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Enfermedad poliquistica hepatorrenal complicada con

suboclusion Intestinal: Reporte de un caso.

Hepatorenal polychistic disease complicated with intestinal suboclusion: A case
report.
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RESUMEN

La Enfermedad Renal Poliquistica Autosémica Dominante, conocida por sus siglas en ingles ADPKD (Autosomal dominant
polycystic kidney disease), es un cuadro de origen genético caracterizada por dos tipos de mutaciones en los genes PKD1 y PKD 2
que codifican para las policistinas (PC) 1y 2, respectivamente. Se asocia a manifestaciones extrarrenales, tanto quisticas como no
quisticas; el higado es el 6rgano mas afectado dentro de las manifestaciones quisticas; asi como las alteraciones vasculares
cerebrales, en las no quisticas. Nosotros reportamos a mujer de 44 afios de edad con enfermedad poliquistica hepato-renal (PLKD)
complicada con suboclusion intestinal.

Palabras Clave: enfermedad poliquistica hepatica-renal, suboclusién intestinal, quistes, higado, rifién (Fuente: DeCS BIREME).
SUMMARY

Autosomal Dominant Polycystic Kidney Disease, known by its acronym ADPKD (Autosomal Dominant Polycystic kidney disease),
is a condition of genetic origin characterized by two types of mutations in the PKD1 and PKD2 genes that code for polycystins (PC)
1 and 2, respectively. It is associated with extrarenal manifestations, both cystic and non-cystic; the liver is the most affected organ
within the cystic manifestations; as well as cerebral vascular alterations, in non-cystic ones. We report a 44-year-old woman with
polycystic hepato-renal disease (PLKD) complicated by intestinal subocclusion.

Key words: polycystic liver-renal disease, intestinal subocclusion, cysts, liver, kidney (Source: MeSH).

Ademi3s, estos pacientes suelen presentar manifestaciones
quisticas en otros 6rganos como el higado y pdncreas, asi
como las alteraciones vasculares cerebrales, dentro de sus
manifestaciones no quisticas [5]. La PKD muestra una
considerable prevalencia a nivel mundial y es la causa del
10% de los pacientes que padecen enfermedad renal crénica
en estadio V [6,7].

INTRODUCCION

La enfermedad renal poliquistica es wuna condiciéon
hereditaria caracterizada por el desarrollo de quistes
epiteliales en ambos rifiones, que tienden al aumento
progresivo en tamafio y en numero hasta lograr el
desplazamiento del parénquima, con la consecuente
aparicién de la falla funcional [1]. Es una enfermedad de
origen genético, multisistémica, de inicio temprano si es
recesiva y de inicio tardio en la forma autos6mica dominante
[2]. La Poliquistosis Renal Autosémica Dominante (ADPKD),
es la enfermedad renal hereditaria mas frecuente con una
incidencia de 1 por cada 400-1000 nacimientos vivos,
causada principalmente por mutaciones en PKD1 y PKD2,
que codifican policistina 1 y policistina 2, respectivamente
[3]. El 85% de los individuos con enfermedad renal
poliquistica autosémica dominante (ADPKD) tiene
mutaciones en el gen PKD1, mientras que el 15 % restante las
posee en el gen PKD2 [3]. Esta enfermedad se caracteriza por
el desarrollo y crecimiento progresivo bilateral de quistes
que surgen del sistema colector renal, que conduce a un
estadio terminal renal; en donde hasta el 5% de los pacientes
requieren tratamiento de reemplazo del 6rgano [4].

La poliquistosis hepética (PCLD) se consider6 durante
mucho tiempo como una variacién fenotipica de la ADPKD,
con una prevalencia en estos pacientes de 58% entre los 15y
24 anos, que se incrementa hasta 94% a los 35 a 46 afios; e
incluso en la actualidad, atn se puede afirmar que comparten
muchas caracteristicas [4,7,8]. La histologia de los quistes
hepaticos en estos dos trastornos es similar. Los quistes
parecen surgir de microhamartomas biliares (complejos de
von Meyenburg), que probablemente reflejan los sitios de las
células con una mutacién de segundo golpe, o de glandulas
peribiliares [7,9].

Es asi que, la enfermedad renal poliquistica asociada a la
poliquistosis hepatica tiene manifestaciones clinicas
relacionadas con el tamafio y el nimero de los quistes, pues
producen compresion en las estructuras anatémicas vecinas;
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sin embargo, también se derivan complicaciones que
condicionan la morbilidad y mortalidad, tales como
infecciones, hemorragia, fistulas y manifestaciones
extrarrenales, de tal manera que se integra una enfermedad
con alteraciones genéticas que explican la patogénesis de la
enfermedad [7,9,10].

