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Resumen  Se comunica un paciente con una glomerulonefritis rapidamente progresiva que después de inmuno-
supresion y hemodialisis recuperé parcialmente la funcién renal. Ocho afios mas tarde una TAC de-
mostré una enfermedad renal quistica adquirida (ERQA), entidad caracterizada por el desarrollo de numerosos
quistes en los rifiones de pacientes con diferentes nefropatias cronicas que no tienen historia de enfermedad quistica
hereditaria. La ERQA puede cursar en forma asintomatica o como ocurrié en este caso con diferentes complicacio-
nes derivadas de los quistes tales como poliuria-polidipsia, quiste renal hemorragico, hematoma retroperitoneal y
carcinoma de rifion a células claras. En doce afios de seguimiento se observé una declinacion lenta de la funcién
renal que podria atribuirse a la ERQA. Se sugiere que la ERQA puede convertirse en un factor de progresion no
inmunolégico que condicionaria pérdida de la funcién renal cuando se instala en pacientes con insuficiencia renal
moderada.
Abstract Acquired renal cystic disease. Polysyndromatic entity as the cause of non-immunological pro-

gression of renal failure. \We present a patient with rapidly progressive glomerulonephritis who after
immunosuppression and hemodialysis treatment showed an improvement in his condition. Eight years later a
computed tomography discovered an acquired renal cystic disease (ARCD) characterized by the development of 3
or more cysts in both kidneys of patients with chronic renal disorders and no history of hereditary cystic disease.
ARCD may be asymptomatic or as it ocurred in this patient, associated with several complications related to renal
cysts such as polyuria-polydipsia syndrome, renal hemorrhagic cyst, perinephric hemorrhage and renal cell carci-
noma. Along 12 years of follow-up the renal function showed a very slow declination which could be attributed to
ARCD. It is suggested that ARCD can be considered as a non-immunological factor of renal progression when it
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develops in patients with mild chronic renal failure.
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En los dltimos afios el tema de la progresion no
inmunoldgica de la insuficiencia renal en glomerulopatias
y otras causas de insuficiencia renal crénica (IRC) ha
llamado la atencion de clinicos e investigadores. Sin
embargo, no hemos encontrado en la literatura a la en-
fermedad renal quistica adquirida (ERQA), como una
de las alteraciones determinantes de progresién no
inmunolégica.

La ERQA se caracteriza por la aparicion de quistes
multiples en los rifiones de pacientes con IRC secunda-
ria a diferentes nefropatias no quisticas. Los criterios
para su diagnéstico son el compromiso renal bilateral
con la presencia de méas de 3 o 5 quistes en cada lado*
0 un area con quistes que ocupe mas del 25% del
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parénquima renal®. Un factor importante para la trans-
formacion de una nefropatia cronica en ERQA es la du-
racion de la IRC y/o de la antigliedad en didlisis®.

La primera descripcion de ERQA se remonta a 1847
en pacientes con IRC y posteriormente en 1977 se la
reconocio en el material de autopsia de enfermos
hemodializados*. Se la encuentra entre el 8 y 13% de
nifios y adultos con IRC, no sometidos a tratamiento
sustitutivo. En los enfermos tratados con hemodialisis o
didlisis peritoneal continua ambulatoria, aumenta su pre-
valencia con la antigiiedad del tratamiento: 43% con
menos de tres afios y 79% con mas de 3 afios de didlisis.
Este incremento se deberia a la mayor sobrevida de los
enfermos tratados y al perfeccionamiento de las técni-
cas de imagenes que aseguran un mejor reconocimien-
to de los quistes. También se la ha observado, aunque
con una menor incidencia, en los rifilones nativos de pa-
cientes con trasplante renal y en el rifién injertado con
rechazo cronico®.
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Se ha descripto que la ERQA puede cursar clini-
camente tanto en forma asintomatica, como con dolor
en el flanco, eritrocitosis, hipercalcemia, diferentes com-
plicaciones hemorragicas o infecciosas derivadas de los
quistes o con carcinoma renal? 5%,

Se presenta un paciente que después de la recupe-
racion parcial de una glomerulonefritis extracapilar
(crecéntica) por inmunocomplejos (GNC) se complicé con
una ERQA. Esta enfermedad se desarrollé en un perio-
do de 10 afios en el cual la IRC residual post glomeru-
lonefritis declind lenta y progresivamente. Asi mismo
asocio un sindrome de poliuria-polidipsia, uno de los
quistes se hizo hemorragico, se complicd con un severo
cuadro de hemorragia retroperitoneal por ruptura quistica
y en el estudio histopatolégico del rifién extirpado se
descubri6 un carcinoma renal a células claras.

