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— Dynamic examination (retention of exoge-
nous calcium, absence of hypercalcaemia after
administration of cortisone and vitamin D).

— Balance: it is negative owing to increase
in intestinal caleium and becomes positive after
vitamin D intake owing to reduction of intes-
tinal calecium, while blood-calcium and calcium
levels in the urine do not rise.

If these facts were repeatedly found in a lar-
ge number of nephritic patiens it migth be as-
sumed that the calcium-phosphorus disturban-
ce is the most consistent electrolyte change in
nephropathy with nitrogen retention and skele-
tal lesions are a necessarv corollary.

ZUSAMMENFASSUNG

Wir haben eine Anzahl von Beobachtungen
zusammengestellt, die auf folgendes hinzudeu-
ten scheinen:

i. Bei Nephropathien der Gefdsskniuel bes-
tehen dauernd Verdnderungen im Kalziums-
toffwechsel und Stickstoffverhaltung,

2. Diese sind von den Veriinderungen im
Kalziumhaushalt bei Osteomalazien des Zu-
fuhrtypes nicht zu unterscheiden und zwar von
dreifachem Standpunkt aus betrachtet:

Statische Untersuchungen (Hypokalzadmie und
vor allem Hypokalkaliurie).

Dynamische Untersuchungen (Verhaltung des
exogenen Kalzium, Ausbleiben von Hyperkalzi-
mie nach Verabreichung von Kortison und Vi-
tamin D).

Negative Bilanzen, bedingt durch Anstieg des
Kalziumgehaltes im Darm, welche durch Vita-
min D und darauffolgender Herabsetzung im
Darmkalzium positiv werden, ohne dass weder
Kalzimie, noch Kalkaliurie eine Erhohung
erfahren,

Falls diese Erscheinungen wiederholt bei
einer grossen Anzahl von Nephritiden beobach-
tet werden sollten, so liegt es nahe das Verhal-
ten von Phosphor und Kalzium bei Nephropa-
thien mit Stickstoffretention als die elektroly-
tischen Veriinderungen von grosster Bestindig-
keit zu betrachten nebst unumginglicher La-
sion des Skeletts.

RESUME

Nous avons réuni un groupe d’observations
qui semblent indiquer:

1. Qu’il existe constamment des altérations
du métabolisme calcique dans les néphropathies
glomérulaires avec retention azotée.

2. Qu’elles sont identiques en tout aux mo-
difications calciques que I'on observe dans les
ostéomalacies de type “apport”, du triple point
de vue:

— Explorations statiques (hypocalcémie, et
surtout hypocalcaliurie).

— Explorations dynamiques (retention de
caleium exogéne, absence d’hypercalcémie, aprés
l'administration de cortisone et vitamine D).
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Des bilans, negatifs, par augmentation de
caleium intestinal, qui se positivisent sous vj.
tamine D par réduction du caleium intesting|
sans élévation ni de la calcémie ni de la caleg.
liurie.

Si on retrouverait ces faits dans un grang
nombre de néphritiques, on croirait que I'altéra-
tion électrolytique plus constante dans les né.
phropathies, avec retention azoteée, c’est la phos-
phocalcique et que la lésion du squelette est de
rizueur.
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Hace algin tiempo vimos en consulta un pa-
ciente diagnosticado de rinon poliquistico por
nuestros companeros del Servicio de Urologia,
quienes solicitaban si era posible saber si exis-
tian asimismo quistes en el higado. El paciente,
en mal estado y con urea muy elevada, no pre-
sentaba ninguna anormalidad a la exploracion
fisica del higado; su mal estado general no per-
mitia exploraciones mas complicadas. Asi, pues,
no pudimos resolver este problema, falleciendo
el enfermo dos dias después sin que la familia
autorizase la necropsia. Esta imposibilidad mo-
vié nuestra curiosidad a buscar en la literatura
trabajos dedicados a este tema, y fruto de ellos
son estas paginas, carentes de toda intencion
doctrinal, y que Unicamente reflejan los hallaz-
gos obtenidos. Simultaneamente revisamos el
material de autopsias, encontrando una inciden-
cia de higado poliquistico del 1,35 por 1.000. En
todos ellos existian al mismo tiempo rinones po-
liquisticos, siendo las lesiones renales muchisi-
mo mas acentuadas que las hepaticas, donde los
quistes mayores eran del tamano de una casta-
na. En ninguno de los casos habia existido sin-
tomatologia que se pudiera relacionar con su le-
sion hepatica. Todos eran adultos, con edad su-
perior a treinta y seis anos, y en uno de los ca-
sos habia asimismo una transposicion total de
visceras toracicas y abdominales.

Uno de los capitulos de la patologia hepatica
en el que reina mas confusiéon, en cuanto a no-
menclatura, es el de los quistes no parasitarios
del higado, y hasta tal punto es esto cierto que,
desde la recopilacion hecha por DAvis en 1937,
no ha sido posible hacer una nueva puesta al
dia, debido a la discrepancia en la nomenclatu-
ra de los casos publicados, e incluso a que algu-
nos resulten inclasificables. -

