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RESUMEN

Introduccién: La enfermedad poliquistica autosémica dominante (ERPAD)
es la enfermedad hereditaria renal mas frecuente por lo que merece especial
atencion, debido a que genera Enfermedad Renal Crénica (ERC) secundaria a
Nefritis Tubulo Intersticial Crénica. Objetivo: Determinar la funcion tubular en
pacientes con Enfermedad Renal Poliquistica Autosémica Dominante sin deterioro
de la funcion renal y compararlo con el grupo control. Métodos: Se realizd un
estudio transversal de caso control. Caso: Miembro de un grupo familiar portador
de ERPAD diagnosticada por ecografia con funcién renal normal, Control: Un
miembro del mismo grupo familiar en estudio que no tenga presencia de quistes
por ecografia renal. Se realizaron pruebas de concentracién, dilucidon, manejo
renal del agua y niveles plasmaticos y urinarios de electralitos y acido urico.
Resultados: los resultados revelan una alteracion en la capacidad de
concentracion y dilucién de la orina al compararlo con el grupo control, en relacion
con el manejo del acido urico se evidencio un incremento en la concentracion
plasmatica sin aumento en la excrecion, el manejo del agua a través CH20 no fue
concluyente. Conclusiéon: Los pacientes portadores de ERPAD presentan
alteracion en la capacidad de concentracidn y dilucion de la orina, al igual para el
manejo renal del agua y se observé de forma predominate la hiperuricemia.
Palabras clave: ERPAD, funcién renal normal, quistes, osmolaridad, CH20,

concentracion, dilucion.



ABSTRACT

Introduction: Autosomal dominant polycystic kidney disease is an hereditary
disorder so it deserves special attention, because leady to chronic tubulointerstitial
Nephritis.. Objective: To determine tubular function in patients with autosomal
dominant polycystic kidney disease with normal glomerular filtration and compared
with the control group. Methods: A cross sectional study was conducted case
control. Case: ADPKD patients diagnosed by ultrasound with normal glomerular
filtration, Control: same family members without renal cysts. We determinate
concentration, dilution, water management and renal plasma and urine levels of
electrolytes and uric acid test in all patients. Resuits: we observed an impaired
ability to concentrate and dilute urine in all patients when compared with the control
group, and large porcentage of patientes show elevation uric acid. Conclusion: All
patients with ADPKD have impaired ability to concentrate and dilute urine, as for
the renal handling of water. The study observed so predominate hyperuricemia.
Keywords: ADPKD, normal glomerular filtration, cysts, osmolarity, CH20,

concentration, dilution



INTRODUCCION

Planteamiento del Problema

La enfermedad renal poliquistica autosémica dominante (ERPAD) es la mas
frecuente de las enfermedades renales hereditarias, se presenta en 1 de cada
1000 nacidos vivos, es multisistémica, afecta fundamentalmente al rifién, es de
evolucidén lenta y progresiva hacia la insuficiencia renal cronica secundaria a
Nefritis Intersticial Crénica.

La ERPAD produce inicialmente anormalidades de la funcion renal como son
reduccion de la capacidad de concentracion y dilucidn urinaria que ocurre en
forma temprana probablemente a consecuencia de la alteracién de la arquitectura
renal por la aparicion de los quistes, que origina alteracidon en los mecanismos de
multiplicacién y contracorriente. 2 El objetivo del presente estudio es conocer la
funcidn renal tubular en los pacientes portadores de ERPAD, calculando
osmolaridad maxima urinaria tanto para pruebas de concentracion como de
dilucién en pacientes con filtracion glomerular normal medida por el clearence de
creatinina (>90 ml/min) y compararlos con un grupo control.

Antecedentes

Patricia Gabow y cols, estudiaron 300 miembros de familias portadoras de
ERPAD, 193 con creatinina menor e igual a 1.5 mg/dl, se les practico pruebas de
capacidad de concentracion. El resultado de este estudio concluyd que la

concentracion urinaria es menor en los sujetos con ERPAD que en el grupo



control, siendo estadisticamente significativa, 1o que estaria relacionado con una
menor masa renal. 3

Rufino Pabico y cols realizaron un estudio con pacientes con ERPAD y
pacientes con rifidén medular esponja (RME) con tasa de filtracion glomerular
(TFG) normal, determinada por la depuracion de inulina, y el flujo plasmatico renal
efectivo (FPRE), medido por aclaramiento de paraaminohipurato, se sometio a
medicion de las funciones tubulares proximal y distales como la concentracion
maxima urinaria. Los resultados fueron que la maxima concentracion urinaria
después de la privacion del fluido se vio afectada tanto en los pacientes ERPAD y
RME, pero el mecanismo de dilucion se encontraba intacto. En conclusién las
funciones tubulares proximales y distales se alteran en pacientes con ERPAD y
RME cuando el TFG es normal, lo que indica alteracion tubular por los quistes y

por la falla tubulo-intersticial.

