Rifion pofiquisﬁﬂa en umn niio pequeiio

Presentacion de wun caso

Por el Dr. ManueL Siexvo Liopgzt™

Para Max Grob® son cuatro las formas

clinicas de quistes renales que se des
criben en la edad infantil:

1.

El guiste renal solitario que en la
mayoria de los casos cs hallazgo de
autopsias, carece de importancia cli-
nica y excepcionalmente aleanza en
la edad infantil tamaiio apreciable
y 8¢ manifiesta como un tumor; pue-
de ocasionar estrefiimiento y moles-
tias abdominales por desplazamiento
del colon. En ¢l pielograma con fre-
cuencia se obzerva un desplazamien-
to de la pelvis o del uréter, y cuando
se caleifica se observa a los Rx como
una imagen anular. Los quistes so-
litarios se pueden presentar en cual-
quicr parte del rifién, hasta se han
observado en rifiones ectdpicos o en
herradura; su delgada pared se halla
revestida por endotelio vy su conte-
nido puede ser serochemorrigico o
purulente produciéndose en ocasio-
nes hematuria.

En esta variedad el tratamiento
cperatorio se condiciona a la posi-
cion vy extensién del quiste y a la
cuantia de tejido renal funcionante,
realizandose zegin el caso: nefrecto-
mia, reseccién parcial o decapsula-
cion del quiste.

(*}  Especialista Auxiliar del Servicio de

nifios del Hospital “Calixto Garcia™, Jefe de la
Sala de Segunda Imfancia,
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El guiste renad multilocular es raro
en la edad infantil y se le conceptia
como un conglomerade de quistes
solitarios que invaden un sector del
rifion. El tumor esta constituido por
numerogo: guistes pequeiios y gran-
des que se dejan delimitar bien y
decapsular, siendo su sintomatologia
similar a la del quiste renal soli-
tario.

E! rifion quistico plano es aquel en
el cual no se¢ puede reconocer nada
del tejido renal (aplasia) porque en
la celda renal s6lo se encuentra un
conglomerado de quistes pequenos y
grandes, sicndo esta la forma mds
frecuente de rindn quistico unilate-
ral en la infancia.

Esta agrupacion quistica puede 1le-
gar a temer un tamaiio considerable
o consiste en unog pocos guistes ad-
heridos, pero separados entre si.

Puede faltar por completo el uré-
ter y la pelviz, o el tumor quistico
asentar en una pelviz renal rudimen-
taria, o aun maés, ¢l uréter puede ser
cotipico v desembocar en la vagina
o en la uretra; por suerte la mayoria
de las veces la afeccién es unilateral.
Con respecto a la sintomalologia,
los sintomas digestivos oeupan el pri-
mer lugar dada la desviacién del co-
lon por ¢l tumor renal palpable. Los
sintomas urolégicos lo siguen en or-
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den de frecuencia y puede asociarse
a malformaciones fuera del aparato
urogenital.

En esta variedad, la conducta qui-
riirgica no ofrece lugar a dudas, ex-
tirpandose el tumor quistico.

El rifion quistico aplisico es de
prondstico reservado, aunque ello
depende en esencial del estado del
olro tifién, y si éste csta hipoplasico
o infectado, si hay hipertension o
elevacién del nitrégeno residual, las
perspectivas gon malas, va que los
nifios sufren de nanismo renal y fa-
llecen a comseenencia de la uremia
tarde o temprano.

La degeneracion renal poliquisticu:
Esta forma ee caracteriza porque,
prescindiendo de raras excepciones,
es hilateral, como ya hemos expues-
to, v exclusiva de la edad infantil,
va que practicamente solo s¢ observa
en el recién nacido, v el lactante.

Clinicamente se manifiesta en el
recién nacido y en el lactante por
una tumoracién bilateral® dura y gi-
hosa, y radiolégicamente se observan
sombras difusas en los dos flances
y las asas intestinales aparecen re-
chazadas hacia el hemiabdomen su
perior.

Fl colon por enema demuestra el
desplazamiento bilateral del mismo,
hacia delante, adentro y arriba y en
el pielograma descendente no se con-
sigue visnalizar la pelvis renal, o
solo de un modo difuse, por la se-
crecion retardzda de orina.

