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INTRODUCCION (APUNTE HISTORICO)

La primerareferenciahistóricasobrelosquistesnonefrogénicosdelaregión
hiliosinusalesatribuidaa Rivalta(1889),quien,sobreloshallazgosnecrópsicos
de dospacientesañosos(amboscon un quiste«nel tissutoadiposodellilo del

rene»)describióel quiste parapiéico e invocó la naturalezalinfotrombóticadel
mismo,enbaseala topografíaquística,asutotal independenciaparenquimatosa,
y ala similitud lesionalobservadaporVirchow enlos linfáticospelvianosdeuna

mujer afectade sepsispuerperal’.
I-Ienthorne(1938)2,enunaseriede 1.175necropsias,verificó el hallazgode

20 casosde quisteshiliosinusales,de los cualessieteeranúnicos, 10 múltiples

y bilaterales,y tresmúltiplesy unilaterales;esdecir,el 1,1%delaserieeranmúl-
tiples. Esteautor,pesea queencincodesus20 casoscoexistíanalteracioneslin-
fangiectásicasenotrosterritorios,hallazgoqueargumentabaenpro deun origen

congénito,se mostrópartidariode lagénesisadquirida,dadasuprevalenciaen
edadesavanzadas(edadmedia:60,5años)y la elevadafrecuenciadelossignos
inflamatoriosrenalescrónicos.Porotra parte,las seriesnecrópsicasde Barrie
(1953)~y Hellweg(1954)4 pusieronde manifiestola existenciadeunos«quistes
hiliares»(Hilus Cysts)cuyoorigenfueatribuidoa unaatrofiagrasadel senorenal
(véasecuadro1). A esterespecto,Vela-Navarretey GarcíaRobledoescriben:
«Losquisteshiliares (Hylus cyst),múltiplesy bilaterales,hansidoreconocidos

en materialdeautopsia(Barrie,1953;Hellweg, 1954)y sedudaquepuedanser
diagnosticadosen vida(Abeshousey Abeshouse,1961)e incluso queexistan»5.
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Noobstante,lashipótesisdelospatólogossonasumidasy avaladas,en1966,
por Kissanet,quien establecedos variedadesquisticas:a) la linfangiectasia
pericalicial o higromarenalis; b) los quisteshiliareso Hilas cystsde la biblio-
grafía anglosajona.La linfangiectasiareconoceríaunaobstrucci6npreferente-
menteadquirida,si bienunacausalidadcongénita,excepcional,esfactible.Los
quisteshiliares seríanconsecuenciade la referida atrofia grasadel senocon
estancamientodel líquido extracelular.Estaúltimahipótesis(meraelecubración)
y la «lipólisis autofágica»sonincompatiblescon la realidadclínica (Páramo)7.
Asimismo, nos pareceoportuno significar que linfangiectasia(oclusión
vasculolinfáticasimple,enlacualel sistemavalvularconsienteelaflujo y reflujo
de la linfa provoca,sin más,unadilataciónvaricosamáso menosuniforme)e
higromarenalis(tumoracióninalformativalinfáticamultilocular)soninapropia-
dossemánticamenteeincompatiblesconlarealidadclínicadelquisteparapiélico.

Cualquieraquefuere,por aquelentonces,el éstadodel arte,permítaseme
situarnosendiciembrede 1967antenuestra«observaciónprineeps»,recibiendo
en consultaa:

Ricardo AP., 58 años. Obeso.Es portador de un diagnóstico de «Enfermedad
Poliquistica»emitido pordos maestrosde la UrologíaEspañola,y quenosotros
aceptamos,sinreservaalguna,en razónde sutríadaclínica: 1 -Hipertensiónarterial
(200/13<));2 -Azoterniaelevada(1,2Ogr.pormil); 3 -Lumbalgiabilateralconpuño-
percusiónbilateral,++. A mayorabundamiento,presentabanefromnegaliabilateral
conimágenespielocalicialesabigarradasaamboslados(urograniasporperfusión)
(Fig. 1).El diagnóstico,puás,ofrecíaevidenciasprácticamenteindiscutibles.Como
quieraque las molestiasdorsolumbaresalterabansu humor y entorpecíansus
quehaceresseprocedióalaquistocéntesispercutáneaasociadaala infiltración de

spJ~cn~ca5,pautapreconizadaen aqueltiempopornuestromaestroeíprofesorA.de
la Peña,conla cualse obteníaalivio de la nefralgiay mejoríastransitoriasde las
cifrastensionales.Lapu~icién«blanca»,connuestrasorpresa,de anibosparénquinias,
hizo nospercatásemosdelasientoexclusivamentesinusalde la lesión, lacual,por
lasimprontasarciformesdelostallosacaliciales,sugeríaunanaturalezaqoisticay,
verosímilmente,múltiple; noobstante,unalipomatosissinusalatipicafueconside-
rada. Decidida la cirugíaserealizó unalumbotomíaizquierda,queconfirmé la
primerasospechadiagnóstica,extirpándoseochoquistessinusales Tras la quis-
teetomíaizquierdaseobjetivéunamejoríafuncionaly clinica(azotemia:0,60;TA.:
160/100).Recidivéel cuadroclínico dosmesesmástarde(no respuestaa los hi-
potensores,motivoporel quesepracticala intervenciénderecha(cincoquistes),re-
cuperándose,de nuevo,la respuestafannacológica.La histopatologíade las for-
macionesquisticasfue informadadeprobablenaturalezalinfógena;ambosparén-
quimasmostrabanfenómenosangioínterstícíalesinvolutívos,sin manifestaciones
flogésicasevidentes.

Estaobservaciónnos persuadióde quenosencontrábamosanteunanueva
entidadclínica.La carenciabibliográficaal respectoeraabsoluta.Filmamoslas



280 PedroO. Páramo

cirugíasdelas cuatrosiguientesobservaciones,detallandolos fundamentales
rasgosdiagnósticos,advirtiendode los erroresflagrantesquese estabancome-
tiendo,alavezquepuntualizábamoslaslineasdeinvestigacióndetaninteresante

nosología8.
En septiembrede 1972,y conunaexperienciade 25 casos,la definiciónde

la multiquistosishiliosinusal queda casi completamenteestablecidabajo la
denominación«hilioqinstosisrenal»,a la vez quese cuantifica su incidencia
nefrourológica.se evalúan los riesgos de imprecisión diagnóstica (52%)
mediatizadospor su mimetismo semiológico de una varia patología renal.
Asimismo,se describenlossignosradiológicos,que,peseasercompartidospor
la lipomatosissinusal,adquierenel rangode patognomónicos,lo cualcuestiona
la mencionadafibrolipomatosis,puestoqueen los cuatrocasosque acudieron

con ese diagnósticoy en otros tres pacientesobesosque diagnosticamosde
patologíaquistica,sinhabernospercibidodedichaposibilidad(lanefrotomografía
carecedevalor), lacirugíaconfirmó(todavíasinexperienciaultrasónicaalguna)
nuestrosupuestode patologíaoligoquisticadel seno.De estos25 casos,tresse

negarona la cirugíay en uno fue proscritapor el internistaen (unción de su
vasculopatiageneralizada.Los resultadosfueron calificadosdemuy satisfacto-
rios; los21 pacientesobtuvieronunamejoríaestimable,puesinclusoun enfermo

Figura ¡ -—4)bscr’-a<-ion pi-ni cp.~>. a. LIV ¡un- pcr/,í síen: ¡ lSQ ‘-<vial bibí ¡ciii 1 tau iiiasc ‘/ u-a dc
cnj¿’rmedad pohqíítsñca(hipeí-¡ensióna,-tcrial, insuficiencia renal e imágenespielocaliciales
abigarradasa amboslados). Obsérv-esesinumegalia derechagrado Ile izquierdagrado III. así
conionefromegaliaatrófleabilateral<áreapu renquimatosa,,ormalpurasu edad:68<-ni U. It U¡V

a los dos tnesesde la exérexisqui?vtica izquierda.
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con hipertensiónseverano modificadapor la cirugía,éstano resultóbaldíaal
lograrseel control de su urosepsist

La incorporacióndela «nefrosonografía»(procedimientobidimensionalcon

el equipoEI-Vidoson dc frecuenciaultrasónicadc 2,5 MHz) fue realizadopor
primera vez en la Cátedrade Urología de la UniversidadComplutense.Las
imágenesobtenidas,homogéneasy uniformes,reproducíanun«calcoecográfico
renosínusalespecífico»,quecoincidíaplenamentecon loshallazgosanatomo-
clínicos: 1. Incrementodel árearenal.2. Incrementodel áreasinusal.3. Ruptura
dela unidadecográficapielocaliceal.4. Ecoquistografíadeconstancianumérica

y volumétrica.La sensibilidady especificidadfuerondel 100%,corroborandola
fidelidadde lossignosurográficos,queparecensoslayarladudasemiológicade
la lipomatosissinusal(Páramo,Silmi y cols.)”’.

A partirde 1974,conladisponibilidaddeJatomografíaaxial computarizada
(TAC), y al inicio de la décadade los ochenta,con el advenimientode la
«ecografíadinámica»(escaladegrisesy tiemporeal),acopladacontransductores

de 3,5 y 5 MHz, y unavez desveladoel mito de la anecogenicidadde la grasa
sinusal(Cronan,1982;Davidsony Hricak, 1983)’’- ‘2, comienzana surgirpubli-
cacionesradio!ógicasforáneassobrelos quistesparapélvicosmúltiples(Hidal-
go, 1982; Mayer, 1982)’~-‘t las cuales,sin embargo,no han tenido la debida
repercusiónen los tratadosurológicosde tradición (Campbell Urology, W. B.
SaundersCo. Philadelphia,1986;Adult andPediatrieUrology.St. Louis Mosby
Year Book Inc., 1991).

En laactualidadla bibliografíaes abundante.No obstante,las mássignifi-
cativaspublicacionesal respectosedebenaPáramo7’‘~ y Vela-Navarretey García

Robledo5-‘<, lascualesrecogenlaexperienciade59 y 32 casos,respectivamente.