Marco Teorico

Algunos refieren que ERPAD fue reportada por primera vez en Francia a
comienzos del siglo XVIl y otros la situan a finales del siglo XIX. La naturaleza
hereditaria de esta enfermedad fue reconocida desde principios del siglo XX. Los
estudios de Daigaard en 1957 establecieron el patron de herencia autosémico
dominante de la enfermedad, pero no fue hasta 1985 que se localizé un gen
asociado con el rifidn poliquistico autosdémico dominante en el brazo corto del

cromosoma 16. °
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La ERPAD es una alteracién hereditaria que se caracteriza por quistes
ubicados en cualquier porcidon de la nefrona y asociado a otra sintomatologia de
tipo extrarrenal. Se considera la alteracion renal de tipo hereditario mas frecuente
y su incidencia mundial es aproximadamente 1:600 A 1:1000 nacidos vivos; las
tasas de incidencia de personas con ERPAD que requieren terapia de suplencia
renal bien sea didlisis en cualquiera de sus modalidades o trasplante renal es del

8.7 por millén. °©

Su transmision es autosémico dominante, y su penetrancia completa, es
decir que cada hijo tiene un 50% de probabilidad de heredar la enfermedad. La
presentacion es variable, y existen 3 genes implicados, el 85% por mutacién en
PKD1 ubicado en el brazo corto del cromosoma 16 y el 15% por mutaciéon en
PKD2 que se localiza en el cromosoma 4 y que se manifiesta de forma mas tardia
con mejor prondstico renal, y el PKD3.°

Para la formacion de los quistes, Gardner desarrollo tres hipbtesis; la primera
plantea como defecto primario una debilidad aumentada de la membrana basal. La
segunda involucra el movimiento invertido de agua y solutos, que fluye y efluye de
las nefronas afectadas. La tercera implica la hiperplasia epitelial, los mucolipidos
o ambas como causa de obstruccion parcial del flujo tubular. Se produce la
dilatacién como consecuencia del aumento de ia presion intraluminal que existe en
estos rifiones. °

Desde el punto de vista histopatologico los quistes se pueden originar en la
corteza o en la medula, a nivel microscapico se observa esclerosis de los vasos

preglomerulares, fibrosis intersticial e hiperplasia tubular epitelial. Las células
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epiteliales que limitan el quiste tienen un crecimiento acelerado y los quistes se
forma por dilatacion focal de las células tubulares existentes y posterior se aislan
del tubulo; la secrecion de su interior esta mediada por un canal cloro AMP ciclico
dependiente. ’

Los rifones en la ERPAD se hallan generalmente aumentados de tamaio.
Se han reportado casos que los rifiones pueden exceder los 40 cm de longitud y
pesar hasta 8 kg. Los quistes pueden variar de tamano: entre pocos milimetros y
varios centimetros, y su contenido puede ser claro, turbio o achocolatado. Estos
quistes son irregulares y producen distorsion del contorno renal, y si se realiza
estudio microscopico se observa que pueden originarse en cualquier parte de la
nefrona y no se trata en realidad de quistes sino de una invaginacion sacular de la
nefrona. °

La manifestacién funcional renal inicial es la poliuria debida a Ia
disminucion de la capacidad de concentracidén y disminucion del flujo sanguineo
renal. La enfermedad renal terminal es secundaria a NIC con variantes
concomitantes como la nefroangioesclerosis, atrofia tubular, inflamacién intersticial
y apoptosis, viéndose afectado de forma importante la funcion tubular. &°

