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Enfermedad poliquistica del adulto y
aneurisma de la aorta ascendente. Una

-asocilacion

probablemente frecuente

I. Ubeda, E. Gallego, I. Vilaicosta, F. O’Connor, L. Nuiez y A. Barrientos
Servicios de Nefrologia, Cardiologia y Cirugia Cardiaca. Hospital Clinico. Madrid.

RESUMEN

Tras la reciente descripcién de la asociacién de enfermedad poliquistica del
adulto (EPA) con anomalias cardiacas y de la aorta ascendente, hemos revisado
ecocardiogrificamente nuestra serie de 29 pacientes afectos de esta enfermedad
congénita y con insuficiencia renal terminal (IRT) en programa de didlisis, compa-
randolos con otros 29 enfermos sometidos a hemodidlisis periédica y con distintas
causas de fallo renal. :

En’el grupo de EPA se detecté dilatacién de la aorta ascendente en seis casos
(20,6 %); en dos de ellos con insuficiencia valvular asociada y en un paciente con
sintomatologia cardiaca que llevé a la cirugia reparadora, disponiéndose de estu-
dio histolégico. Sélo un enfermo del grupo control (3,4 %) presenté un didmetro
adrtico superior a lo normal y con hipertensién arterial (HTA) asociada.

La incidencia de HTA fue de un 10,3 % entre los poliquistésicos, frente a un
34,4 % en los controles.

La presencia de dilatacion de la aorta ascendente en el seno de la EPA no
parece ser una mera coincidencia ni tampoco algo atribuible a la existencia de
HTA mantenida.

Palabras clave: Enfermedad poliquistica del adulto. Dilatacion de la aorta
ascendente. Anuloectasia aortica.

POLYCYSTIC RENAL DISEASE AND ANEURYSM OF THE ASCENDING
AORTA

" SUMMARY

A relationship between adult polycystic kidney disease and abnormalities of the
heart and ascending aorta has been recently described. Thus we have reviewed by
means of echocardiography a group of 29 patients with this kidney pathology. All-
of them were in terminal renal failure and on a program of hemodialysis. We have
compared this first group with a control group of 29 patients also in a terminal
stage of chronic kidney disease of different etiologies and on chronic hemodialysis.

In the first group we found an abnormal dilated aorta in six cases (20.6 %),
with valvular aortic insufficiency in two. One of these patients was operated on
due to severe cardiac symptoms and a dilatation of the aortic ring was found and
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was also demonstrated in the histologic study. Only one patient in the control
group (3.4 %) had an ascending aortic diameter large than normal, and this patient
was proved to have systemic hypertension.

We found systemic hypertension in 10.3 % of the patients in the first group and
in 34.4 % of the control group. '

The presence of abnormal dilatation of the ascending aorta in adult polycystic
kidney disease is not a casual finding and could not entirely be attributed to syste-

micng arterial hypertension.

Key words: Polycystic kidney disease. Dilated aortic root. Dilatation of

aortic ring.

Introduccion

La enfermedad poliquistica del adulto (EPA) tiene
su maxima expresién patoldgica en el rinén, condu-
ciendo con frecuencia a la insuficiencia renal termi-

nal (IRT), pero asociandose caracteristicamente a’

quistes en diversas localizaciones y aneurismas sacu-
lares en vasos cerebrales.

A nivel cardiaco y de grandes vasos, durante algin
tiempo sélo se sabia la coexistencia de EPA con fi-
broelastosis endocérdica '. De forma gradual se han
ido comunicando casos aislados de EPA asociados a
lesiones en la aorta abdominal * y un paciente con
estenosis subadrtica hipertréfica °, datando de 1965
la presentacion de un enfermo con EPA vy dilatacién
aneurismatica de la aorta ®. Es en 1981 cuando un
grupo espanol presenta un Gnico caso de poliquisto-
sis con dilatacién de la raiz aértica e insuficiencia
valvular severa 7. En 1984, Leier y cols. comunican
11 enfermos con alteraciones cardiovasculares diver-
sas, resaltando una incidencia importante de aneuris-
mas en la porcién ascendente aértica ®.

Recientemente hemos presentado cuatro casos en
los que al término de un cateterismo cardiaco por
anuloectasia adrtica se visualizaron rifiones poliquis-
ticos en la fase excretora del contraste °, y, basando-
nos en este hallazgo, hemos revisado ecocardiografi-
camente nuestra serie de enfermos con EPA en pro-
grama de hemodialisis periddica.