DEFINICION

Páramo(1968-1972)introduceel término«hiliosinuquistosis»enlanomen-
claturaquisticadel senoconel ánimode individualizar nosológicamenteuna
olígoquistosislíiliosinusal,lacual,aunqueemparentadaconelquisteparapiélico,
ofrecíapeculiaridadesanatomoclínicasy diagnósticas,que autorizabanesta
apreciación.Segúnesteautor,la hilioquistosisseriaunaentidadclínica,entanto
que el quiste parapiélicoseríauna lesión. Tal designación(en realidad una
abreviación)seríamáscorrectay descriptivasi seretomabael apelativo«bilio-
sinuquistosis»(HSQ)—soslayando,por obvio, el pleonasmol-Iiliosinu-Linfo-
quistosis—,el cual define:

«unapluriquisiosisdequistesaisladosy uniloculares, decdracteroligoquis-
tico (entre 4y 8 quistes,raramente10 y nuncamásde 12), crecimientores-
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tringido (diámetro~ de3 cm.)y topografíahiliosinusal, quesepresenta,pre-
ferentemente,aparlir delaquintadécada,yque,vinculadaetiopatogénicamente
a unapanobsírucciónadquirida(verosímilmenteinvolutiva)deloseferentesIb;-
fáticosrenalesensutrayectohiliosinusal,semanifiestaconunaacusadapene-

trancia clínica izquierda(tantoen lasformasbilateralescomounilaterales>y

cuyasemiologíaclin ico-radiológicamimetizauna variapatologíarenal» (Fig. 2).

o
‘u

‘O

‘$3
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(ZAN¶fthSCXIA frl,.lop,c,>

F g u r~’ 2 ~a} Lsquenwdc Ii iliosiííaqaistosi.’ (I-ISQ)s oligaqaistasis Ji iliosiíí usal (enu-e cuatí-o y
ocho quistes). La improtíta quistica provoca imágenescalidales en «flor de ca/a» y/o en

«estetoscopio».b) Metódicademedicióndelas áreassinusalyparenquimatosa.

La pretéritanomenclaturausódeunaterminologíaconprefijostopográficos
aparentementeimprecisos,biende denominacionesconsupuestospatogénicos
o morfológicos,que,por referidasen la mayoríade las ocasionesa un mismo
proceso,creabaconfusionismoy dificultaba las indagacionesbibliográficas.
tina designacióndescriptivaenbasea lasrelacionesanatómicasdel proceso,en
tanto en cuanto implica la expresividadradiológica,y, en consecuencia,la
asequibilidaddiagnósticadel mismo,seofrececomolamásapropiada.Todavía,
recientemente,Amis y Cronan’7’ ‘~ proponendesignarestaentidadcon unater-
minologíadescriptivadel viejo cuño,aplicandola expresión«peripelviecysts».

En nuestraopinión, y reteniendoel argumentode incidir sobrelosaspectosde

o
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mayor expresividadanatomo-radiológica,quizáhubierasido másapropiadala
designación«pericalycealcysts»,tal y comomásadelantecomprobaremosal
considerarla semiologíade la I-ISQ. No obstante,estosautoresadmitenque
cuandoel origen linfático estédemostradoinequívocamente(?!), los nombres
másapropiadosserian«ectasialinfáticasinusal»oquizá«quistespielolinfáticos».
La imprecisiónse perpetúa.«Ectasia»dista bastante,etimológicamente,de
quiste;por otra parte, la segundaacepciónes inapropiadaparareferirsea una
entidadnosológica,ademásde vincular, aparentemente,la patologíaquísticaa
loslinfáticos intrínsecosde la pelvis renal,lo cual no es el caso.

Finalmente,veamoscómojustifican Vela-Navarretey GarcíaRobledo5su
propuestade «Enfermedadpoliquistica del senorenal»: «Puestoque, por el
momento,la contribuciónmásimportantequehaproducidoelestudiosobreeste
tema,tantopor Páramocomopor nosotros,haconsistidoendenunciarqueesta
enfermedadestabasiendoconfundidacon la poliquistosisrenal,variedaddel
adulto, precisamentepor ello hemos utilizado el término de enfermedad
poliquisticadel senorenal,nombrequetienemáspoderevocativodel error,es
másdescriptivoqueel linfangiectasiapericalicialy mantienela diferenciacon
el quistelinfático parapiélico,habitualmenteunilateral y único, al que,preci-
samenteporello, nosreferimossiempreensingular».Naturalmente,compartimos
lasventajasaducidas,peroel prefijo «poli» cuandoreferidoalpoliquisticodel
adulto(PottertypoIII) lleva implícitogenéticamente,casi semánticamente,una
cuantíaquisticade infinitud(innumerables,incontables).Por ello, nosparecería
másadecuadoel de pluriquistosis,etc., puestoquese estácontemplandoun
procesoquísticorestringidoennúmeroyvolumen.Nosotros,enverdad,tuvimos
idénticatentación,comofácilmentepuedeintuirse de nuestraaportacióncine-
matográfica8.Esmás,la másrecientepublicacióndenuestrogruposehizobajo
el titulo La maladiekystiquedu sinusrénal (SanAntonio)’9. En situacionessi-
milaresel recursode un epónimoquizápuedaserla soluciónmenosmala.

ETIOPATOGENIA

La 1-150comparteconel quiste parapiélicoestructura y dinámica patológica.
Consecuentemente,amboseventosdeben recabarsimilaresconsideraciones
etiopatogénicas.Tresteoríashan sido propuestas:1. anomalíacongénitade
naturalezawolffiana; 2.malformaciónlinfática; 3. quistopatíalinfáticadeorigen
adquirido.

La hipótesisde origen wolffiano fuesugeridapor 1-laslinger (1926~0,quien
supusoquetalesquistestendríanlugaraexpensasderestosmesonéfricos,como
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resultadode unaevaginaciónpiélica embrionariaqueno cumplió su conexión
con el blastemarenal. Esteerror embriológicoaexpensasde una anomalíadel
broteureteralde Kupffer,yahabíasidoanticipadaporAlbarran(1903)21,al igual
que mástarde una génesisa expensasde vestigiosdel cuerpode Wolff fue
consideradaporScholl (1948)21y Alíen (J951)22. Aun cuandoalgunosautores,
conun pretéritopróximo,talescomoRometti(l973)~>,etc.,mantienensusdudas
en cuantoa la validezde las hipótesiswolffianas,creemospuedenserdesesti-

madas.El erróneomantenimientodeestashipótesissedebea lacomúnconstata-
ción de fibras musculareslisasen la paredquistica;sin embargo,estehallazgo
atestiguamásqueniegasunaturalezalinfática. Porotraparte,si Alíen apoyaba
el origen mesonefrótico,lo hacía,enbuenamedida,en basea su extrañezapor
la rara incidencia de estasquistopatias,frente a la florida frecuenciade los

eventualesfactoreslinfo-obliterantesde naturalezaadquirida,en la actualidad
podemosafirmar que la HSQ es una entidadtan común como insospechada

(véasecuadro1).
En base a los hallazgosnecrópsicosde Henthorne (coexistencia de

linfangiomasen bazo—tres casos~,yeyuno y adrenal, así como quistesen
hígadoy páncreas)y a la frecuenteincidenciadelos linfangiomasen la infancia
(6% dc los tumoresbenignosdel niño) una disontogenialinfática ha sido
postulada.Comoya adelantado,Kissane(1966), y másrecientemente,Risdon
(1992)24, todavíaadmiten,comoposibilidadetiopatogénicadealgunaquistopatía
del seno,una génesismalformativa hamartomatosalinfática análoga a los
higromasquisticosde cabeza,cuello y mediastino.Esta tumoración linfática

seríade naturalezamultilocular, la cuales incompatiblecon la realidadclínica
de la HSQ.

En la actualidadel consensoconvergeen la teoríaadquiridade la HSQ. Su

apariciónclínicatardía,la frecuenciadesignosinflamatorioscrónicos(cicatrices
y quistescorticales),así como el hallazgode tromboshialinos en los troncos
linfáticosproximalesal riñón (enseccionestransversalesa losvasoshiliaresy dc
la grasaperipélvica),loscuales,asuvez,estabandilatadosyenconexióncon los

quistes,fue verificado, tambiénpor Henthornc,en su singularserie.Se trata,
pues,de quistescomunicantes(oclusión vasculolinfánticaúnica,en la cual el
mecanismovalvularno permitemásqueel aflujo) los implicadosen lapatogenia

de la 1-ISQ, tal y como se puede deducir de nuestrasobservactones
anatomoquirúrgicas,histopatológicasy radiológicas(quistografias),enlascuales
hemospodidodemostrarla existenciademecanismosvicariantes(anastomosis
linfovenosas)en la regulación del drenaje,limitando así el crecimiento del

linfoquiste.
La importanciade la flogosisrenal(pielonefritiscrónica), aceptadapor la
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mayoría de los autores,en cuanto al origen de la obliteración linfática y
subsiguientequistificación25~,parecerespaldadapor el transcendentalpapel
atribuidoal drenajelinfático en lasinfeccionesy sepsispielo-renales,tantoen la
experimentación(Babiesy Renyi-Vaníos;Kaiserling; Cocketty cols.f->4como
enlaclínica; tantoes asíqueKaufman(1959)>~señala,enlos estadiosprecoces,
y todavíaasíntomáticos,de lapielonefritiscrónica,unadilataciónlinfohiliar, de
paredesinfiltradasy repletade masassimiltrombóticas.

La naturalezaadquiridadela HSQpareceincontrovertibledel examende la
literatura; sin embargo,podría haber sido puesta en entredicho dados los
reiteradosfracasosde inducciónexperimental.Existen,no obstante,dosexpe-
riencias coronadaspor el éxito; la primera de Hisaijuki Kume, la cual pasó

desapercibida,pues constituyóun hallazgoexperimental,en una experiencia
encaminadaareproducir,porligaduradel conductotorácico,la filariasishumana.
La segunda,relativamentereciente,y con propósitosdefinidosa esterespecto,
debidaa Roggiay Fornasari(1971),quieneslograronun linfoquistecaninotras
provocarun linfoéstasisde sesentay cinco días>8.