En fases posteriores la ERPAD se asocia a hipertension arterial sistémica
por aumento en la secrecion de renina y también de poliglobulia por un aumento
en la secrecion de la eritropoyetina. '° La hipertension arterial se presenta en el 30
% de los nifos, el 60 % de los adultos antes que desarrollen insuficiencia renal
terminal y el 80 % de las insuficiencias renales cronicas terminales. El aumento de
la presion arterial parece estar mediado por la activacion del sistema renina-
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angiotensina-aldosterona. La patogénesis de la hipertension puede estar mediada
por diferentes mecanismos en el curso de la enfermedad y su aparicion esta
considerada un signo de mal pronéstico. El dolor abdominal o en el flanco es uno
de los sintomas frecuentes de la enfermedad; el 60 % de aparicién y se plantea
que el dolor es debido al aumento de tamafio del rifdn. 5

La ecografia renal se utiliza ampliamente para la deteccién presintomatico
de las personas en situacidn de riesgo, y de estos los sujetos que estan entre
15 y 29 ainos de edad, la presencia de al menos dos quistes renales (unilateral o
bilateral) es suficiente para el diagnéstico, debido a los quistes renales simples
son raros en este grupo de edad, por lo que el hallazgo de un quiste renal
altamente especifico para la ERPAD. Por el contrario, criterios mas estrictos son
para las personas de mayor edad, debido a la creciente prevalencia de quistes
renales simples. Entre las personas en situacién de riesgo que estan entre 30 a
59 anos y 60 o mas, la presencia de al menos dos quistes en cada rifidn y
por lo menos cuatro quistes en cada rifidn, respectivamente, son necesarios para
el diagnéstico.'"'2 En conclusién los criterios incluyen:
* Al menos dos quistes uni o bilateral en personas menores de 30 afios de

edad
*Dos quistes en cada rifidn en individuos con edades entre 30 a 59 afos

*Cuatro quistes en cada rifién en personas mayores de 60 afios o mas. '""°
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Teniendo en cuenta que los trastornos de la capacidad del rifdn para
concentrar y diluir la orina, son centrales en los trastornos de tipo tubulointersticial,
es importante para el estudio de esta patologia aplicar las pruebas adecuadas
para medir tal funcidn como son las pruebas de restriccion hidrosalina, prueba de
sobrecarga hidrica y el Clearence del agua libre. '

HIPOTESIS

Los pacientes con enfermedad Renal Poliquistica Autosémica Dominante
presentan alteracién en la concentracion de la orina en forma temprana previo al

deterioro de la funcién renal.
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OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Determinar la funcién tubular en pacientes con Enfermedad Renal
Poliquistica Autosémico Dominante sin deterioro de la funcién renal y compararlo

con el grupo control.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Evaluar los mecanismos de concentracién urinaria posterior a prueba de
restriccidn hidrica en pacientes con ERPAD y grupo control.

2. Evaluar el proceso de dilucidén urinaria posterior a la prueba de sobrecarga
hidrosalina en pacientes con ERPAD y grupo control

3. Conocer el manejo renal del agua en pacientes con ERPAD sin deterioro de
la funcién renal

4. Determinar los niveles plasmaticos y urinarios de sodio, potasio, cloro,
calcio y acido urico en los pacientes con diagnéstico de ERPAD sin

alteracién de la funcion renal
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METODOS

Se realizd un estudio transversal de caso control. Siendo la poblaciéon a
estudiar sujetos con antecedente genético o epidemioldgico con Enfermedad
Renal Poliquistica Autosémica Dominante. '°
Caso (Grupo ERPAD): paciente portador de ERPAD diagnosticada por ecografia
con funcién renal normal
Control (Grupo Control): miembro del mismo grupo familiar sin presencia de
quistes por ecografia renal.

Funcién renal conservada: paciente con Clearence de creatinina mayor o igual
90 mi/min "
Diagnostico ecografico de ERPAD:
o Al menos dos quistes uni o bilateral en personas menores de 30 afios de
edad

o Dos quistes en cada rifidn en edades individuos 30 a 59 afios

o Cuatro quistes en cada rifién en personas mayores de 60 afios o mas."!"®

CRITERIOS DE INCLUSION

1. Antecedente genético y epidemiolégico de Enfermedad Renal
Poliquistica Autosémica Dominante
2. Presencia de quiste renales por ultrasonido

