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RESUMEN

La enfermedad renal poliquistica autosomica dominante (PKD-1) esla nefropatia
hereditaria més frecuente y constituye una causa importante de insuficiencia renal
crénicaterminal. Lafistula biliobronquial resulta unarara complicacion secundariaa
infecciones como Equinococcus granuloso y amebiasis, traumas y enfermedad maligna.
Se manifiesta frecuentemente con expectoracion de bilis (biliptisis) y sintomas
respiratorios. Se presenta una paciente de 65 afos de edad, de laraza blanca, con PKD-1
einsuficienciarenal cronica, con sintomas respiratorios y biliptisis secundariaa una
fistula biliobronquial. Se confirmo el diagnostico con la demostracion del trayecto
fistuloso en € parénquima hepatico y la presenciade bilis en e parénquima pulmonar
por latincion de Fouchet. Se concluye que PKD-1 es unarara causa de fistula
biliobronquia y un diagndstico que se debe sumar alas ya conocidas causas de esta
complicacion.
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Laenfermedad renal poliquistica autosomica dominante es una enfermedad hereditaria
gue se manifiesta usuamente en los adultos y que se caracteriza esencial mente por €l
desarrollo de multiples quistes renal es asociados de forma variable con manifestaciones
extrarrenal es principalmente hepaticas y cardiovasculares.:

En el 80-90 % de los pacientes el gen responsable (PKD-1) estalocalizado en € brazo
corto del cromosoma 16, en gran parte del porcentgje restante el gen selocalizaen el
cromosoma4 (PKD-2), y existe un tercer gen que explicalos casos remanentesy que se
presenta en raras 0casiones.?

LaPKD-1 constituye la tercera enfermedad hereditaria monogénica mas frecuente
después de la hipercolesterolemia familiar y la otoesclerosis dominante, y es
ampliamente la enfermedad renal hereditaria mas frecuente.

Esta enfermedad afecta cerca de 1 persona por 1 000 y eslamas comin delas
enfermedades poliquisticas renales. Presenta una amplia distribucion en todo € mundo,
parece afectar atodas lasrazasy por igual a hombresy mujeres. En los Estados Unidos
estan afectados 250 000 a 500 000 personas donde laincidencia es cerca de 6 000 por
ano.:



PKD-1 es una enfermedad multiorganica. Su principal manifestacion esla presenciade
quistes renales, variables en tamafio y nimero, que se desarrollan paulatinamente alo
largo de lavida, con ritmos de crecimiento distintos e impredecibles.

Se pueden desarrollar quistes en otros drganos, como higado, con incidencia variable
segun laedad, que llegaal 40 % alos 60 afios y que son méas voluminosos, aunque no
mas frecuentes, en las mujeres. No condicionan generalmente, compromiso de la
funcion hepatica, ni ninguna alteracion analitica. La presencia de quistes en pancreas,
ovarios, bazo y testiculos es mucho mésrara.

Lafistulabiliobronquial es definida como una comunicacion anormal entre el sistema
biliar y el @bol bronquial, es una complicacién poco comin después de
hemihepatectomia, trauma, enfermedad hidatica, coledocolitiasisy otras causas de
obstruccion biliar.* Los quistes hepaticos que con mayor frecuencia se reportan como
causa de fistula bronquibiliar son los de origen infecciosos, como €l quiste

hi déti co(Equinococcus granuloso) y el amebiano.=¢

Los quistes hepéticos en el contexto de PKD-1 usual mente son asintométicosy cuando
dan sintomas es secundario a los procesos obstructivos ya sea en el tubo digestivo, en €
mismo &rbol biliar y en los vasos sanguineos, como la vena cava. Lafistula
biliobronquial es una complicacién sumamente rara en los pacientes con PKD-1, ya que
ademas de no estar descrita como complicacion en los textos, tampoco se ha reportado
con frecuencia. En laliteratura revisada por €l Medline, solamente se encontro un caso
reportado,” se tratd de un paciente con PKD-1 con quistes hepético al que se lerealizo el
diagndstico por tomografia computadorizada de alta resolucién no contrastada, donde se
visualizé un quiste hepético calcificado adyacente a domo que parecio tener una
conexion fistulosa con el pulmon seguin la reconstruccion coronal. El scanner
hepatobiliar confirmé el diagnastico.