Caso clinico

Paciente de sexo masculino de 64 afios que desde 1981 pre-
sentaba hipertension arterial leve controlada con dieta
hiposédica, sin otros antecedentes personales, ni familiares, de
importancia. En 1985 urea 44 mg/dl, densidad urinaria 1,024,
proteinuria negativa y sedimento urinario normal. El 28-5-1986
comenz6 con hematuria macroscoépica y proteinuria 0.46 g/l.
Ecografia renal: rifion derecho de 110 mm de longitud y rifién
izquierdo de 113 mm, con aumento de la ecogenicidad, sin sig-
nos de litiasis renal ni dilatacion pielocalicial. El 2-6-1986 urea
112 mg/dl y creatinina 2.5 mg/dl. El 17-6-1986 urea 134 mg/dI,
creatinina 4.77 mg/dl, uricemia 7.9 mg/dl, Hto. 36%. Crioglo-
bulinas, FAN, anti DNA, HBs Ag negativos y complemento HC_,
30 U/ml. El 19-6-1986 se practicé una puncién biopsia renal
(PBR). EIl estudio con microscopia Optica evidencié un
glomérulo en oblea y en 4 de los 5 glomérulos restantes proli-
feracion epitelial circunferencial de la capsula de Bowman con
atrofia tubular, infiltrados linfoplasmocitarios vy fibrosis intersticial
en menos del 20% de la superficie del tejido examinado. La
inmunofluorescencia demostré depdsitos granulares de IgG y
C, en paredes capilares glomerulares y mesangio. El
fibrinbgeno fue positivo en el espacio urinario, mientras que la
IgA e IgM resultaron negativas. El 23-6-1986 present6 oliguria,
creatinina 7.92 mg/dl, uricemia 8.9 mg/dl, urea 179 mg/dl, Hto.
33%, Na 122 mEqg/l, y K 4.2 mEqg/l. Inicié tratamiento con
hemodidlisis asociado a metilprednisolona 1 g intravenoso, dia
por medio, totalizando 5 g, seguido de metilprednisona oral 80
mg/dia, en dosis decrecientes hasta completar 16 semanas,
asociada a ciclofosfamida 100 mg/dia durante 12 semanas y a
dipiridamol 75 mg cada 8 horas, 16 semanas. El 28-10-1986 la
presién sanguinea fue de 150/90 mmHg, Hto. 30%, urea 127
mg/dl, creatinina 3 mg/dl, Ccr 28.7 ml/min, con diuresis 2 300
ml/24 h y proteinuria 1.93 g/dia. Se suspendié la hemodiélisis
y continu6 con dieta de 0.75 g de proteinas/kg/dia, 2 000 calo-
rias y aporte de sal normal. El 3-11-1986 se repitio la PBR en
cuya microscopia optica se observaron 9 glomérulos por cor-
te, de los cuales 4 con semilunas fibrosas, 2 con adherencias
firmes entre la parietal y visceral de Bowman y 3 con aumento
del tejido mesangial; las lesiones de atrofia tubular, infiltrados
y fibrosis intersticial se hallaron distribuidas hasta en el 40%
del area estudiada. La inmunofluorescencia resulté negativa. El
16-8-1988 la presion sanguinea fue de 130/90 mmHg, una
ecografia renal de control evidenci6 el rifién derecho de 90 x
60 mm con un quiste parapiélico en polo inferior de 26 x 18
mm y el rifién izquierdo de 88 x 66 mm con un quiste en el polo
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superior de 22 x 15 mm. Hto. 45%, urea 54 mg/dl, creatinina
1.6 mg/dl, uricemia 6.7 mg/dl, densidad urinaria 1,009,
proteinuria 0.4 g/24 hs con sedimento urinario inactivo, y Ccr
38.7 ml/min. El 29-4-1991 presién sanguinea 160/100 mmHg,
Hto. 43%, creatinina 2 mg/dl, urea 38 mg/dl, y proteinuria ne-
gativa. Se agregé amlodipina 5 mg/dia.