Con el nombre de enfermedad quistica del hi-
gado, higado quistico, degeneracién quistica,
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uistes congénitos del higado y enfermedad po-
jquistica, se describe la presencia en el ﬁligadu
de los quistes no parasitarios, de localizacion
variable y de causa no visible. Para COSTERO,
las caracteristicas del higado quistico congéni-
to son: pluralidad de cavidades revestidas por
epitelio y originadas por a) Obstruccién de con-
ductos biliares aberrantes, que se llenan de li-
quido y se dilatan. b) Persistencia de uniéon en-
tre las vias biliares periportales y una porcion
del tronco proximal més grueso. ¢) Estrangula-
cion de las vias biliares primitivamente hiper-
trofiadas. d¢) Tumor congénito de las vias bilia-
res. Asi, pues, esta pluralidad de quistes servi-
ria para diferenciar esta afeccion del quiste so-
litario o de retencién. Pero es que en la gran
mayoria de estos quistes solitarios, que pudie-
ran tomarse por quistes de retencion, no se en-
cuentra obstaculo alguno, son aparentemente
idiopaticos y pudieran ser quistes congénitos,
v 8i bien, nominalmente, estos quistes no tienen
cabida en el epigrafe de enfermedad poliquisti-
ca del higado, si pueden estar encuadrados en la
enfermedad quistica. Esta opinion encuentra su
apoyo en los siguientes hechos: ROLLESTON,
BoYD y SONNAG, y otros autores, han clamado
por la identidad entre los quistes multiples y el
quiste solitario, ya que, aparte que, como hemos
dicho anteriormente, en muchas ocasiones no se
puede explicar su presencia sino por una disem-
blioplasia, en las paredes de tales quistes descu-
bren otros muchos quistes microscopicos y en
ocasiones otros quistes pequeiios, pero macros-
copicos. Asimismo se da como vilido, por ana-
logia, el aserto de WANGENSTEIN. que en un ri-
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non no arteriosclerético, el quiste solitario es
otra forma del rinén poliquistico. Es sugestivo
que los quistes solitarios se formen por fusion
de otros mas pequefios y préximos, y esto ad-
quiere consistencia en algunos casos como el de
HASHEMIAN, en el que el aspecto macroscopico
del higado hacia pensar en enfermedad poli-
quistica, cuando en realidad se trataba de un
quiste solitario o multilocular. Sabemos que el
quiste solitario es mas frecuente en el lobulo
derecho, exhibiendo la misma preferencia la en-
fermedad poliquistica. Dado que es indudable
la existencia del quiste solitario por retencion,
con casos tan demostrativos como el de DOVAN,
que contenia cinco litros de bilis coloreada, lo
mas que podemos afirmar es que algunos quis-
tes solitarios parecen corresponder a una for-
ma de la enfermedad quistica del higado, repre-
sentada la otra por el higado poliquistico, es-
tando su diferenciacion senalada por el distinto
numero de quistes, la mayor frecuencia con que
el higado poliquistico se asocia con afeceién quis-
tica de otras visceras y por las distintas pers-
pectivas quirtargicas, yva que el tratamiento, méas
sencillo cuando fuera preciso en el quiste soli-
tario, es sumamente dificil, si no imposible, en
el higado poliquistico.

Han sido varias las clasificaciones de los quis-
tes hepaticos propuestas, de las cuales transcri-
bimos las mas importantes; en el grupo V se
agrupan todas las formas, y siguiendo el crite-
rio de los que abogan por la identidad del quiste
solitario e higado poliquistico, se reserva el tér-
mino de enfermedad poliquistica para cuando
hay quistes todavia de otros 6rganos.

Stoek (I
@) Seudoquistes:
1) Trauméticos —

2) D e g eneracidn
quistica de
neoplasias.

Degenerativos.

b)  Quistes wverdade-
ros:

1)  Parasitarios. Parasitarios.
2) No parasita-
rios:
I) H1igado poli- Miiltiple.
quistico.

IT) De retencién, Simple por retencién.

Jones (II) SONNTAG

Heméticos.

Parasitarlos

Obstr, bil. De retenciéon unico

(ITI) Ewineg (IV) (V)

Por obst. bil, en cirro- Traumdticos. Cirro-

sis simple o con hi- sis.
perplasia nodular o
adenoma.

Degenerativos. — Degenerativos.

arasitarios. Parasitarios.

Congénito y miltiple. | Enfermedad quistica,
inico y miltiple.
Enfermedad poli-
quistica con part.
otros érganos.

De retencién tunico

v miiltiple. y miultiple.

[IT} Linfatico. Linfangiomatoso. Linfatico. — Linfitico.

IV) Ciliados. Endotelial. Endotelial. — Endotelial.

V) Cistadenoma prolife- Cistadenoma prolife- Cistadenoma prolife-
rante. rante. rante.

VI) Teratoma Teratoma. = Teratoma.
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Descrito en 1856 por BRISTOWE el primer caso
de enfermedad poliquistica, es MOSCHOWITZ
quien, en 1906, reune 85 casos de la literatura
mundial afadiendo seis propios. Pero la mas im-
portante recopilacion es la efectuada por DAVIS
en 1937, que recoge 499 casos, de los cuales 273
son hallazgo de aulopsia y el resto se encontra-
ron en laparotomia; se distribuyen del siguiente
modo: 241 son multiples, 187 solitarios y unilo-
culores y 20 solitarios y multiloculares, no es-
pecificando el caracter de los restantes. Hasta
1942 hay publicados 214 casos de quiste solita-
rio uni o muitilocular (Bockus). kntre las es-
tadisticas posteriores a esta fecna sobresalen la
de MELNICK, de 70 casos, y la de COMFORT ¥y
GRAY, en 1952, con 24 mas personales.

En cuanto a su frecuencia en autopsias,
ACKMAN encuentra uno por cada 3559 aulopsias
y MELNICK uno por 687. Creen estos autores gue
el hallazgo de pequenos quistes hepaticos es
mas frecuente en las autopsias de lo que se cree.

Hay dos razones para explicar el por qué esta
afeccion sea mas ifrecuente en los adultos: una,
basada en el pronostico, es que, siendo una afec-
cicn compatible con buena salud, el enfermo
puede conseguir edades avanzadas; la otra, de
caracter patogénico, que los quistes van desarro-
llandose progresivamente con la edad, ya que a
traves de esia adquieren desarrollo los comple-
jos de Myemburg, como lo prueba MELNICK al
observar que los quistes mas grandes corres-
ponden a los pacientes de mas edad (la quinta
parte de los casos son de edad comprendida en
tre los setenta y los ochenta anos), y tal prefe-
rencia por los adultos aparece igualmente en la
forma de quiste inico (MONROE, STOKES, de 192
casos, s6lo 27 tienen menos de 13 afios, encon-
trando el maximo entre cuarenta y sesenta
afios), como cuando los quistes son multiples,
encontrando MELNICK mayor incidencia entre
setenta y ochenta anos, siendo mas de la mitad
de los casos de cincuenta a ochenta afios. MAc
CAUGHAN encuentra como edad media treinta y
tres anos, y todos los casos de STock son adul-
tos; de 91 casos de MOSCHOWITZ, solamente ocho
son menores de once anos.

