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Chavez-lhiguez JS°

Resumen

La poliquistosis renal es una enfermedad sistémica que afecta a 1 de cada 400-1000 nacimientos vivos
y en mas de la mitad de estos la enfermedad permanecera silente durante toda la vida. Se caracteriza
porlaprogresiva dilatacion quistica de los tibulos renales que conduce a enfermedad renal cronicay en
los paises desarrollados corresponde al 5-10 % de los pacientes en terapia de sustitucion renal. Esta
entidad no se limita al rifion, existe una amplia variedad de trastornos y complicaciones
concomitantes, dentro de las manifestaciones extra renales podemos encontrar formaciones quisticas
en otros Organos y complicaciones no quisticas como diverticulos, hernias inguinales y de pared
abdominal. También destacan los trastornos cardiovasculares como hipertension, anormalidades
valvulares, aneurismas y diseccion de la aorta, estas ultimas son la principal causa de muerte en los
pacientes con poliquistosis renaly en ocasiones, su primera manifestacion en donde frecuentemente
la PR no es identificada y por lo tanto pobremente reportada. Presentamos el caso de un hombre de 54
afios a quien se diagnostica con poliquistosis renal y diseccion de la aorta, ademas, se encuentra una
segunda asociacion apenas descrita entre diseccion adrtica y dafio renal agudo.

Palabras clave: Daiio renal agudo, diseccion adrtica, hipertension, poliquistosis renal.

Acute kidney damage second to aortic dissection

as extra-renal manifestation of kidney polycystosis
Abstract

Kidney polycystosis is a systemic disease that affects 1 in every 400-1000 births and in more than half of them the
disease will remain silent all their life. It is characterized by the progressive cystic dilatation of the renal tube conducting
to a chronic renal disease and in developed countries corresponds to 5 to 10 % of the patients under kidney replacement
therapy. This entity is not limited to the kidney; there is an ample variety of concomitant disorders and complications.
Within the extra-renal manifestations we can find cystic formations in other organs and non-cystic complications as
diverticulum, inguinal and abdominal hernias. Amongst the latter group, it stands out, also the cardiovascular diseases
as hypertension, valvular abnormalities, aneurisms and aortic dissection, which are the main cause of death of kidney
polycystosis patients an occasionally its first manifestation is where frequently the kidney polycystosis is not identified
and therefore poorly reported. We present the case of a 54 years old male diagnosed with kidney polycystosis and aortic
dissection, besides, there is a second association barely described between aortic dissection and acute kidney damage.

Key words: Acute kidney damage, aortic dissection, hypertension, kidney polycystosis.
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Introduccion

La poliquistosis renal (PR) es una enfermedad sistémica
que afecta a 1 de cada 400-1000 nacimientos vivos y en mas de
la mitad de estos la enfermedad permanecera silente durante
toda la vida', se caracteriza por la progresiva dilatacién
quistica de los tubulos renales que conduce a enfermedad
renal cronica’ y en los paises desarrollados corresponde al 5-
10% de los pacientes en terapia de sustitucion renal.’

Esta entidad no se limita al rifién, existe una amplia
variedad de trastornos y complicaciones concomitantes,
dentro de las manifestaciones extrarrenales podemos
encontrar formaciones quisticas en otros Organos y
complicaciones no quisticas como diverticulos, hernias
inguinales y de pared abdominal. También destacan los
trastornos cardiovasculares como hipertensidn,
anormalidades valvulares, aneurismas y diseccion de la
aortad (DAo), estas ultimas son la principal causa de muerte
en los 5 6 pacientes con PR y en ocasiones, su primera
manifestacion en donde frecuentemente la PR no es
identificada y porlo tanto pobremente reportada.

Presentamos el caso de un hombre de 54 afios con PR y
DAo, ademas se encuentra una segunda asociacion apenas
descrita entre DAoy dafio renal agudo (DRA).

Caso clinico

Masculino de 54 afios con antecedente de artritis gotosa sin
tratamiento. Inicia 3 dias previos a su ingreso con dolor
punzante, transfictivo, continuo, en epigastrio irradiado a
espalda, se agregan vomitos gastrobiliares, evacuaciones
diarreicas de caracteristicas disenteriformes y fiebre, ademas
se detecta hipertension severa.

