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RESUMEN

La poliquistosis hepatica es una enfermedad rara, congénita, mas frecuente en el
sexo femenino, asociada con frecuencia a la poliquistosis renal. Se caracteriza por
el desarrollo gradual de multiples quistes diseminados por ambos Iébulos del
higado, que no comunican con las vias biliares. Generalmente es una enfermedad
asintomatica pero cuando aparecen sintomas, se deben a compresion de
estructuras vecinas. Los mas frecuentes son dolor abdominal, reflujo
gastroesofagico, distension abdominal, saciedad temprana, nduseas, vomitos,
entre otros. El dolor abdominal suele ser la manifestacion predominante. El
parénquima hepatico se conserva pese al crecimiento de los quistes hepaticos, por
lo que es excepcional que causen insuficiencia hepatica. El sexo femenino, el uso
de estrégenos, los embarazos multiples y la edad, estan asociados al incremento
gradual de los quistes y a la aparicion de sintomas. El diagndstico se fundamenta
en los hallazgos clinicos, de laboratorio y las técnicas de imagen, siendo la
ecografia la técnica de eleccidn para el diagndstico y seguimiento. Las opciones
de tratamiento son: la aspiracion del quiste, fenestracién laparoscoépica,

tratamiento médico con anadlogos de somatostatina y el trasplante hepatico
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(considerado el Unico tratamiento curativo). En este trabajo se presenta, el caso de
un paciente masculino con poliquistosis hepatica, renal y pancreatica, mayor de 60
anos, siendo de diagndstico infrecuente en Cuba, por la edad tardia de aparicion,
por multiples quistes en varios 6rganos y por la evolucion rapida del cuadro clinico.
Palabras clave: enfermedad poliquistica del higado; quistes hepaticos; quistes

renales.

ABSTRACT

Polycystic liver disease (PLD), a rare congenital disorder, is more prevalent in
females and is frequently associated with renal polycystic disease. Characterized
by the gradual development of multiple cysts scattered throughout both lobes of
the liver, it does not communicate with the biliary pathways. Typically,
asymptomatic, symptoms arise when neighboring structures are compressed,
including abdominal pain, gastroesophageal reflux, abdominal distension, early
satiety, nausea, vomiting, among others. Abdominal pain is often the most frequent
manifestation. Despite cyst growth, hepatic parenchyma is preserved, making liver
failure exceptionally rare. Female gender, estrogen use, multiple pregnancies, and
age are associated with gradual cyst enlargement and symptom onset. Diagnosis
relies on clinical findings, laboratory results, and imaging techniques, with
ultrasound as the preferred diagnostic and monitoring tool. Treatment options
include cyst aspiration, laparoscopic fenestration, medical treatment with
somatostatin analogs, and liver transplantation (considered the only curative
treatment). This study presents a case of a male patient over 60 years with
polycystic liver, renal, and pancreatic involvement—an uncommon scenario in Cuba
due to the patient's age at diagnosis, multiple cysts in various organs, and advanced
clinical presentation.
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Introduccion

La poliquistosis hepatica (PQH) o enfermedad poliquistica del higado (EPH) se
define como una enfermedad congénita de los conductos biliares intrahepaticos.
Esta se caracteriza por el desarrollo gradual de multiples quistes diseminados por
ambos |ébulos del higado, que no comunican con las vias biliares, de contenido
seroso, paredes finas, tapizado por epitelio cilindrico o cubico.('234% Es una
enfermedad autosdmica dominante y tiene mayor frecuencia de presentacion en el
sexo femenino, a razon de 4:1. Su incidencia mundial estimada, es inferior al 0,01
% y prevalencia de 1/100.000 a 1/1.000.000. Se manifiesta en el adulto en forma
de tres entidades: complejo de Von Meyenburg, enfermedad poliquistica hepatica
aislada (EPHA) y la enfermedad poliquistica hepatorrenal (EPHR).(:234) La
prevalencia de la EPHA es de 1/100.000 a 1/1.000.000, mientras que la EPHR tiene
una tasa de presentacion de acuerdo con el patron de herencia: de 1/400 a 1/1.000
en la variante autosémica dominante (EPHR-AD), considerada la mas frecuente, y
de 1/40.000 en la variante autosémica recesiva (EPHR-AR)- La incidencia del
complejo de Von Meyenburg se ha estimado en 7-60/1.000@45 La EPH exhibe gran
heterocidad genética. Seis genes: PRKCSH, SEC63, ALG8, SEC61B, GANAB y LRPS,
han sido identificados por ser las variantes patogénicas Esta enfermedad de forma
muy rara, se observa aislada como una entidad Unica. 2345 Al ser generalmente
una enfermedad asintomdtica (solo aparecen sintomas por compresién de
estructuras vecinas) estd infradiagnosticada, por lo cual se desconoce su