3. Clearence de creatinina > 90 ml/min

16



CRITERIOS DE EXCLUSION

1. Clearence de creatinina < 90 ml/min.®
2. Portadores de enfermedad renal crénica conocida.
PRUEBAS A REALIZAR

1. PRUEBA DE RESTRICCION HIDROSALINA: Es una prueba que se
basa en valorar la produccién de hormona antidiurética de forma enddgena
mediante la restriccion de liquidos por un tiempo prolongado y esto permite la
reabsorcidn de agua a nivel del tabulo colector. ®

La metodologia para realizar la prueba es explicarle al paciente que debe
realizar una dieta seca a partir de la 6 pm del dia anterior al estudio y se recoge
cuatro muestras espontaneas de orina para medir osmolaridad maxima. &'

Valor Normal >800 mOsm/Kg H20

2. PRUEBA DE SOBRECARGA HIDRICA: el principal objetivo es
valorar la respuesta tubular después de la ingesta de abundante en ausencia
de vasopresina. '®

Su metodologia consiste en: citar al paciente horas antes del estudio y
administrar 2000 de solucion salina y posterior a esto tomar cuatro muestras y
medir la osmolaridad. "

Valor Normal <160 mOsm/Kg H20

3. CLEARENCE DE AGUA LIBRE: El agua libre se define como el
agua totalmente libre de soluto. Se considera también como el agua sin soluto
que se afiadido o se ha reabsorbido.'*

17



CH20= V-(Uosm+V)/Posm
Uosm: osmolaridad urinaria
Posm: osmolaridad plasmatica
V: volumen urinario por minuto
Cosm: clearence osmolar

CH20: clearence de agua libre

PROCEDIMIENTO
1. Seleccion de los pacientes: Detectar el caso indice en la consulta

externa o en las unidades satélites de hemodialisis de la region, luego ubicar a

sus familiares.
2. Consentimiento informado
3. Realizar Mapa Genealégico

4. Realizacién de ultrasonido renal y abdominal a los sujetos con

antecedentes epidemiologicos o genéticos de ERPAD

5. Laboratorios (Glicemia, urea, creatinina, acido urico, calcio, fosforo,
sodio, potasio, cloro, Clearence de creatinina y calcio, fosforo y acido Urico e
orina) en el Laboratorio de Nefrologia IAHULA con equipo de quimica

automatizado Olympus AU400
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6. Prueba de Restriccion Hidrosalina en el Laboratorio de Nefrologia
IAHULA utilizando para medir la osmolaridad un osmémetro (osmomat 030),
tomando cuatro muestras parciales de orina recolectadas con intervalo de una

hora, a partir de las 6 am

7. Prueba de sobrecarga hidrica en el Laboratorio de Nefrologia
IAHULA utilizando para medir la osmolaridad un osmdmetro (osmomat 030),
tomando cuatro muestras parciales de orina recolectadas con intervalo de una

hora, a partir de la6 am.

8. Hoja de recoleccion de datos: registrar todos los valores obtenidos en

tabla de datos

9. Tabulacién de los datos

Analisis Estadistico

Para el andlisis de los datos se utiliz6 el programa estadistico SPSS

(Stastical Package for Social Sciences) version 19.

Para describir la muestra y algunas variables se utilizd medidas de

tendencia central (media) y medidas de dispersién (desviacidn estandar con el

95% de intervalo de confianza).

Las variables categoricas se expresaron como porcentajes y se compararon

mediante la prueba de Chi-cuadrado de Pearson, con un nivel de significancia

estadistica de P<0,05.
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RESULTADOS

Se estudiaron un total de 8 familias con antecedentes epidemiolégico de

ERPAD, detectados en la consulta externa del Instituto Autdnomo Hospital

Universitario de los Andes, quienes cumplieron con los criterios de inclusién

anteriormente descritos y previa de consentimiento informado. (Ver anexo).

De las 8 familias, 66 sujetos aceptaron participar en el estudio, pero 5 fueron

excluidos, 3 de ellos por tener un clearence de creatinina <90 ml/min y 2 por ser

portadores de Hipertension arterial, 61 pacientes fueron estudiados y posterior a la

realizaciéon de la ecografia renal, 40 formaron parte de grupo ERPAD y 21 del

grupo control. (Tabla 1, Figura 1)

Tabla 1. Distribucién de los miembros de cada familia estudiada en los 2

_grupos
FAMILIAS ERPAD CONTROL
N % n %
Familia 1 5 12,5 4 19,5
Familia 2 2 5 0 0
Familia 3 4 10 3 14,3
Familia 4 5 12,5 3 14,3
Familia 5 4 10 2 95
Familia 6 6 15 3 14,3
Familia 7 8 20 4 19,5
Familia 8 6 15 2 9,5
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GRUPOS

@ ERPAD
# CONTROL

Figura 1. Distribucién de la muestra en los dos grupos.

