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INTRODUCCION (APUNTE HISTORICO)

Laprimera referencia historica sobre los quistes no nefrogénicos de laregion
hiliosinusal es atribuida a Rivalta (1889), quien, sobre los hallazgos necrdpsicos
de dos pacientes anosos (ambos con un quiste «nel tissuto adiposo dell'ilo del
rene») describid el gquiste parapiéico e invocé la naturaleza linfotrombética del
misma, ea base a la topografia quistica, a su total independencia parenquimatosa,
y a la similitud lesional observada por Virchow en los linfaticos pelvianos de una
mujer afecta de sepsis puerperal’,

Henthorne (1938)%, en una serie de 1.175 necropsias, verificé el hallazgo de
20 casos de quistes hiliosinusales, de los cuales siete eran tnicos, 10 miltiples
y bilaterales, y tres miltiples y unilaterales; es decir, el 1,1% de la serie eran mul-
tiples. Este autor, pese a que en cinco de sus 20 casos coexistian alteraciones lin-
fangiectasicas en otros territorios, hallazgo que argumentaba en pro de un origen
congénito, se mostrd partidario de la génesis adguirida, dada su prevalencia en
edades avanzadas (edad media: 60,5 afios) y la elevada frecuencia de los signos
inflamatorios renales cronicos. Por otra parte, las series necropsicas de Barrie
(1953) y Hellweg (1954)* pusieron de manifiesto la existencia de unos «quistes
hiliares» (Hilus Cysts) cuyo origen fue atribuido a una atrofia grasa del seno renal
(véase cuadro I). A este respecto, Vela-Navarrete y Garcia Robledo escriben:
«Los quistes hiliares (Hylus cyst), miltiples y bilaterales, han sido reconocidos
en material de autopsia (Barrie, 1953; Hellweg, 1954) y se duda que puedan ser
diagnosticados cn vida {Abeshouse y Abeshouse, 1961) e incluso que existan»”,
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No obstante, las hipdtesis de los patologos son asumidas y avaladas, en 1966,
por Kissane®, quien establece dos variedades quisticas: a) la linfangieciasia
pericalicial o higroma renalis; b) los quistes hiliares o Hilus cysts de la biblio-
grafia anglosajona. La linfangiectasia reconoceria una obstruccion preferente-
mente adquirida, si bien una causalidad congénita, excepcional, es factible. Los
quistes hiliares serian consecuencia de la referida atrofia grasa del seno con
estancamiento del liquido extracelular, Esta dltima hipdtesis (mera elecubracién)
y fa «lipdlisis autofdgica» son incompatibles con la realidad clinica (Pdramo)’.
Asimismo, nos parece oportuno significar que linfangiectasia {oclusion
vasculolinfitica simple, en la cual el sistema valvular consiente el aflujo y reflujo
de la linfa provoca, sin mas, una dilataci6n varicosa més o menos uniforme) e
higroma renalis (tumoracién malformativa linfatica multilocular) son inapropia-
dos semanticamente e incompatibles con larealidad clinica del quiste parapiélico.

Cualquiera que fuere, por aquel entonces, el estado del arte, permitaseme
situarnos en diciembre de 1967 ante nuestra «observacion princeps», recibiendo
cn consulta a:

Ricardo A.P., 58 anos. Obeso, Es portador de un diagnostico de «Enfermedad
Poliquistica» emitido por dos maestros de la Urelogia Espafiola, vy que nosotros
aceptamos, sin reserva alguna, en razén de su triada clinica: 1- Hiperfension arterial
(200/1300); 2 - Azotemiu elevada (1,20 gr. por mil); 3 - Lumbalgia bilateral con pufio-
percusion bilateral, ++. A mayor abundamiento, presentaba nefromegalin bilateral
con imdgenes pielocaliciales abigarradas a ambos lados (urogramas por perfusién)
(Fig. 1). El diagnéstico, pués, ofrecia evidencias practicamente indiscutibles, Como
quiera que las molestias dorsolumbares alteraban su humor v entorpecian sus
quehaceres se procedis a la quistocéntesis percutdnea asociada a 1a infiltracion de
splicnicos, panta preconizada en aquel tiempo por nuestro maestro el profesor A. de
la Pefia, con la cual se obtenia alivio de la nefralgia y mejorias transitorias de las
cifrastensionales. La puncidn «blanca», con nuestra sorpresa, de ambos parénquimas,
hizo nos percatisemos del asiento exclusivamente sinusal de la lesidn, la cual, por
las improntas arciformes de los tallosa caliciales, sugeria una naturaleza quistica y,
verosimilmente, miltiple; no obstante, una lipomatosis sinusal atipica fue conside-
rada. Decidida la cirugia se realizé una lumbotomia izquierda, que confirmd la
primera sospecha diagnadstica, extirpandose ocho quistes sinusales. 'Tras la quis-
tectomia izquierda se objetivé una mejoria funcional y clinica (azotemia: 0,60; T.A -
160/100). Recidivo el cuadro clinico dos meses mas tarde (no respucsta a los hi-
potensores, motivo por el que se practica la intervencion derecha (circo quistes), re-
cuperandose, de nuevo, la respuesta farmacologica. La histopatologia de tas for-
maciones quisticas fue informada de probable naturaleza linfogena; ambos parén-
quimas mostraban fendmenos angiointersticiales involutivos, sin manifestaciones
flogdsicas evidentes.

Esta observacién nos persuadio de que nos encontrabamos ante una nueva
entidad clinica. La carencia bibliografica al respecto era absoluta. Filmamos las
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«Qbservacion princeps». a. VIV por perfusion: HSQ reral biluteral con mdscary de
enfermedad poliquistica (hiperiension arierial, insuficiencia renal ¢ imdgenes piclocaliciales
abigarradas a ambos lados). Obsérvese sinumegalie derecha grado H e izquierda grado 1, asi
como nefromegalia atrofica bilateral (drea parenguimatosa normal para su edad: 68 cm”). b. UIV
a los dos meses de la exéresis quistica izquicrda.

Figura |

cirugias de las cuatro siguientes obscrvaciones, detallando los fundamentales
rasgos diagnosticos, advirtiendo de los crrores flagrantes que se estaban come-
tiendo, a la vez que puntualizabamos las lineas de investigacion de tan interesante
nosologia®.

En septicmbre de 1972, y con una experiencia de 25 casos, la definicion de
la multiquistosis hiliosinusal queda casi completamente establecida bajo la
denominacion «hiliogquistosis renal», a Ja vez que se cuantifica su incidencia
nefrouroldgica, se¢ cvaldan los riesgos de imprecision diagnodstica (52%)
mediatizados por su mimetismo semioldgico de una varia patologia renal.
Asimismo, se describen los signos radioldgicos, que, pese a ser compartidos por
la lipomatosis sinusal, adquieren el rango de patognomonicos, lo cual cuestiona
la mencionada fibrolipomatosis, puesto que en los cuatro casos que acudieron
con esc diagndstico y en otros tres pacientes obesos que diagnosticamos de
patologia quistica, sin habernos percibido de dicha posibilidad (la nefrotomogratia
carece de valor), la cirugia confirmd (todavia sin experiencia ultrasonica alguna)
nuestro supuesto de patologia oligoquistica del seno. De estos 25 casos, tres se
negaron a la cirugia y en uno fue proscrita por el internista en funcién de su
vasculopatia generalizada, Los resultados fucron calificados de muy satisfacto-
rios; los 21 pacientes obtuvieron una mejoria estimable, pues incluso un enfermo
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con hipertension severa no modificada por {a cirugia, €sta no resulté baldia al
lograrse el control de su urosepsis”.

La incorporacion de la «nefrosonografia» (procedimiento bidimensional con
el equipo El-Vidoson de frecuencia ultrasénica de 2,5 MHz}) fue realizado por
primera vez en la Catedra de Urologia de la Universidad Complutense. Las
imdgencs obtenidas, homogéneas y uniformes, reproducian un «calco ecogrifico
renosinusal especifico», que coincidia plenamente con los hallazgos anatomo-
clinicos: 1. Incremento de! drea renal. 2. Incremento del rea sinusal. 3. Ruptura
de la unidad ecogrifica pielocaliceal. 4. Ecoquistografia de constancia numérica
y volumétrica. La sensibilidad y especificidad fueron del 100%, corroborando la
fidelidad de los signos urograficos, que parecen soslayar la duda semioldgica de
la lipomatosis sinusal (Paramo, Silmi y cols.)".

A partir de 1974, con la disponibilidad de Ja tomografia axial computarizada
(TAC), y al inicio de la década de los ochenta, con ¢l advenimiento de la
«ccografiadindmica» (escala de grises y tiemporeal), acoplada con transductores
de 3.5 y 5 MHz, y una vez desvelado el mito de la anecogenicidad de la grasa
sinusal (Cronan, 1982; Davidson y Hricak, 1983)!""'2, comienzan a surgir publi-
caciones radioldgicas fordneas sobre los quistes parapélvicos multiples (Hidal-
go, 1982; Mayer, 1982)"- 4 las cuales, sin embargo, no han tenido la debida
repercusion en los tratados uroldgicos de tradicion (Campbell Urology, W. B.
Saunders Co. Philadelphia, 1986; Adult and Pediatric Urology. St. Louis Mosby
Year Book Inc., 1991).

En fa actualidad la bibliograffa es abundante. No obstante, fas mas signifi-
cativas publicaciones al respecto se deben a Paramo” " y Vela-Navarrete y Garcia
Robledo™'%, 1as cuales recogen la experiencia de 59 y 32 casos, respectivamente.

DEFINICION

Paramo (1968-1972) introduce el término «hiliosinuquistosis» ¢n la nomen-
clatura quistica del seno con el animo de individualizar nosolégicamente una
oligoquistosis hiliosinusal, la cual, aunque emparentada con el quiste parapiélico,
ofrecia peculiaridades anatomoclinicas y diagndsticas, que autorizaban esta
apreciacion. Segin este autor, la hilioquistosis serfa una entidad clinica, en tanto
gue el qguiste parapiélico seria una lesion. Tal designacion (en realidad una
abreviacion) seria mas correcta y descriptiva si se retomaba el apelativo «hilio-
sinuquistosis» (HSQ) —sostayando, por obvio, el pleonasmo Hiliosinu-Linfo-
quistosis—, el cual define:

«una pluriquistosis de quistes aislados y uniloculares, de cdracter oligoguis-
tico (enire 4 y 8 quistes, raramente 10 y nunca mds de 12), crecimiento res-
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tringido (didmetro = de 3 cm.) y topografia hiliosinusal, que se presenta, pre-
ferentemente, a partir de la quinta década, y que, vinculada etiopatogénicamente
a una panobstruccion adquirida (verosimifmente involutiva) de los eferentes fin-
faticos renales en su trayecto hiliosinusal, se manifiesta con una acusada pene-
trancia clinica izquierda (ianto en las formas bilaterales como unilaterales) y
cuya semiologia clinico-radioldgica mimetiza una varia patologia renal» (Fig. 2).

«FLOR e GALA=

(Zanvecescria Aemorca)

Figura 2—a) Esquema de hiliosinuqguistosis (HSQ): oligoquisiosis Diliosinwsal (entre cuatro 'y
ocho quistes). La impronta quistica provoca imdgenes caliciales en «flor de cala» vio en
«estetoscopion, b) Metidica de medicion de las dreas sinusal y parenguimatosa.

