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El asunto de los rifones poliquisticos
ha side ampliamente debatido, sin que
s¢ haya llegado 5 una verdadera com-
prenzién de su etiopatogenia y de mu-
choz de sus aspectos patolégicos, En los
iiltimos afios han aparecido algunos tra-
hajos que tienden a aclarar definida-
mente algunos de estos extremos, por
lo que ¢reemos 1itil hacer una breve re.
vision general, deteniéndonos algo mis
en los tipos de loz cuales reportamos
CAsS0E.

Revision Histomica

Aunque los quistes del rinén se ha-
hian descrito siglos antes, la mayoria
de las discusiones sobre su patogenia
comienzan con las teorias de Wirchow
11869), quien los atribuyé a una inter
ferencia del flujo urinario por ebstrue-
cign con cristales de acide trico al prin-
cipio y después por atresia de los con-
duetos en las papilas secundarias a la
proliferacidn del tejido conjuntive re.
sultante de una pielonefritis o de una
papilitis, dando inicio asi a su consi-
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deracién como quistes de retencion, Sus
seguidores multiplicaron las causas de
obstruecién, incluyendo sale: de caleio,
precipitados  albuminoses, leucocitos,
sangre, compresiin  cxtraluminal por
otras cansas, ete. Después que los tra-
bajo: de Kupfier (1865) describiendo
cl origen dual de los tibulos del rindn
fueron méis conocidos, los quistes, gene-
ralmente considerados todavia como de
retencion, fueron atribuides a la falta
de unién de las dos partes. Hildebrand
11894) . von Mutach (1895) y Ribbert
11899), se adscribieron en sus reportes
a esta tesis. En conjunto, les distintes
autores hicieron depender esa falta de
union de: 1) la simple detencion del
crecimiento o la demora en el desarro-
llo de las ramas del eshozo ureteral, 2)
la interposicién de tejido conjuntive en
exceso, o, 3) la hiperplasia de las extre.
midades en crecimiento de los tabulos

Sturm (1875}, por otra parte, habia
postulade la teoria proliferativa, que
s¢ dio en llamar neoplisica, ereyendo
que la causa directa de los quistes era la
proliferacion epitelial. Abundaron en
ello Brigidi v Severi (1880) vy Nau.
werck ¥ Hufschmid (1893). Von Kahl-
den (1893) describié una proliferacion
coordinada del tejide conjuntive y del

11



epitelio tubular. Shattock (1885-86)
planteé a su vez que la proliferacién se
efectuaba a base de elementos mesoné-
fricos incorporados en el blastema me-
tanefrogénico, lo que fue apoyado por
Sull (1897-98), que revisé 33 casos de
la literatura y aporté dos mis, de quis.
tes del rifion asociados con quistes del
higado, lo gue para él constituia evi-
dencia del origen embriolégico de estas
estructuras.

Después de 1900 la situacion del pro.
blema se modifica poro. Pettersson
11903) v Tollens (1904) demostraron
que la ligadura o fulpuracién de una
papila producia solo una dilatacién tu.
bular temporal pero nunca la forma-
cion de quistes y la idea de que la in
feecién créomica o la proliferacién del
tejido conjuntive podian dar origen a
riiones poliquisticos por compresion de
los tiibulos y obstruccién del flujo wri-
nario perdié favor. La idea de que eran
causados por la proliferacion neoplasi-
ca de grupos localizados de células tu-
bulares fue también descartada en alto
grado, aunque después que Albrecht
(1904} degcribié los hamartomas, wva-
rios investigadores consideraron que po-
dian tratarse de tales. Herxheimer
11906) parece haber sido el primero
que apunts esta posibilidad y Nichol-
son (1923), Brakemann (1924) y de
Puysseleyr (1936) la apoyaron, acep-
tandose ain ocasionalmente por algu-
nos autores, pero la sugestion de que
eran realmente neoplasicos desaparecia
gradualmente.

La idea de la falta de unién de los
elementos derivados del eshozo uretral
v del blastema metanefrogénico resultds,
por un tiempo, de aceptacion casi uni-
versal, pero empezé a ser objetada, en-
tre otros por Greene (1922) y Davis
(1925). Kampmeier (1923-26-33) ¢ pro.
puso entonces que las nefronas que se
forman en relacién con la primera ge-
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neracion de ramas del eshozo ureteral
son vestigiales ¥ no se adhieren al es-
bozo, sino que forman pequenas estrue-
turas tubulares que se hacen quisticas
antes de desaparecer; las nefronas que
se adhieren a la segunda y tercera ge.
neraciones de tubos se separan y se ad-
hieren de nuevo a niveles mas altos. La
interferencia de estos procesos daria lu-
gar a la formacidn de quistes, a la per-
sistencia de estructuras vestigiales o a
la no adherencia de nuevo de las ne.
fronas de la seguda y tercera generacio-
nes de tubos. A pesar de! hecho de que
la mayor parte de los embridlogos nie-
ga la separacién y nueva adherencia de
las nefronas y de que no se han descri-
to generaciones de tubos vestigiales por-
males, esta teoria es hoy dia la mis
ampliamente accptada.

