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¢ Poliquistosis renal de inicio asimétrico o
enfermedad renal quistica unilateral?
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La poliquistosis renal autosémica dominante
(ADPKD) es la enfermedad renal hereditaria mas
comun, estimandose su incidencia en un caso cada
800 nacidos vivos'?, y constituye una de las causas
mds frecuentes de insuficiencia renal terminal®. Se
trata de un trastorno multiorganico caracterizado por
la presencia de quistes en ambos rifiones asi como
en otros érganos (higado, pancreas, vesiculas semi-
nales) y por una amplia gama de manifiestaciones
extrarrenales (aneurismas intracraneales, hernias ab-
dominales, prolapso de la valvula mitral, diverticu-
los intestinales...)*. Aunque las técnicas de imagen
(ecografia, TAC) y la genética molecular han ayuda-
do a la aproximacién diagnéstica, la clinica diaria
plantea casos en los que resulta dificil o casi impo-
sible establecer la diferenciacién con otras patolo-
gias quisticas. Presentamos uno de estos casos.

Mujer de 26 afnos sin antececentes médicos ni
quirdrgicos conocidos remitida a nuestra consul-
ta desde Ginecologia al evidenciarse mdltiples for-
maciones quisticas en rifidon izquierdo como ha-
[lazgo casual en la ecografia ginecoldgica.
Ausencia de antecedentes familiares de enferme-
dad quistica conocida o insuficiencia renal. No
episodios previos de hematuria macroscépica ni
dolor de espalda o abdominal. En la exploracion
fisica destacaba TA 100/70; resto compatible con
la normalidad. Analitica: Urea 26,0 mg/dl, creati-
nina 0,8 mg/dl, bilirrubina T 0,53 mg/dl, AST 17,0
UI/l, ALT 11,0 UI/Il, GGT 21,0 UI/l, hemoglobina
13,9 g/dl, hematocrito 40,0 %, uriandlisis sin al-
teraciones. Una nueva exploracién ecogréfica
mostré un rifén izquierdo muy aumentado de ta-
mafo (16 x 6 cm) con multiples quistes de me-
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diano tamafio corticales y sinusales, mientras que
el derecho era de morfologia y tamafio normal. La
realizacién de un TAC abdominal confirmé los ha-
Ilazgos ecogréficos, si bien permitié identificar
también quistes aislados de pequefo tamano en
rindn derecho; no se detectaron formaciones quis-
ticas en otros érganos abdominales (fig. 1). Se re-
aliz6 gammagrafia renal que mostré una disfun-
cién parenquimatosa leve del rinén izquierdo (RD:
58%; Rl: 42%). Para determinar agregacién fami-
liar se procedio a estudiar a sus familiares mas di-
rectos (padres y hermanos). El estudio fue com-
patible con la normalidad en todos ellos a
excepcion de la madre que presentaba unos ri-
fiones de tamafio normal con existencia de varias
formaciones quisticas de pequefio tamafo y loca-
lizacion pielosinusal en ambos rifones.

La enfermedad renal quistica unilateral (ERQU)
es una entidad nosolégica que se caracteriza por
la presencia de mdltiples quistes de varios tama-
fios localizados difusamente en un rifndén aumen-
tado de tamafo®. Morfolégicamente es similar a la
poliquistosis renal autosémica dominante, de la
cual resulta indistinguible excepto por su locali-
zacion exclusivamente unilateral. Ademas, y a di-
ferencia de esta, la ERQU carece de agregacion
familiar y presenta un mejor pronéstico sin dete-
rioro de la funcién renal. Los primeros casos de
ERQU fueron descritos en la década de los anos
70, reconociéndose como una entidad clinica di-
ferenciada en 1989°. Desde entonces s6lo unos
pocos casos han sido descritos, alguno de ellos en
nuestro pais’.

Aunque en adultos se han descritos algunos
casos de enfermedad renal poliquistica unilateral?,
en todos ellos el diagnéstico se apoyd en la exis-
tencia de antecedentes familiares de poliquistosis
o insuficiencia renal, pues al transmitirse median-
te herencia autosémica dominante, no hay salto
generacional. Sin embargo, en nuestro caso no po-
demos hablar de agregacion familiar, pues si bien
la madre tenia quistes aislados bilaterales, ambos

283



F. MARTIN y cols.

rifones eran de tamano y morfologia normal, lo
que los hace mas compatibles con quistes simples.
Sin embargo, no resulta descartable la aparicién
de una mutaciéon de novo sobre nuestra paciente.
En casos como el nuestro, en los que no existe
agregacién familiar, el estudio genético no esta in-
dicado.

La existencia de varios quistes en el rindn con-
tralateral en un paciente menor de 30 afos puede
inducir a pensar en una poliquistosis renal de ini-
cio asimétrico, hasta la fecha descrita casi exclusi-
vamente en nifos*'%. La no presencia de quistes en
otras localizaciones no excluye esta posibilidad
pues esta descrito que son edad dependiente y que
aparecen en etapas mas avanzadas que los quistes
renales. Sin embargo, resulta extrafio pensar que
una ADPKD de tanta agresividad como para haber
desestructurado completamente un rinén a una
edad tan temprana haya respetado al riidn contra-
lateral cuyo aspecto morfolégico es casi completa-
mente normal. Por otro lado, existen trabajos pre-
vios en los que se ha descrito la coexistencia de
ERQU con quistes simples en el rindn no afecta-
do’. En base a estos datos nos inclinamos a esta-
blecer el diagnéstico de ERQU, si bien sélo podra
ser el seguimiento de la paciente a largo plazo el
que permita establecer un diagnéstico de certeza.
En la actualidad se han completado tres afos de
seguimiento sin que se haya producido deterioro
de la funcién renal ni cambios morfolégicos res-
pecto al estudio basal.

Aunque morfolégicamente estas dos entidades
nosoldgicas resultan indistinguibles excepto por
la afectacién uni o bilateral, la importancia del
diagnéstico diferencial entre ambas resulta de
gran interés a la hora de establecer un juicio pro-
nostico y realizar consejo genético, al no haber-
se asociado la ERQU con deterioro de la funcién
renal.
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Fig. 1.—Rifdn izquierdo muy aumentado de tamafo con mdlti-
ples quistes. Quistes aislados en el lado derecho.
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