La pretérita nomenclatura uso de una terminologia con prefijos topograticos
aparentecmente imprecisos, bien de denominaciones con supuestos patogénicos
o morfoldgicos, que, por referidas en la mayoria de las ocasiones a un mismo
proccso, creaba confusionismo y dificultaba las indagaciones bibliograficas.
Una designacion descriptiva en base a las relaciones anatomicas del proceso, en
tanto en cuanto implica la expresividad radiolégica, y, en consecuencia, la
asequibilidad diagnostica del mismo, se ofrece como la més apropiada. Todavia,
recientementc, Amis y Cronan'™'® proponen designar csta cntidad con una ter-
minologia descriptiva del viejo cufio, aplicando la expresion «peripelvic cysts».
En nuestra opinion, y retenicndo el argumento de incidir sobre los aspectos de
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mayor expresividad anatomo-radioldgica, quizd hubiera sido mas apropiada la
designacion «pericalyceal cysts», tal y como mds adelante comprobaremos al
considerar la semiologia de la HSQ. No obstante, estos autores admiten que
cuando el origen linfitico esté demostrado inequivocamente (?!), los nombres
mais apropiados serian «ectasia linfatica sinusal» 0 quiza «quistes pielolinfaticos».
La imprecisién se perpetia. «Ectasia» dista bastante, etimolégicamente, de
quiste; por otra parte, la segunda acepcion es inapropiada para referirse a una
entidad nosolégica, ademds de vincular, aparentemente, la patologia quistica a
los linféticos intrinsecos de la pelvis renal, lo cual no es el caso.

Finalmente, veamos c6mo justifican Vela-Navarrete y Garcia Robledo® su
propuesta de «Enfermedad poliquistica del seno renal»: «Puesto que, por el
momento, la contribucion mas importante que ha producido el estudio sobre este
tema, tanto por PAramo como por nosotros, ha consistido en denunciar que esta
enfermedad estaba siendo confundida con la poliquistosis renal, variedad del
adulto, precisamente por ello hemos utilizado el término de enfermedad
poliquistica del seno renal, nombre que tiene més poder evocativo del error, es
mas descriptivo que ¢l linfangiectasia pericalicial y mantiene la diferencia con
el quiste linfatico parapi€lico, habitualmente unilateral y Gnico, al que, preci-
samente por ello, nos referimos siempre en singular». Naturalmente, compartimos
las ventajas aducidas, pero el prefijo «poli» cuando referido al poliquistico del
adulto (Potter typo 11I) lleva implicito genéticamente, casi semanticamente, una
cuantia quistica de infinitud (innumerables, incontables). Por ello, nos pareceria
mas adecuado el de pluriquistosis, etc., puesto que se estd contemplando un
proceso quistico restringido en niimero y volumen. Nosotros, en verdad, tuvimos
idéntica tentacion, como facilmente puede intuirse de nuestra aportacion cine-
matogrifica®. Es mas, 1a mds reciente publicacion de nuestro grupo se hizo bajo
el titulo La maladie kystique du sinus rénal (San Antonio)'. En situaciones si-
milares el recurso de un epénimo quiza pueda ser la solucién menos mala.

ETIOPATOGENIA

La HSQ comparte con el quiste parapiélico estructura y dindmica patolégica.
Consecuentemente, ambos eventos deben recabar similares consideraciones
etiopatogénicas. Tres teorias han sido propuestas: 1. anomalia congénita de
naturaleza wolffiana; 2. malformacion linfética; 3. quistopatia linfitica de origen
adquirido.

La hipdtesis de origen wolffiano fue sugerida por Haslinger (1926, quien
supuso que tales quistes tendrian lugar a expensas de restos mesonéfricos, como
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resultado de una evaginacion piélica embrionaria que no cumptio su conexién
con ¢l blastema renal. Este error embrioldgico a expensas de una anomalia del
brote ureteral de Kupffer, ya habia sido anticipada por Albarran (1903)', al igual
gue mds tarde una génesis a expensas de vestigios del cuerpo de WolTI fue
considerada por Scholl (1948)*' y Allen (1951)*. Aun cuando algunos autores,
con un pretérito préximo, tales como Rometti (1973)%, etc., mantienen sus dudas
en cuanto a la validez de las hipdtesis wolffianas, creemeos pueden ser desesti-
madas. El erronco mantenimiento de estas hipotesis se debe a la comuin constata-
cién de fibras musculares lisas en la pared quistica; sin embargo, este hallazgo
atestigua mis que nicga su naturaleza linfatica. Por otra parte, si Allen apoyaba
el origen mesonefrdtico, lo hacia, en buena medida, en base a su extrafieza por
la rara incidencia de estas quistopatias, frente a la florida frecuencia de los
eventuales factores linfo-obliterantes de naturaleza adquirida, en la actualidad
podemos afirmar que la HSQ es una entidad tan comin como insospechada
(véase cuadro ).

En base a los hallazgos nccropsicos de Henthorne (coexistencia de
linfangiomas en bazo —tres casos—, yeyuno y adrenal, asi como quistes en
higado y pancreas) y a la frecuente incidencia de los linfangiomas en la infancia
(6% de los tumores benignos del nifto) una disontogenia linfatica ha sido
postulada. Como ya adelantado, Kissane (1966), y mas recientemente, Risdon
(1992)*, todavia admiten, como posibilidad etiopatogénica de alguna quistopatia
del seno, una génesis malformativa hamartomatosa linfatica andloga a los
higromas quisticos de cabeza, cuello y mediastino. Esta tumoracién linfitica
seria de naturaleza multilocular, la cual es incompatible con la realidad clinica
de la HSQ.

En la actualidad el consenso converge en la teoria adquirida de la HSQ. Su
aparicion clinica tardia, la frecuencia de signos inflamatorios cronicos (cicatrices
v quistes corticales), asi como el hallazgo de trombos hialinos en los troncos
linfaticos proximales al rifdn (en sccciones transversales a los vasos hiltarcs y de
la grasa peripélvica), los cualcs, a su vez, estaban dilatados y en conexion con los
quistes, fue verificado, también por Henthorne, en su singular serie. Se trata,
pues, de quistes comunicantes (oclusion vasculolinfintica dnica, en la cual ¢l
mecanismo valvular no permite mas que ¢l aflujo) los implicados en la patogenia
de la HSQ, tal y como se puede deducir de nuestras obscrvaciones
anatomoquirdrgicas, histopatologicas y radioldgicas (quistografias), en las cuales
hemos podido demostrar la existencia de mecanismos vicariantes (anastomosis
linfovenosas) cn la regulacién del drenaje, limitando asi ¢l crecimiento del
linfoquiste.

La importancia de la flogosis renal (pielonefritis cronica}), aceptada por la
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mayoria de los autores, en cuanto al origen de la obliteracion linfatica y
subsiguiente quistificacion®?, parece respaldada por el transcendental papel
atribuido al drenaje linftico en las infecciones y sepsis pielo-renales, tanto en la
experimentacion (Babics y Renyi-Vamos; Kaiserling; Cockett y cols.)** como
en la clinica; tanto es asi que Kaufman (1959)" senala, en los estadios precoces,
y todavia asintomaticos, de la pielonefritis crénica, una dilatacién linfohiliar, de
paredes infiltradas y repleta de masas similtrombdticas.

La naturaleza adquirida de la HSQ parece incontrovertible del examen de Ia
literatura; sin embargo, podria haber sido puesta en entredicho dados los
reiterados fracasos de induccion experimental. Existen, no obstante, dos expe-
riencias coronadas por el éxito; la primera de Hisajjuki Kume, la cual paso
desapercibida, pues constituyd un hallazgo experimental, en una experiencia
encaminada a reproducir, por ligadura del conducto toracico, la filariasis humana.
La segunda, relativamente reciente, y con propdsitos definidos a este respecto,
debida a Roggia y Fornasari (1971), quienes lograron un linfoquiste canino tras
provocar un linfoéstasis de sesenta y cinco dias™.

Sorprendentemente, nuestra serie de HSQ, de los cuales fueron intervenidos
27 casos, ponen en entredicho la asumida obliteracién linfatica de origen
inflamatorio. En efecto, en el 69,5% de los pacientes se pudo excluir el proceso
pielonefritico inveterado. El protocolo diagndstico de la infeccion cronica pielo-
renal incluyd urindlisis por puncion piélica directa durante la cirugia, asi como
el estudio histopatoldgico de un especimen de nefrectomia, otro de nefrectomia
parcial, asi como biopsias peroperatorias o percutineas (23 casos), sin olvidar el
cultivo de! contenido quistico, por cierto, negativo, en cuatro de ocho pacientes
con infeccién renal rebelde y/o iterativa. A este respecto, sélo conocemos la
referencia concreta de un quiste parapiélico infectado (Younger y cols., 1966)";
asimismo, y en este sentido, debemos significar que Renyi-Vamos, en 1952,
negaba la participacion linfatica en la pielonefritis provocada por hidronefrosis
infectada experimental, al observar dilatacion linfatica por aumento de flujo ¢
infeccion parenquimatosa extrinseca perivascular. La incidencia pielonefritica
en la HSQ podria, pues, interpretarse como complicacion, la cual estaria
facilitada por las discretas alteraciones urodindmicas pielocaliciales y la dilatacion
linfatica existente en la HSQ. Brotes agudos, recidivas y reinfecciones serian,
asimismo, mas comunes, al estar comprometidos los mecanismos de liberacion
bacteriana, detritus celulares, edema y actividad de ciertos antimicrobianos,
pudiendo acelerar la destruccién parenquimatosa, tal como descrito por la
escucla hingara®*. Es posible, ademds, que en la HSQ exista una mayor
susceptibilidad a la pielonefritis hematdgena, tal y como parece acontecer en la
obstruccién linfatica experimental del perro y conejo™+.
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La relevancia etiopatogénica de la nefrolitiasis viene sostenida por el
contexto clinico y analitico. Vela-Navarrete (1974)* y Paramo (1975)"° consignan
una historia o concomitancia litidsica en el 29,4% y 30,5%, respectivamente, de
sus HSQ. Es significativo que la asociacion clinica adquiere valor patogénico con
arreglo a la «teorfa linfolitogénica» de Carr®, segin la cual la presencia de
pequenos depositos cristalinos en el rifidn constituye un evento normal
(«microlitos» de Anderson), los cuales serian removidos por el sistema linfatico.
Cuando una obstruccion de los colectores linfaticos de origen inflamatorio surge
(preferentemente a nivel hiliosinusal) o por sobrecarga funcional (hiperpa-
ratiroidismo, etc.), se compromete el drenaje favoreciendo, asi, la aparicion de
las «bolsas y microlitos» de Carr en los fornices caliciales y las «placas de
Randall» papilares. Asimismo, en su argumentacion de vehiculacion linfocris-
talina, refiere la presencia de concreciones litidsicas en cl trayecto de los
linfaticos hiliosinusales y ganglios regionales.

A csterespecto, es digno de mencion el hallazgo, por Lidin y Howard (1940),
de un deposito calcareo en el interior de un quiste del hilio renal, que sugeria
radiolégicamente la existencia de uncilculo”. Tambicun en este sentido, y de gran
significacion, es la constatacion por M. R. de Ja Maza y E. Avila, de la presencia
de un célculo de 2 x 1,5 cm. en el interior de una adenopatia por ellos extirpada®.