Después de esto Ritter y  Baehr
(1929)° sugirieron que ¢l aumento de
los sintomas de los rifiones poligquisti-
cos que z¢ ohserva frecucntemente en
ctapas mis tardias de la vida estq rela-
cionada con la arteriosclerosis y que a
medida que se compromete la irriga-
cidn del rifidn los quistes anmentan de
volumen. Y Hepler (1930) demostré
que podia producirse un area gquistica
fulgurande una papila y afectando la
irrigacion, interpretindole como indi-
cacion de que los quistes no se producen
por la obstruccién solamente, sinp que
requicren la reduceidn  asociada  del
aports sanguineo,

Algunos autores, como Roos (1941),
Norris y Herman (1941) han insistido,
con criterios algo distintos, en la con.
sideracion de la falta de continuidad
de los quistes con los tubos, concluyen-
do loz 1iltimes autores que ni la teoria
de Hildebrand ni la de Kampmeier son
correctas,

Rolnick (1949 concluyé que como
¢l higado y otros érgaves pueden tam-
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hitn mostrar quistes la afeecién debe
ser de origen genético, desarrollindose
las formaciones quisticas por alguna ra-
zon desconocida, lo que resume un es.
tado de opinién muy anterior que ha
scupado una extensa literatora. Y Allen
i11951)* plantea a las ramificaciones
metanéfricas como organizadores secun-
darios que determinan la construccién
directa v progresiva de las nefronas por
las eélulas del blastema, lo que permi-
tiria el erecimiento de loz nibulos con-
torneados por la agregacion progresiva
de las células epiteliales a las preexis-
tentes del tibulo en avance, planteando
vomo causa de los rifiones poliquisticos
la atresia o falta de canalizacion a dife-
rentes niveles a lo largo de la nefrona.
lo que da lugar a la formacién de quis-
tes a distintos niveles del mismo o de
diferentes nefronas. La influencia alte-
rada de los organizadores es, para este
zutor, la causza hasica de la atresia,

Por otra parte, aunque no cxistan
razones especificas para ello esta plas
mada en la literatura la suposicién de
que los rifiones poliquisticos son  dife-
rentes en el recién nacido y en el adul.
to. Bell (1935),° Lambert (1947) ¥
Hooper (1938) coinciden en esta orien-
tacion.

Trabajos  relativamete recientes
tienden a: 1) establecer los rifiones
quisticos unilaterales (rifiones multi-
iuisticos) como una entidad completa-
mente diferente de los rifones guisticos
hilaterales, o, 2) a identificar un grupo
e cazos en los que los quistes o la dila-
tacion  tubular estin limitados a las
papilas (rifién esponjoso medular), sin
que s¢ produjeran nuevas teorias sobre
¢l origen,

Se han realizado distintos intentos
ile reconstruccién de los quistes por fo.
tografias o dibujos de cimara clara de
secciones seriadas, y otroz pocos de mi-
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crodiseccion, como el de Bialestock
(1956) . Segian Potter (1964) las recons-
truceiones tienen la desventaja de la
gran limitacién del area que puede es-
tudiarse y la microdiseccién puede rom-
per facilmente la continuidad, por lo
que cuando uno de estoz métodos esta-
blece presumiblemente una falta de co-
municacion debe adquirirse la certeza
de que es real v no un artefacto.

Recientemente, Osathanondh v Potter
(1964)® han reportade una serie de
trabajos sobre la mierodiseccidn euida-
dosa de unos 100 casos que incluyen 70
vifiones pertenecientes a  cmbriones
desde de 11 mm. hasta adultos de 70
anog, asi como 3 rinones quisticos gque
van desde los de recién nacidos hasta
los de adultos de 67 afios de edad, que
segiin estos autores incluyen todas las
variedades de rifiones que se encuentran
ordinariamente. La extension vy minu-
ciosidad de estos trabajos los sithan
como hisicoz en la interpretacion del
ﬂEuntD (l“f‘.' nos l:ll"ll]]ﬂ.