frecuencia real.(234)

Presentacion del caso

Se presenta un paciente masculino de 67 afios de edad, color de piel blanca, con
antecedente de Hipertension arterial en tratamiento con captopril e
Hidroclorotiazida, refiere que hace aproximadamente 8 meses, y teniendo como
causa aparente la ingesta de alimentos tanto sélidos como liquidos, presenta dolor

abdominal localizado en epigastrio, de moderada intensidad en la escala del dolor
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(Eva 6/10), de tipo urente, sin irradiacion, se agrava con la ingesta de alimentos y
cede posterior a ellos de 1 a 2 horas. Ademas, se acompafa de pérdida de peso
aproximadamente 30 libras en 1 mes, razén por la que es ingresado para estudio.
Al examen fisico general: Peso: 58 kg, Talla: 1.92 cm. IMC: 15.7 kg/m?. Valoracién
nutricional: Desnutrido

Examen fisico regional: paciente lucido orientado en las 3 esferas con mucosas
normohidricas e hipocoloreadas, no adenopatias. Abdomen: a la inspeccién se
evidencia masa visible que se extiende desde hipocondrio derecho hacia el
epigastrio, a la auscultacion no soplos, ruidos hidroaéreos presentes. A la
palpacion multiples lesiones méviles, no adheridas a planos profundos de pequefio
a gran tamano distribuidas desde hipocondrio derecho hacia epigastrio, dolorosas
ala palpacion profunda. A la percusion, se aprecia matidez mas de dos centimetros
del reborde costal derecho (Fig.1).

Se realiza andlisis de laboratorio: WBC: 3.5 x10%/1, RBC 3.47 x10"%/I, HGB: 107 g/I,
HCT 0.38 L/L, PLT: 139 x10°/L, VSG: 35 mm/L, Glicemia: 5 mmol, ALAT: 14.3 U/L,
ASAT: 27.5 U/L, A.U: 358.4 umol, Creatinina: 67 umol, Triglicéridos: 0.76 mmol,
Colesterol: 23.54 mmol; PT: 64.7 g/L, Albumina: 38.5 g/L, Globulina: 26 g/L, TPc:
88 seg, TPp: 1.30 seq.

En estos analisis se puede evidenciar una anemia leve, con una velocidad de
eritrosedimentacién acelerada y unos tiempos de coagulacién dentro de
parametros normales.

El ultrasonido abdominal, se observa higado multiquistico, el mayor de ellos mide
9x12 cm, hepatomegalia aproximadamente 7 cm que desplaza riiidén derecho.
Vesicula con multiples calculos hacia el cuello, el mayor mide aproximadamente
1.2 cm. Bazo y rifién izquierdo sin alteracion. No se visualiza resto de 6érganos por
desplazamiento de higado multiquistico.

Endoscopia Digestiva alta: se observa bulbo deformado con erosiones milimétricas
en la mucosa, con vasos por transparencia y patron velloso acortado. Mucosa
gastrica con marcada nodularidad. Biopsia gdstrica: Helicobacter pylori (+).

