: 29,3 mmol/I, tiempo
de protombina: Control 14 segundos, paciente: 21 segundos, conteo de Addis:
albumina: 0 mg/min, leucocitos: 10 400 cel/min, hematies: 15 707 cel/min,
proteinuria 24 h: ligeras trazas (no dosificable), cultivo urinario: negativo.
Electrocardiograma: ritmo sinusal, frecuencia cardiaca: 88 L/min, signos de
hipertrofia ventricular izquierda.

Rayos x de tdrax vista posteroanterior: elevacion de ambos hemidiafragmas.
Signos de enfisema pulmonar y congestion pulmonar. (Figura 3)

Fig 3. Elevacion del diafragma y

horizontalizacion de Ila silueta

cardiaca

Ultrasonido abdominal: abdomen muy distendido. Aumentados ambos rifiones de
volumen que llegaban a las crestas iliacas con multiples quistes de gran tamano.
Quistes hepatico y en pancreas. Abundante liquido libre en cavidad.

Paracentesis: se extrajeron tres litros. Color amarillento. Estudio del liquido
ascitico. Trasudado. Negativo de bacterias y células neoplasicas.

Panendoscopia: grandes varices esofagicas que no se pudieron esclerosar por no
cooperacion del paciente. Estdmago y duodeno: nada que senalar.

Espirometria: patrén restrictivo.

El enfermo egres6 el 19 de marzo del 2010 con discreta mejoria clinica. El 3 de
abril fue traido al Servicio de Urgencia con cuadro de shock hipovolémico en el
curso de una hematemesis masiva, fallecié a los pocos minutos de su llegada a al
hospital.

Se realizé necropsia No. 224 y se confirmé fallecimiento por shock hipovolémico por

varices  esofagicas sangrantes, enfermedad poliquistica (rifiones, higado vy
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pancreas), ascitis a tensién y no se demostraron aneurismas intracraneales,

alteraciones de las valvulas cardiacas ni diverticulos del colon.

DISCUSION

La ERPAD es una enfermedad multiorganica, su principal manifestacion es la
presencia de quistes renales, variables en tamafio y nimero, que se desarrollan
paulatinamente a lo largo de la vida, con ritmos de crecimientos distintos e
impredecibles. °

Los quistes renales son responsables de muchas complicaciones en los pacientes
portadores de una EPRAD, entre las que con mayor frecuencia se presentan son la
hipertension arterial, la hematuria, hemorragias, dolor agudo o crénico, infeccion de
las vias urinarias o quisticas y nefrolitiasis e insuficiencia renal, esta uUltima es la
mas grave y a la que progresan el 50 % de los pacientes que precisan tratamiento
renal sustitutivo antes de los 60 afios. ® 7

Se pueden desarrollar quistes en otros dérganos, como higado, con incidencia
variable segin la edad, que llega al 40 % a los 60 afios y que son mas
voluminosos, aunque no mas frecuentes en las mujeres. No condicionan
generalmente compromiso de la funcidén hepética, ni ninguna alteracién analitica. ®
El paciente presentado a pesar de ser hombre, desarrollé quistes de gran tamafio
que lo llevaron a desarrollar una cirrosis hepdtica con manifestaciones de
hipertension portal por mecanismo de compresién de las vias biliares, fallecié con
un sangramiento digestivo alto de gran magnitud por varices esofagicas, ademas
presentd circulaciéon colateral.

° en el

La presencia de quistes en pancreas, ovarios, bazo y testiculos es raro,
paciente presentado se demostrd la presencia de quistes hepaticos y pancreaticos.
La enfermedad se acompafia de otras manifestaciones extra renales no quisticas,
donde las aneurismas cerebrales (10 %) y coronarios (raros), anomalias valvulares
cardiacas (25 %), diseccidon adrtica (rara) y diverticulos en colon (80 %) son las
mas frecuentes. Su presencia y constatacidon ayudan, en ocasiones, a establecer el
diagnéstico de la enfermedad. °

Este paciente desarrollé hipertension arterial, generalmente la complicacion mas
frecuente de la ERPAD, afecta al 30 % de los nifios portadores y al 60 % de los
adultos con funcién renal normal, cifras que se incrementan en presencia de

insuficiencia renal. 1
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También se pudo presenciar una hernia abdominal reportada en el 70 % de los
pacientes con ERPAD, ! por la hiperpresién intrabdominal que producen los quistes
y en este caso tenia una ascitis a tension.

El paciente presentd una insuficiencia respiratoria cronica de tipo restrictiva,
corroborada por las pruebas funcionales respiratorias realizadas y por la radiografia
de térax, con desplazamiento de los diafragmas debido a un conflicto de espacio
dentro de la cavidad abdominal.

CONCLUSIONES

Las complicaciones presentadas por este paciente son infrecuentes en la

enfermedad renal poliquistica autosdémica dominante y le ocasionaron la muerte.
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