El pielograma ascendente pone de
manifiesto la situacién de ambas pel-
vis profundas grandes y alargadas.
L.os uréteres se encuentran desplaza-
dos hacia la linea media, arciformes.

El analisis de orina puede simular
una nefrosie. La urea puede estar
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elevada, v la retencion nitrogenada
puede ser muy anterior a los sinto-
mas clinicos.®

La eritrosedimentacién al prinei-
pio puede ser normal. En gran parte
de los casos eélo una operacién ex-
ploradora aclaraba el diagnoéstico,
pero desde que se realiza pielografia
con retroneumoperitoneo, el diagnis-
tico se facilita.

La terapéutica quirirgica esta con-
traindicada a causa de la bilaterali-
dad del proceso y la puncién o cau-
terizacién de los quistes mis grandes
carecen de esperanzas, siendo en es
tos casos, el tratamiento médico el
tinico indicado.

El rifién poliquistico congénito de
la infancia es bilateral casi siempre
segin hemos expuesto; la propor-
cion® entre los unilaterales y bilate-
rales es aproximadamente de 1 a 44,
siendo lo contrario en la forma del
adulto, que es unilateral,

No se debe confundir con la hipo-
plasia renal unilateral con quistes,
ni con €l quiste renal solitario, hi-
dronefrosis, o con el tumor de Wilme.

Desde el punto de vista genético,
la forma infantil s¢ trasmite con ca-
ricter recesive,” vy la forma adulta
con caricter dominante.

En los pifios la enfermedad poli
quistica se asocia con otras anoma-
lias, no asi en el adulto; tales son:
Polidactilia, hidrocefalia, malforma-
ciones cardiacas u deeas, hemangio-
matosis del sistema nervioso cemtral
(Enfermedad de Lindau), cataratas
central, distrofia de la retina. Los
quistes pueden aparecer en el higado
en ¢l 20 a 30 por ciento de los pa-
cientes; son menos frecuentes en
hazo, pincreas, pulmones, tiroides,
v huesos.
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FPuede acompanarse en los prime-
ros meses de la vida de cardiome-
zalia y signos de insuficiencia car-
diaca.

La enfermedad ez més frecuente
durante la vida intrauterina y en el
primer afio de la vida extrauterina,
segiin Beer Hayman, dificultande el
parto en los casos que son de gran
tamano. La frecuencia anmenta de
nuevo a partir de los 20 & de los
40 anos.

Anatomia patologica del rindgn
poliquistico:

El rifion poliquistico congénito ade-
mis de ser bilateral, se caracteriza por-
que ordinariamente predomina en uno
de los dos lados, casi siempre en el iz
quierdo, donde el rifdn es mas volu-
minoso, los quistes son mis NUMErosos,
y cuando por excepecién la enfermedad
es unilateral, reside en este lugar.

Cuando el rifién poliquistico ha lle-
gado a su completo desarrollo, se carae-
teriza®™ por ser una masa voluminosa
de pequeiios quistes aglomerados, visi-
bles en la superficie del riién; que por
presiones reciprocas, casi siempre son
poliédricos, o forman vesiculas esféricas
dando al rifién el aspecto de un ramo
de uvas.

Casi siempre los grupos de quistes
estan separados por franjas de tejido
fibroso. Excepcionalmente la degenera-
cién del rifién es parcial, como en un
caso citado por Auvray. Al realizar el
corte de estos rifones se observa que
estos quistes se encuentran dizeminados
por toda la extensién de]l parénquima
renal al que sustituye siendo las extre-
midades y la sustancia cortical donde
predominan. Raramente se encuentra
una pequeinia parte del rifién sin quiste,
al menos a simple vista.
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Con respecto al volumen de los quis-
tes, éste es variable, yendo desde el ta-
maino de una lenteja hasta dimensiones
considerables, estando su volumen en
razon inversa a su numero.

El contenido de estos quistes es un li-
quido cetrino, claro que tiene ¢l olor
y el aspecto de orina. Raramente es de
color pardusco cuando contiene sangre;®
en ocasiones es purulento.