Pero no faltan autores, como MAINGOT, que
creen es mas frecuente en los nifios, ocurriendo,
segliin ROLLESTON, que no son reconocidos por
confundirse con fibrosis hepatica, y que si en
los fetos con otras malformaciones se hiciese
un estudio histologico del higado, se veria au-
mentar su frecuencia en la edad infantil. Asi-
mismo HASHEMIAN observa mis frecuencia en
los nifios.

Todas las estadisticas estan de acuerdo en la
mayor incidencia de este proceso en el sexo fe-
menino, lo cual explica BoyD considerando la
mayor frecuencia de malformaciones y trastor-
nos de desarrollo en el sexo femenino. MONTARD
encuentra 16 varones y 21 hemkras, CLAGET un
hombre y tres mujeres y MONROE uno y cuatro,
respectivamente, siendo menor la diferencia en
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la estadistica de MELNICK : 34 hombres y 26 my,.
jeres.

Aunque puede encontrarse en varios miem.
bros de una familia, FORCIEP y SCHUBEL N0 Creep
sea hereditario, aunque ASCHOFF ha encontradg
algunos casos con caracter hereditario; asimis.
mo, para COSTERO, el higado poliquistico es he.
reditario.

En cuanto a su patogenia, hoy dia esta deste.
rrada la antigua teoria inflamatoria, producto-
ra de cirrosis biliar, ya que tal cosa no es posi-
ble demostrarla en la verdadera enfermedad
quistica del higado, asi como tampoco conserva
vigor la teoria degenerativa. Lo mismo ocurre
con la teoria tumoral, ya que aquellos quistes
aparecidos en el curso evolutivo de algunas neo-
plasias encuentran su clasificacion en otro apar-
tado distinto.

Segun la teoria inflamatoria, sustentada por
BLACKBURN, MIHALKOWICZ, CRUVEILHIER ¥ VIR-
CcHOW, durante la vida fetal se produce una pe-
ricolangius, de la cual deriva una cirrosis bihar
con conductos bihares dilatados, cuya pared, de-
bilitada por la intlamaecion, no vuelve a recupe-
rar su tamano normal.

Segun la teoria degenerativa defendida por
PYE SMITH, habria una liquefaccion de las celu-
las que, uniéndose a las vecinas, originarian
quistes. Para PILLIET, las celulas hepaucas se
atrofian formando nuevos conductos que, al di-
latarse, dan lugar a quistes.

Segun la teoria tumoral sostenida por SABOU-
RIN, los quistes fueron primitivamente angio-
mas cavernosos biliares con neoformacion de
conductos que se unen, dilatan y forman gran-
des quistes por fusion de los septos que los se-
paran. LOEPER y EWING creen se trata de cista-
denomas de los conductos biliares, y para Von
HIipPiL no son sino sarcomas quisticos, adeno-
mas o fibroadenomas quisticos semejantes a los
cistadenomas del ovario.

Ya BorrMANN afirmaba que al entrar en jue-
go tanto el epitelio como el tejido conectivo es-
tabamos ante una enfermedad del desarrollo;
son amartomas en el sentido de ALBRECHT, ca-
racterizados por una capacidad excesiva de pro-
liferacion con formacion de un niimero excesivo
de canaliculos rudimentarios en el sistema de
excrecion, existiendo ademas un gran desarro-
llo del mesénquima. RoUss opina que si bien la
disembrioplasia simple es una malformacion ti-
sular que en si misma no es tumoral, pero que
lo llega a ser, por proliferacion temporalmente
exagerada del tejido malformado, o bien por su
transformacion quistica, resultando los disem-
briomas simples quisticos, el higado poliquis-
tico es, mas que una disembrioplasia, una mal-
formacion de todo un érgano glandular, cuyo
sistema canalicular se transforma en una serie
de cavidades mas o menos voluminosas. STILL
habla de malformacién de algunas de las célu-
las del diverticulo hepético del embrién que da-
rian lugar a quistes. Se adhieren a la teoria del
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desarrollo BORST, MEYEMBURG, P0INSO, RIBERT,
ptcétera.

MoscHOWITZ habia encontrado, en estos pa-
eientes, conductos biliares aberrantes situadoes
on el magma conjuntivo de los espacios portales,
no siendo visibles tales hallazgos en el higadc
de sujetos normales, siendo su criterio que tales
conductos llegan a una dilatacion quistica. Es
MEYEMBURG quien, en 1918, describe el hallazgo
histologico caracteristico de su proceso, consti-
tuido por ramilletes de conductos biliares intra
hepaticos, separados de las éreas portales, y
que desde entonces llevan su nombre. Su apari-
cién viene explicada por el estudio del desarro-
llo embriologico del higado.

La evaginacion de nna porcion del endodermo
del segmento central del intestino primitivo da
lugar al seno hepatico, que avanza en el tejido
conjuntivo situado entre el corazén y el endo-
dermo. El seno hepatico se divide posteriormen-
te en tres escotaduras (FISCHER): la hepatica
craneal o conducto hepatico, que da lugar a las
células hepaticas y grandes conductos biliares;
la hepatica caudal o conducto cistico, que da na-
cimiento a la vesicula biliar, y otra escotadura
mas inferior, origen del pancreas, si bien Ham-
MAR cree que los conductos biliares extrahepa-
ticos derivan de un esbozo embrionario distinto
de la escotadura hepatica craneal, disintiendo
de LEWIS, que cree que tanto el parénquima he-
patico como el sistema de conductos biliares pro-
ceden del conducto hepatico, formando la por-
cion distal el parénquima y conductos intrahe-
paticos, v la proximal el sistema de conductos
biliares. El desarrollo del higado sigue esta mar-
cha (LEWIS) :