PRESENTACION DEL CASO

Se reporta un caso con el diagnoéstico de PKD-1 con quiste hepético y con insuficiencia
renal crénica (IRC) preterminal, que se presentd con manifestaciones respiratorias y
biliptisis, y que después de habérsel e realizado |obectomiainferior derecha por acceso
pulmonar, se le diagnostica una fistula biliobronquial. Se coincide con lo reportado
hasta el momento en que esta es unarara complicacion y que e indice de sospecha debe
de ser elevado pararedizar €l diagnostico. Este es el primer caso reportado en Cubay €l
segundo en la literatura médicainternacional ala que se tiene acceso.

Paciente DFG de 62 afos de edad, raza blanca, sexo femenino, con antecedentes de
PKD-1, que vino a consulta por presentar fiebre que duro 4 dias, seguido de dolor
torécico derecho de 20 dias de evolucién con irradiacion a hipocondrio y flanco
derecho, acompanado detosy faltade aire. EIl murmullo vesicular estuvo desminuido
en base pulmonar derechay se auscultaron crepitantes en dicha base. En laradiografia
de térax se observé unaradiopacidad en la base derecha. Hb: 10,4 g/L, leucos:16,2 x 10,
apredominio de neutrofilos. 82 %, eritrosedimentacion: 111/s, urea: 36,15 pumol/L,
creatinina: 498 umol/L y glicemia: 9,42 mmol/L. Setrat6 con ciprofloxacino por via
oral. Regreso alos 15 dias aproximadamente por presentar aumento de lafaltade airey
de latos, que era con expectoracion amarillaintensa, de comienzo brusco y dejaba un
mal sabor en la boca (biliptisis). Hubo un aumento de la radiopacidad en la base



pulmonar derecha. Seingresd y se leindico tratamiento con claforan endovenoso. Al
cuadro clinico sele sumé polipneay un aumento de la radiopacidad en base pulmonar
derecha, con un derrame pleural que llegd hasta el tercio superior del hemotérax
derecho (fig. 1, A ), por lo que serealizo pleurostomia minima indiferenciada ya que no
se pudo drenar €l liquido por puncion por estar muy espeso; en € cultivo del liquido
pleural seaidd E. coli en la primera muestra tomada por puncion y en la segunda
muestra se aislan Peudomonas sp. y Klepsiella sp. Se indicé tratamiento antimicrobiano
de amplio espectro y después presentd mejoriaclinicay radioldgica, pero volvié a
reproducirse el liquido después de cerrada la pleurostomia. Las cifras de azoados
aumentaron como consecuencia del estado séptico y del hipercatabolismo, y se comenzo
aredizar hemodidlisis 3 veces por semana. Posteriormente presentd unaimagen con
apariencia de absceso tabicado en base derecha ademas de un neumotorax (fig. 1, B)
que no se resolvié con antibi6ticos de amplio espectro y se decide realizar tratamiento
quirudrgico por cirugia convencional. En el acto quirdrgico se le comprueba una fistula
biliobronquia a partir del 16bulo inferior pulmonar y un quiste hepético, unidosy
fibrosados con €l nervio frénico en la zona de trayecto fistuloso. Se realizd recepcion
atipicaanivel del segmento basal anterior en lazonafistulosa (fig. 2, A );
destechamiento y tratamiento local del quiste con capitonage de la cavidad quisticay
cierre en 2 planos del diafragma. Esllevada ala sala de Terapia Intensiva de Adultos
por estar bajo ventilacién mecanicay 2 dias mas tarde fallece en episodio de sepsis
respiratoriay shock. Se comprob6 nuevamente en lanecropsia el trayecto fistuloso y los
quistes hepéticos (fig. 2, By C) y setomaron muestras del parénquimay quistes renales
(fig. 2, D).

Fig. 1. A: Radiografia simple de térax postero-anterior: derrame que ocupa casi la
totalidad del hemotdrax derecho. B: Imagen redondeada con aspecto de absceso en
proyeccion del tercio medio e inferior del hemotdrax derecho con nivel hidroaéreo en su
interior y paredes.