La suboclusion intestinal es el conjunto de sintomas y signos
que aparecen a consecuencia de la obstruccion incompleta o
disminucion del transito intestinal y de su contenido. Es una
entidad bien definida desencadenada por una interferencia
al flujo intestinal por una causa mecanica [11].

Es asf, que la presencia de masas intraabdominales
extrinsecas al tracto digestivo se plantea como una etiologia
importante de suboclusién en la clinica la enfermedad
poliquistica hepato-renal, debido a su dependencia en la
compresion sobre otros 6rganos [11,12].

PRESENTACION DEL CASO

Paciente mujer de 44 afios procedente de Trujillo, presenta
vomitos persistentes de 6-8 veces durante el dia,
deposiciones liquidas, malestar general acompafiado con
cefalea, inapetencia, escalofrios y cansancio al caminar,
ademds, no tolera la posicion dectbito. Por la persistente
sintomatologia es llevada al Hospital Jerusalén de La
Esperanza-Trujillo, donde le diagnostican cirrosis hepatica
por exdmenes de imagen, conjuntamente con paralisis facial,
por lo que se le indica analgésicos, de los cuales de los cuales
no refiere el nombre.

A los 5 dias, la paciente sufre desvanecimiento subito y se
muestra confundida por lo que se inicia hidrataciéon y es
ingresada por emergencia al Hospital Regional Docente de
Trujillo. Llega a emergencia en estado de shock séptico,
hemodinamicamente inestable, en hipotensién [70/60
mmHg], con alteracion del sensorio, taquipnea (28rpm) y
afebril. Se establece sepsis foco abdominal y se inicia
antibioticoterapia con Ceftriaxona 2g EV ¢/24h y
Metronidazol 375mg EV ¢/12h segin ajuste de
TFG<10ml/min/1.73m2.

Por exdmenes de imagen se determina suboclusion intestinal
ademds de poliquistosis hepatorrenal mediante ecografia y
TAC; por analitica, se encuentra hiperazomia, control de
urea: 36,6mg/dl y creatinina: 9,7mg/dl. Se postula injuria
renal con acidosis metabolica.

Por la posibilidad de intervencién quirargica ante la
suboclusion intestinal, se hace efectiva la colocacion de SNG
+ SF. Atn sin deposiciones se prescribe enema, por lo que se
realiza tacto rectal con la extracciéon de heces duras, y se
indica hemodidlisis de emergencia, lactulosa y continuar
antiobioticoterapia.

Se obtienen resultados control de urea: 253,8mg/dl;
creatinina: 11,3mg/dl; diuresis de 538 ml y flujo urinario de
0,37cc/kg/h, por lo que se realiza interconsulta a nefrologia.
Se indica, ademds, bicarbonato de sodio para corregir la
acidosis metabdlica con respuesta en diuresis.

La paciente presenta ligera mejora del sensorio, se le
transfunde 1 paquete globular por presentar Hb: 6gr/dl
Asimismo, en el control se evidencié urea: 238mg/dl ,
creatinina: 9,9mg/dl. Continua con liquidos libres por
hipercloremia. Se solicitan electrolitos séricos control y Hto.
Con TAC abdominal se confirma poliquistosis hepatorrenal
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con suboclusién intestinal (Figuras 1y 2). Segunda sesion de
hemodidlisis.

Se le encuentra hemodinamicamente estable, con
incremento de azoados como consecuencia de falla renal
AKI III, ademds cursa con hipokalemia, por lo que se
administra reto de potasio. Por la tarde se inicia tratamiento
antihipertensivo por aumento de presion.

Pasado un dia, por la mafiana la paciente presenta regular
estado general, con diuresis adecuada y control de
laboratorio presenta Hb: 8,2gr/dl, urea: 192mg/dl;
creatinina: 8,5mg/dl; PCR: 96; Na: 152 y K: 3,7. Por la noche,
manifiesta distensiéon abdominal, por lo que se le realiza tacto
rectal con hallazgo de heces por lo que se decide colocar
sonda rectal. Tercera sesion de hemodidlisis.

Al sexto y séptimo dia tras la admision, la paciente refiere
mejoria, con diminucién del dolor abdominal y sin molestias
respiratorias ni urinarias; por lo que se reporta evolucién
favorable.

DISCUSION

La enfermedad poliquistica renal y hepatica debe ser
considerada como de origen genético, cuya alteracion
repercute en sintesis de proteinas (poliquistinas 1 y 2,
fibroquistinas, poliductinas, tigminas y hepatoquistinas).
Ello, determina un espectro fenotipico variable. Asi, la
mayoria de los casos de poliquistosis hepatica son reportados
bajo el rubro de enfermedad poliquistica renal (EPR) o EPR
autosémica dominante o recesiva (EPR-AD o EPR-AR), dado
que aproximadamente 50% de los casos con este diagndstico
presenta compromiso hepatico [13,14]. La mayoria de esta
enfermedad se reporta con herencia autosémica dominante
con incidencia 400-1,000 nacimientos, por ello, la presencia
de una sola copia del gen mutado es suficiente para que la
enfermedad se manifiesta [15].