Material y métodos

" Revisamos 29 pacientes con EPA, comparandolos
con otro grupo de enfermos afectos de insuficiencia
renal de distinto origen, estando todos ellos en pro-
grama de dialisis periédica y con similares caracteris-
ticasen cuanto a edad y tiempo de permanencia en
dialisis.

A todos los enfermos se les ha practicado un estu-
dio ecogréfico con modo M y bidimensional, consi-
derando como indice de dilatacién adrtica la detec-
cion de un didmetro del vaso superior a 37 mm. en
su porcién ascendente. En un paciente (nim. 6) se
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practicé estudio angiogrifico y de ese mismo caso
disponemos de anatomia patolégica.

En la valoracién de HTA incluimos no sélo su pre-
sencia en el momento de la revisién, sino también la
posible existencia de la misma durante la evolucion .
de la enfermedad renal.

Resultados

En la tabla | se recogen las caracteristicas de am-
bos grupos de enfermos. La incidencia de HTA fue
menor entre los poliquistésicos: 10,3 %, frente al
34,4 % de los enfermos controles. De entre los 29
pacientes con- EPA se detecté dilatacion adrtica por
estudio ecogréfico en seis de ellos, lo que representa
una incidencia del 20,6 %; en el grupo control tan .
s6lo se encontré en un caso (3,4 %), que habia pre-
sentado HTA antes de ser incluido en dialisis.

En la tabla Il aparecen detallados los enfermos con
dilatacion de la aorta ascendente. Tan s6lo en dos
pacientes (nGms. 4 y 6) del grupo de EPA la anomalia
del vaso se acompané de alteracién de la valvula
aortica en forma de insuficiencia sin morfologia bi-
caspide, atribuible en principio a la dilatacion de la
aorta ascendente.

S6lo en un caso (nim. 6) existia sintomatologia car-
diaca por regurgitacién valvular masiva, y es el Gnico
enfermo sometido a cirugia extracorpdrea con resec-
cion de la zona aneurismatica, implantacion de un

Tabla I. Caracteristicas globales de los dos

grupos de enfermos

EPA Control

Nimero de enfermos ......... ..., 29 29
Edad (afios) X £ DS ...... PR 54,3 £ 6,95 49,1 £ 8,81
Tiempo en dialisis (meses) X £ DS .45,01 * 21,3 47,05 + 24,2
HTA (ndmero de enfermos) ........ 3 10
Dilatacion aértica (namero de enfer-

MOS) oo 6 1
Insuficiencia adrtica valvular (nGmero

de enfermos) ................ .. 2 0
HTA + dilatacién aértica ......... 2 1




ENFERMEDAD POLIQUISTICA Y ANEURISMA AORTICO

Tabla Il. Especificacién de los pacientes con dilatacion aneurismatica de la aorta ascendente

insunciencia/

Enfermo  Enfermedad Edad HTA/t® T° en Diametro valvular Otros datos
ndmero de base (anos)  Sexo con HTA dialisis aértico vélvula de ECO
{meses) (mm.) bictspide
1 EPA 54 \% +/2 aios 63 39 — VI dilatado
2 EPA 47 H +/2 anos 22 38 — VI dilatado
3 EPA 51 H — 66 41 Leve/no Hipertrofia
B V1. Disfuncién VI
4 EPA 52 \Y — 34 40 — Hipertrofia
Vi. Disfuncién VI
5 EPA 54 H _ 35 © 37 — Hipertrofia VI
6 EPA 44 \% — 50 53 Grave/no VI dilatado
Al dilatada
7 GN extracapilar 49 \ +/1,5 afos 82 38 — Hipertrofia VI

injerto de.dacrén y reemplazamiento de la valvula
adrtica por una protesis mecanica. Es también el ani-
co caso del que disponemos de estudio histolégico
(fig. 1), en el que se aprecia la lesién de degenera-
cién quistica de la capa media, tipica de la anuloec-
tasia adrtica, con fragmentacién y acortamiento de
las fibras elasticas.

En la figura 2 se aprecia una imagen del cateteris-
mo del mismo enfermo (nim. 6).

Discusion

La enfermedad poliguistica del adulto es un proce-
so hereditario autosémico dominante en el que, aso-
ciado a la alteracién del rinén que la define, se han
descrito maltiples anomalias, algunas muy frecuen-
tes, como la presencia de quistes hepaticos en un  Ffig 1.—Paciente nimero 6. Estudio histolégico de la pared de la
porcentaje que se aproxima al tercio de los casos, y aorta. Degeneracion quistica de la media.
de forma mas aislada en otras visceras (pdncreas, ba- :
zo, etc.), o la de aneurismas a nivel de vasos cere-
brales. Con muy baja incidencia se han encontrado
aneurismas en otras arterias '® y en algunos casos
aislados lesiones cardiovasculares.

