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^ ¡ ^ L presentar nuestra observación de enfermedad poliquística de 
los ríñones en miembros de una misma familia, nos propo-

nemos destacar especialmente una part icularidad de esta afección, 
cual es la de presentarse con cierta frecuencia b a j o el aspecto de 
enfermedad heredo-familiar . 

Consu l t ando la bibliografía sobre el tema que nos ocupa, nos 
ha sido posible constatar que en la mayoría de los t rabajos de 
c o n j u n t o sobre esta enfermedad es puesta de manifiesto esta mar-
cada tendencia hereditaria, hecho que por otra parte gravita en favor 
de su naturaleza congénita. 

Nuestros casos de observación pertenecen a una familia com-
puesta de 5 hermanos, en 3 de los cuales hemos podido constatar 
la existencia de ríñones poliquísticos. De los dos restantes sabemos 
que uno de ellos fué operado en Santa Fe con el diagnóstico de 
tumor de r iñon el cual fué modif icado después de la intervención 
por el de r íñón políquístíco. La pieza operatoria fué además exami-
nada por uno de sus hermanos quien nos ha manifes tado se trataba 
de un r iñon grande y deformado por la existencia de numerosos 
quistes conglomerados. Por lo que respecta al qu in to hermano no 
hemos podido examinar lo pese a nuestro propósi to en este sentido. 

Los antecedentes de los progenitores de estos enfermos son los 
siguientes: la madre vive, tiene 80 años y aparentemente sana. El 
padre mur ió a la edad de 4 0 años, después de padecer durante 3 
años de una enfermedad que se caracterizaba especialmente por la 
existencia de un t umor abdominal . 



F i g u r a 1 

Recientemente nos ha consul tado un h i j o de u n o de los enfer-
mos a quien hab íamos diagnost icado hace años r iñon pol iquís t ico 
y en él también pud imos constatar idéntica afección. A los 3 her-
manos de este ú l t imo enfermo les sugerimos la conveniencia de un 
examen que hasta la fecha no ha p o d i d o realizarse por negativa 
de los mismos. 

Es tamos pues frente a una famil ia en la que una misma afec-

ción está presente en 3 generaciones. Si bien es cierto que no tene-
mos una constatación de certeza respecto al diagnóstico de r iñon 
poliquíst ico en el padre, podemos aceptar, dados los antecedentes 
recogidos, que ésta fué la afección de terminante de su muerte y 
que a su vez dicho progeni tor t ransmi t ió su herencia patológica 
con carácter dominan te a su 4 hi jos , u n o de los cuales a su vez 
t ransmite a u n o de los suyos la misma enfermedad. 

Las historias clínicas de los enfermos observados por nosot ros 
son las siguientes: 



{prevista ^rgentina 

188 

Observación NQ 1. — Per tenece a u n a e n f e r m a e x a m i n a d a y o p e r a d a p o r 

el P r o f . A r t e m í o Z e n o en el a ñ o 1 9 2 9 . 

F i g u r a 2 

F i g u r a 3 

Se t r a t a de u n a señora de 3 9 a ñ o s de edad , casada, que h a t e n i d o 4 e m b a -

r a z o s con p a r t o s n o r m a l e s . 
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C o n s u l t a d a p o r crisis ¿ o l o r o s a s de t i p o a p e n d í c u l a r y a d e m á s p o r d o l o r 

en a m b a s regiones l u m b a r e s que se exacerba con las i n sp i r ac iones p r o f u n d a s . 

El e x a m e n general revela c o m o d a t o s de v a l o r p o s i t i v o , la exis tencia de 

u n h í g a d o g r ande c u y o b o r d e i n f e r i o r rebasa 5 t raveses de dedo al r ebo rde 

costal , d u r o , i r r egu la r y u n p o c o d o l o r o s o . Su b o r d e s u p e r i o r se pe rcu te a 

nivel del 5'-1 espacio in te rcos ta l . E n el f l a n c o de recho se pa lpa u n t u m o r del 

v o l u m e n de u n a cabeza de f e to d u r o , i r r egu la r , con pe lo t eo ne to . A n ive l de 

la reg ión renal i z q u i e r d a h a y o t r o t u m o r que presen ta las m i s m a s caracter ís-

t icas a u n q u e de t a m a ñ o más p e q u e ñ o . 