A continuacién referimos un caso de nuestra serie, en el que se demuestra,
por primera vez en la literatura, mediante linfografia pédica, la génesis linfo-
obstructiva de la HSQ, y que muestra, ademads, sugercntes nexos con la teoria de
Carr, dada la presencia de maltiples calcificaciones adenohiliares:

Francisco G. T., 43 aftos. Historiu actual: Dolor gravativo, desde hace cuatro afios,
en fosa D/Lizq., precisando analgésicos potentes. Hace tres meses sufrid otro cuadro
colico, pero de mayor intensidad, acompanandose de fiebre poco acusada. Es
enviado desde una capital de provincia aragonesa por «patologia renal izquierda en
la que su atipismo no permite interpretaciones precisas». Exploracion clinica: T.
arterial {tomas reiteradas): 750/100 mm. Hg. Murphy izq. ++, con palpacion dei
ringn discretamente sensible, y quizd ligeramente aumentado de tamaiio. Varicocele
izq. grado I1I. No adenopatias. No edemas. Analitica sanguinea. sin hallazgo sig-
nificativo alguno. Urindlisis: Normal, sin proteinuria ni hallazgos en el sedimen to.
Urocultive estéril. Calciuria: 340 mgri24 I, Estudio wragrdfico (informe del Dpto,
radiologico): En la radiografia simple se evidencia una sifucta renal izquierda
agrandada con calcificaciones yuxtahifiares, mds abundantes en la proximidad det
polo superior. Tras la inyeccion de contraste permite inferirse la existencia de una
masa que comprime Fas estructuras pielocaliciales, con calciflicaciones puntiformes
en su sena (Fig, 3.a). Pensamos se trata de una tumoracion maligna, probablemente
de estirpe sarcomatosa (un sarcoma de cdpsula o un carcinosarcoma), o bien un
hipernefroma. Recomendamos arteriogratia.

Diagndstico uroldgico provisional: basados en la ausencia de amputaciones, en Ia
regularidad de 1a sinumegalia, en el adelgazamiento de la cortical, y en la presencia
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Figura 3.

de algunos cdlices en estetoscopio, asi como en las improntas curvilineas
pielocaliciales, particularmente en las nefrotomografias (Figs. 4.a y b), amén de su
aspecto radioliicido, autorizan considerar un diagnéstico de HSQ. No obstan-
te, se decide la prictica de una ecografia renal, una linfografia pédica, asi como una
arteriografia renal y flebografia espermética ascendente, siendo estas dos explo-
raciones rechazadas por el paciente.

Ecografia renal (equipo El-Vidoson, 2,5 MHz) —doctor Silmi—: «Los cortes
nefrosonograficos evidencian la existencia de imdgenes quisticas, en nimero no
inferior a cinco, tal como se demuestra en las adjuntas fotografias, pertenecientes a
las zonas supero e inferomedianas».

Linfografia (Figs. 3.b y 4.c y d): «Tiempo canalicular»; aumento de la trama
vasculolinfitica, con éstasis y replecién retrograda andmala por verosimil ebstruccicn
de la cadena lateroadrtica a nivel dse LI-LIL. «Tiempo ganglionars: aumento del
nimero de ganglios, que por su distribucién y cuantia sugieren una naturaleza
mesentérica; en la proyeccion oblicua se observan linfocferentes todavia contras-
tados en su trayecto por el repliegue peritoneal.

Intervencion quirirgica (nov. 73): la celda renal muesira una abundante atmésfera
grasa, que da la sensacidn de estar proliferada, adherente, de mayor consistencia de
lo habitual, como con linfedema. La liberacion renal es laboriosa, existiendo una
gran «pediculitis» lipesclerosa, en la que parecen percibirse adenopatias pétreas. La
diseccidn vascular es practicamente imposible, obligando a la seceion en bloque; las
ligaduras son ineficaces y las transfixiones fallidas al tropezar la aguja con las
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Figura 4.

ligaduras son ineficaces y las transfixiones fallidas al tropezar la aguja con estruc-
turas pétreas, lo que obliga al mantenimiento del ¢clamp «in situxs, el cual es retirado
al séptimo dia: No se extirparon muestras adenopdticas por estimarlo de grave
riesgo.

Anatomia patolégica (doctora Blanco): Pieza de nefrectomia con 10 em. de uréter.
El rifién mide 15 x 5 x 5 cm., decapsula con cierta dificultad y muestra todo el seno
de aspecto quistico, pudiendo apreciarse, con relativa seguridad, diez de estas for-
maciones. La grasa peripélvica parece aumentada, al igual que la perirrenal. La
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delimilacién corticomedular es buena (midiendo ta cortical 5 mm.), apreciindose
mintiscilos quistes en esta localizacién,

Microscopiu; depdsitos calcicos acasionales; ausencia de lesiones infectoinflama-
torias. «Linfangiectasia pericalicial, renal y perirvenal».

Curso pustoperatorio: cicatrizacion torpida; linforrea abundante, duranie algo mas
de un mes. Tension arterial al ser dado de alta: 140/80.

Finalmente, una «hipétesis linfoinvolutiva» es aventurada (Piramo), segiin
la cual la HSQ representaria, en la mayoria de las ocasiones, una faceta més de
la presbionefria o rifidn senil. Carecemos de otros argumentos que los clinicos ya
senalados (inconstancia notable de hallazgos flogdsicos renales cronicos, al igual
que de fendmenos de sobrecarga al drenaje linfitico), ademis de su incidencia
tardia en el devenir de la vida, asi como la sugerencia de un verosimil y prematuro
cnvejecimiento parenquimatoso (disminucion del arca parenquimatosa cuando
comparada, con la correspondiente a igual edad, en individuos sanos); es decir,
existirian cambios estructurales linfaticos que conllevarian una linfopatia
obstructiva de naturaleza involutiva, analoga a la arteriosclerosis, el arco senil de
la cdrnea o ciertas formas de litiasis enddgenas, las cuales pueden adelantarse en
su cronobiologia y mostrar evidentes repercusiones clinicas. La HSQ, pues, debe
ser considerada como una entidad nosologica de naturaleza sindromica.

ANATOMIA PATOLOGICA

El examen macroscopico de la celda renal es referido como andmalo en pro-
tocolo quirdargico de cinco pacientes (18,5%): «grasa consistente, quiza aumen-
tada y muy cxudativa». Tan solo en un caso, las caracteristicas de la atmosfera
perirrenal y pediculo condicionaron la exéresis del Grgano (véase caso referido
en etiopatogenia). Los quistes emergen a través del hilio en el 77% de los casos,
mientras que en ¢l 23% restante es necesario un abordaje intrasinusal. El tamano
y nimero de quistes (coincidente con el nimero de eferentes hiliosinusales) va
han sido referidos con la definicion de HSQ. La independencia de los quistes es
obvia, aun cuando en casos de hilio renal estrecho («stocky Kidney») y/o alguna
irrcgularidad en su supcrficie pueda ilamar a engafio. En algunos casos se puede
identificar el linfatico tributario del quiste, cuya dilatacion es dimensionada en
un 8-10 Fr. La puncion parenquimatosa preoperatoria (24-72 horas) con azul de
Evans, muestra coloreados, exclusivamente, los quistes correspondientes al
reniculo inyectado. En el 12% de los casos es visualizable una minuscula, pero
abundante, circulacion venosa periquistica, de verosimil naturaleza vicariante.
Cicatrices y quistes corticales son constantes cuando coexiste una piclonefritis
cronica.
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Examen microscdpico (sobre 22 quistes): la pared quistica esta formada por
tejido conjuntivo laxo, la cual esta revestida por un endotelio de niicleos ovales
y aplanados, en ocasiones poco evidente, pero en otras de caricter discretamente
hiperplasico, y sin membrana basal evidente. Este tapizado endotelial presenta,
otras veces, pequeiios refuerzos conjuntivos. El grosor parictal carece de uni-
formidad; los ejes conjuntivos son mas o menos paralelos, con relativamente
escasos fibrocitos. Un revestimiento adiposo periquistico (81,8% de las mues-
tras) muesira en su espesor, con frecuencia variable (40,9%), vasos hemdticos y
linfaticos de endotelio prominente, asi como de notables acimulos linfocitarios
ensuseno. Es, asimismo, iterativo el hallazgo (68,2%) dc fibras musculares lisas.

El «parénquima renal», independicntemente de las eventuales lesiones pie-
lonefriticas y/o alteraciones angiointersticiales involutivas, exhibe una dilatacion
miés o menos acusada de la red linfoparenquimatosa y perirrenal, con cetasias
quisticas particularmente de ubicacion corticomedular, asi como la presencia, quiza
mds acusada y comun, de sales calcicas intersticiales, en verosimil relacién con la
linfopatia, al igual que la fibrosis coligena del intersticio (Fig. 5.a, b, Fig. 6.a, b).

Los tubulos se muestran unas veces dilatados en zonas, con cilindros homogé-
neos v acidofilos en su luz, mientras en otras estan atroficos, ¢ incluso desaparecen,

La microscopta electronica se reitero cn tres rasgos (Fig. 7)™

1. La presencia de fibras musculares lisas, parte integrante de la normal
anatomia de los linfiticos cuyo calibre es superior a 0,2 mm., e incluso
de menor didmetro (Bargmann, Blonn y Fawcett)* ™,

2. Laidentificacion de una membrana basal irrcgular y discontinua, lo cual
constituye un rasgo ultracstructural de los capilares linfaticos (Casley-
Smith y Florey)*.

3. Lu presencia de c¢élulas endoteliales que llevan consigo filamentos de
insercion {«anchoring filaments»), asimismo, cspecificos de su estruc-
tura linfatica (Leak y Burke)™™.

Previamente a estos hallazgos (obtenidos de seis muestras de otros tantos
pacientes) tan sélo Lindsey habia detectado rasgos superponibles ((enidos como
concluyentes) en un singular y Gnico caso de necropsia. Los actuales pluralizan
y avalan los procedentes. Por otro lado, también hemos demostrado por
ultraestructura, el cardcter linfogeno de quistes nefrogénicos, aparentemente
serosos, cn el 6,7% (cuatro casos) de nuestras HSQ. Creemos que todo lo
objetivado, pese a la existencia de algunos investigadores reluctantes, constituye
prucba irrefutable de la naturaleza linfangiectdsica de la HSQ. La presencia de
linfoéstasis parenquimatoso y perirrenal, asi como de anatémosis linfovenosas,
son testigo fidedigno de la naturaleza linfo-obstructiva del proceso. Por tltimo,
y para mayor abundamiento, sefialemos que una inmuno-reaccion positiva para
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Figura 5.—a) Capsula renal propia engrosada v fucrtemente adherida al parénguima. Lin-
fangiectasia perirrenal. b) Red linfdtica cortical ostensible y dilatada. Reaccion inflamatoria
intersticial (H.E. A,40 x - B, 100 x).
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Figura 0. Deposito imersticial de sales cdlcicas en la vecindad de tres formaciones quisticas
(H.E.). b) Dilatacion central de aspecto quistico en la medular renal, que muestra una moderada
fibrosis intersticial (V.G.}.



Hiliosinuguistosis renal 293

Figura 7—Luz quistica (*) tapizada por
células con prolongaciones citoplasmudticas
digitiformes (PCD) denaturaleza endotelial.
Fibras musculares lisas (FM) y coldgenas
(FC) intraparietales. Obsérvese la presen-
cia de estructuras fibrilares de insercion
celular ( j) —«anchoring filaments»—; ast
como una membrana basal (MB) evidente ¢
irregular (32.000 x). Recuadro con
magnificacion de los filamentos de insercion
celilar.

el tuctor VIII, un marcador del endotelio™ ha sido veriticada por Kucher ct al.
(1987)7, confirmando asi, de forma irrefutable, cl origen vascular del revestimiento
de las formaciones quisticas de la HSQ.

CONTENIDO QUISTICO

Las caracteristicas organolépticas en nada difieren de las de un quiste seroso
simple o de las de un hidrécele idiopatico. Las determinaciones de las moléculas
organicas (urca, creatinina, glucosa, lipidos, colesterol, etc.) e ionogramas eva-
can una composicion andloga a la de un trasudado plasmatico. La linfa muestra
como Unica diferencia notable con el plasma su distinta dotacion proteica; por
otra parte, los trazados electroforéticos de plasma y linfa son muy semejantes; las
(nicas difcrencias son cuantitativas. En efecto, el estudio electroforético del
contenido quistico muestra un proteinograma de caracter linfatico: menor tasa
global que la plasmatica, pero con un mayor contenido proporcional de albaminas
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que de globulinas con relacion al suero; por consiguiente, ¢l cociente A/G es més
elevado que ¢l plasmatico.