Tabla 2. Distribucién de los casos y los controles seguiin grupo efario y
Sexo

ERPAD CONTROL
GRUPO ETARIO  MASCULINO FEMENINO MASCULINO FEMENINO
n % n % n % n %
16-20 ANOS 4 10 11 275 7 333 1 48
21-30 ANOS 7 175 3 75 3 143 2 95
31-40 ANOS 0 0 3 75 1 48 2 95
41-50 ANOS 4 10 8 20 3 143 2 95
TOTAL 15 275 25 625 14 66,7 7 333

Los 61 sujetos estudiados estaban edades comprendidas entre los 16 a 50
anos de edad, con una media para el grupo ERPAD de 29,9 + 11,9 y para el grupo
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control de 28,8 + 11,6, los cuales se dividieron en 4 grupos etarios, estando la
mayor parte de la poblacién entre los 16 y 20 afios de edad tanto para el grupo
ERPAD como para el grupo control (Tabla 2). La distribucién por sexo para el
grupo ERPAD fue predominantemente femenino con un 62,5% y masculino
26,5%; por el control en el grupo control el predominio fue masculino 66,7%

versus 33.3% para el sexo femenino. (Figura 2)

El clearence de creatinina fue de 105; 7+13 para el grupo ERPAD y de
114,713 para el grupo control, sin diferencia estadisticamente significativa, los

niveles de sodio, potasio, cloro, calcio y acido uUrico se pueden observar en la

tabla3.

EDAD Y SEXO

35

30

25

20 7116-20 ANOS
£21-30 ANOS

731-40 ANOS
41-50 ANOS

¥
i

| MASCULINO | FEMENINO | MASCULNO | FEMENINO |
ERPAD CONTROLES

Figura 2. Distribucién de los grupos y controles por grupo etario y sexo
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Tabla 3. Niveles plasmaticos basales del grupo ERPAD y grupo control

Variable ERPAD CONTROL Valor P
GLICEMIA 83,848,3 82,517,6 0,297
UREA 26,115,9 22,9443 0,465
CREATININA 0,810,1 0,7+0,1 0,335
ACIDO URICO 6,7+1,8 41+1,3 0,00
CALCIO 9,4+0,7 9,5+0,6 0,498
FOSFORO 3,240,5 3,1+0,6 0,967
MAGNESIO 1,9+0,3 2,01+0,19 0,332
SODIO 141,34+2,9 140,142,9 0,637
POTASIO 3,840,3 4,11£0,3 0,164
CLORO 109,9+3,5 108,2+4,06 0,164

Los niveles de acido urico fueron de 2,8 a 9,7 mg/dL con un promedio de 7,8
+ 1,6 para el grupo ERPAD y de 4,15 + 1 para el grupo control siendo

estadisticamente significativa con una P < 0,05. (Tabla 4, Figura 3)

Tabla 4. Niveles de acido arico en el grupo ERPAD y control

Acido Urico (mg/dL) ERPAD CONTROL valor P
2-4,9 4107 3,640,5 0,00
5-6,9 5,840,7 6,3+0,7 0,00

>7 7,910,8 8,210 0,00
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Figura 3. Niveles de acido urico en el grupo ERPAD y grupo control

En la tabla 5 se puede observar los niveles concentracidn maxima urinaria

posterior a la prueba de restriccién hidrica en la 4 muestras recolectadas, valores

entre 705,56 + 106,8 y 710,3 + 104,2 mOsm/Kg H20 para el grupo ERPAD y 1087,8

+ 66,3 y 1109,4 + 59,4 para el grupo control, siendo la diferencia altamente

significativa. (Figura 4 y 5).