En 1995 una TAC abdominal revel6 ambos rifiones con atro-
fia cortical y multiples quistes. En el rifién izquierdo uno de los
quistes presento alta densidad lo que sugirié contenido hematico
(Fig. 1). El 11-3-1997 presién sanguinea 140/80 mmHg, Hto.
35%, Ccr 29 ml/min, proteinuria 0,75 g/24 hs, y una ecografia
con rifién derecho de 85 mm e izquierdo de 83 mm de longitud
con multiples imagenes quisticas bilaterales. El 27-2-1998 Ccr
19 ml/min con diuresis 4 250 ml/24 hs. Se reducen las protei-
nas de la dieta a 0.5 g/kg/dia. El 20-10-1998 presi6n sanguinea
150/70 mmHg, Hto. 30%, urea 71 mg/dl, creatinina 3.0 mg/dl, Ccr
15 ml/min, Na urinario 22 mEg/| con diuresis 5 000 ml/24 hs. El
4-12-1998 present6 dolor agudo en la region lumbar izquierda y
flanco homolateral de tipo continuo, palidez de piel y mucosas,
sudoracién, taquicardia e hipotension arterial, Hto. 16%, GB 9 100
x mm?, urea 120 mg/dl, creatinina 4.5 mg/dl. Una TAC de abdo-
men sin contraste evidencio riflones multiquisticos con un gran

Fig. 1.— Tomografia axial computada sin contraste. Se obser-
van los rifiones algo reducidos de tamafio, con numerosos
quistes de diferentes dimensiones. En el rifién izquierdo un
quiste presenta alta densidad debido a contenido hematico*.

Fig. 2.— Tomografia axial computada sin contraste. El rifion
derecho con atrofia del parénquima y quistes multiples. El
rifién izquierdo rodeado por una hemorragia perirrenal ex-
tensa*
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hematoma perirrenal izquierdo (Fig. 2). Se transfundieron 6 uni-
dades de glébulos rojos y se indicé lumbotomia izquierda. El
hallazgo quirargico fue un rifion multiquistico sangrante que obligd
a realizar una nefrectomia. El examen patologico reconocio al-
gunos quistes con contenido hemorragico y en la superficie in-
terna de uno de ellos un adenocarcinoma de células claras lo-
calizado sin invasién de su pared. El 5-12-1998 inicio
hemodidlisis de mantenimiento.

Discusién

Este paciente con una GNC idiopatica tratado con
inmunosupresores y hemodialisis durante cuatro meses,
recuperd parte de la funciéon renal, la que alcanzé un
Ccr de 39 ml/min. La repeticion de la PBR evidencio una
glomerulonefritis inactiva, con algunas lesiones
glomerulares crénicas, sin proliferacién extracapilar ni
inmunodepositos. El examen de orina fue concordante
con vestigios de proteinuria y sedimento sin micro-
hematuria. A los dos afios una ecografia renal recono-
Cio la aparicién de un quiste en cada uno de los rifiones,
y leve reduccién del diametro longitudinal de los mis-
mos. Siete afios después una TAC abdominal descubrié
atrofia cortical renal bilateral con numerosos quistes, uno
de ellos con caracteristicas hemorragicas (Fig. 1). Con
estos hallazgos se establecio el diagnéstico de ERQA*
10, Los estudios de microdiseccion efectuados en la ERQA
sugieren que los quistes siguen a la dilatacion del tabulo
proximal y distal'! y la comprobacion de glomérulos
esclerosados en los tubulos quisticos indica que el liqui-
do de los mismos se forma por secrecién tubular y no
por filtraciéon glomerular.