Operación. 29 de m a r z o de 1 9 2 9 . C i r u j a n o : D r . A r t c m i o Z e n o . 

Anes tes ia etérea. Inc i s ión pa ra r r ec t a ! i z q u i e r d a . A b i e r t o el p e r i t o n e o se 

cons ta ta un h í g a d o g rande . Ves ícu la bi l iar n o r m a l . I .a super f i c ie del h í g a d o 

está s e m b r a d a de p e q u e ñ o s qu is tes t r a n s l ú c i d o s del v o l u m e n de u n g r a n o de 

m i j o . Se e x t i r p a u n f r a g m e n t o pa ra b iops ia . Se cons t a t a a s i m i s m o degenerac ión 

p o l i q u í s t i c a del r i ñ o n derecho . El v o l u m e n de los qu i s t e s oscila en t re los de u n 

g r a m o de m i j o a los de u n a ave l l ana . El r i ñ o n i z q u i e r d o es t a m b i é n p o l i q u í s t i c o , 

p e r o los qu i s tes s o n m á s p e q u e ñ o s . A p e n d i c e c t o m í a . Cie r re h a b i t u a l . 

Posl- operatorio, — N o r m a l . 

Observación N'; 2. — I t a l o C , h e r m a n o de la a n t e r i o r , 

C o n s u l t a p o r q u é hace a l r ededor de un a ñ o t u v o e s p o n t á n e a m e n t e u n a 

h e m a t u r i a de t i p o t o t a l . C o n c o m i t a n t e m e n t e t iene m o d e r a d o s d o l o r e s a n ivel 

de su r i ñ o n i z q u i e r d o . Desde en tonces se q u e j a de u n d o l o r de poca i n t ens idad 

a la a l t u r a de su región l u m b a r i zqu i e rda . U l t i m a m e n t e u n méd ico cons t a t a 

t u m o r a c i ó l i de su r i ñ o n i z q u i e r d o p o r lo cual n o s consu l t a . 

Estado actual, —- E n f e r m o bien c o n s t i t u i d o , discreta pa l idez de piel y 

mucosas . P r e s ión ar ter ia l M x „ 1 7 ; M n „ 9. A b d o m e n b l a n d o , depres ib le , i n d o -

l o r o . H í g a d o y b a z o n o se p a l p a n . 

C o r r e s p o n d i e n d o al r i ñ o n i z q u i e r d o se pa lpa u n a t u m o r a c í ó n que o c u p a 

t o d o el f l a n c o y se p ierde d e b a j o del r eborde costa l , del t a m a ñ o de una cabeza 

de f e t o , de super f i c ie i r r egu la r , a b o l l o n a d a , tensa, n o d o l o r o s a , que desciende 

con los m o v i m i e n t o s r e sp i r a to r io s , con f r a n c o c o n t a c t o l u m b a r y q u e pe lo tea . 

Del l a d o derecho se pa lpa o t r a t u m o r a c i ó n con caracter ís t icas s eme jan t e s pe ro 

m á s p e q u e ñ a . 
El e x a m e n de u re t r a , p r ó s t a t a , t e s t í cu lo y ve j iga , nada de p a r t i c u l a r . 

Exámenes de laboratorio. — Urea en sangre , 0 . 5 0 p o r mil . 

Orina: a l b ú m i n a ves t ig ios p r o n u n c i a d o s . G lucosa no . A c e t o n a no . 

Urea: 1 7 . 7 1 p o r mi l . C l o r u r o s 6 p o r mi l . S e d i m e n t o : ba s t an t e s células 

de pus . R e g u l a r n ú m e r o de u r a t o s y cristales de f o s f a t o a m ó n i c o - m a g n é s i c o . 