En este liquido se encuentran en sus-
pensién, leucocitos, células epiteliales,
cilindros hialinos y algunos cristales d=
dcido turico y oxalato de calcio. Ade-
mids, se encucntran elementos guimicos
de una orina modificada como son: la
urea en débil proporcidn, acide iirico,
fosfatos, alblimira y colesterina.

El rifién aumenta considerablemente
de volumen y pierde su forma. Su peso
puede llegar a 1,000 6 1,200 gramos.

Con respecto a su situacién, como no
puede ascender en ¢l lade derecho por
el higado, en este lado desciende hasta
la fosa iliaca, aproximindose a su con-
gérere en la linea media. En ocasiones
pueden movilizarse y asi se han encon-
trade en la pelvis o en ¢l centro del
abdomen. Este aumento de tamaino y
migracion puede determinar lesiones
concomitantes en la pelvis renal a la
cual deforma, y a nivel de las papilas,
la sustancia piramidal completamente
transformada estd representada por una
delgada membrana que separa a la pel-
vis de la eavidad de un quiste y el li-
quide dc los quistes puede trasudar a
través de la membrana que reemplaza
a las papilas.

En algunas ocasiones ¢l rifién con-
tiene cileculos (Albarrén Depage).

El uréter a veees puede ser asiento
de pequefios quistes o de otras malfor-
maciones, como el uréter dohle.

La wvejiga segiin observaciones de
Klebs y Limbeck, puede presentar for-
maciones guisticas en su cara interna.

R. C. P
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Desde el punto de vista microscapico,
loz quistes estan constituidos por una
capa de epitelio que es cilindrico en los
quistes pequenos, cibico, aplanado ¥
pavimentoso, en los quistes grandes.

El epitelio presenta en wvarios sitios
indicios de actividad y se ven en la ca
vidad del guiste mamelonres salientes y
mis alla de la pared conjuntiva, en
pleno parénquima, mamelones huecos
que recuerdan la constitucion y la forma
de los adenomas.

Parece que estos quistes estin forma-
dos a expensas de tubos contorneados,
los glomérulos no toman parte, segin
algunos, aunque segiin Nelson' lo que
sucede es que los guistes tubulares que
se encuentran en los pacientes adultos
comunican con la pelvis renal, no asi
en los nifios; y que los guistes glomeru-
lares no son comunicantes con la pelvis
renal ni en los nifios ni en los adultos.

Los tibulis renales y los glomérulos
aparecen aplanados. El tejido conjun-
tivo en torno a los quistes es tanto mas
denso cuanto mas desarrollado esta el
quiste, lo cual tenderia a probar que la
esclerosis no es pre-existente, sino con-
secutiva al quiste.

Patogenia:

Con respecto a la patogénesis de esta
afeccidon, no esta todavia de modo al-
guno aclarado. La suposicién de que los
canaliculos wrinarios evacuadores (ti-
bulis), no se retinen con el tejido me-
tanefrogénico (glomérulos), dando lu-
zar a los quistes por retencidn, es la
teoria que tiene mayor mimero de adep-
tos, pero existen también otras teorias
como la defendida por Arnold y Dur-
lach, de la existencia de una nefritis
intersticial. La congénita (Bart y Le-
maine, Albarrin e Imbert), en que sc
atribuye la etiologia de los guistes a una
disembrioplastia: La otra teoria es la
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teoria neoplastica en la cual se atribuye
al epitelio la parte mas importante en
la produccion de los quistes, asi Ma-
lassez los describié como epiteliomas
mucoides de los rifiones. Segin Arey®
¢l rifion quistico congénito se caracte-
riza por la presencia de tubos secretores
ciegos que se dilatan por liquide con-
tenido, se atribuye su causa tanto a la
falta de unién primaria de los tubos
secretores y colectores, como a la dege-
neracion quistica de tubos desprepdidos
secundariamente. De acuerdo con Allen,
los quistes se forman por un fenémeno
de atresia o por obstruccion debida a
fibrosis extratubular en diferentes mi-
veles a lo largo del nefrén.