Sorprendentemente,nuestraseriedeI-ISQ,deloscualesfueronintervenidos
27 casos,ponen en entredicto la asumidaobliteración linfática de origen

inflamatorio.En efecto,enel 69,5%de lospacientesse pudoexcluirel proceso
pielonefriticoinveterado.El protocolodiagnósticodela infeccióncrónicapielo-
renalincluyó urinálisisporpunciónpiélica directadurantelacirugía,así como
elestudiohistopatológicodeun especimendenefrectomía,otro denefrectomía
parcial,asícomobiopsiasperoperatoriasopercutáneas(23 casos),sinolvidar el

cultivo del contenidoquistico,porcierto,negativo,encuatrode ochopacientes
con infección renal rebeldey/o iterativa. A este respecto,sólo conocemosla
referenciaconcretadeun quisteparapiélicoinfectado(Youngery cok., 1966)»;
astmismo,y en estesentido,debemossignificar que Renyi-Vamos,en 1952,
negabalaparticipaciónlinfática en lapielonefritisprovocadapor hidronefrosis
infectadaexperimental,al observardilataciónlinfática por aumentode flujo e
infecciónparenquimatosaextrínsecaperivascular.La incidenciapielonefrítica
en la HSO podría, pues, interpretarsecomo complicación, la cual estaría
facilitadaporlasdiscretasalteracionesurodinámicaspielocalicialesy ladilatación
linfática existenteen la HSO. Brotesagudos,recidivasy reinfeccionesserían,

asimismo,máscomunes,al estarcomprometidoslos mecanismosdeliberación
bacteriana,detritus celulares,edemay actividad de ciertos antimicrobianos,
pudiendo acelerarla destrucciónparenquimatosa,tal como descrito por la
escuela húngara4<”t.Es posible, además,que en la HSQ exista una mayor
susceptibilidada la pielonefritishematógena,tal y comopareceacontecerenla
obstrucciónlinfáticaexperimentaldel perro y conejo4-~-44.
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La relevancia etiopatogénicade la nefrolitiasis viene sostenidapor el
contextoclínicoy analítico.Vela-Navarrete(1974)~~y Páramo(1975)15consignan
unahistoriao concomitancialitiásicaenel29,4%y 30,5%,respectivamente,de
susHSQ.Essignificativoquelaasociaciónclínicaadquierevalorpatogénicocon
arreglo a la «teoríalinfolitogénica» de Cart6, segúnla cual la presenciade
pequeñosdepósitoscristalinos en el riñón constituye un evento normal

(«microlitos»deAnderson).loscualesserianremovidosporel sistemalinfático.
Cuandounaobstruccióndeloscolectoreslinfáticosdeorigeninflamatoriosurge
(preferentementea nivel hiliosinusal) o por sobrecargafuncional (hiperpa-

ratiroidismo, etc.),secomprometeel drenajefavoreciendo,así,la apariciónde
las «bolsasy microlitos» de Carr en los fórnices calicialesy las «placasde
Randalí»papilares.Asimismo,en suargumentaciónde vehiculaciónlinfocris-
talma, refiere la presenciade concrecioneslitiásicas en el trayecto de los
linfáticos hiliosinusalesy gangliosregionales.

A esterespecto,esdignodemenciónelhallazgo,porLúdin y Howard(1940),
de un depósitocalcáreoen el interior de un quistedel hilio renal,quesugería
radiológicamentelaexistenciadeuncálculo47.Tambiénenestesentido,y degran
sígnificación,esla constataciónpor M. R. de la Mazay E. Avila, de lapresencia
de uncálculode 2 x 1,5cm.enel interior deunaadenopatíapor ellosextirpada48.

A continuaciónreferimosun casode nuestraserie,en el quese demuestra,
por primeravez en la literatura,niediantelinfografía pédica,lagénesislinfo-
obstructivadelaHSQ,y quemuestra,además,sugerentesnexoscon la teoríade
Carr, dadala presenciade múltiplescalcificacionesadenohiliares:

Francisco O. T., 43 años. Historia actual: Dolor gravativo, desde hace cuatro años
enfosaD/Lizq., precisandoanalgesicospotentes.Hacetresmesessufrióotrocuadro
cólico, pero de mayor intensidad, acompañándosede fiebre poco acusada.Es
enviadodesdeunacapitaldeprovinciaaragonesapor«patologíarenal izquierdaen
la quesu atipismo no permite interpretacionesprecisas».Exploraciónclínica: T.
arterial (tomasreiteradas):150/LOO mm- Hg. Murphy zq. ++, con palpacióndel
riñóndiscretamentesensible,y quizáligeramenteaumentadode tamaño.Varicocele
izq. grado III. Noadenopatías.No edemas.Analíticasanguineassin hallazgosig-
nificativoalguno.Urinálisis: Normal,sinproteinuriani hallazgoscii el sedimento.
Urocultivoestéril.Calciuria:340 rngr{24 it. Estudiourográfico(informedelDpto.
radiológico): En [a radiografía simple se evidenciauna silueta renal izquierda
agrandadaconcalcificacionesyuxtahiliares,másabundantesen la proximidaddel
polo superior.‘Iras la inyeccióndecontrastepermite inferirsela existenciadeana
masaquecomprimelasestructuraspielocaliciales,concalcificacionespunliformes
ensuseno(Fig. 3.a).Pensamossetratade unatumoraciónmaligne,probablemente
de estirpesarcon,atosa(un sarcomadc cápsulau un carcinosarcoma),o bien un
hipernefroma.Recomendamosarteriogratia.
Diagnósticourológicoprovisional: basadosen la ausenciadeamputaciones,en la
regularidadde lasinuníegalia,enel adelgazamientodela corticaL y en la presencia
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de algunoscálices en estetoscopio,así corno en las improntas curvilíneas
pielocaliciales,particularmenteenlasnefrotomografías(Figs.4.ay b), améndesu
aspectoradiolúcido, autorizanconsiderarun diagnósticode HSQ. No obstan-
te,sedecidela prácticadeunaecografíarenal,unalinfografíapédica,asícomouna
arteriografíaTenal y fiebografía espermáticaascendente,siendoestasdosexplo-
racionesrechazadasporel paciente.
Ecografía renal (equipo EI-Vidoson, 2,5 MHz) —doctor Silmi—: «Los cortes
nefrosonográficosevidencianla existenciade imágenesquisticas, en númerono
inferior acinco,tal comosedemuestraenlasadjuntasfotografías,pertenecientesa
laszonassuperoeinferomedianas».
Línfografía (Figs. 3.b y 4.c y d): «Tiempocanalícular»:aumentode la trama
vasculolinfática,conéstasisy repleciónretrógradaanómalaporverosimilobstrucción
de la cadenalateroaórticaa nivel dseLI-LP? «Tiempoganglionar»:aumentodel
número de ganglios,quepor su distribucióny cuantíasugierenunanaturaleza
mesentérica;en la proyecciónoblicuaseobservanlinfoejtí-entcstodavíacontras-
tadosen su trayectopor el repliegueperitoneaL
Intervenciónquirárgica (nov.73): la celdarenalmuestraunaabundanteatmósfera
grasa,quedala sensacióndeestarproliferada,adherente,demayorconsistenciade
lo habitual, como con linfedema.La liberaciónrenales laboriosa,existiendouna
gran«pediculitis»lipesclerosa,en la queparecenpercibirseadenopatíaspétreas.La
disecciónvascularesprácticamenteimposible,obligandoalasecciónenbloque;las
ligadurasson ineficacesy las transfixionesfallidas al tropezarla aguja con las

Figura 3.
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ligadurassonineficacesy lastransfixionesfallidas al tropezarla agujaconestruc-
toraspétreas,lo queobligaal mantenimientodelclarnp «in sito»,el cualesretirado
al séptimo día: No se exiirparonmuestrasadenopáticaspor estimarlode grave
riesgO.
Anatomíapatológica(doctoraBlanco):Piezade nefrectomíacon 1(1cm.de uréter.
El riñónmide 15 x 5 x 5 cm.,decapsulaconciertadificultad y muestraiodo e/seno
deaspectoquísti<-o, pudiendoapreciarse,conrelativaseguridad,diezdeestasfor-
maciones- La grasaperipéivicapareceaumentada,al igual que la perirrenal.La

ligiirl 4.
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delimitacióncorticomedularesbuena(midicndo la corlical 5 mm.), apreciándose
minúsculosquistesenestalocalización,
Microscopia:depósitoscálcicosocasionales;ausenciade lesionesinfectoinflama-
tonas.«Linfangiectasiapericalicial, tena/ypetirrenal’>.
Cursopostoperatorio:cicatrizacióntórpida;línforrea abundante,durantealgo más
deun mes-Tensiónarterialal serdadodc alta: 140/80.

Finalmente,una«hipótesislinfoinvolutiva» es aventurada(Páramo),según
la cual la I-ISQ representaría,en lamayoríade lasocasiones,unafacetamásde
la presbionefriao riñón senil.Carecemosdeotrosargumentosquelosclínicosya

señalados(inconstancianotabledehallazgosflogósicosrenalescrónicos,al igual
quede fenómenosde sobrecargaal drenajelinfático), ademásde su incidencia

tardíaeneldevenirdeJavida,asícomola sugerenciadeun verosímilyprernaturo
envejecimientoparenquimatoso(disminucióndel áreaparenquimatosacuando
comparada,conla correspondientea igual edad,en individuossanos);esdecir,
existirían cambios estructuraleslinfáticos que conllevaríanuna linfopatia
obstructivadenaturalezainvolutiva,análogaalaarteriosclerosis,elarcosenil de
lacórneao ciertasformasde litiasis endógenas,lascualespuedenadelantarseen

sucronobiologiay mostrarevidentesrepercusionesclínicas.La HSQ,pues,debe

serconsideradacomounaentidadnosológicade naturalezasindrómica.

ANATOMIA PATOLOGICA

El examenmacroscópicodela celdarenalesreferidocomoanómaloenpro-
tocolo quirúrgicodecincopacientes(18,5%): «grasaconsistente,quizáaumen-
taday muy exudativa».Tan sólo en un caso,las característicasde la atmósfera

perirrenaly pedículocondicionaronla exéresisdel órgano(véasecasoreferido
en etiopatogenia).Los quistesemergenatravésdel hilio enel 77% deloscasos,
mientrasqueen cl 23%restantees necesarioun abordajeintrasinusal.El tamaño
y númerode quistes(coincidentecon el númerode eferenteshiliosinusales)ya

hansido referidosconla definicióndeHSQ. La independenciade losquisteses
obvia,auncuandoencasosdehilio renalestrecho(«stockykidney»)y/o alguna
irregularidaden su superficiepuedallamar aengaño.En algunoscasossepuede
identificar el linfático tributariodel quiste, cuyadilataciónes dimensionadaen
un 8-10Fr. La punciónparenquimatosapreoperatoria(24-72horas)con azulde
Evans, muestracoloreados,exclusivamente,los quistescorrespondientesal
renículoinyectado.En cl 12%de los casosesvisualizableunaminúscula,pero
abundante,circulaciónvenosaperiquistica,de verosímilnaturalezavicariante.

