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Se presenta un caso de mucrte neonatal precor. En el estudio necrdpsico se encontraron
rifones poliquisticos tipe | o variedad hamartomatosa, gue concomitan con nefritis aguda.
Se hace énfasis en lo infrecuente de esta variedad y en la supervivencia tan breve de

estos pacientes.

INTRODUCCION

La variedad hamartomatosa del rindn
poliquistico es una afeccion poco fre-
cuente, observada solo en el recién na-
cido. En la revision de la literatura meé-
dica, no hemos encontrado caso regis-
trado en nuestro pais.
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de 1975,
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Se conoce la primera publicacion de
la enfermedad poliquistica renal a tra-
vés de los trabajos de Lefsr, en 1888,
Leurbert, en 1947, describe que los quis-
tes pueden ser: glomerulares, tubulares
y excretores.'

Potter, en 1957, senala por primera
vez la variedad hamartomatosa del rifon
poliquistico. Posteriormente describe, en
1964, con estudios de microdisecciones
extraordinarias  realizadas junto  con
Osanthanondh,” la patogenia de los ri
nones poliquisticos, e indican que estas
malformaciones se pueden clasificar en
cuatro grupos caracteristicos:

El tipo | caracterizado por hiperplasia
de la porcion intersticial del tubo co-
lector, El tipo I, por distenciones de los
segmentos ampulares de los tubos co-
lectores en desarrollo.

El tipo Ill, por anomalias de los seg-
mentos ampulares e intersticiales de los
tibulos colectores.



El tipo IV parece:producirse por una
obstruccion uretral o ureteral, ocurrida
en los comienzos de la vida fetal y que
origina aumento en la presién intratu-
bular,

Los tipos | v IV son muy poco frecuen-
tes, no asi los tipos Il ¥y 1l que consti-
tuyen la mayoria.

Presentacion de un caso

Recién nacido R. C. F. HC 120131,

Antecedentes obstétricos: madre primigesta.
de 21 anos de edad, raza blanca. Grupo sangui-
neo; A, Rh: positivo, ESposo con grupo sangui-
neo A Bh: positivo,

Embarazo a2 término, de 41,2 semanas. Ante-
cedentes del embarazo actual: no se recogen
datos de importancia.

Historia del parto: cutdcico, con rolura espon-
tanea de la membrana y liquido amnidtico elaro.

Examen fisico

Peso al nacer de 23450 g. Soxo masculing. £l
conteo de Apgar fue de 13 puntos a los cinco
minutos, Su aspecto general es muy grave, cia-
nosis generalizada. Ausenciz de reflejo de Moro
Torax: algo deprimido.

Aparato respiraltonio

Frecuencia respiratoria 40 x minuto. Presenta
dificultad respiratoria.

Aparato cardiovascular

Frocuencia cardiaca 40 x minute. Tonos bra-
dicardicos. Pulso femoral muy débil.

Aparato digestivo

o Abdomen: es llamativo que se palpen en am-
bos flancos un tumor lobulado, de consistencia
mas o menos dura. de bordes definidos, de 8
em de longitud, aproximadamente.

Srstenta nervioso
Sensario tomado. Reflejo de Moro ausente,

Tratamiento

Debido al estado que presentaba se procedio
a realizarle medidas urgentes de reanimacién
con bicarbonato de sodio al 8%, dextrosa al 20%
en las dosis normales; se intuba endotragueal-
mente, se le administra ventilacion azistida con
el Penlon, ¥ se digitaliza. El nifo mantiene bra-
dicardia a pesar de las medidas de emergencias
realizadas v fallece a los 30 minutos de vida.
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Estudio necropsico

Hahito externo: recién nacido mascu-
lino de buen peso (3 450 g). con cianosis
bucal. Mo malformaciones craneofacia-
les, del tronco ni los miembros. Abdo-
men promingnte.

Habito interno: no se describen los
6rganos normales en este informe.

Al abrir la cavidad abdominal emana
abundante liquido serchemaitico. Antes
de comenzar la diseccidn de los drganos
in situ, se distingue una marcada nefro.
megalia bilateral, que por sus polos su-
periores elevan considerablemente el
diafragma, con reduccidon de la cavidad
tordcica, y por sus polos inferiores so-
brepasan las crestas iliacas. En la di
seccion del aparato urinario no se ob-
servan anomalias ureterales ni vesicales
v se decide separar los rifiones, los cua-
les pesan 150 g cada uno v 12X 8 cm de
medida.

Ambos se encuentran cubiertos por
una capsula opaca, blanquecina, y al des-
capsularlos, la superficie cortical se pre-
senta suave, con lobulaciones fetales
normales y diminutos quistes puntifor
mes, difusamente distribuidos (figura 1).
Al corte se observa poliquistosis difusa
certicomedular, que oscila entre 3 a §
milimetros de diametro, ¥ contiene un
liquido claro.

La corteza, indistinta de la porcion me-
dular, donde los guistes se orientan ra-
dialmente hacia la corteza, y toma el
parénquima, en conjunto, un aspecto de
esponja (figura 2). La pelvis y los céli
ces se muestran moderadamente agran-
dados.

De las visceras abdominales, solamen.
te el higado estaba ligeramente aumen-
tado y mostraba también diminutos quis.
tes, mas escasos comparativamente con
las renales, tanto que a la inspeccion
hreve pueden pasar inadvertidos.