CLINICA

Curece de rasgos patognomonicos. No deja, sin embargo, de presentar ciertas
peculiaridades.

Frecuencia: la carencia bibliografica de datos clinico-estadisticos ¢s abso-
luta. Paramo (1974, tras revisar 4.412 historias clinicas nefrouroldgicas encuen-
trauna incidencia de un 1,3%, cifra que sorprende en tanto en cuanto la precision
diagnostica coincide con las veriticaciones de autopsia (véase cuadro ). Pesc a
no haberse cfectuado un computo de incidencia interquistica, creemos se puede
afirmar que, una vez excluido ¢l quiste seroso, la HSQ es la afecciom mas
frecuente de todas las nefroquistosis (intrinsccas o extrinsecas).

Edad: en nucstra experiencia la HSQ sc manitiesta a una edad media de 55,5
ahos, pero el rango varid entre los treinta y ochenta y un afios. Ahora bien, y como
ya sefialado por Piramo®, cuando procesados todos los pacientes con arreglo a la
edad y al cilculo de las dreas parenquimatosas (substraccion al drea renal del drea
sinusal) se obtiene la impresion de que la HSQ asienta ¢n rifones mis envejeci-
dos de la norma. Tal sugerencia de cierta prematuridad presbionéfrica encontrd
soporte con cl cotejo de las drcas oblenidas en la HSQ con las tablas del area de
seccion radioldgica obtenidas por Mary Karn™, Por otro lado, pudo comprobarse
que la merma involutiva, en la cual tiene asiento la HSQ, no era secundaria a la
linfopatia quistica, 0 a otro de los factores tenidos como responsables de aquclla,
tal como la pielonefritis, pucsto que los hallazgos cn pacientes con un rifién
indemnc o con formas clinicas incipicntes mostraron dreas parcnquimatosas muy
parejas cntre si, pero notablemente disminumidas con arregloalaque corresponderia
a su cronobiologia.

Sexo: La incidencia con arreglo al sexo no puede scr mads caprichosa. Los
porcentajes del cuadro I no pucden ser mds contradictorios. En la actualidad
negamos afinidades por unoe u otro sexo (carccemos de experiencia racial).

Penetrancia y grados clinicos: Denominamos penetrancia a la afinidad,
exclusividad o predominio de HSQ sobre uno u otro rifion 0 ambos. Los grados
clinicos reflejan, sobre un criterio radiolégico, la expresividad de la impronta
linfoquistica sobre el sistema colector intrasinusal.

Los grados clinicos sc establecieron subjetivamente, y «a priori», ¢n base a
la sensacidn de agrandamicnto del seno renal (v segiin los signos caliciales que
cstimamos caracteristicos: calices en «estetoscopio» y en «flor de cala»).
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El area renal (AR) se determind sobre urografias clisicas o por perfusion,
multiplicando la longitud (distancia méxima entre los perfiles de los polos cra-
neal y caudal) por anchura (distancia méxima entre la parie mas externa y medial
del contorno renal) medida en dngulo recto con el eje longitudinal (Fig. 2.b).

Elireasinusal (AS) se determiné de forma andloga, previo trazado de la linea
interpapilar (los ejes de una y otra drea no son a menudo paralelos) (Fig. 2.b).

El 4rea parenquimatosa (AP) es cxpresada por la diferencia obtenida al restar
al AR el AS.

Se calificaron de «formas incipientes» o de «grado I» las HSQ que asentaban
cn un rikdn cuya AR de visu podia ser considerada normal, mientras que el seno
renal era pequeilo, pero, apreciablemente, aumentado, siendo los signos urograficos
piclocaliciales, asi como otras exploraciones {ecografia, etc.), quienes permitian
el diagndstico con seguridad.

Se consideraron «formas moderadas» o de grado Il aquellas HSQ en las que,
independientementc de su semiologia radioldgica, existia un notable incremento
del seno renal (hasta llegar incluso al doble de lo normal), apreciacion subjetiva
relativamente facil, sobre todo si existia indemnidad contralateral.

Los «grados l1» o «formas acusadas» vienen definidas porla «sinumegalia»;
el gigantismo del scno sobrepasa el doble, llegando en algunos casos a triplicar
su drea, e incluso en algunos casos se ofrece tan grande como el AR del érgano
adelfo (Fig. 8).

Se procedio, asimismo, ala medicion del «grosor parenguimatoso mesorenal»,
esto es, la distancia céliz-cipsula en ¢l punto de incidencia de una linea que
emergiendo del centro del hilio renal sea perpendicular al eje del 6rgano.

Finalmente, se evalud el «indice renocortical» (IRC) mediante ¢l cociente
AS/AR.

Una participacion lesional estaba presentc en el 100% de los rinones iz-
quierdos, mientras que cerca de la mitad de los riflones derechos (46,55%) se
mostraron libres de participacion linfoquistica.

No se comprobé la existencia de un solo caso de HSQ con exclusividad
derecha. Solamente dos pacientes con quistopatia bilateral presentaron un ligero
predominio derecho.

Existe, pues, un predominio izquierdo acusado, asi como un predominio de
esta localizacién que es igualmente evidente en las formas moderadas y acusa-
das. No existia un solo caso de indemnidad izquierda, y el computo de los grados
I1 y 11l alcanza un 73%, frente a un 27% dc ubicacion derecha.

Existian 27 pacientes de «HSQ unilateral» —todas izquierdas—, lo cual
representa un 45,8% de la seric total, en tanto que el reparto de los tres grados
supone un 29,6% para las formas incipientes, un 51,8% para las moderadas y un
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Figura 8.—HSQ izquicrda grado 1H, cuva sinumegalia iguala el drea renalglobal comtralateral,

provocande una nefromegalia atrdfica segan ef grosor mesorvenal. La enfermedad, de cuarenta

y vcho aiios de edad, habin sido diagnosticada de «rifion poliguistico unilaterals (aquejaba,
asimismo, hiperiension arterial de 210/140).

18,5% para los grados 1II. Las AR, AS y AP derechas muestran escasas
variaciones; sus medias respectivas fueron: 80,7 cm?, 28 cm® y 55,5 em?; la edad
media de cstos pacientes con ausencia de lesion derecha fue de 53,4 afios.

Los incrementos de las AS izquierdas sc acompanaron de aumentos del AR
global. Al restar ambas entre si, sc obtienen AP un poco mas grandes que las drcas
contralaterales derechas (ya de por si algo mayores en la normalidad), pero en
desproporcion con ¢l alza tun desigual de 1as sinusales. Este incremento del AP
es relativo, cn tanto en cuanto se expresa cn cifras dentro de margenes normales
¥, por otra parte, en cierta corrclacion con lu edad.

Esto mantiene nucstro criterio clinico de «nefromegalia relativa» que, en la
practica, constituye un hecho inequivoco de gran valor diagndstico. Incluso en
algunos casos esta nefromegalia (drea renal aumentada) deberia ser calificada
como «nefromegalia atréfica» (AR aumentada con disminucion de AP) (Fig. 1).

El estudio de las «formas bilaterales» evidencia el hecho clinico de que a
menor edad mayor expresividad radiolégica (grado c¢linico), asi como el predo-
minioc lesional izquierdo, expresado por las dimensiones sinusales.

En el cuadro Il se resumen las medias de todos los rinones en sus diversos



Hiliosinuquistosis renal 297

grados y formas clinicas (unilaterales y bilaterales; simétricas y asim¢étricas). La
diferencia entre las AS es de unos 12 cm? (entre normal y grado I el incremento
es dc =6 cm?), en tanto que las AP muestran difcrencias escasas, no proporcio-
nales vy si dentro de dimensiones cronobiolégicamente bajas, involutivas, con
arrcglo alos que corresponderian scgln los hallazgos, va aludidos, de Mary Karn.

CUADRO I
Area Parenguimatose Area Simisal Area Parenquima-  Arca Stausal
Derecha Tzquierda Derecha Izepiierda  tosa global media  global media
Grado1....... 52,86 58,23 33,08 36,79 55.54 34,93
Grado 1T ... 54,57 54,36 47,54 45,60 54,46 46,53
Grado Il ... 62,07 62,49 54,77 62,03 62,25 584

La determinacion del «grosor parenquimatoso meso-renal» permitié com-
probar laescasa o nula repercusidnen los grados [, en comparacion con los grados
Il y 1ML, en los cuales el adelgazamiento cortical (mayor 4 izquierda) es muy
parejo.

Sin embargo, cn algunos casos, puede existir, pese a la constatacion del
adelgazamiento, una indudable «netromegalia absoluta» (siempre discreta, esto
es, nunca con AP superior a la que corresponderia al limite superior de la norma
de unadultojoven normal), por fendmenos de flebo y linfoéstasis parenquimatoso.
En estos pacientes el rifdn pierde en grosor lo que gana en superficie (los polos
no solo conservan su grosor, o incluso estin ligeramente aumentados, sino que
se muestran mas globulosos).

Lacvaluacion del IRC permite, también, algunas consideraciones. Obtenido
por ladivision AS/AR, su valor tedrico estard entre 0,00-1,00. Parece establecido
(Vuorinen y cols.y” que el valor limite entre normal y patologico estd alrededor
(0,40, como deducido dc cdlculos entre enfermos, sanos y ancianos. Una tenden-
cia a elevarse del IRC es testigo de una alteracion del tracto urinario.

Las cifras obtenidas se mucstran acordes con los valores hallados en los
pacicentes mayores de sesenta afios (0,41). Un indice de 0,45 entre los pacientes
comprendidos entre los cuarenta y sesenta anos informan tanto en cl sentido de
presbionefria como de participacidn lesional. En este dltimo sentido, no hemos
podido comprobar la equivalencia funcional que Vuorinen sugeria para este
indice. Segun este investigador, cuando la creatinina sérica cra de 1,2 mg., o
menor, el IRC mostraba una media de 0,38, micntras que éste, cuando la
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creatinina excedia de 1,3 mg., era de 0,45, Pues bicn, tal correlacion no fue
cstablecida por nosotros.

La semiologia clinica adolece de rasgos caracteristicos; no obstante, no suele
ser tan anodina como cabria esperarse, El «dolor» estd presente, ya con caracter
dorsolumbar gravativo, bicn de naturaleza renoureteral, en el 59,5% de los
rinones afectados: ;Por qué duele 1a HSQ? Independicntiemente de la existencia
de fendmenos litidsicos obstructivos o de un componente infectoinflamatorio,
creemos que la mayoria de los casos, por no deeir que en la totalidad, existen
motivos mas que suficientes para justificar su presentacion. En efecto, las rela-
ciones de vecindad dc los linfoquistes con los filetes nerviosos hiliosinusales
ofrecen ocasiones compresivas e irritativas. El dolor puede también scr causado
por compromiso dc los «nervi propii» de la capsula renal, reguladores de [a ten-
sién de la misma, provocando reflejos espasticos dolorosos. Existiria un denomi-
nador comuin de simpaticotonia, acorde con el <hyperdinamic motility syndrome»
(Harris y Harris, Herbst)®"*, que se caracteriza por célicos de severidad mode-
rada o lumbalgias sordas, persistentes, con posibilidad de exacerbaciones.

La importancia de las relaciones (compresivas) quiste-plexo renal se deduce
del cambio significativo que experimentan las manifestaciones dolorosas, de
acuerdo conel grado clinico: s6lo duelen un tercio de las formas iniciales (33,2%,
dos tercios de las moderadas (66,5%) y un 85% de los grados TIL

La hematuria macroscépica cs de gran rareza; $6lo fuce detectada en ¢l 5%
de los casos. De igual forma, la microhematuria solamente fue objetivada en el
16,9%, incluyendo las eritrociturias de las hipertensiones arteriales (cinco de
hipertension severa y dos de H. discreta). La presencia de hematuria en un
paciente conocupaciondel senorenal, excluye, practicamente, la HSQ, sugiriendo
la presencia de un quiste parapiélico, pero exige soslayar la presencia de una
tumoracion solida del seno, o la protrusion de una parenquimatosa.