Cicatricesy quistescorticalessonconstantescuandocoexisteunapielonefritis
crónica.
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Examenmicroscópico(sobre22 quistes):la paredquisticaestáformadapor

tejidoconjuntivolaxo, la cual estárevestidapor un endoteliodenúcleosovales
y aplanados,enocasionespocoevidente,peroenotrasdecarácterdiscretamente
hiperpiásico,y sin membranabasalevidente.Estetapizadoendotelialpresenta,

otrasveces,pequeñosrefuerzosconjuntivos.El grosorparietalcarecede uni-
formidad; los ejes conjuntivosson más o menosparalelos,con relativamente
escasosfibrocitos. Un revestimientoadiposoperiquistico(81,8%dc las mues-

tras)muestraen su espesor,confrecuenciavariable(40,9%),vasoshemáticosy
linfáticosde endotelioprominente,asícomode notablesacúmuloslinfocitarios
ensu seno.Es,asimismo,iterativoel hallazgo(68,2%)dc fibrasmusculareslisas.

El «parénquimarenal», independientementede las eventualeslesionespie-

lonefríticasy/o alteracionesangiointersticialesinvolutivas,exhibeunadilatación
mas o menosacusadade la red linfoparenquimatosay perirrenal,con ectasias

quisticasparticularmentedeubicacióncórticomedular,asícomola presencia,quizá

másacusaday común,de salescálcicasintersticiales,en verosímilrelaciónconla
linfopatía,al igual que la fibrosiscolágenadel intersticio (Fig. Sa,b, Fig. ña.b).

Los túbulossemuestranunasvecesdilatadosenzonas,concilindros homogé-
neosy acidófilosensu luz, mientrasenotrasestánatróficos,einclusodesaparecen.

La microscopiaelectrónicase reiteró en tresrasgos(Fig. 7f~:

1. La presenciade fibras musculareslisas,parte integrantede la normal
anatomíade los linfáticos cuyo calibreessuperiora 0,2mm., e incluso
de menordiámetro(Bargmann,Blonn y FawcettY~ ~.

2. La identificacióndeunamembranabasalirregulary discontinua,lo cual

constituyeun rasgoultraestructuralde los capilareslinfáticos(Casley-
Smith y Florey)51.

3. La presenciade célulasendotelialesquellevan consigo filamentosde
inserción(«anchoringfilaments»),asimismo,específicosde suestruc-

tura linfática (Leak y Burke)«2».
Previamentea estoshallazgos(obtenidosde seis muestrasde otros tantos

pacientes)tansóloLindseyhabíadetectadorasgossuperponibles(tenidoscomo
concluyentes)en un singulary únicocasodenecropsia.Los actualespluralizan
y avalan los procedentes.Por otro lado, también hemos demostradopor
ultraestructura,el carácterlinfógeno de quistesnefrogénicos,aparentemente
serosos,en el 6,7% (cuatro casos)de nuestrasHSQ. Creemosque todo lo
objetivado,pesea laexistenciade algunosinvestigadoresreluctantes,constituye
pruebairrefutablede la naturalezalinfangiectásicade laHSQ. La presenciade

linfoéstasisparenquimatosoy perirrenal,asícomo deanatómosislinfovenosas,
sontestigofidedigno de la naturalezalinfo-obstructivadel proceso.Porúltimo,
y paramayorabundamiento,señalemosqueuna inmuno-reacciónpositivapara
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sula rei,al pí-opia engrosaday /iíerwmeíttead/jerida al parónquima. Li,,-
fangiectasiaperirrena/. b) Redlinfática cortical ostensibley dilatada. Reaccióninflamatoria

intersticial (HE. A,40x - B,lOOx).
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1-igl’ raÓ—--—-a)Depositoinicíwii<-ial desa/es -hPiras ~.¡ la ver indad dc‘‘es f=n,u,a<ionesqutsticu.s
(ILE.). b) Dilatación centraldeaspectoquixticoen la medularrenal,que,nues¡runm,amoderada

flí>rosis intcrslieia/ (y.6.).
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Figura 7.~Luz quíMica (*) tapizadapor
célulasconprolongacionescitoplasinaticas
digitiformes(PCi)) <le naturalezaendotelial.
Fibras miíuscularcslisas (FM)y colágenus
(PC) intraparietales.Obsérvesela presen-
cia de eslructura.sfibrilares de inserc,on
celular ( ~l)—«anc/!oiingfilaments»—vas’
comouna membranal,asal(MR)evidentee
irregular (32.000 x). Recuadro coii
ínag,ufic.aciómidclosfilaií,entosdeim~sercion

ce/u/ar.

el factorVIII, un marcadordel endoteli&6 ha sido verificadaporKucheret al.
(1987)52,confirmandoasí,deformairrefutable,elorigenvasculardelrevestimiento

de las formacionesquisticasde laUSO.

CONTENIDO QUISTICO

Lascaracterísticasorganolépticasennadadifierendelasde un quisteseroso
simpleo delasdeun hidróceleidiopático.Lasdeterminacionesdelasmoléculas
orgánicas(urea,creatinina,glucosa,lípidos,colesterol,etc.)e ionogramasevo-
can unacomposiciónanálogaa lade un trasudadoplasmático.La linfa muestra
comoúnicadiferencianotableconelplasmasu distintadotaciónproteica;por
otraparte,los trazadoselectroforéticosdeplasmay linfa sonmuysemejantes;las

unícasdiferenciasson cuantitativas.En efecto,el estudioelectroforéticodel
contenidoquísticomuestraun proteinogramade carácterlinfático: menortasa
globalquelaplasmática,peroconun mayorcontenidoproporcionaldealbúminas
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quedeglobulinasconrelaciónal suero;porconsiguiente,el cocienteA/Oes más
elevadoque elplasmático.

CLINICA

Carecederasgospatognomónicos.No deia.sinembargo.denresentarciertas
peculiaridades.

Frecuencia:la carenciabibliográfica de datosclinico-estadísticosesabso-
luta.Páramo(J974~,trasrevisar4.412 historiasclínicasnefrourológicasencuen-

traunaincidenciadeun 1,3%-,cifra quesorprendeen tantoencuantola precisión
diagnósticacoincidecon lasverificacionesdeautopsia(véasecuadro1). Pesea
no haberseefectuadoun cómputode incidenciainterquistica,creemossepuede

afirmar que, una vez excluido el quiste seroso, la HSO es la afeccitin más
frecuentede todas lasnefroquistosis(intrínsecaso extrínsecas).

Edad: ennuestra experiencialaHSQsemanifiestaaunaedadmediade55,5
años,peroel rangovarióentrelostreintay ochentay un años.Ahorabien,y corno
ya señaladopor Páramo5,cuandoprocesadostodoslos pacientescon arregloa la
edady alcálculodelasáreasparenquimatosas(substracciónalárearenaldel área
sínusal)seobtienela impresióndequela HSQ asientaen riñonesmásenvejeci-

dos dc la norma.Tal sugerenciadeciertaprematuridadpresbionéfricaencontró
soportecon el cotejode lasáreasobtenidasen la HSQ con lastablasdel áreade
secciónradiológicaobtenidasporMary Karn52.Porotro lado,pudocomprobarse
que lamermainvolutiva, en lacual tieneasientola 1150, no erasecundariaa la
linfopatíaquistica,o a otro delosfactorestenidoscomoresponsablesdeaquélla,
tal comola pielonefritis, puestoquelos hallazgosen pacientescon un riñón
indemneoconformasclínicasincipientesmostraronáreasparenquimatosasmuy
pareJasentresí,peronotablnmoiiícdisminuidaseonarreglo:ilaquecorrespondcria

a su cronobiología.
Sexo:La incidenciacon arregloal sexo no puedesermáscaprichosa.Los

porcentajesdel cuadro1 no puedenser más contradictorios.En la actualidad
negamosafinidadespor uno u otro sexo (carecemosde experienciaracial).

Penetrancia y grados clínicos: Denominamospenetrancia a la afinidad,
exclusividado predominiodeHSO sobreuno u otro riñón o ambos.Los grados
clínicos reflejan, sobreun criterio radiológico,la expresividadde la impronta
linfoquisticasobreel sistemacolectorintrasinusal.

Losgradosclínicos se establecieronsubjetivamente,y «apriori», en basea
la sensaciónde agrandamientodcl senorenal(y segúnlossignoscalicialesque
estimamoscaracterísticos:cálicesen «estetoscopio»y en «flor de caía»).
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El árearenal (AR) se determinósobreurografíasclásicaso por perfusión,
multiplicandola longitud (distanciamáximaentrelos perfilesde los poloscra-
nealy caudal)poranchura(distanciamáximaentrelapartemásexternay medial
del contornorenal)medidaen ángulorectocon el ejelongitudinal (Fig. 2.b).

El áreasinusal(AS) sedeterminódeformaanáloga,previotrazadodela línea
interpapilar(los ejesde unay otra áreano son a menudoparalelos)(Fig. 2.b).

El áreaparenquimatosa(AP) esexpresadapor ladiferenciaobtenidaal restar
al ARel AS.

Secalificaronde«formasincipientes»o de«grado1» lasHSOqueasentaban
en un riñón cuyaARdevisu podíaserconsideradanormal,mientrasqueel seno

renalerapequeño,pero,apreciablemente,aumentado,siendolossignosurográficos
pielocaliciales,asícomootrasexploraciones(ecografía,etc.),quienespermitían
el diagnósticocon seguridad.

Seconsideraron«formasmoderadas»o degradoII aquellasHSQenlasque,
independientementedesusemiologíaradiológica,existíaunnotableincremento
del senorenal(hastallegar inclusoal dobledelo normal),apreciaciónsubjetiva
relativamentefácil, sobretodosi existíaindemnidadcontralateral.

Los«gradosIII» o«formasacusadas»vienendefinidaspor la~<sinumegalia»;
el gigantismodel senosobrepasael doble,llegandoenalgunoscasosa triplicar

su área,e inclusoen algunoscasosseofrecetan grandecomoel AR del órgano

adelfo (Fig. 8).
Seprocedió,asimismo,a lamedicióndel «grosorparenquimatosomesorenal»,

estoes, la distanciacáliz-cápsulaen el punto de incidenciade una líneaque
emergiendodel centrodel hilio renalseaperpendicularal eje del órgano.