A partir de la poreion distal del conducto he-
patico, crece rapidamente el tejido del higado, y
por dentro de él, a partir de la porcion proximal
del mismo conducto, o de otro “anlage” distin-
to, segtiin HAMMAR, nace el sistema de conductos
biliares, cuyos arcos terminales se dirigen ha-
cia los l6bulos hepaticos, formando los conduc-
tos biliares interlobulares a nivel de los septos
portales; van apareciendo entre tanto, en el in-
terior del parénquima hepitico y formados por
sus células, pequeiios conductos biliares intra-
lobulares o intrahepéticos que sirven de nexo de
unién a los conductillos biliares con los conduc-
tos interlobulares en los seplos portales. Estos
conductos intralobulares, representados en la
vida neonatal por los canales de Hering, se for-
marian en el embrién de forma lujuriante, for-
mando un plexo por anastomosis entre ellos
(MOLGEN), reabsorbiéndose posteriormente los
sobrantes y siendo menos numerosas las anasto-
mosis, cosa que no ocurre en los casos de higado
quistico, quedando estos ramilletes de conduc-
tos intralobulares separados del area portal, de-
nunciados por MEYEMBURG y conocidos como
complejos de Meyemburg, los cuales sufririan
una transformacion quistica posteriormente. Es-
tas particularidades, asi como otras caracteris-
ticas fetales, abundancia de mesénquima en for-
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ma de grueso tejido conectivo en los espacis s
portales, numerosas ramas de gran calibre de
la vena porta, conductos biliares colectores i
latados y ramificados con numerosas capas de
epitelio envolvente sostenidas por un denso te-
Jido fibroso, espacios portales que varian mucto
de tamano y totalmente irregulares en su dis-
tribucion, observadas en el higado de un niito
de ocho dias con enfermedad poliquistica, le hizo
definir este proceso a MOLTEN como una inma-
durez de evolucién y de una fijacién en la dife-
renciacion.

Objeto de discusion es a partir de donde sc
forman los conductos intralobulares, si a partir
de las células hepaticas o de la porcién proxi-
mal del conducto hepatico que da origen al sis-
tema de canales biliares (MINOT), discusi¢n sos-
layada por algunos autores no haciendo distin
cion entre canales inter o intralobulares. Las
observaciones de LEWIS, que los hace depender
de los cordones de las células henaticas, son gos-
tenidas por BLOWN y STRFCTER. No es infrecuen-
te la neoformacion de conductos kiliares a par-
tir de la célula hepatica en los hepatomas, y, por
otra parte, MAc MAHON y THANNHAUSER, hacien-
do estudios histologicos del higado de nifios con
xantomatosis e ictericia, observan que, a pesar
de la ausencia congénita de conductos biliares
interlobulares en los septos portales, es eviden-
te la existencia de canales de Herin, represen-
tantes, como hemos diche anteriormente, de lus
conductos intralobulares, lo cual demuestra su
procedencia de las células hepaticas. Ademas,
tal formacion ha podido ser seruida en diversos
estadios en un caso de BLum y MULLER, y en dos
de la serie de MELNIK, con la ayuda de métodos
de coloracién apropiados: el estudio de los dife-
rentes estadios que atraviesan su formacion
muestran la existencia de dos fases: una prime-
ra, en que existe continuidad entre los cordones
hepaticos v los conduetos neoformados con tran-
sicion gradual, y otra fase en la que dicha con-
tinuidad se rompe, no habiendo comunicacion
con los canaliculos biliares, explicAndose de esta
forma MELNIK la ausencia de bilis en los quis-
tes formados. Para PoINsSO, la disembrioplasia
consiste en una disfuncion que esti localizada
precisamente en la zona de union de los elemen-
tos formadores de los canales biliares: de un
lado, el tejido noble hepatico, v de otro, el nro-
piamente biliar, siendo el resultado final la for-
macién de quistes aislados agrupados o grandes
auistes.

El tamafo del higade es muy variable, siendo
uno de los mayores casos publicados en la lite-
ratura el de LEGENDRE y GOUsSAUX, pesando el
higado 14 kilos y medio, ocupado por numero-
sos quistes; pero en la serie de MELNIK, de T0
observaciones personales. en 58 casos el higado
no sobrepasaba los dos kilos, siendo el mavor
de cuatro kilos; tal variedad de tamafno se ob-
serva tanto en ia forma miltiple como en la <o-
litaria, desde formas muy poyueias hasta tumo-
raciones que 'lenan gran parte de! abdomen, si
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bien, naturalmente, en estos quistes solitarios, a
pesar del gran tamafio del quiste, el higado pue-
de ser del tamano normal, siendo interesante
anotar que los mayores quistes aparecen en los
sujetos de mas edad. Cuando los quistes son mul-
tiples, el aspecto del higado es muy tipico: la
porcién afectada esta aumentada de tamano y
deformada por la presencia de los quistes, que
tienen una cépsula de tejido fibroso bien for-
mada y fina, de superficie lisa, aunque puede
mostrar algunas bandas fibrosas, y con color
que varia desde el amarillento al azul claro. El
namero de quistes sirve para diferenciar la for-
ma solitaria de la forma miltiple o higado poli-
quistico. Los quistes solitarios, en ocasiones pe-
diculados, unas veces son uniloculares y otras
multiloculares, dando la impresion algunos de
estos tltimos de encontrarnos ante un verdade-
ro higado poliquistico, debido a que las diversas
cavidades que le componen estan separadas su-
perficialmente por bandas de tejido hepético.
En la forma multiple, lo habitual es que los quis-
tes sean muchos, algunas veces en numero infi-
nito (RIBBERT), siguiéndole en orden de frecuen-
cia los casos de moderado y pequefio nimero de
quistes. El tamano de los quistes es asimismo
muy variable, desde un contenido de 10 litros
hasta el tamafio de una lenteja y menores. Cuan-
do son miltiples, predominan los de pequefio ta-
mafno; asi, en la serie de MELNIK, en el 58 por
100 de los casos el mayor de los quistes era de
3 cm. de didmetro.