La lipertension arterial es una complicacion frecuente de la HSQ. En
nuestraserie de 59 pacientes existia hipertension arterial en 21, esto es, un 35,6%.
En ningiln caso existian antecedentes conocidos de hipertension.

Fucron considerados hipertensos discretos aquellos cuya cifra diastdlica se
mantenia entre 100 y 120 mm. HG y scveros cuando la minima sobrepasaba los
120 mm. HG. En ¢l primer grupo se encontraban 16 pacientes, esto es, un 76,2%,
micntras que en ¢l segundo 1an sélo habia cinco pacientes, o sea, un 23,8%.

La incidencia hipertensiva muestra un leve predominio femenino (1/0,75).
Se comprobo, asimismo, una mas prematura aparicion, asi como una mayor
resonancia clinica y frecuencia de formas severas en este sexo.

La frecuencia hipertensiva adopta una correlacién con ¢l grado y forma cli-
nica: a mayor grado y/o bilateralidad mayor incidencia de hipertension arterial.
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Un mecanismo etiopatogénico polifactorial (compresion arterial, venosa,
neural, urocxcretora y parenquimatosa) con implicaciones del sistema renina-an-
giotensina y/o reabsorcion de sodio y/o compromiso de fuentes antipresoras, es
verosimil” . Lacomplicacion pielonefritica no parece contribuir asu instauracidn.

Los tests funcionales se redujeron al «aclaramiento de creatinina» y el
estudio isotdpico de rutina. El primero mostré un aclaramiento medio de 77,5
ml/m., con un minimo de 35,7 v un maximo de 177 ml/m. Ureas superiores a los
50 mg. se contaron en nueve casos, lo cual equivaie a un 15,2%, cifra bastante
acorde con la referida por Vela-Navarrete (ureas superiores a los 70 mg. en el
17,6%). Esta analitica traduce la existencia de una discreia, pero evidente,
repercusion funcional en la HSQ.

El «estudio isotopico», realizado en 14 pacientes, no mostré anomalias
significativas (en ninguno cl tiempo del pico sobrepasé los ocho minutos). El
flujo plasmatico, deducido del aclaramiento del Hippuran 1-131, se mostrg,
cualesquicra que fuera la forma clinica, dentro dc méargenes normaies o mode-
radamente reducidos.

El renogammagrama, sin tener en cuenta guce nos informa sobre sus dimen-
siones globales, aporta una hipofijacién con una desestructuracion difusa,
similar 4 la pielonefritica, asi como un reforzamiento de la normal hipocaptacion
de las zonas parahiliares, sugiriendo un proceso expansivo sinusal, que centrifugara
al parénquima, siendo algin caso informado como compatible con hidronefrosis.

Una «proteinuria» de grado + (menor de 1 g/1.) constituye un hallazgo
frecuente en la HSQ: 35,6%. No existen pérdidas superiores a 1,5 g. (grado +++);
sin embargo, son objctivable cifras intermedias (grado ++) en ¢l 8,4% dc los
pacientes. Su incidencia global (44%) se ve notablemente incrementada cuando
coexiste la complicacion hipertensiva: 71,4%. Por el contrario, en el grupo de
pacicntes normotensos solo se detecta en el 26,9%.

Calciuria: ¢l 7T7% de los pacientes de HSQ son hipercalciiricos con
excreciones medias de 724 mg/d. Una relacion directa parece existir entre estado
lesional e intensidad de la calciuria.

La «incidencia hitidsica» alcanza cn nuestra serie un 30,5% (18 casos).
Constituyo un hallazgo radioldgico en ¢l 22% de las HSQ, mientras que en 5
(8,5%) cl urolito habia sido expulsado espontineamente. Todos los cilculos
fueron radiopacos menos uno. Solamente ¢122,2% de los calculosos (6,7% de las
HSQ), esto es, cuatro casos, mostraron cocxistencia de litiasis e infeccion
urinaria. La presencia de microlitos, radioldgicos, de Carr se constatéen ¢127,8%
de los litidgsicos (10,2% de las HSQ).

Practicamente todos los litidsicos son hipercalcidricos, pero solamente la
mitad de €stos son calculosos. La nefrolitiasis, en contra de alguna hipdtesis, es
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consecuencia ¥ no causa de HSQ. La prescncia de microlitos radiolégicos
paraforniceales, cuya incidencia, como ya scialado, se constata en el 10,2% de
la HSQ, atestigua la existencia de linfoéstasis e hipercalciuria.

La pielonefritis como la litiasis complican, idénticamente, la HSQ: 30,5%.
Como ya anticipado, la pielonefritis, al menos estadisticamente, carece de rango
clinico en cuanto a la génesis de HSQ, cuando menos como causa unitaria. Por
otro lado, la piclonefritis como motivo de hipertension, permitiria esperar una
incidencia del 15,2%, 1o cual, al distur ampliamente de nuestro porcentaje clinico
(35,6%), soslaya csta causalidad en la HSQ.

ESTUDIO UROGRAFICO

El examen radioldgico en vacio permite, ademas de objetivar las concreciones
calculosus ya referidas, detectar incrementos de las sombras renalces, que si bien
no son lamativos en las lormas incipientes, si lo son ¢n las formas moderadas y
acusadas. En estos casos basta una simple ojcada para descubrir, sin mediciones,
laexistencia de una «nefromegaliar. De cualquier forma, sc puede afirmar—con
el fin prictico de orientacién diagnostica— que estd permilido considerar
nefromegidlico a todo rifién cuya drea global sea igual o supcriora 100 cm?, siem-
pre y cuando la edad del sujeto iguale o sobrepase la edad de cincuenta afios.

Urogramas funcionales (UIV): la excrecion yodada permite establecer la
configuracion del seno renal (lineas de Hodson y Pendergrass) v evaluar su drea;
esta ponderacion permite, a su vez, identificar como primer signo radiologico
evocador de la presencia linfoquistica hiliosinusal, el incremento de dicha drea,
vy, al mismo tiempo, su graduacidn clinica.

En las formas incipientes existe un crecimiento medio de unos 6 ecm- (¢l seno
normal tienc una superficie media de unos 28 ¢m?), Come esperado, un consi-
derable crecimiento en las formas clinicas obvias (grados 11 v 111), llegando al
gigantismo. Las sinumegalias miximas cncontradas en nuestra seric alcanzaron
cifras a drecha e izquierda de 65 y 86,30 cm’ (Fig. 8).

Esta sinumegalia, cuya cifra media puede establecerse en 46 cm® para el gra-
do 11, v en 58 para las formas acusadas de grado IIE, constituye por si solo un
importante indicio radiolégico de la HSQ (cuadro ). En uno de nuestros dos
casos de inversion lesional (grado 111 a derecha, versus grado Il izquierda), con
una absoluta indemnidad pielocalicial (el Gnico de la serie) basto tal hallazgo,
siendo la sospecha ratificada por ecotomogratia.

La sinumecgalia, sin cmbargo, carcce de patognomonicidad, pucsto gue se
presenta en otros procesos del seno, 0 parenquimatosos con protusién sinusal.
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La coexistencia de nefromegalia y sinumegalia nos ha inducido a Ia estima-
cion del eventual cardcter absoluto o relativo de la primera, gracias a la evalua-
cion del area parenquimatosa (AR menos AS), gracias a la medida grosor
parenquimatoso meso-renal, y, en fin, gracias a la obtencion del IRC. Asi, pues,
la realizacion de estos célculos permite constatar la existencia del siglo «ne-
fromegalia relativa».

La nefromegalia relativa viene definida por el aumento de AR a expensas de
un aumento del AS, pero coincidente con un AP dentro de los limites normales.
Sinembargo, cuando esta AP o bien ¢l IRC se ofrecen con arreglo ala cronelogia
del paciente, ya comparativamente con el 6rgano adelfo, como disminuidos,
entonces surge la paraddjica «nefromegalia atréfica», la cual adquiere todavia un
mayor rango diagndstico.

Figura 9—fmdgenes caliciales |
en «flor de cala» (Bot. Zantes-
deschia actopica).
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Las «imdgencs piclocaliciales» podrian suponerse como cn cualquier otro
proceso quistico, caracterizadas por clongaciones arciformes. Sin cmbargo, los
hallazgos radioldgicos caliciales reiteran imdgenes que por su aspecto (Fig. 9)
hemos denominado en «flor de cala» {Botinica: «Zantedeschia aetidpica»
—Fig. 2.a—) y en «estetoscopio» (Fig. 10). Estas imagenes que remedan los
estadios marfoldgicos «b», «o» y «d» sefialados por Hodson y Craven (1966)*
cn la atrofia obstructiva, constituyen signos de gran fidelidad, puodienco
conferirseles rasgos patognomdénicos cuando asociados a la presencia de la
ncfromegalia relativa o atréfica.

El recuento de la frecuencia de dichos signos, sobre Ta base de 89 rifiones con
HSQ, permite constatar la presencia de imagen en cala en 56, micntras el «ciliz
en estetoscopio» en recogido en 31 rinones, lo que supone una frecuencia

Figura 10—Cdlices en «este-
toscopion, Estas imdgenes son
provocadas por linfoquistes de
ubicacion profunda, hecho ve-
rificado en nuestra observacion
de nefrectomia parcial v los
nefrotomogramas (A).
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porcentual del 62,9% y del 34,8%, respectivamente. Esto equivale a decir que en
la inmensa mayoria de Jos casos (97,7%) que una u otra imagen calicial, o ambas,
estardn presentes, coligiendo asi ésta su caracteristica asociacion con la HSQ
(cuadro 111). Una interpretacion fisiopatoldgica acerca de la morfologia de estas
imagenes caliciales ha sido postulada’.

Como consecuencia de la posicion yuxtaexcretora de los quistes y de las
variaciones anatomicas piclocaliciales, pueden concomitar, bastante frecuente-
mente, otras imigenes, sobre todo a nivel del complejo calicial superior, en forma
de «zuecor», «<hacha» y «sombrero napolednico» (Fig. 11).

Tales hallazgos pucden ser enmascarados si la ULV pretende ser mejorada
con téenicas de compresion, bien con piclogramas retrogrados. Por el contrario,
€8 preciso recurrir a proyecciones oblicuas, sobre todo para excluir la uni o

CUADRO 11

Semiologia urogrifica

PLACA SIMPLE
Imagenes litiasicas (calculos;
«Microlitos» de Carr) = 30,5%
Perfil renal liso

AREA RENAL,>
UROGRAFIA CLASICA NEFROMEGALIA .
RELATIVA 8
GROSOR PARENQUIMA = 0 2| PATOGNOMONICO
«ATROFICA» 2
AREA  SINUSAL > 5

(Sinumegalia)

Cilices en «FLOR de CALA» v/o en «ESTETOSCOPIO» = 97%
Tallos caliciales:

— Alargados por improntas curvilineas

— Ausentes («Pseudohiperquinesis»)

HIDROCALICOSIS EN CORONA*
Imagen en «<FUEGOS DE ARTIFICIO» (Carcasa)
Pelvis renal:

— Oculta, «<Enana», «Calicoide» o en «Creciente»

— Muescas arciformes (a veces son precisas proyecciones oblicuas)
— En «Flor de Cala» («Infundibulograma»)

* Este signo (Puigvert) es, mds bien, caracteristico de los quistes parapié¢licos solitarios.
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Figura 11.—Florida semio-
logia calicial de significacion
quistica originando Ta ima-
gende «fuegosartificiales en
carcasar» ({. «infundibulo-
grama»; 2, imagen en «zie-
co imvertidos; 3, cdlices en
«flor de cala»; 4, cdlices en
N, «CSICLOSCOPIO» ).

bilateralidad, asicomo las tomas de «clichés» endecibito prono afin de magnificar
imdgenes y aprovechar el mejor vaciamicnto, en una situacion clinica de relativo
silencio dindmico. La practica de estas advertencias es particularmente Gtil en las
tormas clinicas incipientes.