Finalmente,se evaluó el «índicerenocortical»(IRC) medianteel cociente
AS/AR.

Una participación lesional estabapresenteen el 100% de los riñonesiz-
quierdos,mientrasque cercade la mitad de los riñonesderechos(46,55%)se
mostraronlibres de participaciónlinfoquistica.

No se comprobóla existenciade un solo casode HSQ con exclusividad
derecha.Solamentedospacientescon quistopatíabilateralpresentaronun ligero
predominioderecho.

Existe,pues,un predominioizquierdoacusado,así comoun predominiode
estalocalizaciónquees igualmenteevidenteen lasformasmoderadasy acusa-
das.No existíaun solocasodeindemnidadizquierda,y el cómputodelosgrados
II y III alcanzaun 73%,frentea un 27% de ubicaciónderecha.

Existían27 pacientesde «HSO unilateral»—todas izquierdas—,lo cual
representaun 45,8%de la serietotal, en tanto queel repartode los tresgrados
suponeun 29,6%paralasformasincipientes,un 51,8%paralasmoderadasy un
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18,5% para los grados 111. Las AR, AS y AP derechasmuestranescasas

variaciones;susmediasrespectivasfueron:80,7cm2,28 cm y 55,5cm2; la edad
media de estospacientescon ausenciade lesiónderechafue de 53,4años.

Los incrementosde lasAS izquierdasseacompañarondeaumentosdel AR
global.Al restarambasentresi, seobtienenAP un pocomásgrandesquelasáreas
contralateralesderechas(ya de porsíalgomayoresen ¡anormalidad),peroen
desproporcióncon el alza tan desigualde lassinusales.Esteincrementodel AP
esrelativo, en tantoencuantosc expresaen cifras dentrodemárgenesnormales
y, por otraparte,en ciertacorrelacióncon laedad.

Estomantienenuestrocriterio clínico de ~<nefromegaliarelativa»que,en la
práctica,constituyeun hechoinequívocode granvalordiagnóstico.Inclusoen

algunoscasosestanefromegalia(árearenal aumentada)deberíasercalificada
como«nefromegaliaatrófica»(AR aumentadacon disminuciónde AP) (Fig. 1).

El estudiodc las «formasbilaterales»evidenciael hechoclínico de que a
menoredadmayorcxpresividadradiológica(gradoclínico), asícomo el predo-
minio lesional izquierdo,expresadopor las dimensionessinusales.

En el cuadroII se resumenlas mediasde todoslos riñonesen susdiversos

-a
A

Figura 8.—HSQizquici-dugrado III, cuyasinuinegaliaigualuzel áreameí¡alglríbaluo,,iíalaterat
provocandouna nefromegaliaatrófica segúnelgrosorn,esorm-emma/.La enfermedad,cíe cuarenta

y ocho años deedad, había sido diagnosticada<le «riñón poliquistico unilateral» (aquejaba,
asunisíne,/,ipe¡-iensionarterial de210/140).
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gradosy formasclínicas(unilateralesy bilaterales;simétricasy asimétricas).La
diferenciaentrelasAS esde unos12cm2(entrenormal y grado1 eL incremento
esde ±6cm2),en tanto quelas AP muestrandiferenciasescasas~,no proporcio-
nalesy sí dentrode dimensionescronobiológicamentebajas,involutivas, con

arregloa losquecorresponderíansegúnloshallazgos,yaaludidos,deMary Karn.

CUADRO II

Areo Paí-enquirnatosa Aiea.Sim,usal A reo l-’arenqainía-

osoglobal inedia

líen Sinu.sal

globalníediaOciaba Izquierda Derecha Izquierda

Grado1 6 58,23 33.t)8 36,79 55,54 34,93
Grado11 54,57 54,36 47,84 45,66 54,46 46,53
GradoIII .. 62,07 62,49 54,77 62,03 62,28 58,4

La determinacióndel «grosorparenquimatosomeso-renal»permitió com-
probarlaescasao nularepercusiónenlosgrados1, encomparaciónconlosgrados
II y III, en los cualesel adelgazamientocortical (mayor a izquierda)es muy
parejo.

Sin embargo,en algunoscasos,puedeexistir, pesea la constatacióndel
adelgazamiento,unaindudable~<nefromegaliaabsoluta»(siemprediscreta,esto

es,nuncaconAP superiora la quecorresponderíaal límite superiordela norma
deun adultojovennormal),porfenómenosdefleboy linfoéstasisparenquimatoso.

En estospacientesel riñón pierdeengrosorlo queganaen superficie(los poíos

no solo conservansu grosor,o inclusoestánligeramenteaumentados,sinoque
semuestranmásglobulosos).

Laevaluacióndel IRCpermite,también,algunasconsideraciones.Obtenido

por ladivisiónAS/AR, suvalorteóricoestaráentre0,00-1,00.Pareceestablecido
(Vuorinen y cols.<queel valor límite entrenormal y patológicoestáalrededor
0,40, comodeducidodecálculosentreenfermos,sanosy ancianos.Unatenden-
ctaa elevarsedel IRC es testigode unaaLteracióndel tracto urinario.

Las cifras obtenidasse muestranacordescon los valoreshalladosen los
pacientesmayoresdesesentaaños(0,41).Un índice de0,45entrelos pacientes
comprendidosentreloscuarentay sesentaañosinformantanto en el sentidode
presbionefriacomo de participaciónlesional.En esteúltimo sentido,no hemos
podido comprobarla equivalenciafuncional queVuorinen sugeTíapara este

índice. Segúneste investigador,cuandola creatininaséricaera de 1,2 mg., o
menor, el IRC mostrabauna media de 0,38, mientrasque éste, cuandola
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creatininaexcedíade 1,3 mg., era de 0,45. Puesbien, tal correlaciónno fue
establecidapor nosotros.

La semiología clínicaadolecederasgoscaracterísticos;noobstante,no suele
sertan anodinacomocabríaesperarse.El «dolor»estápresente,ya con carácter
dorsolumbargravativo. bien de naturalezarenoureteral,en el 59,5% dc los
riñonesafectados:¿Porquéduelela HSQ? Independientementede la existencia
de fenómenoslitiásicosobstructivoso de un componenteinfectoinflamatorio,
creemosquela mayoríade los casos,por no decirqueen la totalidad,existen

motivosmásquesuficientesparajustificar supresentación.En efecto,lasrela-
ciones de vecindadde los linfoquistescon los filetes nerviososhiliosinusales
ofrecenocasionescompresivase irritativas.El dolor puedetambiénsercausado

porcompromisode ros ~<nervipropil» de la cápsularenal,reguladoresdelaten-
sióndela misma,provocandoreflejosespásticosdolorosos.Existiríaun denomi-
nadorcomúndesimpaticotonía,acordeconel ~<hyperdinamicmotility syndrome»
(Ilarris y 1-larris, Herbst)<’”4’2, que secaracterizaporcólicosde severidadniode-
radao lumbalgiassordas,persistentes,con posibilidad de exacerbaciones.

La importanciade lasrelaciones(compresivas)quiste-plexorenalsededuce
del cambio significativo que experimentanlas manifestacionesdolorosas,de
acuerdoconelgradoclínico: sóloduelenun terciodelasformasiniciales(33,2%,
dos terciosde las moderadas(66,5%) y un 85% de los gradosIII.

La hematuriamacroscópicaes de granrareza;sólo fuedetectadaen el 5%
de loscasos.Deigual forma, la microhematuriosolamentefueobjetivadaen el

16,9%, incluyendo las eritrocituriasde las hipertensionesarteriales(cinco de
hipertensiónseveray dos de H. discreta).La presenciade hematuriaen un
pacienteconocupacióndelsenorenal,excluye,prácticamente,laI-ISQ, sugiriendo
la presenciade un quiste parapiélico,pero exigesoslayarla presenciade una
tumoraciónsólidadel seno,o la protrusiónde unaparenquimatosa.

La hipertensión arterial es una complicaciónfrecuentede la HSO. En
nuestraseriede59 pacientesexistíahipertensiónarterialen21,estoes,un 35,6%.
En ningúncasoexistíanantecedentesconocidosde hipertension.

Fueronconsideradoshipertensosdiscretosaquelloscuyacifra diastólicase
manteníaentre100 y 120 mm. HG y severoscuandola mínimasobrepasabalos
120mm. 1-10.En elprimergruposeencontraban16pacientes,estoes,un 76,2%,
mientrasqueen el segundotan sólo habíacincopacientes,o sea,un 23,8%.

La incidenciahipertensivamuestraun leve predominiofemenino(1/0,75).
Se comprobó,asimismo,una másprematuraaparición,así como una mayor
resonanciaclínica y frecuenciadeformasseverasen estesexo.

La frecuenciahipertensivaadoptaunacorrelaciónconel gradoy forma clí-
nica: amayor gradoy/o bilateralidadmayorincidenciade hipertensiónarterial.
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Un mecanismoetiopatogénicopolifactorial (compresiónarterial, venosa,
neural,uroexcretoray parenquimatosa)conimplicacionesdel sistemarenina-an-

giotensinay/o reabsorciónde sodioy/o compromisode fuentesantipresoras,es
verosímil7- ~. Lacomplicaciónpielonefríticano parececontribuirasuinstauracion.

Los tesis funcionalesse redujeronal «aclaramientode creatinina»y el
estudioisotópicode rutina. El primeromostróun aclaramientomediodc 77,5
ml/m.,con un mínimode35,7 y un máximode 177ml/m. Ureassuperioresalos
50 mg. secontaronen nuevecasos,lo cual equivalea un 15,2%,cifra bastante
acordecon la referidapor Vela-Navarrete(urcassuperioresa los 70 mg. en el
176%) Esta analítica traduce la existenciade una discreta,pero evidente,
repercusiónfuncionalen la HSQ.

El «estudio isotópico», realizadoen 14 pacientes,no mostró anomalías
significativas(en ningunoel tiempodel pico sobrepasólos ochominutos). El
flujo plasmático,deducidodel aclaramientodel Hippuran1-131, se mostró,
cualesquieraquefuerala formaclínica, dentrode márgenesnormaleso mode-
radamentereducidos.