Tabla 5. Osmolaridad urinaria posterior a restriccién hidrica en grupo

ERPAD Y CONTROL
ERPAD CONTROL Valor P
OSM 1h (mOsm/Kg H20) 705,5+109,5 1088,41+83,5 0,00
OSM 2h (mOsm/Kg H20) 706,6+101,9 1087,8466,3 0,00
OSM 3h (mOsm/Kg H20) 705,5+106,8 1109,4159,4 0,00
OSM 4h (mOsm/Kg H20) 710,3+104,2 1104,7+65 .4 0,00
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Figura 4. Capacidad de concentracién maxima de los grupos ERPAD y

control
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Figura 5. Osmolaridad horaria durante la prueba de concentracién

grupo ERPAD y el grupo control
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En la tabla 6 se observan los niveles dilucidn maxima urinaria posterior a la
prueba de sobrehidratacién en la 4 muestras recolectadas, con valores entre
312,6 £ 56,2 y 317,7 + 64,9 mOsm/Kg H20 para el grupo ERPAD y 158 + 56,4 y
1745 + 66,8 mOsm/Kg H20 para el grupo control, siendo estadisticamente

significativo, con una P <0,05. (Figura6y 7).

Tabla 6. Osmolaridad urinaria posterior a sobrehidracion en grupo ERPAD Y

CONTROL
ERPAD CONTROL Valor P
OSM 1h (mOsm/Kg H20) 313,7£55,9 174,5166,8 0,00
OSM 2h (mOsm/Kg H20) 317,2+58,3 167155,3 0,00
OSM 3h (mOsm/Kg H20) 317,7464,9 158+56,4 0,00
OSM 4h (mOsm/Kg H20) 312,6156,2 169,3157,5 0,00
CAPACIDAD DE DILUCION
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Figura 6. Capacidad maxima de dilucién en el grupo ERPAD y grupo
control
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Figura 7. Osmolaridad horaria durante la prueba de dilucion ERPAD vy el

grupo control

Al realizar el clearence osmolar y clearence de agua libre, tanto para la
osmolaridad obtenida en la prueba de concentracién como en la de dilucion, se
observé que el clearence osmolar (Cosm) se mantiene dentro de limites normales
en los dos grupos estudiados, por el contrario el clearence de agua libre (CH20)
durante la prueba de concentracién con valores promedios -0,96 + 0,72 y -1,84 +
0,69 para el grupo ERPAD y control sin diferencia estadisticamente significativa;
en la prueba de sobrecarga hidrosalina se observé CH20 con valores promedio
para el grupo ERPAD de 0,37 £+ 0,62 y 1,39 £ 0,75 para el grupo control, siendo

esta estadisticamente significativa (Tabla 7)
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TABLA 7. CLEARENCE OSMOLAR Y DEL AGUA LIBRE, CON PRUEBA DE
RESTRICCION HIDRICA Y SOBRECARGAHIDROSALINA

COsm CH20 Valor
PRUEBA ERPAD CONTROL ERPAD CONTROL P

RESTRICCION

HIDRICA 349+1,2 7,5+28 -096+0,72 -184+069 0,198
SOBRECARGA
HIDROSALINA 156+091 184+069 037+062 139+0,75 0,00

Se determindé los niveles urinarios de Sodio (UNa), potasio (UK), calcio
(UCa), fésforo (UP) y acido drico (UAu), y se realizé comparacion entre los dos

grupos sin encontrar diferencias estadisticamente significativas (Tabla 8).

Tabla 8. Niveles urinarios de electrolitos y acido urico en los 2 grupos

ERPAD CONTROL VALOR P
U Na (mmol) 52,9+15,9 57,7+19,4 0,43
UK (mmol) 30,7+¢11,7 29,6+10,6 0,245
U Ca (mg/24h) 106,745,7 106,745,5 0,784
UP (mg/L 24h) 0,79£0,18 0,78£0,19 0,968
U Au (mg/24h) 526,1+60,8 526+82,3 0.047

U Na: Sodio urinario, UK: potasio urinario, UCa Calcio urinario

UP: fésforo urinario; U Au: acido urico urinario

A los pacientes se les realizé ultrasonido abdominal donde se evidenciaron
quistes extrarrenales en el 25% de los pacientes del grupo ERPAD, siendo mas
frecuentes los quistes hepaticos con 17,5%, seguido por los quistes pancreaticos

2,5% como se muestra en la figura 8.
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Figura 8. Frecuencia de quistes extrarrenales en pacientes del grupo ERPAD
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DISCUSION