PatoceExia pE LOs RiRoxNgs
PoLiguisticos

Los trabajos de microdiseccion de
Osathanondh y Potter (1964) arrojan
nuceva luz sobre la patogenia de los ri
fiomes quisticos. De acuerdo con ellos,
los mencionados autores dividen a estos
rinones en 4 grupos principales:

I. Debide a hiperplasio de las por-
ciones intersticiales de los tubos colee-
tores: (Sinonimia: Rinones hiperplis-
ticos, Riiones poliquisticos infantiles,
Rifiones hamartomatosos quisticos, Ri-
fiones ¢n esponjal : La principal anor.
malidad consiste en una dilatacién de
los tubos colectores, mostrando la pri-
mera generacion una dilatacién mode-
rada con quistes diverticulares ocasio-
nales en un lade de un tubo, las inter-
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medias una dilataciéon mavor con ml.
tiples saculaciones localizadas, v las
ultimas, que normalmente forman los
rayos corticales, una dilatacién genera-
lizada marcada, aunque ocasionalmente
la zona de dilatacion termina abrupta-
mente, dejando la porcién terminal de
calibre normal. Esta dilatacién se acom-
paia de un crecimiento excesive de las
células que constituyen los tubos. La
conducta de las porciones ampulares es
normal; las ampulas se dividen en gra-
do normal ¢ inducen nefronas de una
manera también normal, permitiendo a
estas estructuras implantarse en las lo.
calizaciones normales y desarrollarse
normalmente, presemtando zolo una li-
gera dilatacion de los vibulos contor-
neados distales v atin de la porcidn pro-
ximal de la rama ascendente del asa de
Henle y en el 3095 de los casos peque-
nos quistes del dngulo de csta asa, me.
nores ¢le 500 micraz. No existen evi-
dencias de obstruecion o  digcontinui-
dad en parte alguna. Segin Osatha-
nondh el tzjide corjuntive ez normal.
Segian Osathanondh v Potter los tubos
colectores se dilatan después de la in-
duccién v unién de lazs nefronas y del
avance del ampula, apoyvando esta afir.
macién ¢l hecho de que las porciones
terminales de la altima generacion de
tubos colectores puede ser normal en
calibre todavia en el momento del exa-
men en tanto que las mdas proximales
pucden estar dilatadaz.  Esta variedad
es siempre hilateral.

2. Debido o la inhibicion de la ae-
tividad ampulor (Sinonimia: Ridones
poliquisticos, cuando son mayores que
lo mnormal; Rifdones hipopldsticos,
aplisticos o digenéticos guisticos, cuan-
do son menores que lo normal; Rifiones
multiquisticos, cuando son unilaterales;
Quistes multiloculares, coando afectan
una poreién cireunserita del rifién) :
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En este caso la anormalidad reside en el
ampula de los tubos colectores. Esta se
divide lenta ¢ irregularmente y se de.
tiene en sus divisiones antes de tiempo,
por lo que produce menos generaciones
de tubos que lo normal. Ello da lugar a
la falta de induccién de las nefronas o
a su produccién solo en raras ocasiones
v a la expansidn de las porciones termi-
nales de los tubos formando quistes.
Cualquier tubo de cualquier gencracién
puede ser de grosor normal o estar di-
latade hasta un diametro de 4.5 mm;
casi todos terminan en guistes por sus
porciones distales, los muy dilatados en
quistes grandes y los menos dilatados
en quistes pequenos. Antes de abrirse
en un guiste un tubo puede torcerse.
formar un asa o rodear parcialmente el
quiste. Los extremos proximales de es-
tos tubos comunican libremente con la
pelvis renal. No existe discontinuidad
u aobstruceion a nivel alguno v si cone-
xiones cruzadas entre tubos, quz nunca
ocurre en los rinones humanos. El te-
jido conjuntive esta siempre aumenta-
do, particularmente alrededor de los
tubos que terminan en gquistes. Moy
ravamente la altima o las dos ultimas
zeneraciones de tubos son de tamano
normal y estan libres de tejido conjun-
tivo, aungue surgen de gemeraciones
anormales previas. Unas pocas nefronas
{generalmente 4 6 5), bastante norma-
les, sin formacién de guistes, aparecen
unidasz a tubos; otras, zeneralmente cor-
taz, mal orientadas ¥ con pesqueinas di-
lataciones focales de la cipsula de Bow-
man o del dngulo del asa de Henle, pue-
den verse unidas a tubos ocasionales v
alin a quistes. La vascularizacién intra-
rrenal es casi siempre anormal. Después
que los vasos alcanzan el rifién se rami.
fican irregularmente y se dirigen hacia
la capsula a lo largo de los tubos colee-
tores. En su curso envian ramas para
formar pequefos vasos y redes capila-
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rez alrededor de los tubos colectores y
terminales; los vasos glomerulares afe-
rentes v eferentes de las nefronas adhe-
ridas a los tubos v quistes se abren en
cata red.