El renogammagrama,sin teneren cuentaquenosinformasobresusdimen-
siones globales, aporta una hipofijación con una desestructuracióndifusa,
similaralapielonefrítica,asicomoun reforzamientodelanormalhipocaptación
delaszonasparahiliares,sugiriendounprocesoexpansivosinusal,quecentrifugara

al parénquima,siendoalgúncasoinformadocomocompatibleconhidronefrosis.
Una «proteinuria»de grado + (menorde 1 g/l.) constituye un hallazgo

frecuenteenlaHSQ:35,6%.No existenpérdidassuperioresa1,5g. (grado±++);

sin embargo,son objetivablecifras intermedias(grado -¡--1-) en cl 8,4%de los
pacientes.Su incidenciaglobal (44%)seve notablementeincrementadacuando
coexistela complicaciónhipertensiva:71,4%. Porel contrario, en el grupode
pacientesnormotensossólo sedetectaen cl 26,9%.

Calciuria: el 77% de los pacientesde HSQ son hipercalciúricoscon
excrecionesmediasde 724mg/d.Unarelacióndirectapareceexistirentreestado

lesíoriale intensidadde la calciuria.
La «incidencialitiásica» alcanzaen nuestraserte un 30,5% (18 casos).

Constituyó un hallazgoradiológico en cl 22% de las HSQ, mientrasque en 5
(8,5%) el urolito habíasido expulsadoespontáneamente.Todos los cálculos
fueronradiopacosmenosuno. Solamenteel22,2%deloscalculosos(6,7%delas
1-150), esto es, cuatrocasos, mostraroncoextstenciade litiasis e infección
urinaria.Lapresenciademicrolitos,radiológicos,deCarrseconstatóenel27,8%
de los litiásicos (10,2%de las HSQ).

Prácticamentetodoslos litiásicos son hipercalcióricos,pero solamentela
mitaddeéstosson calculosos.La nefrolitiasis,en contradealgunahipótesis,es
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consecuenetay no causade HSQ. La presenciade microlitos radiológicos
paraforniceales,cuyaincidencia,comoya señalado,seconstataen cl 10,2%de
la 1-150,atestigualaexistenciade linfoéstasise hipercalciuria.

Lapielonefritiscomo la litiasis complican, idénticamente,la HSO: 30,5%.
Comoyaanticipado,lapielonefritis,al menosestadísticamente,carecederango
clínico en cuantoa lagénesisde HSQ, cuandomenoscomo causaunitaria. Por

otro lado, la pielonefritis comomotivo de hipertensión,permitiríaesperaruna
¡nctdenciadcl 15,2%,lo cual,al distarampliamentedenuestroporcentajeclínico
(35,6%),sosLayaestacausalidaden la HSQ.

ESTUDIO UROGRAFICO

Elexamenradiológicoenvacíopermite,ademásdeobjetivarlasconcreciones
calculosasya referidas,detectarincrementosde lassombrasrenales,quesi bien
no sonllamativosen las formasincipientes,si lo sonen las forínasmoderadasy

acusadas.En estoscasosbastaunasimpleojeadaparadescubrir,sinmediciones,
laexistenciadeuna«nefromegalia».Decualquierforma,scpuedeafirmar—con
el fin práctico de orientacióndiagnóstica—que está permitido considerar
nefromegálicoa todoriñón cuyaáreaglobalseaigualo superiora 100cm2,siem-
pre y cuandola edaddel sujetoigualeo sobrepasela edaddc cincuentaanos.

Urogramas]hncionales (UIV): la excreciónyodadapermite establecerla
configuracióndel senorenal(líneasde Hodsony Pendergrass)y evaluarsu area;

estaponderaciónpermite, a su vez, identificar como primer signoradiológico
evocadorde la presencialinfoquistica hiliosinusal,el incrementode dichaárea,
y, al mismo tiempo,sugraduaciónclínica.

En lasformasincipientesexisteun crecimientomediodeunos6cm2(cl seno
normal tieneunasuperficiemediade unos28 cm2). Comoesperado,un consi-
derablecrecimientoen las formasclínicasobvias (gradosII y III), llegandoal

gigantismo.Lassinumegaliasmáximasencontradasen nuestraseriealcanzaron
cifras a drechae izquierdade 65 y 86,30cm2 (Fig. 8).

Estasinumegalia,cuyacifra mediapuedeestablecerseen 46cm2parael gra-

do II, y en 58 paralas formasacusadasde gradoIII, constituyepor sí solo un
importanteindicio radiológicode la HSQ (cuadroII). En uno de nuestrosdos
casosde inversiónlesional(gradoIII a derecha,versusgradoII izquierda),con
unaabsolutaindemnidadpielocalicial (el único de la serie)bastótal hallazgo,
siendo la sospecharatificadapor ecotomografía.

La sinumegalia,sin embargo,carecede patognomonicidad,puestoquese
presentaen otros procesosdel seno,o parenquimatososcon protusiónsinusal.
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La coexistenciade nefromegaliay sinumegalianoshainducidoa laestima-

ción del eventualcarácterabsolutoo relativo de la primera,graciasa la evalua-
ción del área parenquimatosa(AR menos AS), gracias a la medidagrosor

parenquimatosomeso-renal,y, en fin, graciasa la obtencióndel IRC. Así, pues,
la realizaciónde estoscálculospermite constatarla existenciadel siglo ~<ne-

fromegaliarelativa».
La nefromegaliarelativavienedefinida porelaumentodeAR aexpensasde

un aumentodel AS, perocoincidenteconun AP dentrodelos límitesnormales.
Sin embargo,cuandoestaAPo bienel IRCseofrecenconarregloa lacronología
del paciente,ya comparativamentecon el órganoadelfo, comodisminuidos,
entoncessurgela paradójica«nefromegaliaatrófica»,lacualadquieretodavíaun

mayorrangodiagnóstico.

Figura9-—lmágenescaliciales
en «flor decaía» (Bot. Zantes-

deschia actapical
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Las «imágenespielocaliciales»podríansuponersecomo en cualquierotro

procesoquistico,caracterizadaspor elongacionesarciformes.Sin embargo,los
hallazgosradiológicoscalicialesreiteranimágenesquepor su aspecto(Fig. 9)

hemos denominadoen «flor de caía» (Botánica: «Zantedesehiaactiópica»
—Fig. 2.a——) y en «estetoscopio»(Fig. 10). Estasimágenesque remedanlos
estadiosmorfológicos«b»,«c» y «d» señaladospor Hodsony Graven(1966<
en la atrofia obstructiva,constituyen signos de gran fidelidad, pudienco
conferírselesrasgospatognomónicoscuandoasociadosa la presenciade la
nefromegaliarelativao atrófica.

El recuentodelafrecuenciadedichossignos,sobrelabasedc 89 riñonescon
HSQ,permiteconstatarla presenciade imagenencaíaen56, mientrasel «cáliz
en estetoscopio»en recogidoen 31 riñones, lo que supone una frecuencia

Figura i tK—Cáliee.s en «es/e-
toscopio».Estasimágenesson

pro’o¿zrI~spor linfoquistesde
ul,ic-aciónpm-ojúnda,he:l¡o ve—
,-ibcadoe,,nuestraobserivu.-ión
ríe nefrectomíaparcial y los

nefrotomogramas(A)

a
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porcentualdel 62,9%y del 34,8%,respectivamente.Estoequivaleadecirqueen
la inmensamayoríadeloscasos(97,7%)queunau otraimagencalicial,o ambas,

estaránpresentes,coligiendo así éstasu característicaasociacióncon la HSQ
(cuadroIII). Unainterpretaciónfisiopatológicaacercadela morfologíade estas
imágenescalicialesha sido postulada7.

Como consecuenciade la posiciónyuxtaexcretorade los quistesy de las
variacionesanatómicaspielocaliciales,puedenconcomitar,bastantefrecuente-

mente,otrasimágenes,sobretodoanivel del complejocalicialsuperior,enforma
de «zueco»,«hacha»y «sombreronapoleónico»(Fig. 11).

Taleshallazgospuedenserenmascaradossi la UIV pretendesermejorada

con técnicasdecompresión,bienconpielogramasretrógrados.Porel contrario,
es precisorecurrir a proyeccionesoblicuas,sobretodo paraexcluir la uni o

CUADRO III
Semiología urográfica

PLACA SIMPLE

Imágeneslitiásicas(cálculos;
«Microlitos» dc Carr) = 30,5%

Perfil renal liso

AREA RENAL,>
UROGRAFIA CLÁSICA NEFROMEGALIA

RELATIVA
GROSORPARENQUIMA ~ o ~ PATOGNOMONICO

o
«ATROFICA» o

áREA SINUSAL>
(8iííumegal a)

Cálicesen «FLORde CALA» y/oen «ESTETOSCOPIO»= 97%

Talloscaliciales:
— Alargadosporimprontascurvilíneas
— Ausentes(«Pseudohiperquinesis»)

l-IIDROCALICOSIS FN CORONA«

Imagenen «FUEGOSDE ARTIFICIO» (Carcasa)

Pelvisrenal:
Oculta, ~<Enana»,«Calicoide»o en «Creciente»

—— Muescasarciformes(a vecessonprecisasproyeccionesoblicuas)
-— En «Flor deCaía»(«Infundibulograma»)

* Estesigno (Puigvert)es, másbien,característicode los quistesparapiélicossolitarios
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Figiira 1 1 —E/am-idasemnio—
logiacalicial desigmlifica-ió,,
<p~ ístie<¡ omuym~am~dola ima —

geade«fnegosartificialesen

carcasa» (1 «inf¡,m,rlibulo-
y-aa~a» 2, ia~<mgemm ea «zac—

<a ¡mi ,e,/ído» 3, <dices en
«¡1am dero la» 4, cálicesen

«este/o~<aj>i<>>~-

bilateralidad,asicomolastomasde«clichés»endecóbitopronoafin demagnificar
imágenesy aprovecharel mejorvaciamiento,en unasituaciónclínicaderelativo

silenciodinámico.La prácticadeestasadvertenciasesparticularmenteútil enlas
formasclínicas incipientes.