Con estos elementos se realiza TAC simple de abdomen que informa:
hepatomegalia global, presencia de multiples imagenes quisticas, la mayor de 108

mm de diametro a nivel de |6bulo hepatico derecho, segmento VI, resto de lesiones
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quisticas de tamafio variable y contornos definidos, no se aprecia lesion soélida, no
dilatacién de vias biliares, Vesicula de paredes finas con litiasis en su interior.
Pancreas: pequefas imagenes quisticas, la mayor de 6 mm. Cuerpo del estémago:
engrosamiento concéntrico de 23 mm. Rifones: ambos presentan imagenes
quisticas, la mayor de 45 mm. Rifién derecho: desplazado con moderada
congestion. En el tercio medio del uréter derecho se evidencia presencia de imagen
ovalada calcica de 6 mm que impresiona litiasis uretral que no produce obstruccion
(Fig. 2)

Con los hallazgos anteriores en el examen fisico e imagenoldgico se realiz6 el
diagndstico de poliquistosis hepatica. Posteriormente se realiza una puncion
aspiracion con aguja fina del quiste hepatico de mayor tamafio guiado por
ultrasonido, extrayendo aproximadamente 600cc de liquido claro sin grumos (Fig.

3). El cual se envi6 para andlisis citolégico.
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Fig. 1. Inspeccion Abdominal. Masa visible que se extiende desde hipocondrio derecho

hacia el epigastrio.
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Fig. 2. TAC simple de abdomen. Lesiones hipodensas multiples (<1.5cm) en toda la
glandula hepatica, con bordes algo irregulares, predominantemente quisticos que
provocan hepatomegalia. Se visualizan imagenes de iguales caracteristicas en rinones y

bazo.

Fig. 3. Puncién — Aspiracion con aguja fina del quiste de mayor diametro, guiado por

ultrasonido.

Discusion
En Cuba no se encuentran datos de la incidencia y prevalencia de la PQH, ya que

son escasos los casos clinicos publicados en el pais con esta enfermedad y al ser
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generalmente asintomatica esta infradiagnosticada, por lo cual se desconoce su
frecuencia real.(123)

La presencia de quistes en pancreas, ovarios, bazo y testiculos es rara. (Y En el
paciente presentado, se demostré la presencia de quistes hepaticos, renales y
pancreaticos por lo que resulta de interés médico, ya que solo se ha reportado 1
caso anterior como este en Cuba y el paciente era menor de 40 afios.(® Los casos
reportados por Llanio y Sotto, fueron 14 casos de higado poliquistico,
fundamentalmente del sexo femenino y el grupo etario de 40 a 50 anos. El caso
presentado se trata de un diagnostico tardio de la enfermedad, con las
complicaciones que origina el conflicto de espacio en abdomen.(567)

En estudios espafoles como el de Ampuero et al y Ars et al, en el momento del
diagndstico el 76 % de los pacientes tenian < 50 afios, predominando las mujeres.
(8,9,10,11)

Las manifestaciones clinicas de PQH estan relacionadas con el tamafno de los
quistes hepaticos y las complicaciones asociadas. En la primera etapa raramente
causa algun sintoma. No obstante, los pacientes que tienen un estadio avanzado
de PQH tienen una variedad de manifestaciones clinicas y complicaciones debido
a la hepatomegalia, que incluyen dolor abdominal, reflujo gastroesofdgico,
distensién abdominal, saciedad temprana, nauseas, vomitos, disnea, ortopnea,
hernias, ascitis, prolapso uterino, fracturas costales, malnutricion, pérdida de masa
muscular, dolor de espalda, obstruccién venosa (hepatica, cava inferior, porta),
obstruccién de conductos biliares y muchos otros debidos a la compresion de los
tejidos adyacentes.*59)

El dolor abdominal suele ser la manifestacion mas frecuente. El parénquima
hepatico se conserva pese al crecimiento de los quistes hepaticos, por lo que es
excepcional que causen insuficiencia hepéatica.(>® El sexo femenino, el uso de
estrogenos, los embarazos multiples y la edad, estan asociados al incremento
gradual de los quistes y a la aparicidn de sintomas. El volumen hepatico tiende a
disminuir o no aumentar en mujeres después de los 48 afos, poniendo asi de
manifiesto la importancia del papel hormonal en el desarrollo de quistes. (678