Este tipo no se ha reportado en her.
manos, ni en mas de una generacién, lo
uz sugiere su produceion por un agen-
te completamente diferente al tipo an-
terior, que pudiera tratarse de una in-
fluencia ejercida localmente, probable-
mente  de origen ambiental, actuando
directamente sobre ¢l eshozo ureteral
v produciendo la imterferencia de su
diferenciacion normal.

Los rifones multiquisticos son la va-
ricdad unilateral de este tipo y los quis-
tes multiloculares el resultado de la
afzetacion de séle una poreién de un
rifién por alteraciones semejantes.

3. Debido a miiltiples anormalida-
des del desarrollo (Sinonimia: Rifones
poliquisticos, Rifones  poliquisticos
adultos) : El trastorno aqui es mucho
menos uniforme que en los dos tipos an-
teriores vy los tubos colectores v nefro-
nas normales se encuentran mezclados
con los anormales, variandg considera.
hlemente la proporcidén de estos dos ele-
mentos de un caso a otro. Las anorma-
lidades consisten en un grado alterado
de divisiéon tubular, una hiperplasia
ivvegular de las porciones intersticiales
de los tubos v dilatacién quistica de las
porciones terminales de éstos. Durante
las primeras etapas del desarrollo, los
tuhos que se originan del eshozo ure-
teral se  dividen mds lentamente v,
como consecuencia, sus primeras gene.
raciones tienen frecuentemente una lon-
gitud excesiva y los cilices ¥ papilas,
que dependen para su formacion de la
produccién de muchas ramas en rapida
sucesion, pueden ser anormales o estar
aunzentes. Por otra parte, un tubo de
cualquier generacién pucde dividirse
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repetidamente v producir muchas ra-
mas muy ripidamente, de modo que en
cualquier parte del rifién puede en-
contrarse una estructura que recucrda
la papila, la eual ordinariamente comu.
nica con la pelvis renal a través de los
tubos de gencraciones previas. Uno o
mis de loz tubos de tal zeudopapila
puede repetir el proceso de las divisio-
res ripidas v frecuentes y asi podrin
cncontrarse seudopapilas  de segundo
orden. De aqui que, en general, exista
una ramificacion excesiva de las dltimas
gencraciones de tubos. El conjurte de
estos tubos  producidos rapidamente.
con los de las generaciones subsiguien-
tes y sus nefronas implantadas, se dis.
ponen en la forma general de piramides
de tamafio variahle que se encuentran
en distintas partes del rindn, aisladas o
confluentes. Ng parece haber comuni-
caeién con la pelvis renal debido al pe-
queio calibre de los tubos que los co-
nectan. En trastornos menos severos las
primeras divisiones de loz tubos pue-
den ser normales, de modo que los eali.
ces, papilas v piramides se forman nor-
malmente; en tales casos, la vinica anor-
malidad de los tubos colectores puede
ser la ramificacién ecortical. En la ma-
voria de los rifiones de este grupo, los
tubos individuales se dividen en grados
independientes, lo que resulta respon.
sa]ﬂ{: de la Zran variacion de patrones
que se encuentra en ellos vy de gue la
arquitectura de los cilices menores, pa-
pilas ¥ piramides sea bastante diferen-
te en las distintaz partes del rifidn.

La hiperplasia de las poreiones in-
terzticiales de los tubos es alzo pareci.
da a la que se encuentra en el tipo 1,
pero nunca de la frecuencia y exten-
sidn de aquélla: en los rifiones del tipo
3 cualquier tubo o generacicn de éstos
puede estar difusa o localmente agran-
dade, pero las mds comiin y severamente
afectadas son las porciones resultantes
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de las primeras divisiones o de aquellas
que se han producido en una rapida
sucesion. Falta la uniformidad presente
en el tipo 1, existiendo una gran varia-
hilidad cn el grado y extension de la
afectacion. La hiperplasia quistica de las
porciones terminzles de loz tubos re-
cuerda las alteraciones caracteristicas
del tipo 2. consistiendo la principal di-
ferencia en que en aguél practicamente
todos los tubos terminan de la misma
manera y las porciones intersticiales son
raramente quisticas, en tanto que en este
tipo 3 el nimero que termina en guistes
es variable v las porciones intersticiales
son frecuentemente quisticas. Los quis-
tes que sc originan en los tubos estan
rodeados  generalmente de una capa
denza de tejido conjuntive y casi nuneca
tienen nefronas adheridas. Cuando los
quistes son terminales, sns porciones
proximales pueden ser de calibre nor-
mal o estar dilatadas v pueden aparecer
rodeadas de una cantidad norinal o au-
mentada de tejido conjuntive.

