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Enfermedad glomeruloquistica presentada en un
adulto sin alteraciones congénitas extrarrenales
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RESUMEN

1

La enfermedad glomeruloquistica se diagnostica principalmente en nifios y

usualmente asociada a diversas malformaciones congénitas. En el presente articulo
se describe el caso de una enferma de veinticuatro anos de edad en la que el
diagnéstico se hace por biopsia en el curso de un fracaso renal agudos posparto,
que evolucioné a la IRC y posteriormente se beneficié de un trasplante renal.

En la bibliografia consultada por.nosotros es el primer caso descubierto en esta
-situacion. ' :

Palabras clave: Enfermedad glomeruloquistica. Insuficiencia renal posparto. Ano-
malias congénitas. : :

GLOMERULOCYSTIC KIDNEY DISEASE IN AN ADULT WITHOUT
EXTRARRENAL CONGENITAL ANOMALIES

SUMMARY

Glomerulocystic kidney disease, occurs primarily in infants and children and
usually in association with other congenital malformations. In the present paper we
report a woman of 24 years with this illness discovered in the course of an acute
postpartum renal failure. To our knowledge it is the first case of adult
glomerulocystic kidney disease without other congenital pathology discovered
in this situation. The patient required regular hemodialysis and kidney
transplantation.

Key words: Glomerulocystic kidney disease. Postpartum renal failure. Congenital

anomalies.

Introduccién

La enfermedad glomeruloquistica es una enferme-
dad quistica caracterizada por la dilatacion de las
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capsulas de Bowman, que se encuentran tapizadas
por células cuboidales y conteniendo en su interior
penachos glomerulares. Ha sido descrita, principal-
mente, en nifos y asociada a diversas anomalias
congénitas '™, si bien también se presenta en adultos
sin otro tipo de patologia ®, y recientemente Carson y
cols. ® han publicado una familia con seis miembros
afectados por esta enfermedad.

A continuacién presentamos un caso descubierto
mediante biopsia renal en una enferma afecta de in-
suficiencia renal aguda aparecida en el posparto in-
mediato.



Caso clinico

' Enferma de veinticuatro anos de edad sin antece-
dentes familiares de interés y personales de infeccio-
nes urinarias de repeticién durante los diez anos
previos al ingreso; hipertensién arterial ligera descu-
bierta en enero de 1983, época en la que la funcién
renal y unas urograffas i.v. que le practicaron se des-
cribieron como normales. En enero de-1985 se prac-
tican nuevas urografias i.v. en las que se describen
cambios en el rindn derecho compatibles con pielo-
nefritis crénica (no disponemos de estas exploracio-
nes). En esta época la urea y creatinina plasmaticas
eran de 0,36 g/l y 1,5 mg/dl, respectivamente, con
hematocrito de 41 %. En marzo de 1984 queda em-
barazada. En agosto de este afio la urea-p era de
0,51 g/l y subiéa 0,66 g/i un mes mas tarde. Una se-
mana antes del ingreso presentaba edema en pdrpa-
dos y extremidades inferiores y el da del parto la urea
plasmatica era de 0,96 g/l y la creatinina de
2,4 mg/dl. '

La enferma es referida a nuestro hospital dos dias.

después de dar a luz con el diagnostico de insuficien-
cia renal .aguda secundaria a una transfusién incom-
patible, administrada en el posparto inmediato, que
provocé la aparicién de un cuadro muy florido: ede-
ma facial, dolor toracico, maculo-papulas generali-

zadas, fiebre, lumbalgia, artromialgias, insuficiencia

cardiaca y edema agudo de pulmén, cuadro que ce-
dié con el tratamiento oportuno. No disponemos de
més datos sobre este episodio.
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Al ingreso la TA era de 160/100 mmHg y no exis-
tfan datos patolégicos a la exploracién fisica.

Analitica: Hematdcrito, 24 %; urea plasmatica,
2,2 g/l; creatinina plasmética, 6,4 mg/dl; aclara-
miento de creatinina,” 4 m!/min; osmolaridad,
330 mOsm/l; Na, 134 mEq/l; K, 5,2 mEq/l; Ca,
9,2 mg/di; P, 9 mg/dl; glucemia, 0,5 g/l; pH, 7,29;
pCO2, 35 mmHg; CO3H, 17 MEg/l.

Proteinas totales, 6,3 g/dl; colesterol total,
203 mg/dl; triglicéridos, 200 mg/dl; HDL, 44 mg/dl;
IgA, 84 mg/dl; 1gG, 657 mg/dl; IgM, 177 mg/dl. El
complemento fue normal y los anticuerpos antinu-
cleares e inmunocomplejos fueron negativos.

ECG: Normal.

Fondo de ojo: Normal.

Radiografia de torax: Normal.

TAC: Se observan muiltiples quistes de pequeno ta-
mano en la zona cortical de ambos rifiones.