El diagnodstico recae en estudios de imagen donde se
evidencian rifiones aumentados de tamafio y con mdaltiples
quistes con afeccion bilateral. Por costo y seguridad el
ultrasonido es el método mds usado, perola TACy laRM son
métodos que tienen mayor sensibilidad. Asi mismo, se debe
tomar en cuenta para el diagndstico la historia familiar, el
numero y tipo de quistes, y la edad del paciente.; en algunos
casos, realizar estudios genéticos para determinar las
mutaciones en los genes que codifican para policistina 1 (P-
1) y policistina 2 (P-2). La mayoria de estos pacientes,
cuando son diagnosticados, se encuentran en fases avanzadas
y requieren un tratamiento especializado [5]. La mayoria de
estos pacientes, cuando son diagnosticados, se encuentran en
fases avanzadas y requieren un tratamiento especializado [5].
En este caso, a la paciente se le ha realiza una tomografia de
abdomen, lo que permite dar el diagnostico de EPR, a su vez,
estd relacionado con EPH (enfermedad polisiquitica
hepatica).

Es asi que, la enfermedad renal poliquistica asociada a la
poliquistosis hepitica tiene manifestaciones clinicas
asociadas con el tamafio y el nimero de los quistes, se
derivan complicaciones que condicionan la morbilidad y
mortalidad, tales como infecciones, hemorragia, fistulas y
manifestaciones renales y exrtrarrenales [7,9,10]. Motivo por
el cual, a la paciente se le inicia antibioticoterapia,
hemodidlisis, tratamiento antihipertentensivo y correccién
del pH.
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DiA DE EVOLUCION DEL PACIENTE

10 20 30 40 5°
UREA 36.6 mg/d 235.8 mg/d| 238 mg/d| - 192 mg/d
CREATININA 9.7 mg/dl 11.3 mg/dl 9.9 mg/d| - 8.5 mg/dl
HEMOGLOBINA 6 g/dl - 8.2 mg/dl
PCR - 96 mg/d

Na+ - 152 mEq/|

K+ - 3.7 mEq/l

Figura 1. Tomografia de abdomen - axial, se observan
multiples quistes (masas hipodensas- flechas) dentro
del higado.

Es raro que un quiste renal sobrepase los limites anatomicos
del rifién, sin embargo, en este caso parece sobrepasar dichos
limites, lo que determina la suboclusion intestinal mecanica,
este es un hecho poco descrito en la literatura médica. La
presentacién clinica es diferente, posiblemente debido al
tamafio de los quistes renales. Las manifestaciones clinicas
tipicas son: no expulsion de heces fecales y gases por el recto,
abdomen globuloso y distendido con timpanismo
generalizado [16]. Siendo, la no expulsién de heces y el
abdomen distendido, los que se reportan en la exploracién
de la paciente.

Es asi que, la enfermedad renal poliquistica asociada a la
poliquistosis hepdtica tiene manifestaciones clinicas
relacionadas con el tamafio y el namero de los quistes, se
derivan complicaciones que condicionan la morbilidad y
mortalidad, tales como infecciones, hemorragia, fistulas,
hernias abdominales, diverticulosis, trastornos de Ilas
valvulas cardiacas, aneurismas en el cerebro, valores bajos de
pH en la orina, aciduria hipocitrica, insuficiencia renal,
hemorragia intraquistica , ictericia obstructiva, dilataciéon
ligera del conducto biliar comtn , fibrosis hepitica
congénita,, adenomas de la ampolla de Vater y
colangiocarcinoma [7,9,10,18].

El 20% de los pacientes con PQRAD (poliquistosis renal
autosémica dominante) van a necesitar realizar una
nefrectomia, basado en el potencial riesgo de presentar
complicaciones renales y extrarrenales (infecciéon de los
quistes, hematuria, litiasis). La nefrectomia laparoscdpica
constituye una técnica segura y con un porcentaje de
complicaciones bajo [17].

Figura 2. Tomografia de abdomen -axial, con presencia
de quistes (masas hipodensas - flechas) en ambos
rifiones.

CONCLUSIONES

En el presente caso se reporta una paciente con ERP
relacionado con EPH. A esta patologia, se le suma la su
oclusion intestinal, resultando asi, que la presencia de masas
intraabdominales extrinsecas al tracto digestivo se plantea
como una etiologia importante de suboclusion en la clinica la
enfermedad poliquistica hepato- renal, debido a su
dependencia en la compresiéon sobre otros drganos.
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