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RESUMEN

El carcinoma de la célula renal es encontrado en muy poca probabilidad en la
enfermedad renal poliquistica autosémica dominante. El objetivo de este trabajo es
presentar un caso tratado por insuficiencia renal cronica progresiva en el curso de
una enfermedad renal poliquistica autosdmica dominante, el cual sufre graves
complicaciones y es intervenido quirdrgicamente, encontrandose en el acto
quirdrgico la asociacion de un tumor con una enfermedad renal poliquistica
autosdmica dominante. La intervencion quirdrgica se realizd en el servicio de
Urologia del Hospital General Docente "Abel Santamaria Cuadrado" en junio de
2009. La paciente acude a consulta por un cuadro hemorragico urinario y dolor
lumbar gravativo, se constata las mucosas: hipocoloreadas y humedas, y en el
aparato cardiovascular: ruidos cardiacos y taquicardicos, frecuencia cardiaca: 110 x
minuto y TA: 190/110 mmHg, se ingresa al paciente e indica tratamiento
sintomatico ademas de estudios hematoldgicos y radioldgicos: Hematocrito ( 0,40
L/L), Glicemia (4,5 mmol-L), Conteo de plaquetas ( 18 / 10° /L), Creatinina (110
mmol/L), Electrocardiograma (Taquicardia sinusal) y orina (Hematuria
Macroscoépica). Ecografia abdominal: Rifidon izquierdo aumentado de tamarfio con
multiples imdagenes eco lUcidas, el rifidn derecho muy aumentado de tamafio con
imagenes eco llUcidas hacia polo superior, deformidad de la parte media y polo
inferior del mismo, por tumor ecogénico de 140 x 100 mm., Tomografia axial
computarizada: Masas hipodensas regulares en rifidn izquierdo, masas hipodensas
en rifién derecho, masa tumoral a nivel del mismo. Se realiza nefrectomia derecha
confirmando el diagndstico. La evolucion fue satisfactoria con egreso a los 7 dias de
la intervencion.
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ABSTRACT

Renal cell carcinoma is rarely found in the autosomal dominant polycystic kidney
disease (ADPKD). The objective of this work is to present a case treated by
progressive chronic renal failure in the course of ADPKD, whose patient suffers from
severe complications, finding a tumor associated to ADPKD during the surgery. The
surgery was performed in the service of urology at "Abel Santamaria Cuadrado"
University Hospital in June 2009. The patient attended to the hospital presenting a
hemorrhagic urinary and lumbar gravitational pain picture. The mucosae were
hypocolored and wet. Cardiovascular system presented: cardiac sounds and
tachycardia, cardiac rate: 110 x minute and BP: 190/110 mmHg. The patient was
hospitalized and the treatment was indicated, the hematologic and radiographic
studies showed: hematocrit (0, 40 L/L), blood glucose (4, 5 mmol-L), platelet
counts (18 / 10° /L), creatinine (110 mmol/L). The electrocardiogram showed a
sinus tachycardia and in the urinalysis a macroscopic hematuria was observed.



Detecting in the abdominal echography an enlargement in the left kidney with
multiple echolucid images and the right kidney was enlarged with echolucid images
towards the superior pole with a deformity in the middle part and in the inferior
pole due to an echogenic tumor of 140x100mm. The CAT scan showed: regular
hypodense masses in left kidney as well as hypodense masses in the right kidney
and a tumoral mass in its level. The right nephrectomy was performed confirming
the diagnosis. The evolution was satisfactory and the patient was discharged from
the hospital at 7 days after the surgical intervention.
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INTRODUCCION

Muchas enfermedades pueden ser asociadas a los quistes renales y ellas pueden
estar clasificadas como enfermedades renales hereditarias y no hereditarias. En el
primer grupo van a ser encontrado la enfermedad quistica autosémica recesiva, la
enfermedad poliquistica autosédmica recesiva, enfermedad quistica medular urémica
(Enfermedad de Cachi-Rissi), ademas de la enfermedad quistica autosémica
dominante, la enfermedad glomérulo cistica y los quistes renales asociados a
multiples sindromes (Esclerosis tuberosa, Sindrome de Von Hippel Lindao). Dentro
del segundo grupo tenemos, la displasia quistica total (la displasia renal
multiquistica (rindn multiquistico) y la parcial o segmentaria, el quiste simple, los
quistes multiloculares, el tumor de Willms y la enfermedad renal quistica adquirida.
El estudio genético de los quistes renales ha ido en progreso, debido a las
intervenciones terapéuticas posibles ideadas en el futuro.!

Algunos refieren que la enfermedad renal autosémica dominante (ADPKD) fue
reportada por primera vez en Francia a comienzos del siglo XVII y otros la sitlan a
finales del siglo XIX. La naturaleza hereditaria de esta enfermedad fue reconocida
desde principios del siglo XX. Los estudios de Dalgaard en 1957 establecieron el
patron de herencia autosémica dominante de la enfermedad, pero no fue hasta
1985 que se localizd6 un gen asociado con el rifidn poliquistico autondmica
dominante en el brazo corto del cromosoma.?