Se hizo el diagnéstico de fracaso renal agudo pos-
parto y a los veinte dias se practic6 una biopsia renal
por microlumbotomia. Posteriormente, ante la irre-
versibilidad de su insuficiencia renal fue incluida en
programa de hemodialisis periédicas, en el que se
mantuvo hasta que, hace ocho meses, se le practico
un trasplante renal, que evoluciona sin problemas
hasta el dia de hoy.

Biopsia renal (figs. 1y 2): El diagnéstico se realiza
con una cufa renal en la que con observacién este-
reoscépica se observan numerosos quistes de tamano
regular separados por finas paredes de tejido inters-
ticial. .

Fig. 1.—Quiste glomerular-con un penacho glomerular.
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Fig. 2.—Multiples quistes glomerulares con dos penachos glomerulares atréficos.

La microscopia éptica demuestra la existencia de

numerosos quistes de forma ovalada o redondos, con

un didmetro aproximado de 0,5 mm, recubiertos por
células epiteliales aplanadas. Hacuendo cortes seria-
dos aparece un penacho glomerular en la mayor par-
te de los quistes; los glomérulos no presentan lesio-
nes, pero si atrofia progresiva, segun el diametro del
quiste. Un 7 % de los glomérulos no presentaban di-
latacién de la capsula de Bowman.

El parénquima residual entre los quistes esté repre-
sentado por tbulos atréficos y estroma fibroso. La
inmunofluorescencia fue negativa.

Discusién

La enfermedad qmstlca glomerular fue descrita por
primera vez por Roos” en 1941 en una nifa de cinco
meses afecta de diversas alteraciones congénitas. En el
afno 1976, Taxy y Filmer? la denominaron enferme-
dad quistica glomerular, y a partir de esta fecha se
describen varios casos de presentacion, habitualmen-
te en nifnos y asociada a diversas anomalias congéni-
tas'"* 8 Solamente en dos casos —uno con patolo-
gia congemta asociada® y otro sin ella®— los pa-
cientes fueron adultos y ambos debutaron con insufi-
cuencua renal crénica. Recientemente, Carson y cols.

® presentan a una enferma afecta de LES, nefropatla
membranosa y enfermedad glomeruloqmstlca y cin-
co. parientes proximos de la misma, en los que el
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.dlagnostlco de esta Gltima enfermedad se hace por

ultrasonografia.

Nuestra enferma, aunque en el momento del ingre-
so presentaba una insuficiencia renal muy avanzada,
un mes antes del mismo tenia una urea plasmaética de
0,66 g %o y una semana antes de aquél fa urea era de
0,9 g %o y la creatinina plasmatica de 2,4 mg/dI, in-
dicando todo ello que, aunque ya podia tener en es-
tos momentos una insuficiencia renal moderada, du-
rante el parto y el posparto inmediato (bien. por una
transfusidon incompatible o un episodio de hipoten-
siOn con isquemia y anoxia renal) se instauré una in-
suficiencia renal terminal irreversible que determiné
la inclusion de la enferma en un programa de hemo-

diélisis periddicas. El estudio de la' anatomia patolé-

gica, que permitié realizar el diagnéstico de enferme-
dad glomeruloquistica, no pudo determinar la natu-
raleza del proceso intercurrente que precipit6 la insu-
ficiencia renal ya que las alteraciones estructurales
intersticiales encontradas en el material de biopsia
eran muy avanzadas. o

En lo que respecta a la etiolo§ia, dista mucho de
estar clara: segiin Kraus y cols.” seria una inflama-
cién intersticial en los estadios Gltimos de la gesta-
cion, lo que provocaria la obstruccién de los tabulos
renales y secundariamente la aparicién de quistes

_glomerulares.

Pardo Mindan y. cols: 4, usando el microscopio
electrénico, demostraron que el incremento de pre-
sion en la cépsula de Bowman podia provocar la



aparicién de quistes glomerulares. Quizas este meca-
nismo fue el que condiciond la aparicién de la insufi-
ciencia renal en nuestra enferma al producirse de for-
ma retrograda un aumento de la presion hidrostatica
intratubular como consecuencia de un cierto grado
de compresién e hidronefrosis provocada por el em-
barazo.

La evolucién del proceso, al darse casi todos los
casos en nifos con una patologia muy avanzada y
con otras alteraciones con%enltas, s6lo ha podido ser
seguida en dos casos : uno diagnosticado a la
edad de un afo, y que después de diez aios presen-
taba una funci6n renal estable, pero sin desaparicion
de los quistes, y otro que en el curso de tres afos
evoluciondé a la insuficiencia renal terminal.

Resumiendo: la enfermedad quistica glomerular
puede presentarse sola 0 acomparando a otras enfer-
medades congénitas; en el primer caso puede tener
un caracter familiar y seguir una evolucién mas be-
nigna de la que los primeros casos descritos en nifnos
hacia _prever, como lo demuestran los casos de Oh y
cols. >, Carson y cols. ® y el nuestro propio.

Probablemente si se biopsiaran con mas frecuencia
los enfermos adultos con patologia quistica, esta en-
fermedad se diagnosticaria mas frecuentemente.
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