Caracteristico de estos quistes es que su con-
tenido suele estar a poca tension, fluctuando y
diferencidndose asi de los quistes hidatidicos.
Al corte, muestran una capsula fibrosa fina, sin
plano de clivaje con el resto del parénquima he-
patico, de cara interna, unas veces lisa y otras
trabeculada, cuyo epitelio nada, en ocasiones, en
bandas en el contenido del quiste, generalmente
liquido, v que raramente puede tener otra con-
sistencia si ha sangrado o esti supurado; de den-
sidad 1.007 a 1.024, es de color albuminoso cla-
ro o amarillento, en ocasiones como agua de roca,
pero su color puede ser amarronado si ha exis-
tido una hemorragia. Raramente contiene bilis
0 moco, si bien Boyp admite que en algunas oca-
siones contienen bilis por rotura de los conduc-
tos biliares proximos, a lo cual hay que objetar
gque la presién intracavitaria, segiin SOLDEVILLA,
es mayor en los quistes hidatidicos y no tienen
bilis, a no ser que estén muertos o infectados.

El andlisis de este liquido demuestra la pre-
gsencia de cloruro sédico, urobilina, albiimina,
colesterina, cristales de colesterol, mucina y
urea. En los seudoquistes, el contenido suele ser
semisoélido, recordando un coagulo sanguineo or-
ganizado, en tanto que en los quistes teratoma-
tosos su contenido es gelatinoso.

Al corte, el parénquima hepatico muestra en
los higados poliquisticos el aspecto clasico en
panal, con multiples cavidades independientes
sin comunicacion con los conductos biliares, y el
parénquima hepatico, aparte de estar disminui-
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do, aunque conservando siempre suficiente cay.
tidad de tejido funcionante, es normal, asi comg
la vesicula y los conductos biliares; Ewing dice
que puede ser cirrético, aunque esto en ocasip.
nes puede ser mas aparente que real, debido g
que las bandas fibrosas que rodean el quiste dan
un aspecto fibroso a la superficie hepatica ip.
mediata que le rodea.

La localizacion hahbitual de los quistes es ep
el 16bulo derecho mas de la mitad, siendo muy
poco frecuentes en el 16bulo medio; en el higado
poliquistico es frecuente que estén repartidos
por su superficie, segin CLAGETT, MAC CAUGHAN,
eteétera.

La coexistencia de quistes en otros Grganos
es muy frecuente en el higado poliquistico, en
tanto que es rara en el quiste solitario. Han sido
descritos en el pancreas, bazo, pulmones, peri-
toneo, epifisis, mama, ete., pero el lugar mas
frecuente de localizacion son los rifones. Mos-
cHOWITZ los encuentra afectados por el proeceso
en el 89 por 100 de los casos; MELNICK, en el 50
por 100, y LOEPER, en el 16 por 100. Menos fre-
cuente es lo contrario, esto es, coexistencia de
quistes hepaticos en casos de rindn poliquistico:
LuzzATO, 6 por 100, y MOLETEN, 19 por 100; las
lesiones en estos casos suelen ser mucho més
avanzadas en el rindén que en el higado.

MELNICK senala, segun su material, como es
frecuente en este proceso la coexistencia de pro-
cesos tumorales, benignos y mas malignos, en-
contrandolos casi en la tercera parte de sus
casos.

Numerosos autores gefialan la frecuencia con
que existen otras malformaciones congénitas en
estos pacientes: espina bifida, meningocele, po-
lidactilia, fisura de paladar, anomalias vesica-
les, etc., siendo tal vez mas frecuente la presen-
cia de diverticulos intestinales. Es muy poco fre-
cuente la coexistencia de higado y rinén poli-
quisticos y aneurismas de las arterias cerebra-
les (MELNICK, 51 casos de la literatura).

El estudio histolégico de los higados afectos
de enfermedad quistica muestra como caracte-
ristico la presencia de los complejos de Meyem-
turg, representados por ramilletes de conductos
biliares intrahepaticos, independientes del area
portal, asentando en un magma conjuntivo. MEL-
NIK los encuentra en gran parte de sus casos,
advirtiendo que su presencia es caracteristica,
tanto en la forma solitaria como en la miltiple,
creyendo que si no han sido encontrados en to-
das las ocasiones es debido a haber hecho el es-
tudio histolégico sobre un corte tinico de tejido
y no sobre varios cortes.

Es tlplca la imagen histolégica de la pared
del quiste, imagen que hemos de confrontar en
el material de biopsia, recogido en una laparo-
tomia, para clasificar la naturaleza de un quis-
te. Estad constituida por una cubierta de tejido
conectivo, tapizada por una capa tnica de célu-
las epiteliales, cuyas caracteristicas varian con
el tamano, grado de evolucién del quiste, etcé-
tera, siendo preciso que exista esta capa epite-
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lial para a.dn:nitir que se trata de un verdadero
quiste; de tipo columnar en los quistes peque-
fios, es cuboidal en los de tamafio mediano, en
tanto que en los de gran tamafio esti degene-
rado o ausente, formado por pocas células apla-
nadas. Es preciso hacer su distincién de la capa
endotelial que tapiza algunos quistes préximos
al ligamento redondo, y que se ha de interpre-
tar, segin WAKELEY, como quistes del ligamen-
to teres. En el tejido fibroso se pueden distin-
guir tres zonas: una, mas interna y rica en ele-
mentos celulares; una medial, formada por co-

Fig. 1

nectivo denso dispuesto circularmente y pobre
en nicleos y vasos y, finalmente, la capa mas
externa, con fibras elasticas y bandas muscula-
res, rica en células, algunas degeneradas, con va-
sos sanguineos y conductos biliares, algunos de
los cuales sufren compresién y dilatacion. El
resto del parénquima, asi como las vias biliares
V vesicula, son normales.
_La pared del cistadenoma tiene caracter pro-
liferante con estructura adenomatosa. Los tera-
tomas muestran la misma diversidad de tejidos
jue en otras localizaciones. Los quistes endote-
liales presentan una capa de epitelio ciliado.
No existe cuadro alguno clinico especifico de
esta afeccion, aserto que viene avalado por los
escasisimos diagnodsticos hechos en vida. El in-
fremento de la laparoscopia como ayuda de ex-
Ploracion permite pensar que su diagnostico
Preoperatorio llegue a ser mas frecuente, ya que
la Inmensa mayoria de los casos publicados en
la literatura son hallazgos de laparotomia o de
la mesa de necropsias, debido a ser asintomati-
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cos, hasta que por su tamafio excesivo compri-
me los 6rganos vecinos o sufre complicaciones.

