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Caso clinico

Mujer de 32 afios con antecedentes de insuficiencia
renal crénica grado | secundaria a poliquistosis renal
autosémica dominante (PQRAD). Acude a la consulta de
digestivo por episodios de dolor abdominal generalizado de
afos de evolucién, sin relacién con la ingesta, autolimitados
y sin ofra sinfomatologia asociada. Se solicita una analitica
general: bioquimica sin alteraciones (incluye urea y creatinina),
hemograma con hemoglobina 10.8g/dl [normal 12-16], VCM
82fl [normal 80-99]. Y un TAC abdominopélvico sin contraste
infravenoso ni oral en el que se aprecian los siguientes
hallazgos:

- Gran hepatomegalia (35 cm de eje longitudinal)
llegando el borde inferior a localizarse en pelvis y el I6bulo
hepdtico izquierdo a contactar con bazo. Este gran aumento
de tamafio se encuentra producido por la presencia de gran
cantidad de lesiones focales hipodensas con un coeficiente de
atenuacién menor a 10UH (compatible con agua), de bordes
bien definidos y paredes finas, de tamafio muy variable (el
mayor de unos 11 cm se localiza en segmento VI), que se
distribuyen homogéneamente por ambos I6bulos, dejando
escaso parénquima hepdtico sano respetado (Figuras 1 y
2). El gran aumento de tamafio hepdtico produce importante
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Figuras 1y 2

Gran hepatomegalia con multiplicidad de lesiones focales hipodensas,
de bordes bien definidos y paredes finas, compatibles con quistes intra-
hepdticos de aspecto simple.
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Figura 3

Rifién derecho desplazado hacia hemiabdomen izquierdo (se indica me-
diante flecha).

desplazamiento de estructuras intraperitoneales, de manera
que el rifidn derecho se localizada en hemiabdomen izquierdo

, y el estébmago y duodeno se encuentran muy
comprimidos.

- No se observa dilatacién de la via biliar
intrahepdtica.

- Llos rifiones presentan tamafio dentro de la
normalidad con algunos quistes corticosinusales de pequefio
tamano.

El diagnéstico diferencial radiolégico de mudltiples
lesiones focales hepdticas de muy baja densidad incluye:
enfermedad poliquistica (asociada a quistes renales),
enfermedadde Caroli, quistes hidatidicosy abscesos piogénicos,
amebianos o micéticos. En la enfermedad de Caroli se observan
lesiones muy parecidas a las descritas, pero conectadas con
la via biliar que normalmente se encuentra dilatada. Los quistes
de la hidatidosis normalmente son mds complejos, tipicamente
con pequefias vesiculas que representan las paredes de los
quistes hijos. Los abscesos en general, independientemente de
su etiologia, presentan mayor densidad que los quistes y una
pared mds gruesa e irregular. Por lo que el diagnostico mds
probable por su aspecto radiolégico y por su asociacién a
quistes renales es de enfermedad poliquistica con afectacién
hepatorrenal.

Diagnéstico: poliquistosis hepdtica asociada a
PQRAD.

Discusidon

La enfermedad hepdtica poliquistica ocurre con
mayor frecuencia en pacientes con poliquistosis renal, teniendo
la PQRAD mejor pronéstico que la recesiva. La prevalencia
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de quistes hepdticos aumenta con la edad y aunque la
prevalencia global es similar en ambos sexos, las mujeres
pueden desarrollar quistes en una edad mds temprana y los
quistes masivos se producen casi exclusivamente en ellas,
especialmente si han tenido varios embarazos'; esto puede
deberse a una sensibilidad subyacente de los quistes a los
estrégenos. Por ofro lado el desarrollo de los quistes hepdticos
suele ser posterior al de los renales.

Los genes afectados en la PQRAD se localizan en los
cromosomas 16 y 4, segln sea tipo 1 o tipo 2 y expresan
unas proteinas, policistina-1 y policistina-2 respectivamente.
Posteriormente se ha descrito ofra mutacién en el brazo
corto del cromosoma 19 que parece ser responsable de una
forma més rara de poliquistosis hepdtica sin afectacién renal
asociada?.

Debido al incremento del volumen del higado los
pacientes pueden tfener sinfomas de distensién abdominal,
dolor y saciedad precoz. Otros sintomas son nduseas, vémitos,
cansancio y disnea®. Muchos de los pacientes afectados
permanecen asinfomdticos, y sélo una minoria progresard
hacia una enfermedad hepdtica avanzada o desarrollard
complicaciones como resultado de la hepatomegalia masiva?.
La compresién de la vena porta o la obstruccién al flujo de
drenaje hepdtico, puede dar lugar a hipertensién portal con
desarrollo de complicaciones como ascitis y hemorragia
por varices esofdgicas. Las complicaciones intraquisticas
(hemorragia, infeccién) ocurren en menos del 5% de los
casos. La malignizacién del epitelio de revestimiento es
excepcional’.

No existen tratamientos médicos para esta patologia.
Aunque los andlogos de la somatostatina son nuevas opciones
prometedoras de tratamiento conservador, adn queda por
dilucidar quienes responderdn a la terapia y los resultados
de ésta a largo plazo®. Cuando la poliquistosis hepdtica es
sinfomdtica el tratamiento es quirirgico, en él se incluye la
aspiracién del quiste y esclerosis, la fenestracién con/sin
reseccién hepdtica y el trasplante hepdtico ortotépico’.

la  seleccién  del  procedimiento  depende
principalmente de la distribucién de los quistes, la preservacién
del parénquima y la permeabilidad vascular del higado
preservado. La aspiracién con posterior instilacién de etanol
induce la esclerosis del epitelio de revestimiento del quiste,
pero esta técnica estd limitada por el nimero y accesibilidad de
los quistes. La reseccién hepdtica combinada con fenestracién
es la técnica que ha conseguido mejores resultados y la més
eficaz para reducir la masa hepética. Y por Gltimo, el trasplante
hepdtico, que sélo se ha realizado en casos excepcionales
en los que se desestimaron las intervenciones previamente
mencionadas? .
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