Posteriormente se vio que en algunas familias no se detectan marcadores en el
brazo corto del cromosoma 16, lo cual indicé que existia un segundo gen. Al primer
grupo se le denomind tipo 1 (ADPKD1) y al segundo tipo 2 (ADPKD2). El tipo 1 es la
causa de la enfermedad en cerca del 90 % o mas de las familias que la padecen.
Hasta ahora se han identificado por lo menos 3 loci diferentes como causantes de la
enfermedad: PKD1, PKD2 y PKD3. El gen del tipo 2 se localiza en el brazo largo del
cromosoma 4 (4 q 21-23) y el locus del PKD3, aunque es probable que comprenda
mas de un gen, esta localizado en el cromosoma 1q a nivel de HRPT2. El tipo PKD3
sblo aparece en aisladas familias.* 3

Esta enfermedad es la causa del 10 % de las insuficiencias renales croénicas
terminales en pacientes con tratamiento dialitico. *La prevalencia citada en la
literatura es de 1 por 1000 habitantes y cada descendiente de un sujeto afecto
tiene 50 % de probabilidad teérica de heredar la enfermedad.?



Los sintomas principales encontrados en estos pacientes son: hipertension arterial,
dolor en el flanco, infeccidn urinaria, hematuria y nefrolitiasis. Cada una de estas
manifestaciones aparece en el 20 a 30 % de los casos. ? La tumoracién unilateral o
bilateral también puede ser un hallazgo relativamente frecuente.?

La asociacion entre carcinoma y ADPKD es altamente infrecuente y sin relacién
aparentemente causal. >1°

PRESENTACION DE UN CASO

Paciente masculino de 50 afos de edad, raza blanca, con antecedentes de ADPKD-
1, que acude a la consulta de Urologia del Hospital General Docente "Abel
Santamaria Cuadrado" por un cuadro hemorrdgico urinario y dolor lumbar
gravativo, se atiende la paciente constatando mucosas: hipocoloreadas y humedas,
aparato cardiovascular: Ruidos cardiacos y taquicardicos, frecuencia cardiaca: 110
X minuto y TA: 190/110 mmHg se ingresa al paciente e indica tratamiento
sintomatico ademas de estudios hematoldgicos y radiolégicos: Encontrando lo
siguiente: Hematocrito ( 0,40 L/L), Glicemia (4,5 mmol-L), Conteo de plaquetas (
180 / 10° /L), Creatinina (110 mmol/L), Electrocardiograma(Taquicardia sinusal) y
orina (Hematuria Macroscépica). Ecografia abdominal: Rifidn izquierdo aumentado
de tamano con multiples imagenes eco llcidas, el rifién derecho muy aumentado de
tamano con imagenes eco ldcidas hacia polo superior, deformidad de la parte media
y polo inferior del mismo, por tumor ecogénico de 140 x 100 mm., en la Tomografia
axial computarizada (TAC): Masas hipodensas regulares en rifidén izquierdo, masas
hipodensas en rifidon derecho, masa tumoral a nivel del mismo heterogenia. Con
este paciente se define un tratamiento quirlrgico: nefrectomia total (En el acto
quirdrgico no se encontrd infiltracion a drganos vecinos, ni ganglionares, como se
reflejo en los complementarios radioldgicos). Con biopsia # 1254: Adenocarcinoma
renal de células claras, con trombo tumoral a nivel de vena renal. La evolucién
postoperatoria fue satisfactoria siendo egresada del hospital a los 7 dias. (Figura 1
y 2)

DISCUSION

Existen pacientes con ADPKD los que en su mayoria los llevan a una insuficiencia
renal crénica progresiva, con descubrimientos enzimaticos, y en el informe de
anatomia patolégica parte de ser un carcinoma renal sincronico bilateral
reemplazando el parénquima renal imitando a ADPKD *®. El carcinoma de la célula
renal en la ADPKD es muy raro y es encontrado en muy pocos casos en la literatura
revisadg 78 En otros casos en casos infantiles ha concomitado con un tumor de
Wilms.

La mayoria de las masas renales es encontrada accidentalmente como resultado del
uso de la ultrasonografia, tomografia axial computarizada y la resonancia
magnética, todos ellos deben diferenciar las lesiones del rifién por la necesidad de
la intervencion quirdrgica. Se deben diferenciar las no quirtrgicas como lesiones
sdlidas ya sea lipomas, infartos renales y nefritis de los no quirdrgicos. Hay que
diferenciar bien estos por lo que representan o si los estudios de seguimiento son
menester. °

Las lesiones que son diferentes son diferenciadas como pielonefritis
xantogranulomatosa, pielonefritis persistente, infarto renal, linfoma, oncocitoma
renal, lesién enquistada y enfermedad poliquistica del rifidn, metastasis, carcinoma
renal df:0 la célula, y multiple RCC bilateral en pacientes con el sindrome Hippel-
Lindau.



A pesar de lo poco frecuente de la asociacién de ADPKD con carcinoma renal, se
debe tener en cuenta que en estos pacientes puede presentarse ello como una
complicacion y una conducta rapida evitaria males mayores.
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