Signos de «extasia precalicial difusa y multiple» (algunos con concrecio-
nes ¢alcicas) han sido senalados con una {recucencia del 21.8% (Vela-Navarre-
te)’. Carccemos de experiencia e hipotesis que interrelacionen ambas nosologias.
Tan sdlo contamos con una observacion de coexistencia de ambos procesos, que
cstimamos merece ser relatada sucintamente:

Historia clinica 2,051 (15-octubre- 1961). Antonio S, R, Edad: 30 afios.

Enfermedad actual: Episodio de fiematuria fotaf con dolorimiento dorsolumbar izq.
Urindlisis y analitica sanguinea carentes de significado patoldgico alguno. Murphy
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izq. positive. Urografias con imdgenes pielocaliciales abigarradas, sugerentes de
proceso compresivo izq. de naturaleza indeterminada (Fig. 12.a), motivo porel cual,

Figura 12,

y dada la persistencia de la manifestacion dlgida, es sometido. cinco meses mas
larde, a una fumbotomia exploradora (cirujano: prof. A, Pefia; ayudantes: doctores
Rabadin y Atenza), cuyo protocelo quirirgico precisa la ausencia de signos
ncoplasicos (no hace referencia alguna sobre eventuales ¢xploraciones del seno
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renal), porlo que se procede adecapsulaciion renal y denervacion con gangliectomia
adrtico-renal.

Revisado cn 1961 con ocasion de un sobrepasado brote febril, con miodinias
generalizadas, de preferencia Jumbar, y orinas oscuras, se comprueba la persistencia
de las caracteristicas morofuncionales delas estructuras izgs., ¥ sin gque se poeda
concretar sobre las mismas, se constata la cxistencia, desapercibida, de un médulo-
espongiosis minima banal. Explorada la vertiente psicosomatica, es informada de
«psiconeurosis con fijaciones subsiguientes a su anterior infervencion quirdrgicas.
En enero-1975, con ocasion de soticitar un informe uroldgico para una demanda de
incapacidad laboral, se sospecha (Fig. 12.b)} v confirma (econografia renal) la HSQ.

Estasingular observacion, cnla cual la «cstasia precalicial» y la HSQ pasaron
desapercibidas mas de diez v veintitrés afios, respectivamente, mostrd una
sorprendente estabilidad lesional de ambos procesos. Si, por lo general, la HSO
exhibe una patocronia de repercusion nefronal paulatina y escasu severidad,
nunca suele ser tan inveterada y anodina; en el caso de la Figura 15 es ejemplo
de agresividad patocrénica en breve tiempo. No obstante, la evolucidn clinica cs
imprevisible. Si un desenlace fatal es evento insélito™, tampoco deja de serlo la
«enracion espontanea» (7). Solamente existen dos casos cn ka Jiteratura (Lopez-
Lopez, 1977; Jiménez Ldpez-Lucendo, 1989)" % atribuidos a la apertura de la
HSQ en la via cxcretora. Ambos casos fueron precedidos de clinica renal
dolorosa y de ureteropiclografia retrograda. Esta manipulacién implica un riesgo
de yatrogenia a nivel de los fornices, maxime tras un episodio célico y/o
inflamatorio, con subsiguicnte efraccion y reflujo piclolinfatico, v eventual
replecién de los linfoquistes, pero sin apertura, sensu strictu, ¢n la via urinaria.
Ninguna otra comunicacion es verosimil. El caricter pluriquistico invalida la
totalidad de los factores etiopatogénicos aducidos para otras quistopatias
(McLaughlin y Pfister, 1975; Steg, 1975)™ . No obstante, la ruptura forniceal
no justifica, por $i misma, la resolucion del proceso. Nosotros contamos con un
tercer caso (Fig. 13), éste sin manipulacion instrumental, pero con ruptura (en
nuestra opinioén, incxcusable) de los fornices, quizd mas vulnerables por la
linfoéstasis. Sin embargo, existe cn la literatura un caso similar de visualizacion
retrograda de los quistes tras catelerismo (Mayer y cols., 1982)* y otro personal,
tras traumatismo renal, cn los cuales, después de la reparacion cspontanea de las
efracciones a nivel de las férnicas, persistio la HSQ. La curacion, pues, cspon-
tdnea o traumdtica es todavia un enigma.

La «ncfrotomografia» evidencia el crecimiento del seno y su ocupacion por
una radiotransparencia indistinguible del acomulo graso de la lipomatosis
sinusal no sustitutiva.

La «arteriografia renal», aun cuando ha prestado cierta utilidad, proporcio-
nando imdgenes de certeza quistica {arterias intrasinusales de disposicidn
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Figura 15 —Urogramas de un puciente portador de un diagndstico evroneo de poliquistosis renal,
Nefromegalia absoluta de perfil liso. Florida semiologia piclocalicial ineguivoca de {150
Obsérvese la acelerada patocronia.

semicircular) en el 66% de cinco casos, no suministrard informacion que no sca
superada por Ja UIV. Su indicacion carece de justificacion, salvo en los casos de
hipertension, y siempre tras el uso de la ultrasonografia Doppler pulsada.

La «flebogratia renal» (vias retrograda, anterograda y transparenquimatosa)
también aport6 una exactitud diagndstica del 72,7%7. Sin embargo, los proce-
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Figura 13.—u) Anciana de serenta y dos anos con imdgenes tipicas de HSQ ¢ historia de episodios

cilicos renoureterales izquicrdos de larga fecha (nunca entision de urolitos). b) ULV tras doys

episodios colicos sufridos en las cuarenta ¥ ocho hovas precedentes (no edlculos v ausencia de

cristaluria): extravasacion wrinaria con replecion de dos gquistes superpuestos (1) yuxta ¢ infe-

ropiclicos. Reaccidn anafildctica durante la exploracion, £l examen ecogrdfico, o fos dos
meses, demuestra la resolucion de la HSQ.

deres angiogrificos deben ser relegados, salvo objetivos de investigacion, por
superfluos, dada la fidelidad alcanzada con métodos menos agresivos.

La «quistocéntesis percutinca» permitié en tres pacicentes demostrar el
cardcter quistico maltiple de la HSQ, ademas de probar su naturaleza y dindmica
linfatica, obteniendo imagenes insdlitas de las comunicaciones vicariantes
linfovenosas (Fig. 14). Proceder diagndstico inequivoco, es, sin embargo,
innecesario, pucsto que lleva implicito un riesgo yatrdgeno vy, lerapéuticamente,
no comporta las soluciones del quiste seroso.

Ecodiagnostico: La ultrasonografia proporciona un «calco ccogrilico
renosinusal especifico», cuyos rasgos ya han sido adelantados (véase Apunte
histérico). «La imagen es muy parecida a la obtenida cuando realizamos una
seccidn longitudinal, anterior o posterior, de un rifidn con una hidronefrosis
moderada, Es necesario realizar secciones coronales a lolargo del borde externo,
a través del flanco, para descartar la existencia de dilatacion de los infundibulos
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LOBULARES

Qvarica

Figura |4 —Flobografia, quistografia y piclografio simultaneas: Entre el guiste (de aspecto «co-

municantes} y los vasos sinusales, visiblemene incurvados, existe un espacio veupado por otre
guiste gue impronta dichas venas, Obsérvense finos canalicalos de anastomosis linfovenosas.

caliciales. A pesar de esta maniobra, en algunos casos, inicamente podemos
llegar a un diagnéstico correcto comparando la imagen ecogréatica y urografica
(calices en “flor de cala”)» (Mayayo y cols., 1989)". En caso de lipomatosis del
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seno, por ¢l contrario, el complejo central ecogrifico del rindn estd aumentado
y es hiperecoico, pudiendo estar fragmentado por confluencias nodulares sepa-
radas por tejido solido ecoproductor (Cunningham)™,

La «tomografia axial computarizada» (TC) y la «resonancia magnética nu-
clear» (RM) proporcionan hallazgos especificos ante el dilema HSQ versus li-
pomatosis sinusal. La TC muestra valores de atenuacién para la grasade -15 UH o
menos (su mas alta densidad que la grasa retroperitoncal estd en funcidn de su
mayor componente fibroso), mientras que los quistes proporcionan densidades
liquidas (+10a-10). Las imigenes quisticas de 1a RM, dado su contenido liquido,
scran de baja intensidad cuando ponderadas en T1, mientras que, por el contrario,
cuando ponderadas en T2 seran de alta densidad; la grasa, por otra lado, cuando pon-
deradacn T1 irrogara imagenes de alta intensidad, en tanto que, cuando ponderadas
en T2, las imdgencs scrdn de intensidads intermedia (Hricak y cols,, 1983)" 7,

Diagndstico diferencial: Ta rica semiologia de Ja HSQ remeda una varia
patologia renal, que ha motivado, pese a la pecnliaridad de la misma, frecuentes
y flagrantes errores diagndsticos. A comicnzos de la década de los setenta la
imprecision diagndéstica de nuestra scric se cifraba en un 50,8%. Los equivocos
mds comunes, y por orden de frecuencia, eran: 1. Enfermedad poliquistica
(16,9%). 2. Pielonefritis cromica (15.2%). 3. Lipomatosis sinusal (10,2%). 4.
Quiste parapi€lico (5,1%). 5. Quiste seroso peripiélico (1,7%). 6. Neoplasia renal
(1,7%). Hoy en dia, v desde hace dos lustros, tales crrores son excepeion. Ei
diagnostico diferencial de taies supucstos clinicos, particularmente ¢l de la
«poliguistosis del adultos {Potter 111}, es verosimil hayan quedado, para cl
urélogo advertido, en meras anéedotas historicas. No ast la lipomaltosis del seno
(excluidalade reemplazamiento). Alguna publicacion pretérita sobre lipomatosis
sinusal (Poiily y cols., 1969)7, coetianca de nuestros estudios sobre la patologia
quistica delscno, podria ser valida a este respecto, simpiemente, mutatis mutandi,
el término lipomatosis por HSQ. La tecnologia diagnostica disponible, en el
momento actual, creemos demanda una revision de esta entidad. Al menos en
nuestra experiencia se nos antojan cuestionables de sus aspecios: frecuencia,
ctiopatogenia, complicaciones, etc. Por cllo, nos parece un reio pendiente de
investigacion clinica,

Es innegable que en el presente la TC ¢s el proceder de imagen que mejor
defing la anatomia clinica del seno renal. No obstante, la urotomografia asociada
a ba ecografia {salvo intolerancia a contrastes) todavia constituyen los peldanos
diagndsticos previos (dada su eficacia) a la demanda de una TC y/o una RM. Por
otro lado, es preciso recordar que los valores de atenuacion de la TC del seno renal
pueden resultar imprecisos 4 causa del efecto parcial de volumen de los quistes
dela HSQ entemezclados con la grasa sinusal. Por ello, ademés de las conside-
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Figura 16.—Urograma (A) y nefrotomograma
(B) en pacientes con prostatismo (estadio ) y
episodio de hematuria (otal, que evidencia una
HSQ bilateral con defecto de replecion en pel-
vis derecha. Negatividad ecogrifica de liviasis.
¢Urotelioma piélico?

Figura 16 bis.—Cortes axiales de TC del rinon
derecho de la figura anterior (cortes cada 6
mm. de la region hiliosinusal rehiliosinusal)
que muesira imdgenes caracteristicas de ate-
nuacion quistica. En ¢l corte £ se aprecia la
coaptacion de dos quistes (flechas) que produ-
cen ung solucion de continuidad en la pelvis
renal, correspondiente a la imagen lacunar de
fa UIV.
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raciones costo/eficacia, tales peticiones se restringiran a aquellos casos cn que el
diagndstico conlleva el esclarecimiento de patologias asociadas; por cjemplo,
urotclioma del sistema colecter (Figs. 16 y 17).