Las nefronas asociadaz con los tubos
anormales son también anormales. La
actividad ampular anormal es respon-
sable de una reduceién en el mimero
de nefronas vy de la anormalidad de
localizacion de laz implantzciones de
estas en los tubos colectores: en lugar
de adherirse solo a la iltima generacién
de tubos colectores, puede hacerlo a
cualguiera, debido a una falta de avance
normal en asociacién con la divisién
ampular. Las nefronas pueden estar en
las arcadas o todas ellas pueden adhe.
rirse individualmente a los rubos: los
espacios entre cllas son frecuentemente
irregulares ¥y a veces varias se relinen
en la extremidad de un tubo. Cualquier
parte de la nefrona puede hacerse quis-
tica, aungque estos quistes raramente son
tan grandes como los que se producen
en los tubos colectores, siendo su loca-
lizacion mis freeuente la cipsula de
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Bowman v el angulo del asa de Henle
Los tibulos contorneados o parte del
asa de Henle pueden estar difusamente
dilatadoz. Los quistez de las nefronas
son generalmente de paredes finas, lo
que ayuda a su diferenciacién microscd-
pica de los quistes que se origivan en
los tubos colectores. Estos iiltimos son
frecuentemente mayores que los de las
nefronas y los de los adultos resultan
seneralmente mayores que los de los
nifios. Todos los quistes, en fin, estan
conectados a tubosz que comunican con
la pelvis renal.

Esta variedad es usualmente, pero ne
siempre, hilateral; la extension de la
afectacién puede ser muy diferente en
los dos lados. En todos los rifiones per-
tenecientes a ella, algunos tubos colee-
tores ¢ desarrollan normalmente y el
mimere proporcional de tubos con dm-
pulas normales ¥ anormales determinard
la edad a la que los rifiones mostraran
evidencias de perturhacion de su fun-
cién, lo que puede ocurrir desde la edad
de recién nacido en adelante, hasta una
muy avanzada. En efecto, el mimero de
tubos normales puede ser inadecuado
para mantener la vida mas alli dz unos
pocos dias después del nacimiento, o
puede ser suficiente para que nunca
existan sintomas, aunque los rinones
estén muy agrandados. Priacticamente
todos los rifiones que s¢ encuentran en
individuos de mas de unas pocas sema-
nas de edad caen en este grupo.

Frecuentemente :e¢ obtizne en estos
casoz una historia familiar, aunque al-
sunos autores no lo reportan en =a ca-
suistica.

En ¢l llamado rinén ezponjoso me-
dular la principal anormalidad es una
hiperplasia de las porciones de los tubos
colectores que estin comprendidas en
la médula, pero existe generalmente
alguna afectacion de las nefronas, que
los eoloca también en este tipo ‘3.
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4. Debide o obstruccidn uretril; Esta
anomalia del desarrollo presente en la
vida embrioncria o fetal, es responsable
de un aumento de presién retrograda su-
ficiente para afectar la actividad am-
pular de los tubos colectores en esta
ctapa en que resultan mdas susceptibles
por ser cortos y relalivamente rectos,
por lo que el méximo de la presién
se ejerce en sus extremidades ampula-
res. El efecto es muy variable depen-
diendo de la edad fetal en la que
se afecta el ampula y del grado de la
ohstruccién. Cuando la obstruccién es
temprana y completa las alieraciones
ampulares pueden ser muy severas y
producir ocasionalmente cambios que
simulan los tipos 2 ¢ 3, pero general-
mente la obstruceidn es parcial o se
desarrolla algo mas tardiamente en la
vida fetal, produciendo el aumento de
la presién eélo una ligera anormalidad
de la ramificacion (tendencia de los
tubos colectores a ramificarse en la cor-
tical, que no es normal), pequenos quie-
tes en las extremidades de loz tubos
colectores y ligera dilatacion quistica
del espacio de Bowman de las iiltimas
poecas generaciones de nefronas; las ne-
fronas tienen tendencias a implantarse
en los tubos colectores en grupos, mas
hien que a intervalos normales.

En este tipo falta la tendencia fa-
miliar.