Reacc ión alcal ina. 
Separac ión de o r i n a s : d e r e c h o : úrea H . 8 7 p o r mil , I z q u i e r d o : tirea 1 0 . 7 1 

p o r mi l . 
Pielografía ascendente. — I m á g e n e s t íp icas de r í ñ o n e s po l i qu í s t i co s . 



a n t e r i o r . 

C o n s u l t a el 14 de f e b r e r o de 1 9 3 2 . 

Antecedentes personales. — Sin i m p o r t a n c i a . C a s a d o con m u j e r sana , ha 

t e n i d o 3 h i j o s de los cuales u n o ha m u e r t o de co r t a edad . N o h a y a b o r t o s . 

Enfermedad actual. — Hace a l r ededo r de u n a ñ o e m p i e z a a n o t a r c ie r to 

g r a d o de d e c a i m i e n t o general , d i s m i n u c i ó n de sus f u e r z a s , p é r d i d a del a p e t i t o . 

Hace 3 meses c o m i e n z a a tener , sobre t o d o después de! d e s a y u n o a l g u n o s v ó m i -

tos a l imen t i c io s q u e al p r i n c i p i o se p r o d u c í a n en poca c a n t i d a d , p e r o q u e desde 

hace u n p a r de s e m a n a s se h a n h e c h o m á s f recuen tes . C o n c o m i t a n t e m e n t e n o t a 

d ia r rea , de 3 a 4 depos i c iones d iar ias . E n estos ú l t i m o s d ías ha l l egado h a s t a 

2 0 depos ic iones d iar ias . N o h a y m o c o n i sangre . Hace u n mes t iene un, d o l o r 

i n t e n s o en la reg ión l u m b a r derecha q u e es s egu ido de u n a h e m a t u r i a t o t a l de 

r egu l a r i n t e n s i d a d que le persiste- d u r a n t e 3 d ías . Ref ie re eí e n f e r m o q u e hace 

9 a ñ o s t u v o u n a h e m a t u r i a s e m e j a n t e con igual d u r a c i ó n , p e r o en d i c h a o p o r -

t u n i d a d el d o l o r f u é del l ado i z q u i e r d o . Ha d i s m i n u i d o 9 k i los de peso y se 

n o t a m u y p á l i d o . 

Estado actual. — E n f e r m o bien c o n s t i t u i d o , de regu la r e s t ado de n u t r i c i ó n . 

Piel y m u c o s a s d i s c r e t a m e n t e pá l idas . L e n g u a seca. A p a r a t o c i r c u l a t o r i o : p r e s ión 

ar te r ia l M x . , 1 7 ; M n . , 12 . A p a r a t o g é n i t o u r i n a r i o : r í ñ o n e s : del l ado i z q u i e r d o 

y c o r r e s p o n d i e n d o al r i ñ o n se pa lpa u n a t u m o r a c i ó n del t a m a ñ o de u n a cabeza 

de fe to , de super f i c ie i r r egu la r , c o m o a b o l l o n a d a , de paredes tensas, que pelotea 

y t iene c o n t a c t o l u m b a r ; desciende con los m o v i m i e n t o r e sp i r a to r io s . D e l l a d o 

de recho se p a l p a u n a t u m o r a c i ó n s e m e j a n t e p e r o m á s p e q u e ñ a . E l t ac to rectal 

d e m u e s t r a u n a p r ó s t a t a de caracteres y v o l u m e n n o r m a l e s . 

D a d o el e s t ado de g r a v e d a d del e n f e r m o n o se e x p l o r a u r e t r a n i v e j i g a . 

E l h í g a d o se p a l p a su b o r d e i n f e r i o r p o r d e b a j o del r ebo rde costa l . Su b o r d e 

s u p e r i o r se pe r cu t e en el 5- espacio . R e s t o de la e x p l o r a c i ó n nega t iva . 

Exámenes de laboratorio. — H e m o g l o b i n a 6 0 p o r c ien to . Glóbul&s r o j o s 

3 . 3 8 0 . 0 0 0 . G l ó b u l o s b l ancos 1 5 . 0 0 0 . 

