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242/2506 - EN MI CONSULTA TAMBIEN MANEJO LA POLIQUISTOSIS RENAL
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Resumen

Descripcion del caso: Paciente de 36 afios con antecedentes familiares de poliquistosis renal autosomica
dominante (PQRAD) en abuelo paterno, fallecido alos 45 afios por insuficienciarena terminal; padre
fallecido alos 59 afios por insuficienciarenal y tio también fallecido por laenfermedad. Su tiay dos hijos de
ésta también presentan la enfermedad y han recibido trasplante renal (ver &rbol geneal 6gico). El paciente fue
diagnosticado de PQRAD mediante ecografia hace afios. Se encuentra asintomético en e momento actual.

Exploracion y pruebas complementarias. Se le realiza ecografiay analitica con funcion renal anualmente. En
la ultima ecografiarealizada en el centro de salud presenta rifiones de tamafio normal con multiples imagenes
de contenido liquido bilaterales, tanto corticales como medulares, compatibles con quistes renales. La
funcién renal estd conservada, latension arterial es normal y no ha presentado ningun episodio de rotura
quistica. Se realiza despistaje de la enfermedad en su hermano mediante ecografia, que es normal.

Juicio clinico: Poliquistosis rena autosémica dominante (PQRAD).

Diagnostico diferencial: Enfermedad quistica adquirida. Quistes simples. Esclerosis tuberculosa. PQR
autosomica recesiva. Sindrome Von-Hippel-Lindau. Enfermedad por mutaciones en €l gen HNF1B.

Comentario final: Enfermedad renal caracterizada por €l desarrollo de quistes renales bilaterales. Los hijos de
padres af ectados tienen 50% de probabilidades de padecer la enfermedad. Esta indicado €l cribado en
familiares de primer grado mediante ecografia, por su seguridad y bajo coste. Es diagndstica la presenciade
al menos dos quistes 0 uno en cada rifion en menores de 30 afios, al menos dos quistes bilaterales entre los 30
y 59 afnos, 0 a menos cuatro quistes bilaterales en mayores de 60 afios. Se recomienda ingesta abundante de
liquidos, control de latension arterial, ecografiay determinacion de funcién renal anual. Se puede asociar
con poliquistosis hepatica. El trasplante renal sustitutivo prolonga la supervivencia.
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