Si el quiste es sintomatico, el problema diag-
néstico es distinto en la forma solitaria y en la
forma multiple, ya que en ésta, por la frecuente
coexistencia de localizaciones renales, que son
subsidiarias de un diagnostico radiografico,
contamos con un dato de gran valor para cata-
logar las anormalidades hepaticas como enfer-
medad quistica del higado. Sin embargo, a pe-
sar de esto, el problema resultari muchas veces
irresoluble sin la ayuda de la laparoscopia o de

la laparotomia exploradora, puesto que en nu-
merosas ocasiones el higado es de tamano nor-
mal, no siendo posible su exploracién fisica (s6lo
on las dos terceras partes de los quistes sinto-
méticos hay una masa abdominal palpable, se-
gin CAYLOR) ; la localizacién de los quistes pue-
de no ser propicia para acusar su presencia a
través de gibosidades diafragmaticas visibles a
rayos X. Si a esto unimos que las molestias sub-
jetivas de estos pacientes pueden ser sumamen-
te vagas, poco cautos hemos de ser si las atri-
buimos a su higado, con buena capacidad fun-
cional casi siempre, cuando su estado de uremia
y las lesiones renales, mas avanzadas que las he-
paticas, las justificarian plenamente. En la for-
ma solitaria, las posibilidades diagnésticas que-
dan enormemente mermadas y solamente la la-
paroscopia nos permitira sentar un diagnostico
de probabilidad, dificilmente la clinica, si somos
capaces de descartar los procesos tumorales o
quisticos con la misma localizacion, ya que para
la practica, en nuestras regiones, el quiste hida-
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tidico debe ser considerado como la tnica for-
macién quistica de traduccién clinica que afecta
al higado.

Los procesos con los que mas frecuentemente
se ha confundido, son: quiste hidatidico, tumo-
res hepaticos benignos, quiste o tumor de ova-
rio, hydrops vesicular, hidronefrosis, quiste pan-
creatico, neoplasia de higado, pancreas o esto-
mago (forma neoplasica y caquectizante de Loe-
per). Otros errores menos frecuentes son: ulcus,
aseitis, ete,

Siendo proceso de evolucion muy lenta, bien
tolerado largo tiempo, v que raramente ocasio-
na merma de la funcién hepatica, es probable
que pocos pacientes acudan al médico por €l; de
no haber lesiones renales, traducidas por aumen-
to de la urea que se eleva lentamente, signos
verdaderos de uremia, albuminuria vy grandes
tumoraciones renales, la enfermedad quistica de
higado no ocasiona sintomatologia hasta que los
quistes o el higado adquieren gran tamarno, des-
plazan los 6rganos vecinos o, lo que es mas raro,
sufren infeccién o hemorragia o comprimen las
vias biliares, produciendo un cuadro de ictericia
obstructiva (Mac CAUGHAM y RASSIER).

De los 24 casos de CAYLOR, 12 dieron sinto-
mas y otros tantos permanecieron asintomati-
cos. Las molestias que, por orden decreciente de
frecuencia, aquejan estos pacientes, son: abul-
tamiento abdominal, dolorimiento en abdomen
superior, irradiado a espalda y térax; siguen en
frecuencia las nauseas y vomitos, sensacion de
peso en hipocondrio derecho, dispepsia, pérdida
de peso e ictericia (muy rara). Segiin Bockus,
el dolor, si existe, es de intensidad y duracion
variable, sin relacion con las comidas, y aumen-
tando con los saltos y sacudidas,

Si el higado esta aumentado de tamafio en las
formas multiples, puede estarlo todo él, dando
lugar a higados monstruosos, de los mayores de
la clinica, o lo que es mas frecuente, a expensas
de su lébulo derecho, no siendo dificil en estos
casos precisar la dependencia de la tumoracion
con el higado, cuya superficie puede ser nodu-
lar. Pero en la forma solitaria es mucho mas di-
ficultoso precisar esta dependencia, maxime si
el quiste es pediculado. La tumoracion suele es-
tar situada en epigastrio, hipocondrio derecho
y a veces mas baja, de superficie lisa, regular o
irregular, no dolorosa, de consistencia elastica,
poco tensa (a diferencia de los quistes hidatidi-
cos, segun KILVINGTON), mate, se desplaza ge-
neralmente con los movimientos respiratorios y
se desplaza, pasivamente, mas lateralmente que
hacia arriba o hacia abajo; cuando no logramos
retener la tumoracion, que ha bajado en la ins-
piracién, en la espiracién es un dato de valor
para asegurar su relacion intima con el higado.
Otro caracter de estos quistes es que evolucio-
nan muy lentamente,

No suele haber ascitis, y si la hay es pura-
mente contingente (por lesion renal, cardiaca o
irritacién peritoneal), no encontrando tampoco
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esplenomegalia,
ralmente,

La puncién y analisis del contenido de log
quistes, mas dificulta que ayuda al diagnéstieg-
unas veces amarillento, otras como agua de l‘nca:
no es aconsejable como recurso exploratorio,
Tampoco otros analisis de laboratorio nos ayy.
dan en el diagndstico, a no ser que las pruekhas
hepaticas muestran generalmente integridad ab.
soluta de la funeion hepatica. Se ha sefalado ep
algunas ocasiones la existencia de eosinofilia y
Cassoni positivo (FIESINGER). :