Figura 17.—Puacicnte de sesenta v dos afios, obeso, simtomas de prostatismo v episodio de
hematuria toial. a) HSQ bilateral con defecto de veplecion en pelvis rental izgrierda (cabeza de
flecha). Papanicolau y cepillado izquierdo negativo. b) Ecotomograma longitudinal del rifion
izquicrdo que muestra mildtiples imdgenes ancecoicas desplazando la grasa del seno, el quiste mds
inferior (flecha} muestra wna falsa imagen de ccos en su interior debido a su oblicwidad con
respecto al plane seccion. ¢) Covte coronal de ambos riftones con secuencia SE ponderada en 17
(TR = 500} en o que se visuatiza abundunte grasa peri y pararvenal. Ambos senos repales estdn
octipados por dreas de baja seial, de morfologia quistica, separadus por la hiperseial de la escusu
grasa (cabezas de flecha). Existe una clura dissninucion del grosor dela corteza renal (renomegalia
relativa). d) Corte axial con secuencia SE ponderada en T1, donde se aprecia solapamiento entre
las zonas de luposerial oscura de los quistes sirusales y una mejor visualizacion deladelgazamicnio
parengrimatoso.

Existen, por otra parte, una serie de lesiones no neoplisicas del seno renal,
tal como la «apoplejia sinusal» (Fishman y cosls., 1984)™ o bien la patologia
vascular de los troncos intrasinusales (Musset y cols., 1981; Yashiro y cols,,
1984)™ 7 que requieren de la TC contrastada y/o dindmica, ya de los estudios
angiograficos complementarios. Existe, asimismo, otra patologia tumoral benig-
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na que imita estrechamente la HSQ, como, por ejemplo, el linfangioma simple
restringido al seno, o el quiste multilocular de idéntica ubicacion {Garofalo y
cols., 1985)7, en los cuales el diagndstico de certeza puede quedar postpuesto
hasta la cirugia. Otro tanto es de prever con ofras rarezas tumorales, como ¢l
lipohamartoma (Puigverty cols., 1969Y" y mixtoma (Appel y Shoenberg, 1968)™
del seno, en los cuales parece previsible que la RM y TC contribuirdn al
diagndstico clinico. Estas y otras raras neoformaciones del seno renal (benignas
y malignas), no comportan, si acaso excepcionalmente, un diagnostico diferen-
cial con la HSQ, sino el diagndstico clinicopatolégico, estadiaje, cte., gue
oncolégicamente, per se, deben cumplimentarse (PAAF, etc.), pese a, o sobre
todo por su peculiar ubicacion.

TRATAMIENTO

El tratamicnio de la HSQ no puede ser, ad initio, otro que el quirdrgico. La
exéresis quisticy, de excelentes resultados anatomicos y funcionales, equivale a
fa curacidn del proceso, segtin demostraron, prioritariamente, Paramo y Segura”,
con el aval de reconocimiento de R. Gittes™.

La indicacion de cirugia estard, sin embargo, supeditada a las condiciones y
edad del enfermo, asi como a la incidencia de complicaciones y grado de
repercusion clinica de las mismas. De hecho, en nuestra experiencia, ninguna
forma incipiente necesité del recurso de la cirugia. De todas formas, en estos
casos, al igual que en las formas moderadas y acusadas, aun cuando la tolerancia
sea perfecta y exista una aparente quietud lesional, su diagnéstico implica un
control periddico de por vida, puesto que su patocronia puede alterarse brusca y
silentemente (Fig. 15)e incluso abocar a la muerte™. Recientemente, hemos tenido
que realizar una nefrectomia de urgencia por grave amenaza vital (septicemia a
gram negativos y pneumonia) en una paciente afecta de HSQ grado I, la cual,
pese a padecer frecuentes episodios colicos izquierdos, babia rechazado la
cirugia conservadora propuesta. Un afio mds tarde desarrolld una hidronefrosis
infectada irrogada por un entrecruzamiento vasculo/ureteral (el enganchamiento
y elevacion del uréter era obvio en las ULV previas a la pielectasia) subsiguiente
al conflicto de espacio quistopatia/sistema colector,

Ennuestra seric de 5% casos se consideraron tributarios de la cirugia el 45,8%
{27 casos). Los resultados (cuadro IV) pueden considerarse muy satisfactorios,
siendo la mortalidad nula. La morbilidad fue, asimismo, satisfactoria, in¢luyen-
do un caso que requirid una nefrectomia imperativa, y otro en gue la remocion
quistica incompleta condiciond una reintervencion. En un fercer caso, se diag-
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nostico en el postoperatorio una fistula urinesa calicial, que se resolvio espontd-
neamcnte.

CUADRO IV
Mortalidad = (V%
Morbilidad = una fistula calicial (curacién espontinea)*

N.¢ e
Intervenidos  Curados Mejorados  Empeorados
Hipertension severa ... 3 ] i —
Hipertension discreta . i3 13 — —
Dolor R/U 13 13 — —
Piclonefritis ..o 9 — 9 —
LATASIR tovv e ieeereee e l 5 — -—

Una nefrectomiu («imperativas) y una reintervencion.
Mejor respucsta a las drogas hipotensoras,
#% - Diescensos persistentes, el gue menos con un periodo de seis mescs.

La mayoria de los pacienies intervenidos presentaban un cuadro clinico
mixto; solamente un paciente fue operado por las molestias dolorosas.

Los trece pacientes que sufrfan de hipertension discreta fueron curados por
la cxéresis quirdrgica. Por ¢l contrario, entre los tres pactentes operados por
presentar hipertension scverd, la cirugia fue inoperante cn uno; en los dos
restantes se logro la curacion en uno, y en el otro s¢ consiguio una respuesta a las
drogas hipotensoras, inexistente con anterioridad. La indicacidn quirdrgica ante
la complicacion hipertensiva goza, pues, de absoluta legitimidad, maxime si
coexiste otra fenomenologia clinica; en efecto, en el entermo en que se obtuvo
una respuesta presora, la cirugfa facilitd el control de una infeccidn cronica sin
respuesta hasta entonces a los quimioterdpicos y/o antibidticos por aquel enton-
ces disponibles.

La presencia de pielonefritis {33.3% de los casos intervenidos), caso de
irrgsponsividad medicamentoesa o brotes iterativos, puede justificar a cirugia al
considerarse aquélla como «complicada» (quirdrgica), dada la ausencia de la
intcgridad funcional del sistema lintitico renal, En estos casos, si bien no
pademos hablar de curaciones, crecmos que la cirugia actud faverablemente en
I totalidad.

En cinco pacientes (18,5% de la seric operatoria) coexistia una litiasis, tres
de los cuales requirian la intervencion per se, v en uno de los cuales se cfectud
nefrectomia parcial inferior por coexistencia de «foco litégeno» concomitante.
En la actualidad, merced a la ESWI. (con/sin manipulacion endoscopica) lu



Hiliosinuguistosis renal 313

indicacion quirdrgica ha sido soslayada. No hemos observado ninguna inciden-
cia del método en la patocronia de la HSQ.

Finalmente, las manifestaciones dolorosas tuvieron una respuesta positiva
uniforme, excepto en ¢l caso que preciso de reintervencién por cirugia previa
remisa. La reintervencidn (reseccion parcial de dos quistes residuales) yuguld fa
fenomenologia, que en principio atribuimos como «psicosomdtica», dada nues-
tra reticencia a Ja segunda intervencidn.

Recomendamos una «lumbotomia miofilactica» (dehiscencia de los planos
musculares que delimitan el tridangulo de Petit y cuadrilatero de Grynfelt), la cual
nos previene de eventraciones y del «sindrome dlgico-parestésico» de la
lumbotomia clisica. La «vertical posterior» presenta ventajas similares, pero no
permite una diseccion comoda de los quistes de alojamiento precélico-piélico. Es
preciso senalar Ja necesidad de no retirar precipitadamente los drenajes, puesto
que una linforrea abundante es relativamente comun; la precipitacton condiciona
una reintervencion por instauracion de un finfécele.

La «quistectomia» intrasinusal requiere una manipulacion meticulosa, sobre
todo cuando la diseccidn ha de extenderse, como es imperativo sila remocion ha
de ser total, hasta las dreas de insercién calicial. Es una cirugia laboriosa, pero en
absoluto dificil; no obstante, existen ricsgos de lesiones vasculares que podrian
abocar 4 una nefrectomia, tal y como ha ocurrido a algunos autores en la cirugia
del quiste parapiélico.

BIBLIOGRAFIA

I.  Rivalta, F.: «Sue due casi di cisti nel tessuto adiposo dell'ilo del rene». Arch. per
le Scienze Mediche, 1889; 13: 739,

2. Henthorne, J. C.: «Peripelvic Lymphatic Cysts of the Kidney». Am. J. Clin. Path.,
1934; 8: 28.

3. Barrie, H.1.: «Paracalyceal cysts of the renal sinus». Amer. J. Pathol, 1953;29: 985,

4. Hellweg, G.: «Uber hiluscysten der nieren». Virch. Arch. Path. Anat., 1954; 325: 98.

3. Vela-Navarrete, R., y Garcia Robledo, A, «Identificacidn nosologica de la enfer-

medad poliguistica del seno renal: datos clinicos, analiticos v estructurales». Rev.
Clin. Esp., 1982; 160: 185.

6. Kissanc, ]. M: «Congenital Malformations». En: Pathology of the Kidney. Edit. by
R. H. Heptinstall and Little Brown Co. Boston, 1966.

7. Paramo, P. G.: «Hilio-sinu-quistosis». En: Patologia quistica Renal, Ponencia al
XL Congr. Nac. Urologfa. Actas Asoc. Esp. Urof, 1975; 7, 1: 21-82.

8. Paramo, P. G.: Pseudo-poliguistosis renal, film proyectado en Columbia University,



316

9.
10.

Pedro G, Paramo

New York, sept. 1963. Hilioguisiosis renal (pseudopoliquistosis), 1ilm proyectado
en ¢l Congr. Esp. Urol. Santiago de Compostela, junio 1970, Idem, proyectado en
el M Congr. de Ia Soc. Esp. Nefrol., Santander, junio 1973

Piramo, P. G.: «Hilioguistosis renals. Rev, Clin, Esp., 1972; 126. 387,

Paramo, P. G.; Silmi, A.; Nacarino, L., y cols.: «Ecodiagndstico de la hilioquistosis
renal». XXXIX Congr. Asoc. Esp. Urol. Actus Asoc. Esp. Urol. Las Palmas de Gran
Canaria, 1974; 1. VI, n. 4: 97,

Cronan 1. J.; Yoder, 1. C.; Amis, E. S. Jr.. and Pfister, R. C.: «The myth of anechoic
renal sinus tat», Radiology, 1982; 144: 149,

Davidson, A. J., and Hricak, H.: «Rc¢: The myth of anechoic renal sinus fat, Letter
to Editor». Radiology, 1983; 147: 398,

Hidalgo, H.: Dunnick, N.R.; Rosenberg, E. R, etal.: «Parapelvic cysts: Appearence
on CT and sonography». ATR, 1982: 138: 667.

Maycer, D. P.; Baron, R. L., and Pollack, H. M.: «Inecrease in CT attenuation valucs
of parapelvic renal cysts after retrograde pyelography», AFR, 1982, 139: 991,
Paramo, P. G.: «Hilio-sinu-quistosis renal. ;Una nucva entidad nosoldgica?s.
Tesis doctoral. Universidad Complutense. Madrid, 1975,

Vela-Navagrete, R, v Garcia Robledo, A.: «Polycystyc discase of the renal sinuss,

J.o Urol, 1983; 129: 700,

Amis, E.S. Jr. and Cronan, L J.: «The renal sinus: Animaging review and proposed
nomenclature for sinus cysts». J. Urol, 1988; 139; 1151.