En cuanto al caso, los sintomas principales del paciente fueron, el dolor abdominal

y pérdida de peso, la cual se atribuy6 a inanicion secundaria al conflicto de espacio
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por compresion gastrica, coincidiendo con los estudios realizados por Menasche
otros y Calderén y otros.(1214)

La clasificacion de la PQH se norma de acuerdo con el numero de quistes, tamafio
y parénquima residual sano mediante estudio tomografico. Segun Gigot se
clasifica en tipo I: quistes grandes de entre 7 y 10 cm, con areas grandes de
parénquima hepatico sano; tipo Il: poliquistosis difusa, quistes de tamafio medio
entre 5y 7 cm con grandes areas de parénquima no involucrado, y tipo Il
poliquistosis masiva difusa, con quistes de tamafio pequefio menores de 5 cm y
sélo algunas pequenas areas con parénquima sano.

En este caso podemos clasificar al paciente como Gigot tipo Il, ya que presenta
multiples quistes pequenos y grandes con areas de parénquima preservado. Otra
clasificacion de uso comun es la de Morino y otros, la cual describe las lesiones
quisticas en dos tipos. Para el tipo | existe la presencia de lesiones quisticas
grandes limitadas a la superficie del higado, el tipo Il incluye lesiones quisticas
pequefias multiples a través del parénquima incluyendo segmentos posteriores, en
este caso estan involucrados los segmentos posteriores por lo que es de tipo Il
(9,10,11,12)

El diagndstico se fundamenta en los hallazgos clinicos y antecedentes patoldgicos
familiares, de laboratorio y las técnicas de imagen, siendo la ecografia la técnica
de eleccidn para el diagndstico y seguimiento. En los pacientes que pertenecen a
una familia afectada, los criterios diagndsticos incluyen: mas de un quiste en
menores de 40 afios y mas de tres en mayores de 40 anos; sin familiares afectados,
el criterio habitual es presentar mas de 20 quistes, que es lo que sucede con
nuestro caso, ya que no tiene antecedentes conocidos en la familia de PQH.(1112)
La deteccion precoz de la enfermedad poliquistica hepatica no aporta ventajas
frente a una posible intervencion terapéutica ya que sélo se tratan casos graves
sintomaticos. La indicacién de tratamiento se establece cuando el paciente
presenta sintomas graves, la mayoria de ellos derivados de la compresion de
estructuras adyacentes por crecimiento hepatico. Por tanto, el objetivo del
tratamiento es la reduccién del volumen hepéatico.(1011

El tratamiento realizado en este caso fue: la aspiracién del quiste guiado por

ultrasonido, presentando mejora clinica significativa. Posteriormente en su
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seguimiento ambulatorio, se acordo referirlo al servicio de cirugia y trasplante
hepatico que contara con otras alternativas terapéuticas como la utilizacién de
agentes esclerosantes para la inyeccion de los quistes mas grandes. Otras
opciones de tratamiento son: fenestracién laparoscopica, tratamiento médico con
analogos de somatostatina y el trasplante hepatico, que es considerado el unico
tratamiento curativo. El trasplante se reserva para aquellos pacientes con
morbilidad significativa y refractaria a otros tratamientos. En el caso de la EPHR se
requiere una disminucion del filtrado glomerular por debajo de 40 mL/min, para
indicar el doble trasplante hepatico y renal.(910.11.121314)

La enfermedad poliquistica hepatica puede causar complicaciones agudas, tales
como la infeccién o sangrado quistico. La infeccion se caracteriza clinicamente
por dolor abdominal en hipocondrio derecho y fiebre. Generalmente son
monomicrobianas. Los gérmenes mas habituales causantes de infeccién son los
bacilos gramnegativos (p. €j., Escherichia coli). Su via de entrada es retrégrada por
el conducto biliar. El sangrado intraquistico es raro.

La sintomatologia puede ser muy similar a la de un quiste infectado y la rotura del
quiste es excepcional, esto puede causar dolor abdominal agudo, ascitis y su
tratamiento es sintomatico. Otra complicacién muy infrecuente son episodios

recurrentes de colangitis.(11121314.15)
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