Patorocia pE Los RiSoxes Pouguisti-
cos Desipos o HIPERPLASIA DE LAS Por-
CIONES INTERSTICIALES DE Los TUBULOS

Son relativamente poco frecuentes,
Parecen ser incompatibles con una su-
pervivencia prolongada, muriendo los
casos poco después del nacimiento y
ro encontrindose excepto en los lactan-
tes. La afeccion parece ser invariable-
mente bilateral, acompafdndose siempre
de una proliferacién de los conductos
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biliares con formacién de quistes en el
higado, muche menos frecuentemente
por quistes en los puimones o pancreas
y raramente por malformaciones de
otros  tipos de tejidos o partes del
cucrpo. Puede observarse en ella la
facies presente en asociacién con la
agenesia renal,

Aspecte muacroscdpico: Los rifnones
estan aumentados de volumen simétri-
camente al nacimiento, pesando varios
centenares de gramos y aleanzando fre-
cuentemente el tamaiio de los rifiones
adultos, aunque retienen laz lobulacio-
nes fetales. Dan lugar generalmente a
un anmento de velumen considerable
del abdomen. La superficie externa es
liza, aungue estd cembrada de guistes
mimisculos de 1 a 2 mm. o menos de
didmetro. Al corte, la cortical aparece
constituida por numerosos conductos
tubulares vigibles macroscépicamente,
que ocupan todo su ETOEOP VOS2 dispunen
perpendicuiarmente  a  la  superficie,
siendo los extremos de estos tubos dila.
tados los que se ven en la superficie
como los pequefios quistes antes des-
critos, La médula estd compuesta de
tubos de dimensiones semejantes, la
mayor parte de ellos seccionados sagital
o transversalmente. Algunos conductos
papilares estan tan dilatados que se
ven macroscdpicamente en el drea eri-
bosa. El tejido conjuntive no esta visi-
blemente aumentado. La caracteristica
mis destacada es la uniformidad de
la afectacién. Las pélvices y los cilices
estin dilatados simétricamente y man-
tienen wuna relacién aproximadamente
normal con el parénguima, Las papilas
pueden distinguirse, pero menos neta-
mente que lo usual. La vejiga v los uré.
leres aparecen normales,

Aspecte microseépico: El aspecto mi-
crosedpico coincide con el macroscépico,
El parénquima estd constituido en una
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sran proporcién por tubos guisticos,
alargados en la cortical ¥ redondeados
u ovales en la médula. Estin limitados
por ura capa uniforme de células cu-
hoideas que no muestran evidenciaz del
aplanamicento que pudiera ser causado
por un aumento de la presion intralu-
minal. No existe aumento del tejido
conjuntive entre los tubos quisticos de
la cortical v s6lo hay un aumento ligero
en la médula. Estos tuhos dilatado:
pucden extenderse hasta la superficie
del rifién o estar zeparados de la capsu-
la por una zona delgada, algo irregular,
constituida por glomérules y tibulos
contorneados normales formando peque-
fias masas condensadas gue sugieren que
la nefrona no encontré espacio para
su penetracién entre los tubos colec-
tores dilatados. En todos los cazos exis
ten nefronas normalez entre los tubos
quisticos. No s¢ ohserva aumento de los
vasos sanguineos o nervios, cartilago ni
otras de las estructuras displisticas en-
contradas frecuentemente en otras varie-
dades de rinones poliquisticos.

RerorTE DE CASO

Hijo de A. M. R.. recién nacide a
términe que en el examen de rutina
presenta solo en su aspeclo  externo
un borde superior de las orejas algo
aplanado y horizontal que le dan forma
alzo triangular, con buena vitalidad.
palpindose en el abdomen una masa
en cada flaneo que parece corresponder
a los rifiones algo aumentadoz de volu-
men. Muere inesperadamente a loz 12
dias de nacido v en la necropsia se en-
cuentran los rifiones de 11 x 7 x 5 em.
cada uno, de superficie lisa, que muestra
en general las lobulaciones fetales esho.
zaddas e innumerablecs gquistes pegqueios
de 2 6 3 mm. de didgmetro, presentando
al corte todos los detalles del aspecto
que ez tipico de estos rifiones, que coin-

L

cide con la deseripeion hecha anterior-
mente ¥ ue no s€ expone agqui en evita-
cién de repeticiones, (Fig. 1). La pelvis
v los calices estin dilatados simétrica-
mente, siendo sus relaciones con el
parénquima normales; las papilas estan
algo borradas y muestran los orificios
de los conductos muy dilatades, Los
uréteres v la vejiga tiemen caracteres
normales. Micresecipicamente, el aspecto
es también el tipico (Fig. 2).