Fig. 2. A: Hematoxilinay eosina, 40x, tejido pulmonar. Trayecto fistuloso con presencia
de bilis. B: Hematoxilinay eosina, 40x, tejido hepatico; quiste hepatico, areas de
fibrosisy de hepatitis reactiva. C: 40x tgjido pulmonar, técnica de Fouchet: pigmentos
biliares 21s en el trayecto fistuloso. Imagen a mayor aumento donde se demuestra el
trayecto fistuloso en parénquima pulmonar. D: Microscopia Optica: tincion de
hematoxilinay eosina: Quistey parénquimarenal.



COMENTARIOS

Contrario alo que se apreciaen los pacientes con displasiarenal, |os pacientes con
PKD-1 presentan pocas anomalias congeénitas asociadas. Sin embargo, |os pacientes con
PKD-1 presentan quistes hepaticos cuya prevaenciaincrementa con laedad y vadel 75
al 90 % en los pacientes alos que se le prolongala vida por laterapia sustitutiva. El
nimero y tamafio de |los quistes aumentan en el sexo femeninoy el embarazo.: La
enfermedad hepatica poliquisticas puede ocurrir en ausencia de quistes renales, como un
desorden familiar y esporadico.? Los quistes hepaticos en PKD-1 se presentan mas
tardiamente que los quistes renales y su prevalencia aumenta en laterceray sexta
décadas de lavida.

Como se habia comentado anteriormente, 10s quistes hepaticos son usua mente
asintomético, pero los pacientes con quistes hepéticos masivos pueden presentar dolor
abdominal crénico, sintomas secundarios ala compresion del tubo digestivo como
nauseas y sensacion de llenado rdpido del estdmago y disnea en posicion supina.
Raramente un crecimiento masivo de |os quistes hepéticos pueden causar icteros por
compresion de conductos biliares o ascitis, edemas en miembros inferiores por la
compresion de vena cava intrahepatica e hipertension portal por compresion de lavena
porta.> Lafistula biliobronquia es unarara complicacion poco reportaday que se
aprecia con mayor frecuencia en |os pacientes con quistes hidéticos o amebianos.>¢
También puede ser secundaria a enfermedad maligna metastésica como o reportan
Andalkar y otros en unamujer de 49 afios de edad con metéstasis hepética de un cancer
de colon y que se presento con hiliptisis, el diagnéstico se realiz6 por scanner
hepatobiliar.

L os datos existentes en relacion con el tratamiento de la fistula broncobiliar en el
contexto de PKD-1 son escasos por no decir que nulos, debido alararezade esta
complicacion, El drenaje nasobiliar por catéter nasobiliar insertado por métodos
endoscopicos, como lo reportd Partrinou,* donde se logr 6 un drengje inverso alafistula
biliobronquial por disminucién de las presiones duodenal es respecto alas del tractus
biliar, resulta un método no invasivo y que ser i ael de eleccion para €l tratamiento de
pacientes como la que se presenta, ya que son de alto riesgo operatorio por la
repercusion que tiene la|RC sobre los 6rganos y sistemas del organismo. La paciente
que se presenta fue operada con cirugia convencional y dias después fallece asistida con
ventilacion mecénica en salade Terapia Intensiva.

SUMMARY
Bronchiobiliary fistula: a rare complication of PKD-1

Autosomal dominant polycystic kidney disease (PKD-1) is the most frequent inherited
nephropathy and constitutes an important cause of terminal chronic kidney failure.
Bronchiobiliary fistulais a rare complication secondary to infections like granular
Equinococcus and amebiasis, trauma and malignant disease. Frequent manifestations of
this disease are bile expectoration (biliphthisis) and respiratory symptoms. The case of a
65 years-old Caucasian female patient suffering from PKD-1 and chronic kydney
failure, with respiratory symptoms and biliphthisis secondary to a bronchiobiliary fistula
was presented. The diagnosis was confirmed with the demonstration of the fistulous
path in the hepatic parenchyma and the presence of bile in the pulmonary parenchyma



by means of Fouchet’s stain. It was concluded that PKD-1 is arare cause of
bronchiobiliary fistulaand a diagnosis that must be added to the already known causes
of this complication.

Key words: Autosomal dominant polycystic kidney disease (PKD-1), bronchiobiliary
fistula, biliphthisis, chronic kidney failure.
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