Amis, E. S Jr and Cronan, 3.} «The renal sinus: An imaging review and proposed
nomenclature». f. Urol, 1983; 139: 1151, «Replay by authors for Letter to the
Editor from Vela-Navarrete». R. J. Urol, 1989; 142: 829.

San Antonio Alvarez, J.: «La maladie kystique du sinus renal» . Assoc. Frang. d'Urol.
69 Session, Octobre, 1975, proces-verbaux. Masson Ed. Paris, pp. 426-445.

Haslinger, K.: «<Eine multitokulare Nierencysts. Wien. klin. Welinschr., 1926;39:534.
Albarran, 1., et Imbert, L.: Les rumenrs du Rein. Masson et Cie. Parfs, 1903, p. 589,

21 bis.  Scholl, A. I.: «Pertpelvic Lymphatic cysts of the Kidney». JAMA, 1948; 136: 4.

22,

23.

3
L

Allen, A. C.: Medical und Surgical Diseases. Grune and Stration. New York, 1951,
Rometti, A.: «Discusion a la comunicacion de ). R. Michel y cols., “Diagnostique
artérrographique du kyste parapyéitque™. Soc. Frang. d'Urol., séance du 19 Mars,
1973.. 1. d'Urol. Néphrol, 1973; 79: 929,

Risdon, R. A «Development, developmental defects and cystic diseases of the
kidney». En: R.H. Heptinstall: Pathofogy of the Kidney. Fourth Edition. Little Brown
and Co. Boston, 1992, pp. 93-167.

Selli, M.: «Le ciste peripelviche del rene». Atii. Soc. Med. Perugia., 1954; 1; 36,



27.

28.

29.

30.

31

[
L)

35.

30.

38.

39,

).

41.

43,

Hiliosinuquistosis renal 317

Abeshouse, B. S., and Abeshouse, G, A.; «Parapelvic cysts of the kidney (so-called
pyelolymphatic cysts). J. fnt. Coll. Surg., 1961; 36: 22,

Puigvert, A ; Elizalde, C., et Qctavio, 1.: «Kystes rénaux parapyéliques».J. d'Urol,
et Néprol., 1963; 69: 437,

Elkin, M., and Bernstein, J.: «Cystic diseases of the Kidney. Radiological and
pathological considerations». Clin. Radiology, 1969; 20: 65,

Babics, A., y Renyi-Vamos, F.: «Die ascienderende pyelonephritiss. Acta Med.
Sci. Hung., 1952; 3: 13.

Rabics, A.. and Renyi-Vamos, F.: «Uber den lymphkreislauf der Niere und dessen
Bedeutung fiir einzelne pathologische Prozesse der Nicres. Zschr. Urol., 1955; 48:
618.

Keiserling, H., and Soostmeyer, Th.: «The importance of the lymph system of the
kidneys for kidney functions. Wiener ki, Wochenschr, 1939; 52: 1113,
Keiserling, H.: «Lymphatics and lymphangitis of the kidney». Virchow's Arca. f.
path. Anat., 1944; 306: 322.

Cockett, A. T. K.; Moore, R. S., and Kado, R, T.: «Therenal lymphatics and therapy
of pyclonephritis». 8r. /. Urol, 1965; 37: 1.

Cockett, A. T. K.; Roberts, A. P., and Moore, R. §.: «Significance of antibacterial
levels in the renal lymph during treatment for pyelonephritis». J. Urol., 1966; 95: 164,
Cockett, A. T. K., ¢t al.: «Transport of sodium by renal lymphatics during elevated
central venous pressuress. favest. Urol, 1968; 5: 483,

Cockett, A. T. K., et al.: Two intrarvenal limphatics networks demonstred by dve
injection of capsulur lvmphatics. Progress in Lymphology 11 Georg Thicme Verlag,
Stutgart, 1970.

Kaufman, E.: Tratiato de anatomia patologica speciale. V* Edic. italiana dirigida
por A. Giordano. Ed. Villardi, 1959,

Roggia, A., e Fornasary, R.: «Le cisti ilari renali. Conferme sperimentali alla teoria
della genesi linfaticar. Gazzeta Sanitaria, Ann XLIV, 1973; 3: 103,

Younger, C., y cols.: «Quiste parapiélico (rifdn izquicrdo)». Arch. Esp. Urol,
19665 19: 200.

Renyi-Vamos, F.: «About the lymphogeneous ascension of pyelonephritis». Acta
Med. Sci. Hung., 1952; 3: 13,

Rusznyaz, L; Foldi, M.; Szabo, G.: Physiclogic und pathologie des Lymphibreislaufs.
Gustav Fisher Verlag, Jena, 1957,

Rusznyaz, I.; Foldi, M.; Szabo, G.: Physiologie et pathologie de la circularion
linfatigue. Edit. Minerva Médica, 1964,

Murphy, ). 1.; Myint, M. K, et al.: «The lymphatic system of the kidney». J. Urol,
1958; 80: 1.



318

44,

46.

47.

48.
49.

hn
5]

wn
bl

o).

61.

62,

Pedro G Paramo

Murphy, J. J.; Schoenberg, H. W, et al.: «The role of the lymphatic system in
pyelonephritis». Surg. Forum., 1960; 10: 880.

Vela-Navarrcte, R.; Garcia de la Pefa, E.; Alférez, C., y Cifuentes Delatte, L.
«Quistes no nefrogénicos del seno renal: expresion radiogrifica y consideraciones
diagnosticas». Rev. Clin. Esp., 1974, 132: 29.

Carr, R.J.; «A new theory on the formation of renal calewlis. Br. /., Urol., 1954;26:
105,

Lidin, M., und Howard, R.: «Einc eigenartige, intrarenale Zyste», Schwiz. med.
Wehnschr., 1940; 70: 230.

Rodriguez de 1a Maza, M., y Avila, E.: Comunicacion personal.

Bargmann, W.: Histologia y Anatomia Microscipica Humana. Edit. Labor, S.A.
Barcelona, 1966, p. 317.

Blonn, W., and Fawcett, J. W.o A fextbook of histology. W. B. Saunders Co.
Philadelphia, 1962; p. 291.

Casley-Smith, I. R., and Florey, H. W.: «The structure for normal small lvmpha-
tics». (nart. J. Expl. Phyvsiol, London, 1961; 46: 101.

Leak. L. V., and Burke. J. . «Ultrastructure ot lymphatic capillarics». /. Appl.
Phys., 1965; 36: 2620,

Leak, L. V., and Burke, . F.o «Fine structure of the lymphatic capillary and the
adjoining connective tissue arcar». Am. J. Anat., 1966; 118 785.

Leak, L. V., and Burke, J. F.: «Ultrastructural studies on the lymphatic anchoring
filaments». J. Cell. Biol., 1968; 36: 129,

Lindscy, J. R.: «Lymphangiectasia simulating polycystic disease». J. Urof, 1970;
104: 658.

Jaffe, E. A.; Hoyer, L. W., and Nachman, R. L.: «Synthesis of antihemophilic factor
antigen by cultured human by cultured human endothelial cells». J. Clin. fmvest.,
1973; 52: 2757.

Kuicher, R.; Mahadevia, P.; Nussbaum, M, K., etal.: «Renal peripelvic multicystic
lymphangiectasia». Urelogy, 1987; 30: 177.

Karn, N. M.: «Radiographic measurements of kidney scction area». Ann. Hum.
Genet., 1962; 25: 713.

Vuarinen, P.; Pyvkonen, L., and Anttifa, P.: «A renal cortical index obtained from
urography films. Apreliminary report». Brit. J. Radiol., 1960: 23: 622,

Harris, S. H., and Hartis, R. G. 8.: «Renal sympathetico-tonus, renal pain and renat
sympathcctomy». Brir, J. Urel, 1930; 2: 367,

Herbst, W. P.: «Pycloscopic and urographicstudy before and after sympathectomy».

JAMA, 1932; 99: 2004.

Herbst, W. P.: «Surgical procedures in neurodinamyc pathology of upper urinary
tract». J. Urol. Med. Chir., 1937; 37 249,



6o.

67.

68.

oY,

70.

1.

76.

77

78.

79.

&),

Hiliosinuquistosiy renal 319

Hodson, C. J., and Craven, J. D.: «The radiology of obstructive atrophy of the
kidney». Clin, Radiol., 1966; 17: 305,

Lépez-Lopez, J. A.: «Dos casos de rotura de quistes renales en vias excretoras:
quiste solitario ¢ hilioguistosis». Actas Urol. Esp., 1977 1: 333.

Jiménez Lapez-Lucendo, N.; Garcia Cobo, E., y Garcia Rodriguez, P.: «Rotura
quistica maltiple en un caso de hilioguistosis». Arch. Esp. de Urol,, 1989, 42: 916.
McLaughlin, A, P., and Pfister, R. C.: «Spontaneous rupture of renal cyst into the
pyelocaliceal system». J. Urol, 1975, 113: 2.

Steg, A.: Les afections kystiques du rein de ladulte. 69* Session Assoc. Frang. d'Urol.
Masson Ed. Paris, 1975, pp. 85-92.

Muyer, D. P; Baron, R. L., and Pollack, H. M. «Increase in CT attenuation values
of parapelvic renal cysts after retrograde pyelography». AJR, 1982; 139: 991.
Mayayo, H. T.; Boronat, T. ¥.; liménez Cruz, I F., y Llorente, M. T.: Atlas de
ecografiu y TAC en urologia. Ediciones Norma. Madrid, 1989, p. 54.
Cunningham, J. J.: «<Nonobstructive fragmentation of central renal pyelocalyceal
echo complex». Urofogy, 1979; 13 99,

Hricak, H.; Crooks, L.; Sheldon, P, and Kaufman, L.: «Nuclear magnetic resonance
imaging of the kidneys», Radiclogy, 1983; 146: 425.

Hricak, H.; Williams, R. D.; Moon, K. L., et al.: «Nuclear magnetic resonance
imaging of the kidaey: renal masses». Radiviogy, 1984; 147: 765.

Poilly, J.-N.: Dickie, J. E. N., and James, W. A.: «Renal sinus lipomatosis: a report
of twenty-six cases», Br. J. Urol, 1969; 41: 257.

Fishman. M. C.; Pollack, H. M.; Arger, P. M., and Banner, M. P.: «Radiographic
manifestation of spontancous renal sinus hemorrhage». Amer. J. Roentgen., 1984,
142: 1161,

Musset, D.; Michel, 1. R., and Dana, A.: «Falsc image of renal artery aneurism
during intravenous urography. A previously unreported sign»..J. Radiol., 1981; 62
661.

Yashiro, N.: Yoshida, H., and Okumura, K.: «Renal sinus varix: an additional
differential diagnosis of a renal hifar mass». Rad. Med., 1984, 2: 194.

Garofalo, F. A.; Messina, S.; De Santis, P.; Lalanne, M. G., ¢ Tomasselli, V.:
«Quiste multilocular del seno renal (consideraciones nosologicas)». Arch. Esp. Urol,
1985: 38: 539.

Puigvert, A.: « Tumoraciones del seno renaly», Hospifa/ General, 1969; 9: 7.
Appel, S. D., and Shoenberg, H. W.: «Myxoma of the renal sinus».f. Urol., 1968;
100: 254,

Gittes, R.: Editarial comment to «Multiple cysts of the renal sinus» from P. G.
Paramo and A. Segura. Urological Survey, 1973; 23: 77,

Sigue Pag.- 32.
-r



	a: 
	5: 
	q: 