ParoLociv pg Los Rifoxes Pouguisti-
cos DERIpos A UNa INHIBICION DE LA
AcTIviDAD AMPULAR

Constituyen, junto con los rinones po-
liquisticos del tipo 3, la gran mayoria
de los encontrados en las personas de
todas las edades. Los casos hilaterales
severamente afectados mueren con fre-
cuencia poco después del nacimiento.
En los casos unilaterales la supervi-
veneia es variable. Segiin Osathanondh
v Potter fluctiia entre 0 y 26 afios. En
los casos de quistes multilocularcs la
conducta es también variable. Este tipo
no se asocia con proliferacién anormai
de los conductos biliares, ain cuando
sea hilateral. Sélo en este diltimo caso
presenta a veees la facies asociada a
la ageneszia venal.

Aspecto muacroscapico: Depende del
volumen vy nimero de los quistes y de
la cantidad de tejide conjuntive inter
calado. Cuando la afeccién es bilateral,
al ocurrir la muerte poco después del
nacimiento. se encueniran rifones con
la mayor frecuencia anormalmente gran-
des, aungue pueden ser dzl tamaino
normal para esa etapa del desarrollo,
o atin mas pequetios. Los quistes forman
elevaciones redondeadas bajo la eapsula
v ocasionalmente existe tan poco tejido
intercalado que parecen comprender
todo el rifién. La cipsula es gruesa »y

RrR. C. P
Feon, 28, 196€



Fig. 1. Aspecto macroscépice de los rifiones maostrande  los tubos colectores

uniformemente dilatados, seguidos longitudinalmente en tode el grosor de la

cortical. En In méduls se ven cortades oblicus o transversalmente. A nivel de

Ins papilas se ven los arificios del dren eribose dilatados. La pelvis v edlices
A NI eTEn dilutados. :

adherente al tejido subyacente. Cuande
gilo un rifién esta afectado, puede ser
mayor o menor que lo normal, el aspec-
to es el mismo, aunque =i no se descubrez
hasta la nifez o posteriormente, los
quistes. y el rifién en su totalidad, son
generalmente mayores que cuando se
encuentran al pacimiento. Siempre gue
todo el rifidn aparece afectado el uréter
resulta anormal; puede estar completa
o irregularmente dilatado, o su porcien
superior puede estar constrenida o atré-
sica; cuando parte del uréter esta este-
nosado, la pelvis renal y los calices no
estin normalmente expandidos, sino
que en su lugar existen tubos ramifica.
dos que tienen un patrén semejante al
que normalmente se encuentra sélo en
las etapas mas primitivas del desarrollo
renal; cuando el uréter se dilata, la
pelvis renal y los calices estan distendi-
dos formando una s=ola cavidad que

R. C. P,
Fep. 28, 1966

Fig. 2. Microfotografia mestrando los tubos
colectares de la dltime generacion uniforme-
monte dilatados.
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recibe muchos tubos colectores grandes.
Las papilas renales nunca se forman.
Cuando sélo parte del rifign estd afecta-
do, el drea anormal aparece ordina
riamente bien circungerita y parece ma-
croscopicamente estar constituida por
numerosas cavidades sin tejide renal
normal intercalado. Como estin neta-
mente delimitadas del tejido renal ad.
vacente, tales dreas han sido designadas
como quistes multiloculares. La micro-
diseecién, sin embargo, demuestra que
estas dreas tienen un patrén idéntico al
ohservado cuando todo el rifidn estd
afectado.

Deseripeion microscopica: Los hechos
destacades de esta variedad zon la au-
sencia de parénquima renal y la exis-
tencia de nmumerosos quistes ovoideos o
redondeados, de paredes gruesas. Estos
estin limitados por células cuboideas y
rodeados por cantidades variables de
tejido conjuntive. Pueden ser especial.
mente prominentes cerca de la cipsula
o catar uniformemente distribuidos por
tedo el rindn. Los espacios intercalados
estan llenos de tejide conjuntive laxo
irregularmente distribuido, vasos san-
suineos de calibre variable (desde es-
tructuras capilares dilatadas hasta vasos
de paredes grucsas que muestran a veces
esclerosis de la media), troncos nervio-
s0s anormalmente gruesos e islotes de
cartilagos ocasionales. Los tubos colec-
tores, con luces normales o distentidos
st encuentran frecuentemente en grupos,
cada uno de ellos rodeado por una
zona circunscrita de tejido conjuntive.
Las nefronas estin grandemente reduci-
das en niimero, pero raramente se hallan
ausentes por completo. Los pocos glo-
mérulos presentes son generalmente pe-
quenos v los ovillos capilares aparecen
pobremente desarrollados y frecuente-
mente  hialinizados en parte. Los ti-
bulos contorneados som generalmente
cortos v delgades, aunque éstoz o las

Hi

cipsulas de Bowman se muestran lige.
vamente dilatadas en oeasiones, Rara-
mente se ven pequenos grupos de nefro-
nas normales.