En un periodo de 10 afios el Ccr descendié de 39 ml/
min a 15 ml/min, lo que significé una velocidad de decli-
nacion de la funcién renal de 0.19 ml/min/m?/mes. Este
lento deterioro en el tiempo, coincidié con un aumento
del nimero de quistes. Esta correlacién merece las si-
guientes consideraciones: 1) el paciente se encuadra
en una enfermedad renal progresiva, que no se deberia
a un mecanismo inmunolégico como al inicio de su en-
fermedad, ya que la repeticién de la PBR permitié
comprobar ausencia de crecientes celulares y de
inmunodepositos, 2) es dificil descartar la progresion de
la IRC por los mecanismos propuestos por Brenner y
col.’2, en los cuales aumentos adaptativos en el flujo y la
presion glomerulares en las nefronas remanentes, pro-
vocan un dafio parenquimatoso independiente de la en-
fermedad inicial, 3) Ruggenetti y col.® correlacionan la
velocidad de disminucién de la funcién renal con la mag-
nitud de la proteinuria. En este paciente la proteinuria
oscilé de leve a negativa, por lo que este factor parece
poco probable, 4) la hipertensién arterial como altera-
cion independiente es un reconocido agravante de cual-
quier nefropatia, que también en este paciente no fue
importante ya que durante toda la evolucion las presio-
nes sanguineas se encontraron en valores normales,
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salvo ocasionales registros levemente elevados, 5) se
sabe que el compromiso tubulointersticial que acompa-
fia a las glomerulopatias tiene mayor correlacién con la
reduccion de la funcion renal que las lesiones glome-
rulares en si mismas. Los cambios observados en este
paciente en la primera PBR fueron leves y en la segun-
da moderados, lo cual no descartaria la participacion de
un mecanismo secuencial de injuria endotelial, hipoxia,
fibrosis y oclusién microvascular del compartimiento
intersticial con la consiguiente declinacién de la funcion
renal*, 6) el desarrollo de la ERQA comenzé a los dos
afios de la GNC cuando se observé mediante una
ecografia renal un quiste en cada rifién, que siete afios
después se hizo evidente con una TAC. Como en la
ERQA la aparicion de los quistes se acompafia de proli-
feracion de las células epiteliales, de acumulacién de
liquido quistico y de dafio intersticial*®, es probable que
estas lesiones estructurales superpuestas a las
postglomerulonefriticas, hayan contribuido a la pérdida
de la funcién renal. Asi como el dafio vascular hiper-
tensivo en el rifion empeora la evolucién de algunas
nefropatias tanto primarias como secundarias, también
podriamos proponer que la ERQA cuando complica a
un estadio moderado de IRC, puede significar un factor
de progresion mas, que no excluye la participacion de
los otros mecanismos enunciados. A favor de esto esta
la manifestacion de polidipsia y poliuria entre 4 000 y
5 000 ml/dia con una pérdida aproximada de Na* en ori-
na de 110 mEqg/dia, que coincide con lo descripto en
patologia esencialmente tubulointersticial.

Doce afios después, cuando el Ccr se encontraba en
16 ml/min present6 un subito cuadro de shock hipovo-
Iémico con dolor en region lumbar, hipocondrio y flanco
izquierdos, debido a una hemorragia perirrenal por rup-
tura de uno de los quistes (Fig. 2) que requiri6 de
nefrectomia, cuyo examen revelé numerosos quistes de
hasta 2.3 cm de didmetro, varios con contenido hematico
y uno con un pequefio carcinoma de células claras.

La hemorragia retroperitoneal es una complicacién
de la ERQA que ocurre con mas frecuencia en los pa-
cientes en hemodialisis, posiblemente porque la
heparinizacion facilita el sangrado, aunque también pue-
de presentarse antes de ingresar a tratamiento sustituti-
VO, como ocurrid en este caso. Puede deberse a ruptura
vascular de un quiste, a oclusion vascular seguida de
infarto renal o a carcinoma. En este paciente, el quiste
con contenido hematico del rifién izquierdo advertido
previamente, pudo haber sido el responsable del episo-
dio hemorragico retroperitoneal.

El carcinoma de células claras fue un hallazgo que se
compatibiliza con la elevada frecuencia de apariciéon de
tumores en la ERQA, que oscila entre el 10 y 20% de los
pacientes®. El carcinoma renal es la mas grave de las
complicaciones de la ERQA, con un riesgo de aparecer
en los hombres 7 veces mayor que en las mujeres®.
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... drugs are made dangerous by myths, politics, illegality and social factors rather than by their psychoactive

or pharmacological properties.

... las drogas se hacen peligrosas por mitos, politica, ilegalidad y factores sociales mas que por sus

propiedades psicoactivas o farmacoldgicas.
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