Nuestro Caso

Se trzta de un nifio de 9 meses de
edad, de la raza blanca, que ingresé en
nuestro servicio el 10 de septiembre de
1964, con Historia Clinica No. 74603,
siendo el motivo de ingreso aumento de
volumen del abdomen, lo cual presen-
taba desde los 3 meses de nacido segiin
los padres, ademas les llamaba la aten-
cién la constipacién tan marcada del
nifio, que les obligaba a veces a ponerle
enemas evacuantes,

La constipacién y el aumento de vo-
lumen del abdomen se han intensifi-
cado. Ultimamente se queja como si
tuviera dolor. Por esta sintomatologia
ca traido a nuestro servicio, no refiere
fiechre en el enrso die la evolucién. El
resto del interrogatorio por aparatos,
nada de importancia. Entre los antece-
dentes patolégicos personales; nada de
mmportancia, entre los prenatales: fue
¢l cuarto embarazo de la madre, la cual
ha tenido un aborto espontineo; en los
natales: nacié por parto fisiolégico,
pesd 514 libras. En los postnatales. Lloré
al nacer, no hizo ictero, no asfixia neo-
natal.
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Entre los antecedentes patolégicos fa-
miliares, no encontramos nada de im-
portarcia. En la alimentacidn encon-
tramos que estuve alimentado a pecho
un mes y diez y siete dias. A partir de
vsa cdad leche de vaca sola hasta los
6 meses en que comenzaron a darle ve-
zetales con carne en forma irregular.
No come cereales ni huevo. Las com-
potas no se las dan porque le notan
aumento de volumen del abdomen.

En el desarrollo psicomotor encontra.
mos que sostuvo la cabeza a los 3 meses,
v no se sienta axin solo.

Tiene puesto ¢l B.C.G. al nacer y
tomé la antipoliomielitica oral, no tiene
puesta la Vacuna Triple.

En el examen fisico enconlramos un
nifio de 9 meses de edad que no presenta
fascie caracteristica de proceso patolé-
gico, que presenta palidez de piel y
mucosas ¥y que pesa 17 libras v 5 onzas,
Talla 73 cms.

El examen del aparato respicatorio,
negativo. En cl aparato cardiovaseular,
¢l chogue de la punta palpable entre el
#to, y Sto., espacio intercostal izquierdo,
por fuera de la linea medio clavicular.
A la auscultacién los tonos hien gol-
peados, la frecuencia cardiaca de 125
latidos por minuto. Los latidos de las
arterias periféricas, presentes. La ten-
sién arterial minima de 60 mms., de
mereurio, la maxima de 90 mms. de
mercurio. En el abdomen tanto en el
flanco derecho como en el izquierdo,
una tumeracién del tamafio aproximado
al de una naranja, de consistencia firme.
Ellas no son desplazables, no dolorosas
a la palpacién y lueen tener contacto
con la regién lumbar correspondiente.

El higado rebasaba al momento del
ingreso 2 ems. el reborde costal en su
borde inferior.

El resto del examen era megativo al
ingreso. Fondo de ojo negative. Los
examenes complementarios arrojaron:
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Hemograma: 3,010,000 hematies por
mm®*; Hemoglobina: 8.70 gm. per 100
ml. de sangre; Hematocrito: 28% ; Otro,
7.60 gm. de Hemoglobina por 100 ml.
de sangre; Hematoerito de 279 ; 12,500
Leucocitos por mm®; 1% Stab; 32%
Segmentados; 19 Eosinéfilos; 3%, Mo-
nocitos; 63% Linfocitos; Hipocromia
xX; Amizocitosis Xxx; Eritrosedimenta-

Fig, 1

cién: 46 mm.; Serologia: Negativa;
Urea 26 mg. por 100 ml. de zangre; Gli-
cemia: 100 mg. por 100 ml

Orina parcial normal. Heces fecales,
negative. Creatinina en sangre: 1.7 mg.
por 100 ml. Acido trico: 3.9 mg. por
100 ml. Conteo de reticulocitos 1.59:.
Constantes corpusculares: 93 micras ei-
bicas €l volumen corpuscular medio.
20 Micromicrogramos la hemwoglokina
corpuscular media y 309 la concentra-
cion hemoglébica corpuscular media.
E]l Medulograma:

Hiperplasia del sistema megacariopo-
yético, Hiperplasia del sistema eritro-
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povético econ desviacion derecha, hiper-
plasia del sistema granulopoyético con
desviacion izquierda. Conclusién: mé-
dula hiperplastica.