En 1957 se publicé un caso de poliquistosis renal
asociado a sindrome de Marfan, en el que no se de-
tectaban anomalias cardiovasculares ', y posterior-
mente aparecen dos nuevas referencias que estable-
cen en 1965 ©y 1981 7 una conexi6n entre la EPA 'y
dicho sindrome, en el que son caracteristicas una se-
rie de alteraciones en la aorta a nivel valvular y en la
porcién ascendente del vaso. Mas recientemente, un
grupo de Ohio ® ha llamado la atencién sobre la pre-
sencia de anomalias cardiovasculares en la EPA.

La anuloectasia aértica o dilatacién aneurismatica
de la aorta ascendente hasta pocos centimetros del
origen del tronco braquiocefélico '? se caracteriza a
nivel anatomopatolégico por la degeneracién quisti-
ca de la capa media, con disrupcién de la elastica y
destruccién de fibras musculares, con dep0sitos im-  fig 2 _imagen del cateterismo cardiaco practicado al enfermo
portantes de mucopolisacdridos dcidos, superponible nimero 6. Aorta ascendente dilatada.
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esta descripcién a la hallada en nuestro Gnico caso
con estudio histolégico. Se puede presentar de forma
aislada o en el seno de un sindrome de Marfan. Este
es un defecto en el tejido conectivo, con debilidad
de la pared aértica, que conduce a la dilatacién pro-
gresiva de la parte del vaso sujeta a mayor tension
hemodinamica. Por su parte, la EPA a nivel renal se
caracteriza porque los quistes representan dilatacio-
nes de cualquier porcién de la nefrona, con una
membrana basal tubular que al microscopio electré-
nico aparece alterada con duplicaciones, pliegues y
laminaciones, con fibrillas de colageno que se ex-
tienden- dentro de la membrana basal. Casone y
cols. "%, en experimentacién animal, inducen con
drogas lesiones de poliquistosis y plantean que los
quistes se desarrollan en nefronas normales, debido a
debilidad de la membrana tubular, y quiza esa altera-

cibn mesenquimatosa determina también la dilata-"

ci6n de los conductos biliares con formacién de cavi-
dades quisticas a nivel del higado.

Todo ello plantea la posible interrelacion entre dos
enfermedades con herencia autosémica dominante,
con expresividad clinica variable a nivel clinico y qui-
za ambas con un defecto basico a nivel del tejido
.conectivo. :

Nuestra incidencia de dilatacién aértica en enfer-
mos con EPA en programa de hemodiélisis periddica
es de alrededor de un 20 %, cifra parecida al 18 %
hallado por Leier y cols. & en una revisién de pacien-
tes afectos de la misma enfermedad. La presencia de
HTA es, sin duda, un factor etiolégico a considerar,

pero en nuestra serie parece carecer casi por comple-

to de interés patogénico, puesto que sélo dos de los
seis casos con dilatacién adrtica presentaban HTA.
Destaca la baja frecuencia de HTA (10,3 %) entre
nuestra poblacién poliquistica, que en la fase de evo-
lucién de la nefropatia podria atribuirse a que, si bien
hemos intentado valorar la historia de hipertensién,
no podemos asegurar su ausencia en alguna etapa, y
ya en diélisis la conservacién parcial de la diuresis
puede justificar este hallazgo. Por otra parte, la pre-
sencia de hipertrofia ventricular izquierda puede no
ser mas que secundaria a la dilatacién aneurismatica
de la aorta. De cualquier modo, tampoco el estudio
de Leier ® encontraba una posible relacién con la
existencia de HTA, y en una reciente revisién de
EPA '* se detect6 un 10,5 % de casos con un soplo

sistolico no relacionable con elevacién tensional, a
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los que desgraciadamente no se habia efectuado nin-
gun estudio para discernir la presencia de patologia
cardiaca, quiza dilatacién aértica.

Finalmente queremos resaltar que sélo en uno de
nuestros casos tuvo importancia clinica la presencia
de un anillo valvular aértico insuficiente, al parecer
secundario a la dilatacién, sin estigmas de anomalia
congénita, como se han encontrado en otros casos 8,
afectando no sélo a la vélvula aértica, sino también a
la mitral. De todos nuestros enfermos, éste es el Gnico
que tuvo que ser sometido a cirugia extracorpdrea.
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