A su ingreso, tomografia (TAC) abdominal simple con
dilatacion de asas intestinales en la porcion delgada, multiples
quistes renales y pancreas irregular con crecimiento de cabeza
que sugiere pancreatitis. Se consulta a Nefrologia por DRA
KDIGO 3, se evidencia deshidratacion severa con déficit

DRA secundario a diseccién Ao como manifestacion
extrarrenal de poliquistosis renal

Figuras 1y 2. TAC contrastada toraco-abdominal la cual muestra pancreas de racteristicas normales,
rifiones poliquisticos, glandulas suprarrenales normales y DAo tipo A.

hidrico de 6 litros por bioimpedancia espectroscdpica, anuria
y tasa de filtrado glomerular (TFG) estimada de 9 ml/min
(MDRD-4), hipertension de dificil control (4 normotensores)
con hiperaldosteronismo hiperreninemico.

Tras manejo conservador inicial, las evacuaciones
diarreicasy el dolor abdominal disminuyeron, sin embargo, la
TFG no mejor6 a pesar de alcanzar euvolemia, por lo que se
inicia hemodialisis intermitente. Se decide realizar TAC
contrastada toraco-abdominal (Figura 1, 2) la cual muestra
péancreas de caracteristicas normales, rifiones poliquisticos,
glandulas suprarrenales normales y DAo tipo A. El cuadro
clinico progresa torpidamente (Tabla 1) presentando
empeoramiento hemodindmico, edema agudo pulmonar
secundario a emergencia hipertensiva a pesar de
antihipertensivos intravenosos, anuria y deterioro respiratorio
requiriendo ventilaciébn mecanica en parametros altos. Es
valorado por cirugia cardiovascular quienes sugieren
tratamiento quirurgico con con alta probabilidad de
mortalidad, se pospone la intervencidén quirurgica por
inestabilidad hemodindmica y fallece 18 dias posteriores a su
ingreso, en la unidad de cuidados coronarios.

Tabla 1. Progresion de los examenes de laboratorio

Hb Plaq Na K
(i/)d (mﬂ)/ uL (rlﬁlu/c:ri) (m(:/l:icL) (m[;/e:L) (nf;/e:lli) (mI;?éL) (mgc/?lL) (mmcoll/L) (mm)"l/ L (m‘E‘)"V
Ingreso 14.4 266 12 81 194 6.3 6 8.7 105 150 24
Dia2 12.9 206 12.6 80 200 6.5 5.7 9 106 149 2.8
Dia 6 10.5 242 18.8 99 172 4.6 5.2 9.9 105 144 3.2
postHD
Dia 9 10 281 14.2 136 168 4.6 5.6 8.8 102 140 3.2
Dia 12 8.4 279 114 96 177 5.2 7.1 8.5 99 135 5.8
Dia 15 10.4 330 16.4 127 138 4.12 7.1 8.9 100 137 5.6
Dia 18 8.2 268 22 112 7 10.8 8.5 104 144 7.3

Hb: hemoglobina, Plaq: Plaquetas, Leucos: leucocitos, Cr: creatinina, PO,: fésforo, Ca: calcio, Cl: cloro, Na: sodio, K: potasio.
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Cuadro 1. Principales manifestaciones extrarrenales de la poliquistosis renal

Quisticas No quisticas

* Quistes extrarrenales * Cardiovasculares

Otras

* Diverticulos colonicos

* Hernias inguinales

* Hernias de la pared
abdominal

Hepaticos Hipertension arterial

Pancreaticos Proplapso mitral

Pulmonares Insuficiencia valvular (mitral, tricaspide, adrtica)

Esplénicos Coartacion arterial (aorta, cerebrales)

Ovaricos Aneurismas (cerebrales, adrticos)

Testiculares Disecciones arteriales espontaneas (aértica, coronaria, vertebral, cerebral)
Tiroideos Oclusion vascular de retina central

Uterinos

Viscerales
Discusion

La PR suele ser una alteracion hereditaria con patrén
autosémico dominante secundaria a las mutaciones de los
genes PKD1 y PKD2 en el 85y 15% respectivamente. Los
cuales codifican proteinas policistina 1 y 2. Estas proteinas
remodelan la estructura de la matriz extracelular con
proliferacién celular y secrecién epitelial de liquido,
formando quistes que destruyen el parénquima renal.®

Al ser una patologia sistémica tiene expresiones extra
renales muy diversas (Cuadro 1) hasta en el 30% de los
pacientes, manifestandose con quistes hepaticos, esplénicos,
pancreas, pulmones, ovarios, testiculos, tiroides, utero y
vejiga.”

A nivel cardiovascular se puede presentar prolapso e
insuficiencia de las valvulas mitral y tricuspide, también
pueden tener valvula adrtica bicuspide, aneurismas
cerebrales, dilatacion de la raiz aodrtica, coartaciones de
distintas arterias como la aorta, cerebrales, ademas de
disecciones arteriales espontaneas (adrtica, coronaria,
vertebral, cerebral) las cuales por compresiéon pueden
conducir a isquemia tisular, si hay diseccion de la aorta
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