Signosde «extasiaprecalicial difusa y múltiple» (algunoscon concrecio-
nescálcicas)hansido señaladoscon una frecuenciadel 21,8%(Vela-Navarre-
te)5.Carecemosdcexperienciae hipótesisqueinterrelacionenambasnosologías.
Tansólocontamoscon unaobservaciónde coexistenciadeambosprocesos,que

estimamosmereceserrelatadasucintamente:

Hi.sIom-ia clínica 2051 (15-octubre-1961). Antonio 5. R. Edad: 30 años.
Enfermedad actual:Episodio de hemnaturiatotalcondolorim¡entodarsolumharizq.
Urinál isis y analíticasanguíneacareniesdcsignificado patológicoalgunc. Murphy
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izq.positivo. Urografíasconimágenespielocalicialesabigarradas,sugerentesde
procesocompresivoizq. denaturalezaindeterminada(Fig. 1 2.a),motivo porel cual,

1975

Figura 12.

y dada la persistenciade la manifestaciónálgida, es sometido,cinco mesesmas
tarde,a unalumbotomíaexploradora(cirujano:prof. A. Peña;ayudantes:doctores
Rabadány Atenza), cuyo protocolo quirÚrgico precisa la ausenciade signos
neoplásicos(no hace referenciaalguna sobreeventualesexploracionesdel seno
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renal),porlo queseprocedeade.apsulaeiónrenalyden.e,-vaeióncangangliectonria

aórtico-renal.
Revisadoen 1961 con ocasion de un sobrepasadobrote febril. con miodinias
generalizadas,depreferencialumbar,y orinasoscuras,secompruebala persistencia
de. lascaracterísticasniorofuncionalesdelasestructurasizqs., y sin quesc pueda
concretarsobrelasinismas. seconstatala existencia,desapercibida, de un ,nédulo-
espongiosi.s-mínima banal.Exploradala vertientepsicosomática,esinformada de
«psiconeurosrsconfijacionessubsiguientesa su anteriorintervenciónqo i Lórgica».
Enenero—1975, conocasiótíde sol citarun informe u rologico paratina demandade
incapacidadlaboral.sesospecha(Fig. 1 2.b) y confirma(econografíarenal)la HSQ.

Estasingularobservación,enlacualla «estasiaprecalicial»y laHSQpasaron
desapercibidasmás de diez y veintitrés años, respectivamente,mostró una
sorprendenteestabilidadlesionalde ambosprocesos.Si, por lo general,la HSO

exhibeuna patocroniade repercusiónnefronal paulatinay escasaseveridad,
nuncasuelesertan inveteraday anodina;enel casode la Figura 15 es ejemplo

deagresividadpatocrónicaenbrevetiempo.No obstante,laevoluciónclínica es
imprevisible.Si un desenlacefatal eseventoinsólito55, tampocodejade serlola

«cnraciónespontánca>~(2). Solamenteexistend.scasosen la literatura(López-
López, 1977;JiménezLópez-Lucendo,1989)’-»~, atribuidosa la aperturade la

HSQ en la vía excretora.Ambos casosfueron precedidosde clínica renal

dolorosay de ureteropielografiaretrógrada.Estamanipulaciónimplica un riesgo
de yatrogenia a nivel de los fórnices, máxime tras un episodio eólico y/o
inflamatorio, con subsiguienteefracción y reflujo pielolinfático, y eventual

repleciónde los linfoquistes,perosin apertura,sensustrictu,en la vía urinaria.
Ningunaotra comunicaciónes verosímil. El carácterpluriquistico invalida la
totalidad de los factoresetiopatogénicosaducidospara otras quistopatías

(McLaughlin y Pfister, 1975; Steg,1975<0.No obstante,la rupturaforniceal
no justifica,por símisma,la resolucióndel proceso.Nosotroscontamoscon un
tercercaso(Fig. 13), éstesin manipulacióninstrumental,perocon ruptura(en

nuestraopinión, inexcusable)de los fórnices,quizá más vulnerablespor la
linfoéstasis.Sin embargo,existeen la literaturaun casosimilardevisualización
retrógradade losquistestrascateterismo(Mayery cols.. 1982<y otropersonal,
trastraumatismorenal,enloscuales,despuésde la reparaciónespontáneadelas

efraccionesa nivel de las fórnicas,persistióla HSO. La curación,pues,espon-
táneao traumáticaes todavíaun enigma.

La «nefrotomografía»evidenciael crecimientodel senoy su ocupaciónpor

una radiotransparenciaindistinguible del acúniulo graso de la lipomatosis
sinusalno sustitutiva.

La «arteriografíarenal»,aun cuandohaprestadocierta utilidad, proporcio-
nando imágenesde certezaquistica (arterias intrasinusalesde disposición
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Figural 5 —Urogramasdeunpacienteportadordeundiagnósticoerróneodepoliquts-tosísremíat
Nefromegalia absoluta dc perfil liso Florida semiologíapielocalicial inequívocade 1159.

Obsérvesela aceleraríapatocronia.

semicircular)enel 66% decincocasos,no suministraráinformaciónqueno sea
superadaporJaUIV. Su indicacióncarecedejustificación,salvoen loscasosde

hipertensión,y siempretrasel usode la ultrasonografíaDopplerpulsada.
La «flebografíarenal»(víasretrógrada,anterógraday transparenquimatosa)

tambiénaportóunaexactituddiagnósticadel 72,7%~.Sin embargo,losproce-

ti

—4

—ti

r
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deresangiográficosdebenserrelegados,salvo objetivosde investigación,por
superfluos,dadala fidelidad alcanzadacon métodosmenosagresivos.

La «quistocéntesispercutánea»permitió en tres pacientesdemostrarel
carácterquisticomúltiple de la HSQ, ademásdeprobarsu naturalezay dinámica
linfática, obteniendoimágenesinsólitas de las comunicacionesvicariantes
linfovenosas(Ng. 14). Procederdiagnóstico inequívoco,es, sin embargo,
innecesario,puestoquelleva implícito un riesgoyatrógenoy. terapéuticamente,

no comportalas solucionesdel quisteseroso.
Ecodíagnóstico: La ultrasonografiaproporciona un «calco ecograheo

renosinusalespecífico»,cuyos rasgosya han sido adelantados(véaseApunte

hisiórico). «La imagenes muy parecidaa la obtenidacuandorealizamosuna
secciónlongitudinal, anterioro posterior,dc un riñón con una hidronefrosis
moderada.Esnecesariorealizarseccionescoronalesalolargodel bordeexterno,
a travésdel flanco,paradescartarla existenciadedilataciónde los infundíbulos

¡
Figura 1 3 —a)Ancianadesememuí,y dosaños<sol, imnágcncs¡¡picas de118<? eIi islario <It’ episodio.s
cólica.~ ¡-enoareteralesisqui<.rdcsde larga fecha (í,zÍmu-a enzisiónde umolilos). í,) (11V tras <los-
episodioscólicossufridosen Icís- crma,-en¡ay ocho Izarasprecedentes-(no cálculosx- ausencia<le
c-ri?stalaria), extravas-aciónarimíamia comí mepleciómídedasquistes.supempucslc.’s( ~)yuNta e infe—
ropiélicas. Reacciónanafiláctica dr¡ ronle la erglo ración. FI <‘so ¡‘it, ecogrofwa, ci los das

mutases-,dcmnucstm-c¡la resoluciómíde la 118<?.
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caliciales. A pesarde estamaniobra,en algunoscasos,únicamentepodemos
llegara un diagnósticocorrectocomparandola imagenecográficay urográfica
(cálicesen “flor decaía”)»(Mayayoy cols., 1 ~ En casodelipomatosisdel

Figura 1 4—Flobograjío,quc<tagrajtay pielografio simulíám,eas:Entreelquiste(de aspecto«co-
<nuazcante»)y los vasossinusules,visiblemenzeincurvados,existeun espacioocupadopor otro
quisteque improntadichasvenas.Obsérveusefinos canalículosdeamíastómosislinfovenosas.
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seno,por el contrario,el complejocentralecográficodel riñón estáaumentado
y eshiperecoico,pudiendoestarfragmentadoporconfluenciasnodularessepa-
radaspor tejido sólidoecoproductor(Cunninghamft.

La «tomografíaaxial computarizada»(TC) y la «resonanciamagnéticanu-
clear»(RM) proporcionanhallazgosespecíficosanteel dilemaHSQ versusIi-
pomatosissinusal.La TC muestravaloresdeatenuaciónparala grasade-15 UI-¡ o
menos(su másalta densidadquela grasaretroperitonealestáen función de su
mayorcomponentefibroso), mientrasquelosquistesproporcionandensidades
líquidas(+1t) a-lo). Lasimágenesquisticasdela RM, dadosucontenidolíquido,

serándebajaintensidadcuandoponderadasenTI, mientrasque,por el contrario,
cuandoponderadasen3’2 serándealtadensidad;La grasa,porotro lado,cuandopon-
deradaen TI irrogaráimágenesdealtaintensidad,entantoque,criandoponderadas
en T2. las imágenesseránde intcnsidadsintermedia(Hricak y cols., i9S3)’~

Diagnósticodiferencial: la rica semiologíade la HSQ remedauna varia

patologíarenal,queha motivado,pesea la peculiaridaddela misma,frecuentes
y flagranteserroresdiagnósticos.A comienzosde la décadade los setentala
imprecisióndiagnósticade nuestraseriese cifrabaenun 50,8%. Los equívocos
más comunes, y por orden de frecuencia,eran: 1. Enfermedadpoliquistica

(16,9%).2. Pielonefritis crónica (15,2%).3. Lipomatosissinusal(10,2%).4.
Quisteparapiélico(5,1sc).5.Quisteserosoperipiélico(1,7%).6. Neoplasiarenal
(1,7%). Hoy en día, y desdehacedos lustros,tales erroressonexcepción.El

diagnósticodiferencial de tales supuestosclínicos, particularmenteel de la
«poliquistosisdel adulto» (Potier III), es verosímil hayan quedado,para el
urólogoadvertido,en merasanécdotashistóricas.No asíla lipomatosisdel seno
(excluidala tic reemplazamiento).Algunapublicaciónpretéritasobrelipomatosis
sínusal(Poilly y cols., 1 969)~’. coetáneade nuestrosestudiossobrela patología

quisticadelseno,podríaserválidaa esterespecto,simplemente,rnutat&rnutandi,
el término lipomatosispor I-ISQ. La tecnologíadiagnósticadisponible,en el

momentoactual,creemosdemandauna revisión de estaentidad.Al merlosen
nuestraexperíencíase nosantojancuestionablesde susaspectos:frecuencia,
etiopatogenia,complicaciones,etc. Porello, nos pareceun reto pendientede
investigaciónclínica.