En el estudio microscopico renal se
comprueba que la quistificacion difusa
corticomedular es a expensa de hiper
plasia notable de los tibulos, los cuales
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Figura 1. Diminotos quistes difusamente distribuidos en la superficie cortical
del riddn. Lobulaciones fetales normales.

e

Filgura 2. Segmento renal que muesire al corte poliquistosis difusa corticomedular,
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Figure 4. Ausencio de tefido conectivo infertulular quislico.

RGP
3h4 SEPTIEMBRE - CCTURRE. 14974



FE A
e T
v “. ‘. X “a 4"

AL
L

Figurn 5 Multipfes quiztes con acimolos de neutrébilos

Figuea § Fovagen microscopicae del figade que tambicn proseataba guistes,
probebfemente dependientes de conductilfas biliares.,
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se encuentran revestidos por una sola
capa de células ciabicas aplanadas, Ade-
mas. en la porcidén cortical se observan
nefronas en nimero y forma normales
(figura 3). Los glomérulos rodeados por
capsula de Bowman normal. El tejido co-
nectivo intertubular quistico se encuen-
tra casi totalmente ausente (figura 4).
Gran parte de los tdbulos quisticos cor-
ticales mostraban abundante acimulo
leucocitario (figura 5) y esta sepsis con-
tribuyd probablemente a la superviven-
cia tan breve (30 minutos) de este neo-
nato.

El examen microscopico del higado
muestra quistes en los espacios portas,
probablemente dependientes de condug-
tos biliares (figura 6).

Los pulmones con hemorragias focales
intralveolares con zonas de atelectasia
y enfisema,. como expresion de hipoxia.

COMENTARIO

El tipo 1. el que nos ocupa, ha sido
Hamadeo rifidn en esponja, rindgn poliquis-
tico del recién nacido y rifdn quistico
hamartomatoso.”

En el verdadero sentido de la palabra
no es un hamartoma, pues no se trata
de un tumor, ni encontramos ningdn foco
de mesénquina inmadura, ninguna inclu-
sion cartilaginosa, ninguin tdbulo displa-
sico de tipo primitivo, por lo cual Potter
después de sus estudios de microdisec-
cion prefiere llamarlo, para la clasifica-
cion, rinones poliquisticos tipo 1. debido,
durante el desarrollo fetal renal, a la
hiperplasia de las porciones intersticia-
les de los timulog colectores que for-
man quistificacién gigante difusa corti-
comedular, responsable de la gran ne-
fromegalia, pues adquieren peso y tama-
fio de rinones de adultos en recién na-
cidos que mueren precozmente.

SUMMARY

La mayor parte de los autores consi
deran esta anomalia renal como incom-
patible con la supervivencia prolonga-
da.’=**¢ E|l hecho que estos nifos mue-
ran tan precozmente no estd completa-
mente aclarado, ya que el nimero y for-
ma de las nefronas son normales ¥y no
existen mecanismos obstructivos que
impidan el fluido de la orina de los ti-
bulos colectores a la pelvis. No es co
rrecto que la muerte sea atribuida a la
uremia. Ademas, existen informes de pa.
cientes con agenesia renal, anomalia que
casi siempre se acompana de hipopla-
sia pulmonar, donde se ha logrado una
supervivencia hasta de dos semanas.

Autores como Potter, tan dedicados al
estudio de anomalias congénitas, refie-
ren haber visto ocho casos solamente
de esta variedad, todos bilaterales y
morfoldgicamente iguales,

Plasze,” en 1967, refiere un caso aso-
ciado a anomalia craneofacial. caracte.
rizada por aumento de separacidn entre
los ojos. pliegue cutdneo del angule in
terno del ojo muy sobresaliente, aplana.
miento de la nariz, retraccidén del men-
ton y pabellones auriculares grandes y
descendidos (sindrome de Potter).

Esta afeccidén siempre se encuentra
notificada en asociacidén con higado po.
liquistico, donde los quistes parecen es.
tar formados a expensas de los conduc-
tillos biliares. Menos frecuentemente se
asocia con pancreas y pulmones quis-
ticos >

El aumento de volumen del abdomen.
por el gran tamafio de los rifones v mas
bien la ascitis, puede ser la causa de
parto distdcico.’

Se ha encontrado en hermanos” y pue.
de que sea de origen genético por un
gen récesivo homicigotico.®

Agiiero Bello, M, et al. Hamsrtomatous varigty of polycyst kidneys. Rev Cub Ped 48: 5.

1976,

A case of early neonatal death is presented. A necropsy study showed type | polycyst
kidneys or hamartomatous wvariety, that are concomitant to acute nephritizs. Emphasis on
the scarcity of this variety. and on the short survival period of these patients is made.
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RESUME

Agierc Bello, N et al
48: 5, 19786,

Varidte hamartomatevse de reins polykystigues. Rev Cub Ped

Un cas de mort néonatale précoce est présentd, Dans 'étude nécropsique on a trouvd
des reins polykystiques type | ou variété hamartomateuse, concomitants avec la néphrite
gigué, On souligne la non fréquence de cette varidtd et la survivance si bréve de ces

patignts,
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CTeR OUFX0ORE, NpimoianiAugel codof HiHODMATBRHOT CMENIHME COCTS

Tof. BXOAMISK B CTIVKIYDY THAML. Rev. Cub. Ped. 48: 5. 1976
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