Placa simple de abdomen. No se
comprohé signos de oclugién. Colon por
ecnema: Colon redundante. No se com-
prohé la existencia de zona agangliénica
del colon por la téenica de Newhauser.
Piclografia descendente con retroncu-
moperitonco: Se comprobé la existen-
via de rinén poliguistico bilateral, (Fi-
wura 1). Survey dseo: No se constatd
la presencia de alteraciones dsteo-articu-
lares.

EVOLUCION ¥ TRATAMIENTO

Las tumoraciones referidas al examen
fisico lucian aumentar y disminuir die-
eretamente en el curso de la evolueidn,
manteniendo sus otras caracteristicas,
atin después de la evacuacién de mate-
via feeal, mediante enemas cvacuantes.
La tensién arterial gue al ingreso era
de 60 y 90 mm. de mercurio ascendio
posteriormente a 60 y 115, llegando «
presentar una  crisis  hipertensiva  de
100 mm. de meoreurio la minima y 130
la maxima: en estos momentos ¢l cua-
dre clinico que mostraba era de adina-
mia marcada, fascie ansiosa, tiraje sub-
costal e intercostal, taquicardia de 180
al minuto, hepatomegalia de 214 cms.

La urea se elevé a 54 mg. por 100 ml.
se digitalizé v se le realizé estudio ra-
liolégico de pulmones, no constatin-
dose la existencia de neumopatia aguda.
El Telecardiograma mostré aumento
del area cardiaca a predominio del ven-
triculo izquierdo y discreto engrosa-
miento vascular de ambos hilios.

El electrocardiograma: Taquicardia
sinusal y sobrecarga del ventriculo ie-
quierdo. E] fonocardiograma realizado
por auscultarse cn estos momentos un
soplo sistélico grado 3, no arrojé ruidos
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adventicios. Se realizé un Urocultive »
se constatd la presencia de una Esche-
richia Coli, sensible a Furodone, Poly-
mixin B, Colymicin v resistente. a: Te-
reamicina, Eritromicina, Penicilina, Clo.
ranfenicol, Neomicina y Estreptomicina.
Concomitando o precediendo al cuadro
referido, el nifio presenté un cuadro
diarreico realizandoze por 1al motive
un lonograma cuyas cifras fueron: Clo.
ro: 109 miliequivalentes. Bicarbonato:
23 miliequivalentes por litro. Como ¢l
cuadro de insuficiencia cardiaca era pro-
gresive a pesar de la digitalizacién, »
presentaba esterteres crepitantes v sub-
crepitantes en las bases, se  instituyd
tratamiento a base de Apresolina, v Re-
serpina, cediendo progresivamente el
cuadro de insuficiencia cardiaca, mejo-
rando la tensién arvterial a 60 mm., de
mercurio, la minima y 100 la maxima.
asi como la isostenuria ya que la diu-
resis era de 350 c.c. con 1005 de densi-
dad. Por lo tanto, se suspendio la Apre-
solina y se dejé tratamiento con Reser-
pina.

Ademas. de los alimento: schalados.
s¢ le estaba administrando al nifo tra-
tamiento con Cloranfenicol el cual se
suspendié al arrojar el urocultive rea-
lizado un germen gram negativo, Esche-
richia Coli. resistente a dicho medica-
mento ¥ se instituyd tratamiento con
Mandelamina. La tensién siguié des-
cendiendo, llegando a 60 y 90 mm. de
mercurio, por lo que se suspendic la
Reserpina.

Se le habian pasado transfusiones de
sangre total con las precauciones nece-
sarias por la insuficiencia cardiaca, ya
que €l nifio habia presentado marcada
palidez cutancomucosa y ¢l Hemograma
mostraba anemia marcada.

La evolucion fue favorable, mejoran-
do el estado general, asi como la curva
térmica gque habia mantenido en aguja
durante varios dias.
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Se dio de alta explicando a los pa-
dres ¢l prondstico y que no se podia
realizar tratamiento quirirgico, sola-
mente sintomdtico.™

CONCLUSIONES

Se trata de un nific de 9 meses de
edad, con historia de aumento de volu-
men del abdomen, constipacién y dolo-
res a tipo ¢élico, al cual se le constaté
al examen sendas tumoraciones e¢n am-
bos flancos, las cuales radiolégicamente
se comprohd, correspondian a rifién po-
liquistico bilateral.