El estudio radiolégico, semejante en algunos
aspectos al de los quistes hidatidicos, aunque la

calcificacion de la pared del quiste es mas rara

que en los pﬂra‘:itnrinc si bien pueden formarse
depositos caleareos v en los dermoides pueden
existir estructuras calcificadas, nos ayuda mos-
trandonos si hay irregularidades diafragmati-
cas, si estd aumentada la sombra hepitica o qué
organos resultan desplazados por la posible tu
moracion. Se suele dar como vilida la regla di
que las tumoraciones hepaticas o vesiculares
desplazan el marco cdélico hacia abajo, situéan-
dose por encima de €l, en tanto que las renales
les desplazan hacia arriba y hacia afuera, colo-
candose por dentro: pero hemos visto algunas
tumoraciones renales que se comportaban en
este aspecto como tumoraciones hepaticas, El
neumoperitoneo puede ser un recurso diagnos-
tico de valor, principalmente cuando se sospeche
un quiste pediculado; asimismo es muy util
cuando algunos quistes, intimamente unidos a
las formaciones vecinas, ocasionan escotaduras
y rigideces en ellas que hacen posible la confu-
sion con una neoformacién primitiva de aque-
llos 6rganos.

El pronéstico esta determinado, en la forma
miultiple, por las lesiones renales, mas avanza-
das y letales que las hepaticas, pues como he-
mr;s dicho, el higado conserva su funcion intac-

. La causa de muerte mas frecuente en estos
pdcmnteq es la uremia, y excepto ésta, las de-
més son las propias de la edad por la que tiene
predileccién la enfermedad quistica, siendo de
las més frecuentes el infarto de miocardio. Si el
parénquima renal no participa en el proceso,
como en la forma solitaria y en bastantes mul-
tiples, el prondstico “quod vitam” es bueno, sien-
do asimismo bueno el prondstico “quod valetu-
dinem” en la forma solitaria, aun sintomatica,
por ser subsidiaria de la terapéutica quirirgica,
si bien MoNROE da una mortalidad operatoria
del 10 al 30 por 100. Con el mismo optimismo
prondéstico se expresa POINSO al decir que es una
enfermedad generalmente desconocida y de pro-
néstico demasiado favorable, a menos que esté
asociada a un rificn poliquistico. Sin embargo,
cake la posibilidad de que estos quistes sufran
una degeneracién neoplasica (WILLIS), o que su-
fran torsién sin son pediculados, o ruptura e in-
fececion no muy infrecuente, hemorragia intra-
quistica eon aparicién de dolor abrupto de pri-
mera intencion, ete.

adenopatias ni ictericia gene.
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Dando por descontado que ningin tratamien-
to médico ha de ser 1til en esta afeccion, sola-
mente podemos hablar de tratamiento quirir-
gico, si bien n]?inan algunos autores que la ciru-
gia ocupa aqui un puesto mas bien diagnostico
que terapéutico; tal afirmacion no es exacta, ya
que, como vamos a ver, la terapéutica quirirgi-
ca tiene sus indicaciones bien sentadas en esta
afeccion; y si bien principalmente se beneficia
de ella la forma solitaria o aquellas de higado
poliquistico en las cuales uno de los quistes ha
adquirido un desarrollo lujuriante, no olvidemos
que precisamente en el higado poliquistico de-
jan huella de su paso glorioso por la historia de
la cirugia, de una cirugia heroica, hombres de
tal valer como KEEN y Von HABERER, con resec-
cion del l6bulo derecho e izquierdo, respectiva-
mente. Pero intervenciones de tanto riesgo, es-
casa indicacion han de tener hoy dia en un pro-
ceso en el que la radicalidad es hipotética; la re-
seccion hepatica, si bien es lo ideal, habiendo de-
mostrado buenos resultados procederes mucho
més inocuos, queda relegada a algunos casos de
poliquisticos, localizados en una zona facilmen-
te extirpable. Para PoiNso el tratamiento qui-
rargico, solo indicado en grandes quistes solita-
rios, da resultados dichosos.

Vamos a analizar las ocasiones en las que nos
es preciso tomar una decisién terapéutica. El
problema de qué debemos hacer se nos plantea-
ra tanto cuando la enfermedad quistica del hi-
gado sea un hallazgo en la laparotomia hecha
por otro proceso distinto, como cuando lo sea en
una intervencion decidida por esta afeccion: pre-
sencia de una tumoracion, molestias sufridas por
el paciente y err6neamente atribuidas a otro pro-
ceso, existencia de ictericia, infeccidn, ete., que
nos conduzean a buscar su causa en el hipocon-
drio derecho por medio de una laparotomia ex-
ploradora.

Ante todo, enunciemos una regla general, va-
ledera para todas las variedades y circunstan-
cias de este proceso: siempre que en un vientre
abierto creamos estar ante un higado quistico,
debemos de dirigir nuestra atenciéon inmediata-
mente a los rifiones, ya que si estos 6rganos es-
tan seriamente afectados, al ser ellos quienes
dan la pauta pronéstica, debemos de desechar
toda intervencién que suponga un riesgo para el
paciente.

1> Si el paciente no tiene sintomatologia al-
guna por este proceso, nada hemos de hacer si
los quistes multiples son pequefios; por el con-
trario, si el quiste es nico, o entre los multi-
ples hay alguno que sobresale por su gran ta-
mano, tal vez sea prudente su vaciamiento o
marsupializacién, y decimos prudente porque la
lenta evolucién de este proceso no permite em-
I'lear otra palabra.