La capacidad de un rindn normal para concentrar la orina varia entre 70
mOsm/kg H20 en orinas muy diluidas (hipoosmética), hasta 1200 mosm/Kg H20
en orinas muy concentradas (hiperosmética), con un promedio de 600-800 mosm
/Kg H20 segun las necesidades del organismo. En la fisiologia normal los
iscanismos de concentracidn requiere de cuatro elementos esenciales para su
funcionamiento: 1- tubulos colectores medulares que pueden estar localizados
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mOsm/Kg/H20; los que tenian quistes con funcién renal conservada la capacidad
maxima fue de 700 mOsm/Kg H20. En pacientes con insuficiencia renal la orina
era isoosmotica en relacion a la del plasma. Gabow y Col ® encontraron hallazgos
similares en 87 individuos con ERPAD y funcién renal conservada, ademas
demostré que a mayor tamafio de los quistes mayor volumen del rifién y menor
grado de concentracion urinaria. Hallazgos semejantes fueron obtenidos por

[#!. Esta similitud en todos los estudios evidencia sin

Pabico y col.* y Rodriguez
duda alguna que existe una relacion inversa entre la osmolaridad urinaria y el
dano estructural del rifdn producido por la formacion de los quistes que originan
cambios anatdmicos aun cuando la filtracién glomerular adn esté conservada. El
defecto de concentracidén renal estd estrechamente relacionado con los cambios
anatdmicos tubulointersticiales y son independientes de la edad y la tasa de
filtracién glomerular; un segmento importante en la formacién de quistes son los
tubulos colectores a nivel cortico medular, area anatdomica muy importante para

producir una maxima concentracion urinaria. Los cambios quisticos del tubulo

colector, la atrofia tubular son fundamentales en la progresion de la enfermedad.®

En los pacientes estudiados uno de las alteraciones encontradas fue la
elevacién de los niveles de acido Urico en sangre el cual fue altamente significativo
en relacion al grupo control. Con una excrecién de acido drico que no esta
elevada, esto pudiese corresponder a un defecto en la homeostasis del acido Urico
previo al comienzo de la insuficiencia renal. Estos hallazgos son diferentes a los
encontrados por Kaehny y col # en un grupo de 301 miembros de familias

portadoras de ERPAD concluyeron que los niveles de acido urico en sangre eran
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similares en los pacientes con ERPAD con funcién renal normal y el grupo control.
En la literatura esta descrito que la homeostasis del acido Urico esta preservada
en pacientes portadores de ERPAD con funcidon renal conservada, cuando se
compara con miembros de la misma familia no afectados. La hiperuricemia y la
disminucién de la excrecion del Aacido Urico se evidencia a medida que la funcién
renal se deteriora. # En relacién al hallazgo de elevacién del acido drico en
sangre en nuestro grupo de estudio, la causa debe ser dilucidada en estudios
posteriores, investigando todas aquellos factores que pueden estar contribuyendo
tales como el aumento de la sintesis, metabolismo alterado o disminucion de la

excrecion del mismo.

En condiciones normales cuando un individuo se somete a restriccion hidrica
el CH20 debe tener valores negativos, demostrando la capacidad de rifién de
reabsorber agua libre de solutos ante esta situacién; en los sujetos estudiados
durante la prueba de restriccidn hidrosalina se encontrdé una menor capacidad
para reabsorber agua en el grupo ERPAD al compararlo con el grupo control, sin
ser esta estadisticamente significativa, por el contrario al realizar la prueba de
sobrehidracion los individuos que conforman el grupo ERPAD presentaron una
menor capacidad para excretar agua libre de solutos, demostrado con un valor
menos positivo al hallar el CH20 comparado con el grupo control, con significancia

estadistica.
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CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

Con nuestro grupo estudiado podemos concluir:

1. Los pacientes portadores de ERPAD presentan alteracién tanto en los
mecanismo de concentraciéon como de dilucién de la orina, al compararlos
con los controles sanos.

2. En cuanto al manejo renal del agua, los datos obtenidos no fueron
concluyentes.

3. El manejo de los electrolitos sérico y urinarios fue similar para los dos
grupos, sin evidenciar alteracion de los mismos.

4. Enrelacion a la hiperuricemia, estudios posteriores deben realizarse
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