Clinicamente habia que hacer el diag-
néstico diferencial, por la historia de
constipacién crénica y las tumoraciones,
con un megacolon agangliénico, lo cual
se descartéd al ohservar gque las tumo-
raciones persistian, aiin después de eva-
cuaciones amplias mediante enemas eva-
cuantes, y al realizar el colon por ecnema
con técnica de Newhauser y la biopsia
rectal por la técnica de Swenson, ade-
mas del resultado de la pielografia des-
cendente.

Las otras tumoraciones posibles: Hi-
dronefrosis, tumor de Wilms, ademais,
de ser unilaterales comiinmente, se des-
cartaron mediante la pielografia descen-
dente con retroncumoperitoneo.

No se hizo tomografia renal ya que,
segin algunos autores® la tomografia
renal no debe hacerse de rutina, durante
la pielografia, sino sclamente en aque-
llos casos de dudas, como para localizar
pequenas calcificaciones en el area re-
nal, o también ¢n los casos de sospecha
de hipertensién remal, para precisar el
espesor de la corteza renal.

El diagnéstico diferencial con ¢l rindn
multiquistico,’ aunque ambos términos
podrian senalar la misma anomalia, se
establecié porque éste es unilateral, por
ser una forma de rifién poliquistico in-
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fantil asociade al fenémeno de hipo-
plasia, que afecta generalmente a un
rifion. Sabemos ademas, gue se carac-
teriza por haber pérdida de la confi-
guracién normal del rifién, se forman
grandes guistes muy irregulares, que no
tienen comunicacién con la poreién co-
lectora, no se ohserva pelvis y puede
haber atresia total o parcial del uréter;
no es hereditario vy no s¢ asocia a otras
anomalias.

La crisis hipertensiva que hizo nues-
tro caso nos luce fue precipitada por la
pielonefritis aguda a Escherichia Coli,
posiblemente a partir de un ciclo ente-
rorrenal, ya que fue precedida por un
cuadro diarreico.

Desde Zemitsch, se ha seihalado' la
frecuencia congue €l padecimiento, so-
bre todo en sujetos jévenes, evoluciona
con hipertension arterial y se piensa
que ésta sca debida a la disminucién
del aporte sanguineo al parénguima re-
nal por compresién vascular.

MNuestro caso no presentd alteraciones
oculares como las sefialadas por algnnos
autores.®

El Hematocrito se mantuvo bajo siem-
pre, y nos llama la atencién, que Friend
y colaboradores informan que en tres
casos de rifién poliquistico se presentd
policitemia; sugieren que la uremia con
hematocrito normal o elevado debe ha-
cer sospechar la presencia de rifones
poliquisticos.

Hubiera sido interesante en este Caso,
¢n el cuadro de insuficiencia renal, ha-
cer dosificacién de la vitamina B, ya
gque en los trabajos realizados por Ma-
thews,'? cita entre los casos de insufi-
ciencia renal en gue se constataron ci-
fras altas de B,. en sangre, casoz de ri-
fiones poliquisticos. Lo atribuyen unos
a la excrecién disminuida, otros a la
liberacion de la B,. almacenada en €l
rifién, que es una fuente de Bi.; pero
también otros lo atribuyen a que la
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elevacion de la urea en sangre. deprime
la captacién de B,; por la médula.

En estos momentos se sigue la evolu-
cidn del nifio por consulta exteérna, man-
teniendo  las tumoraciones aue lucen
aumentar y disminuir de tamaio, siendo
bueno su estado general; se mantiene
asintomitico, salve la constipacién que
persiste, v algunos cuadros respiratorios
ligeros a veces.

SUMARIO

1. Se hace una ligera revision sobre la
embriogénesis, Manifestaciones eli-

nicas, Anatomia Patolégica v formas
clinicas del rindn poliquistico.

2. Se presenta un caso en un nifo de
9 meses de edad,

SUMMARY

1. We have made a brisf review of the
embrionic development of polyeys-
tie kidneys. Clinical and Anatomo-
pathological types of polyeystic kid-
neys are analized.

2. A case of Polyeystic Kidneys in a
nine months old infant is described.
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