2. Las molestias padecidas por el enfermo
se deben a esta afeccién por la tumoracion en si,
For el desplazamiento de los 6rganos vecinos,
ictericia por compresion, infeceiln, ete.: a) Si
los quistes son multiples y diseminados, escasa:
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seran nuestras posibilidades, a no ser que al-
guno o algunos de ellos jueguen un papel pre-
ponderante en los sufrimientos del paciente, en
cuyo caso trataremos éstos como si fuera un
quiste solitario. Si el proceso quistico esta loca-
lizado en una zona cuya reseccién no es dificul-
tosa, intentaremos ésta. b) Si se trata de un
quiste tinico, solamente intentaremos la enuclea-
cién o reseccién cuando estemos ante un quiste
pediculado. En los deméas casos, excepto en los
infectados, en los cuales se debe hacer marsu-
pializacion, podemos escoger entre anastomosis
al tracto digestivo, reseccion parcial y marsu-
pializacion y marsupializacion simplemente. DA-
vIs aconseja la anastomosis al tubo digestivo
como medio de evitar las largas descargas bilia-
res, a veces anos, que pueden persistir tras la
marsupializacion. Se ha sefialado algin caso de
fallecimiento del paciente al vaciar grandes
quistes, debido al rapido descenso de la presion
intraabtdominal; MONROE aconseja poner antes
epinefrina por via subctudnea y extraer el con-
tenido del quiste lentamente.

Los buenos resultados de la marsupializacion,
al evitar las fistulas biliares y hemorragias po-
sibles en la reseccién, vienen avalados por nu-
merosas estadisticas: MAc CAUGHAN, revisando
132 casos de la literatura, observa que se habia
hecho escisién solamente en 29, con una morta-
lidad del 17 por 100 en el total del grupo. LENOR-
MAN y CABET encuentran que en ocho higados
poliquisticos en que se hizo extirpacién, hubo
seis curaciones y dos muertes, y de la extirpa-
cién de 20 quistes solitarios se siguieron 18 cu-
raciones y dos fallecimientos, en tanto que en
28 casos tratados por marsupializacién obtuvie-
ron 26 curaciones y dos muertes, El linico incon-
veniente de la marsupializacion son las cavida-
des residuales con sus repetidas curas y moles-
tias para el paciente, cuya duracion varia desde
pocas semanas a varios anos; es precisamente
esta variedad en la curacién espontanea la que
desacredita el uso de sustancias esclerosantes
con la pretensién de acortar la persistencia de
las cavidades residuales.

2s un hecho curioso que por el drenaje de es-
tos quistes marsupializados salgan en numero-
sas ocasiones bilis de origen desconocido, ya que
ni ésta se encontraba anteriormente en el liqui-
do contenido en el quiste ni logran evidenciar
comunicacion alguna con el arbol biliar cuantas
exploraciones radiograficas se hacen en este
sentido introduciendo contrastes diversos en la
cavidad: tal vez venga explicada por las forma-
ciones biliares que se han descrito en las pare-
des de los quistes.

RESUMEN.

Se comentan la etiologia y patogenia, diagnos-
tico clinico, pronostico y tratamiento del higado
poliquistico no parasitario.
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SUMMARY

_The aetiology, pathogenesis, clinical diagno-
SIS, prognosis and treatment of non-parasytic,
polycystic kidney are commented upon.

ZUSAMMENFASSUNG
Es werden Aetiologie und Pathogenese, so-
wie klinische Diagnose, Prognose und Behand-

lung der polyzystischen, nicht parasitiren La-
bererkrankung besprochen.

RESUME

On commente I'étiologie et pathogénie, diag-
nostic clinique, pronostic et traitement du foie
polykystique non parasitaire.
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MI EXPERIENCIA EN EL TRATAMIENTQ
DE LA DIABETES POR VIA ORAL

M. EsPEJO v GOMEZ DE AVELLANEDA.

¢ del Servicio de Nutricién de la Cruz Roja de Sevilla

Desde el afio 1954, en la terapéutica de la dia-
betes se ha introducido un nuevo producto que
estd siendo objeto de estudio por investigado-
res y clinicos. No puede decirse que estemos en
rresencia de una droga que resuelva totalmente
el problema diabético, pero no hay duda de que
es un paso mas a los muchos que se han dado
encaminados a facilitar al diabético un método
comodo para su tratamiento por via oral.

No voy hacer aqui una historia detallada de
estos intentos, pero si es aleccionador recordar
en forma de indice todas estas pruebas. Los que
llevamos mas de treinta afos dedicados a estas
cuestiones, las hemos vivido siempre conside-
rando que la meta seria no tener que inyectar
al enfermo.

El primer intento fué en el afio 1925, poco des-
rués de descubierta la insulina, y ya convenci-
dos de su ineficacia por via digestiva, cuando
WATANABE sefiala la accion hipoglucemiante de
la Guanidina, pero al mismo tiempo comprueba
su efecto neurotoxico, por lo cual busca un de-
rivado, la Sintalina-A, también (aunque en me-
nor escala) perjudicial, asi como la Sintalina-B,
aue igualmente se tuvo que desechar.

En 1942, JANBON observa hipoglucemia en pa-
cientes tratados con ciertos derivados sulfami-
dicos. LOUBATIERES, de Montpellier, estudia por
aquel tiempo, farmacolégicamente, diferentes
derivados de este tipo, pero no se llega al em-
pleo clinico por su excesiva toxicidad.

Doce anos después, o sea en 1954, FRANKE ¥
("ucHS hicieron una observacién, andloga a la
de JANBON, empleando un nuevo quimioterapico
del grupo sulfamidico, de poca toxicidad, que
era el BZ-55.

Uu afio méas tarde, después de una intensa in-
vestigacién, informaron ACHELIS y cols. a la
XXII Asamblea Alemana de Farmacologia, ¥
poco méas tarde los primeros resultados clinicos
se comanicaron a la Sociedad Alemana de En-
fermedades Digestivas y Metabdélicas por BER-
TRAM.

Justo es destacar que en todas estas investi-
gaciones han colaborado las casas alemanas
Hoechst y Boehringer, cuyos productos maneja-
mos en la actualidad, registrados el D-860 en
Espafia y Alemania con los nombres Rastinon
v Artosin, respectivamente: en Francia, como
Dolipol, y en los Estados Unidos, como Orinase.
Tolbutamida es el nombre genérico de este pre-
parado en los Estados Unidos. El BZ-55 esti re-
gistrado en Espafia vy Alemania con los nombres
de Invenol y Nadisan, respectivamente: en Fran-
cia circula como Glucidoral y en log Estados
Unidos se le conoce con la denominacién gené-
rica de Carbutamida.