Es innegableque en el presentela TC es el procederde imagenque mejor

definela anatomíaclínicadel senorenal.No obstante,la urotomografiaasociada
a laecografía(salvointoleranciaacontrastes)todavíaconstituyenlos peldaños
diagnósticosprevios(dadasueficacia)a lademandadc unaTC y/o unaRM. Por
otro lado,esprecisorecordarquelosvaloresdeatenuacióndelaTCdclsenorenal

puedenresultarimprecisosa causadel efectoparcialde volumendc los quistes
delaHSQ entemezcíadoscon la grasasinusal.Porello, ademásde las conside-
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Figura 1 (<-—Urograma(A) y nefrotomograma
(8) enpacientesconprostatismo(estadio1) y
episodiodehen,aturiatota1, queevidenciauna
1-18<? bilateral condefectoderepleciónenpel-
visderecha.Negutividadecográficadelitiasis.

¿ tiroteliomnapiélico?

»~fi
‘t

Figura i 6 bis—CortesaxialesdeTCdel riñómí
derechode la figura anterior (cortes cada 6

mm. <le la región hilios-inusal rehiliosinusal)
quemuestraimágenescaracterísticasde ate-
nuación qutrtíca. Eneí corteE se apreciala
coaptaciómzdedos-quistes(flechas)queprodu-
cen una solución de continuidaden la pelvis
renal,correspondientea la imagenlacunarde

la (11V.

7
*
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racionescosto/eficacia,talespeticionesserestringiránaaquelloscasosenqueel
diagnósticoconlíevael esclarecimientode patologíasasociadas:porejemplo,
uroteliomadel sistemacolecter(Figs. íd y 17).

F igoti 1 7 ~1’o ciente de 5-es-ej‘ca y d<>s ¿¿¡‘OS, obeso,sintapias- <le prastatisnía 5 ejíis<>dia de
hemn<,tario total. o) 115<? biloterol (-ami dejécta ríe repleciómícmlpelvisremíal izqirierdo (cabezode
fi c.’ c:-ha). Papanienlany cepillada izquierda negativo.b) EcalamagramnaIongitudimíal (leí rimion
izqa¿cIcloqne maestro¡mi ultiples imnnígenesanecoicasdespiazcímídala glosodelsemía;elquiste ¡¡1<15

inferior (flecha) maestrauna jo/so ilmlar~ell <Ir’ ecosen ‘-o imíterior debido a so oblicuidad comí
respectoal plano .s~ e ¡<mmi. e) Caíí<’ -<fi-anal deapihas m-inomle¿sconsecuencioSLpandero<la en 11
(71? = 500) <‘a cl ques<t , ‘isur, liza abundante¿4/-asoperi y- pci í-a1-mello1. Aml>os senas,enale.sc.stan
ocupadospor <íleos<le l~rqo senol,deníarjalagíaquristica.5<‘paradaspor la líipcnsenoírlc.lo escoso
graso(cabezasdej/e-c-ha).Existe-¿¿mío cío,-oclismo, ación<leí grosordeicí calUzaremía1 (renamnegalío
relativo). ci) Caíteaxial consecuemíciaSEpondez-adoen 11, dondeseaprecir.l solopamnientaemítre
laszamíasdel,iposínolos¿unídelos- qoisíessinusalesyunomejor ‘isa<íiiza ¿ ión <leí adelgazanuiemíto

pacenquila ateneo.

Existen,por otraparte,unaseriede lesionesno neoplásicasdel senorenal,

tal como la «apoplejíasinusal»(Fishmany cosís., l984)~’ o bien la patología
vascularde los troncos intrasinusales(Musset y cols., 1981; Yasliiro y cols.,
1 9S4~” 70, querequierende la TU contrastaday/o dinámica,ya de los estudios
angiográficoscomplementarios.Existe,asimismo,otrapatologíatumoralbenig-
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na que imita estrechamentela HSQ, como,por ejemplo,el linfangiomasimple
restringidoal seno,o el quistemultilocularde idénticaubicación(Garofaloy
cols., 1985)27,en los cualesel diagnósticode certezapuedequedarpostpuesto
hastala cirugía. Otro tanto es de prevercon otrasrarezastumorales,como el

lipohamartoma(Puigverty cois., 1969)~~y mixtoma(Appely Shoenbcrg,196Sf”
del seno, en los cualespareceprevisible que la RM y TC contribuirán al
diagnósticoclínico. Estasy otrasrarasneoformacionesdel senorenal(benignas

y malignas),no comportan,si acasoexcepcionalmente,un diagnósticodiferen-
cial con la HSQ, sino el diagnósticoclinicopatológico, estadiaje,etc., que
oncológicamente,perse,debencumplimentarse(PAAE, etc.),pesea, o sobre
todo por supeculiarubicación.

TRATAMIENTO

El tratamientode la HSQ no puedeser,ad indio, otro queel quirúrgico. La
exéresisquistíca,de excelentesresultadosanatómicosy funcionales,equivalea

la curacióndel proceso,segúndemostraron,prioritariamente,Páramoy Segura’>,
con el aval de reconocimientode R. Gittes&¿.

La indicaciónde cirugíaestará,sinembargo,supeditadaa las condicionesy

edad del enfermo,así como a la incidenciade complicacionesy grado de

repercusiónclínica de las mismas.De hecho,en nuestraexperiencia,ninguna
forma incipiente necesitódel recursode la cirugía. De todas formas,en estos
casos,al igual queenlas formasmoderadasy acusadas,auncuandola tolerancia
seaperfectay existauna aparentequietud lesional,su diagnósticoimplica un
control periódicodepor vida, puestoquesupatocroniapuedealterarsebrascay

silentemente(Fig.15)einclusoabocaralamuerte55.Recientemente,hemostenido
querealizaruna nefrectomíadcurgenciaporgraveamenazavital (septicemiaa
gram negativosy pneumonía)en unapacienteafectade HSQ gradoII, la cual,

pese a padecerfrecuentesepisodioscólicos izquierdos, había rechazadola
cirugía conservadorapropuesta.Un añomástardedesarrollóunahidronefrosis
infectadairrogadaporun entrecruzamientovásculo/ureteral(el enganchamiento
y elevacióndel urétereraobvio enlasLIV previasala pielectasia)subsiguiente
al conflicto de espacioquistopatía/sistemacolector.

En nuestraseriedc 59 casosseconsiderarontributariosdelacirugíael 45,8%
(27 casos).Los resultados(cuadroIV) puedenconsiderarsemuysatisfactorios,

siendola mortalidadnula.La morbilidadfue,asimismo,satisfactoria,incluyen-
do un casoquerequirió unanefrectomíaimperativa,y otro en quela remoción

quisticaincompletacondicionóunareintervención.En un tercercaso,sediag-
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nosticóenel postoperatoriounafístula urinosacalicial, quesc resolvióespontá-
neamente.

CUADRO IV

Mortalidad = 0%
Morbilidad = unafístula calicial (curaciónespontánea)5

NAde
Iptc>rvemíicíos (‘aradas Mejorados Eínpeoradc>s

Hipertensiónsevera 0 1 ¡ * *
Hipertensióndiscreta 13 43* * *
Dolor R/U ¡3 13 —— —

Pielonefritis 9 — 9
Litiasis 5 5 — ——

* Una nefrectomía(“imperativa’>) y unareintcrvención
* Mejor respuesta-a lasdrogaslíipotcnsoías.

<><~ Descensospersistentes,el e¡uemenoscon un periodo dc seismeses.

La mayoríade los pacientesintervenidospresentabanun cuadroclínico
mixto; solamenteun pacientefue operadopor las molestiasdolorosas.

Los trecepacientesquesufríande hipertensióndiscretafueroncuradospor

la exéresisquirúrgica.Por el contrario,entrelos tres pacientesoperadospor
presentarhipertensiónsevera, la cirugía fue inoperanteen uno; en los dos
restantesse logró lacuraciónenuno, y enelotro scconsiguióunarespuestaa las

drogashipotensoras,inexistenteconanterioridad.La indicaciónquirúrgicaante
la complicaciónhipertensivagoza,pues.dc absolutalegitimidad, maxíme sí
coexisteotra fenomenologíaclínica; en efecto,en el enfermoen quese obtuvo

unarespuestapresora,la cirugíafacilitó el control deunainfeccióncrónicasin

respuestahastaentoncesa losquimioterápicosy/o antibióticospor aquelenton-
cesdisponibles.

La presenciade pielonefritis (33,3% de los casosintervenidos),casode
irresponsividadmedicamentosao brotesiterativos,puedejustificar la cirugíaal
considerarseaquélla como «complicada»(quirúrgica),dadala ausenciade la
integridad funcional del sistema linfático renal, En estos casos,si bien no
podemoshablarde curaciones,creemosquelacirugíaactuófavorablementeen

la totalidad.
En cinco pacientes(18,5% de la serieoperatoria>coexistíauna litiasis, tres

de loscualesrequirían la intervenciónperse, y en uno de loscualesse efectuó

nefrectomíaparcial inferior porcoexistenciade «foco litógeno»concomitante.
En la actualidad,merced a la ESWL (con/sin manipulaciónendoscópica)la
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indicaciónquirúrgicaha sidososlayada.No hemosobservadoningunainciden-
ciadel métodoen la patocroniade la HSQ.

Finalmente,las manifestacionesdolorosastuvieronunarespuestapositiva

uniforme,exceptoen el casoquepreciséde reintervenciónpor cirugíaprevia
remisa.La reintervención(resecciónparcialdedosquistesresiduales)yuguló la
fenomenología,queenprincipio atribuimoscomo«psicosomática»,dadanues-
tra reticenciaa la segundaintervención.

Recomendamosuna~<lumbotomiamiofiláctica»(dehiscenciadelosplanos
muscularesquedelimitanel triángulodePetity cuadriláterodeGrynfelt), la cual
nos previene de eventracionesy dcl «síndromeálgico-parestésico»de la
lumbotomíaclásica.La «verticalposterior»presentaventajassimilares,~C~()no

permiteunadiseccióncómodadelosquistesdealojamientoprecálico-piélico.Es

precisoseñalarla necesidaddeno retirarprecipitadamentelosdrenajes,puesto
queunalinforreaabundanteesrelativamentecomún;la precipitacióncondiciona
unareintervenciónpor instauracióndeun linfócele.

La «quistectomia»intrasinusalrequiereunamanipulaciónmeticulosa,sobre
todocuandola disecciónhadeextenderse,comoesimperativosi la remociónha

desertotal,hastalasáreasde insercióncalida>.Es unacirugíalaboriosa,peroen
absolutodifícil; no obstante,existenriesgosde lesionesvascularesquepodrían
abocara unanefrectomía,tal y comoha ocurridoa algunosautoresen la cirugía
del quisteparapiélico.
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