Rerorte pE CAsO

Hijo de N. D)., nacido a términe el 21
de agosto de 1959, pesando 2788 gm., de
aspecto externo normal en todas sus
partes, que en el examen de rutina dei
recién nacido se le constata una tumo-
racion de superficie lobulada del flan-
co izquierdo. El examen radiografico
confirma la existencia de la masa tumo-
ral a mivel de la region renal en el
ladg izquierdo, eliminando hien el rifién
derecho v nada ¢l izquierdo. Se inter.
viene a los 10 dias de nacido ¥ se ex-
tirpa una masa poligquistica de 8 x 5.5 x
5 em. con quistes guz varian en la su.
perficie de 3 mm. a 3 em. de entre los
cuales emerge a nivel del hilio una
pelvis delgada que se continmia con un
em. de uréter. Los quistes son en general
de paredes finas v en la superficie no
se reconoce lejido remal en ninguna
zona. Al corte se aprecian también mual-
tiples quistes en todo el espesor de la
masa, unos de paredes finas y otros de
paredes mas gruesas con espacios inters-
ticiales de tejido denso fibroso. (Fig. 3).
Microseépicamente s¢ observan numero.
sos quistes limitados por células cuboi-
deas incluidos en cantidades variables
de tejido conjuntive, especialmente nu-
merosos cerca de la capsula. Las nefro-
nis son Uy CECAsas en nimere ¥y mal
desarrolladas, algunas con los gloméru-
los hialinizados. Focos de eritropoyesis
a nivel del tejido conjuntive (Fig. 4).

COMENTARIO

Después de una gran variedad de teo-
rias patogénicas y de muiltiples alterna-
tivas en su aceptacion, asi como de Ja
agrupacién mis o menos empirica de

R. C. P.
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Fig. 3. Rifién convertido en wna masa de quistes de variables dimensiones
que ne dejon parénguima sane entre ellos,

los quistes renales, los trabajos de Osa-
thanondh y Potter introducen una orien-
tacién muchoe més precisa, hasindose en
la microdiseccion de los especimencs.
que revela las alteraciones de las distin.
tas estructuraz del complejo renal, lo
que permite presumic retrospectivamen-
te los posibles trastornos del desarrollo
que los originaron. La reagrupacion en
tipos que hacen estos autores, productos
de sus investigaciones, ohliga a una ex-
posicién de éstos, de modo que queden
trazadas sus caracteristicas. Habiendo
registrado en nuestra priactica dos casos
cuyos ejemplares resultan poeo frecuen-
tes hemos ereido conveniente su repor-
te como contribucion a la literatura
médica nacional. El primero de los casos
(rifiones poliquisticos debido a hiper-
plasia de las porciones intersticiales de
los tubos colectores) es un hallazgo de
necropsia en un recién nacido fallecide
poco después del nacimiento, con carac-
teres que se identifican, tanto desde
¢l punto de vista elinico como del
patolégico, con los de otros cazos repor-

R. C. P
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tados del mismeo tipo. El segundo easo
corresponde a la variante, dentro del
tipo de rifones poliquisticos debido a

Fig. 4. Microforografin mostrando los tubos
roleclores v guistes con aumento del tejido
conjuntive v ausencia de nefronas.
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inhibicién de la actividad ampular, que
#¢ ha denominado rifiones multiquisti-
cos v se ha tratado de individualizar
con los caracteres de ser unilateral. Este
caso tiene en la actualidad 6 afios de
edad, encontrandose hasta el momento
del ltimo examen de seguimicnto, muy
reciente, en percfecto estado de salud,
Representa el segundo caso reportado
entre nosotros, habiendo sido reportado
¢l primero por Borbolla y colaborado-
res (1957). Los trabajos referidos de
Osathanondh y Potter restan individua-
lidad a esta variante y plantean la po-
sibilidad de que la alteracién que les
da origen sea, en algunos casos, bilateral,
sefialando una fluctuacion de sapervi-
veneia en sus casos de 0 a 26 anos,

RESUMEN

Se revisa el asunto de los rifiones poli.
quisticos en la nifiez, haciendo un re-
cuento histérico hasta la actualidad. Se
describen los trabajos de microdiseceion
y clasificacién patogénica de Osatha-
nondh y Potter, schalando su importan-
cia en la compresion de los rifiones
poliquisticos. Se reportan dos casos poco
frecuentes de rifiones poliqu’sticos, uno
del tipo debido a una alteracion de la
porcion intersticial d= los tubos colec-
tores (rifion poliguistico infantil o rifién
en esponja) y otre del tipo debido a
una inhibicién de la actividad ampular
{rifidn multiquistico ).
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