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RESUMEN

La Enfermedad quistica renal unilateral localizada, se caracteriza por el reemplazo de todo o de una
porcion de uno de los rifiones, por multiples quistes simples no encapsulados. Describimos un caso
-que para nuestro conocimiento seria el primero de la bibliografia espanola-, de esta rara condicion
benigna, que es necesario conocer para distinguirla de otras con mas trascendencia. A diferencia de
la enfermedad renal poliquistica autosémica dominante, es unilateral, no es familiar, no es progresi-
va, ni se asocia con insuficiencia renal o con quistes en otros érganos abdominales. La ausencia de
encapsulacion permite, generalmente, distinguirla del nefroma quistico multilocular y del carcinoma
renal quistico.

ABSTRACT

Unilateral and localized cystic disease of the kidney, is characterized by the substitution of either
all or a portion of one of the kidneys, by no encapsulated, multiple simple cysts. We present a case -
to our knowledge the first in the Spanish bibliography -, of this rare benign condition that needs to
be recognized to be differentiated from more transcendent ones. Contrary to autosomal dominant
polycystic kidney disease, it is unilateral, it is not familiar, and it is neither progressive nor associa-
ted with renal insufficiency or with cysts in other abdominal organs. Lack of encapsulation allows, in
general, to distinguish it from multilocular cystic nephroma and cystic renal carcinoma.
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l a Enfermedad quistica renal unilateral locali-
'zada, se caracteriza por el reemplazo de todo

o de una porcioén de uno de los rifiones, por mul-
tiples quistes simples no encapsulados. En los
pocos casos descritos, se la ha denominado con
diferentes nombres: enfermedad renal quistica
segmentaria, unilateral, localizada!:2 y a veces
enfermedad renal poliquistica unilateral®, este
ultimo, un término que debe evitarse pues, a dife-
rencia de la enfermedad renal poliquistica auto-
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o con quistes en otros 6rganos abdominales.
Tampoco se relaciona con un aumento de la inci-
dencia de neoplasia renal.

CASO CLINICO
Un varén de 42 afnos consulté con un episodio
de dolor de flanco derecho sugestivo de coélico
reno-ureteral. La radiografia simple de abdomen y
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ecografia renal mostraron microlitiasis no compli-
cada en el rinén derecho e, incidentalmente, mul-
tiples quistes en el rifén izquierdo, identificando-
se parénquima renal sano entre los quistes. La
tomografia computarizada (Figs. 1, 2 y 3) mostro
un rinén izquierdo aumentado de tamano y con
multiples quistes intraparenquimatosos, no
encapsulados, predominando en su tercio supe-
rior y medio, ambos rifiones eran normofuncio-
nantes y ni el rinién derecho ni otro érgano abdo-
minal tenia quistes. No habia ningun anteceden-
te familiar de enfermedad renal, sus dos hijos -
mayores de edad- estan sanos y en dos afios de
seguimiento no ha tenido ninguna incidencia
meédica o urolégica. Se hizo el diagnostico de enfer-
medad quistica renal unilateral localizada.

Figuras 1 y 2. Tomografia computarizada con contraste a
la altura del tercio medio de riiion izquierdo. Enfermedad
quistica renal unilateral localizada: quistes simples muil-
tiples de tamario variable de unos milimetros a unos pocos
centimetros. Obsérvese que los quistes estan separados
por septos de parénquima funcionante (flecha) y se dispo-
nen en forma de racimo, no existe una cdpsula que los
englobe.
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Figura 3. Tomografia computarizada con contraste a la
altura del tercio inferior de rifion izquierdo. En esta zona
separada del racimo principal del quiste, existe un drea
de parénquima mads respetada, con un niimero mds esca-
so de quistes, otra caracteristica de la enfermedad quis-
tica renal unilateral localizada. Obsérvese la excrecion
simétrica de contraste.

DISCUSION

Hasta ahora se habia prestado poca atencion
en la bibliografia a la Enfermedad quistica renal
unilateral localizada, tal vez porque es relativa-
mente rara, pero es posible que se haya confun-
dido en ocasiones con la poliquistosis renal del
adulto. En sus textos, Davidson et al.* y
Goldman y Hartman® hacen referencia a la enfer-
medad quistica renal localizada como una forma
de quistes simples multiples localizados en una
zona del rinon, para destacar que no se trata de
una forma localizada de enfermedad renal poli-
quistica autosémica dominante, pues ni se tras-
mite genéticamente ni se asocia con insuficien-
cia renal; y Dunnick et al.% la denominan enfer-
medad quistica renal unilateral o localizada,
nombre que nos parece mas conveniente, por
hacer referencia a la unilateralidad y a que en
ocasiones esta localizada y no afecta a todo el
rinén. Muy recientemente, SlywotzKy y Bosniak”
publican un trabajo de revision basado en 18
casos, la mayor parte de los cuales les fueron
referidos para consulta desde otros Centros. Sus
pacientes son en general varones adultos que
consultaron por hematuria o por dolor de flanco,
en ocasiones fue un hallazgo incidental como en
nuestro paciente, y ninguno tenia historia fami-
liar de enfermedad poliquistica renal. La clave
del diagnéstico es la identificacién de parénqui-
ma renal sano o atréfico entre los quistes, la
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ausencia de encapsulacion y la ausencia de quis-
tes en el otro rindén y en otros 6rganos abdomi-
nales. Distinguirla de otras entidades que tiene
mas trascendencia, como el nefroma quistico
multilocular y el adenocarcinoma renal quistico,
en ocasiones no es facil, y alguno de esos pacien-
tes sufrieron nefrectomia, por dudas de la exis-
tencia de un proceso neoplasico subyacente. En
los casos estudiados al microscopio, los quistes
tienen epitelio ciibico aplanado y su contenido es
de liquido amarillo claro o ligeramente hematico;
los septos contienen glomérulos y tuabulos nor-
males, sin cambios de metaplasia o de inmadu-
rez37. Estos ultimos autores recomiendan deno-
minarla “Enfermedad quistica renal localizada”,
un nombre que tal vez no deja claro que en algu-
nos casos no es localizada, sino que afecta a la
totalidad de un rifnén, pero su articulo sera una
referencia obligada en este hallazgo, que hasta
ahora habia sido escasamente tratado y que es
necesario conocer, pues puede generar dudas en
el médico y preocupacion innecesaria en el
paciente.
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