Orina: a l b ú m i n a ves t ig ios p r o n u n c i a d o s . G lucosa no . A c e t o n a n o . R e a c -

ción a lcal ina . U r e a 6 . 8 2 p o r mil . C l o r u r o s 6 . 5 p o r mi l . F o s f a t o s 0 . 5 p o r 

mi l . S e d i m e n t o : regu la r p u s , poca sangre . 

Urea en s a n g r e : 3 . 6 5 p o r mi l . 

Evolución. — Se indica c o m o t r a t a m i e n t o s u e r o g lucosado , t e o b r o m i n a , 

p u r g a n t e s . La d iures i s se m a n t i e n e a l r ededo r de 2 . 5 0 0 a 2 . 0 0 0 gr. L a úrea 

en sangre se m a n t i e n e en su tasa a n t e r i o r . El e n f e r m o inicia u n a h e m a t u r i a de 

regu la r i n t e n s i d a d , t o t a l , se a g r a v a r á p i d a m e n t e y fallece al 10'-' d í a . 

Observación N" 4 . — A l e j a n d r o S., h i j o de la e n f e r m a de la Obs . 1. 
Antecedentes personales. — Sin i m p o r t a n c i a . 

Enfermedad actual. — C o n c u r r e a la c o n s u l t a , pues desea u n e x a m e n 
médico an t e el t e m o r de s u f r i r del r i ñ o n p o l i q u í s t í c o , d a d o s sus an tecedentes 
f ami l i a re s . 
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Estado actual. — B u e n es t ado general , bien c o n s t i t u i d o , escaso p a n í c u l o 

a d i p o s o . T e n s i ó n a r t e r i a l : M x . , 18 . R í ñ o n e s : el r i ñ o n derecho se p a l p a b a j o , 

n o m u y g rande , p e r o sí i r r egu la r , c o m o l o b u l a d o , d u r o . El i z q u i e r d o se p a l p a 

el p o l o i n f e r i o r con iguales caracter ís t icas . 

Orinas: claras. D e n s i d a d 1 . 0 1 1 , B u e n a diures is . 

Urea en s u e r o : 0 . 3 5 p o r mi l . 

Urea en o r i n a : 4 . 1 5 p o r mil . 

C o n s t a n t e de A m b a r d : 0 . 1 0 6 . 

Se acepta en patología const i tucional , que para establecer el 
concepto de afección genuinamente famil iar , deben estar reunidas 
ciertas características. Estas son: 1" atacar hab í tua lmente a varios 
sujetos de una misma fami l ia ; 2" afectar en una misma rama una 
fo rma y una evolución idéntica en todos los sujetos atacados, y 
3" tener base endógena, es decir, aparecer independientes de inf luen-
cias externas ( t raumat i smos , intoxicaciones etc.) que actúan sea en 
la vida int rauter ina , sea en la vida extrauter ina . 

Vemos pues, que las enfermedades que se presentan con carác-
ter famil iar exigen una disposición const i tucional patológica que 
no puede explicarse por una infección, intoxicación o t r aumat i smo, 
es decir, tener un origen exclusivamente endógeno, ser enfermedades 
del germen mismo, óvulo o espermatozoide. 

Si bien es cierto que en lo que respecta a génesis del r iñon 
poliquíst ico aún no se ha dicho la ú l t ima palabra, admi t imos y 
con nosot ros la mayor parte de los autores, que esta afección es 
la resultante de una disembríoplasía por fal ta de coalescencia entre 
el blastema renal y el brote ureteral. 

E n favor de la tesis que postula la génesis dísembríoplásíca 
está también el hecho cons ta tado de coincidir esta afección con mal-
formaciones en otros órganos, ser una afección de observación más 
frecuentes en fetos mons t ruosos y por ú l t imo su carácter famil iar . 

Por lo que atañe a esta ú l t ima part icular idad, existe ya buen 
número de publicaciones en que esta predisposición hereditaria está 
presente y bien documentada . En este sentido podemos citar a 
Braasch y Schatt que sobre 193 observaciones del r iñon poliquíst ico, 
encuentran que esta condición famil iar está presente en un caso en 
4 generaciones, en 2 casos en 3 generaciones y en 5 casos en 2 gene-
raciones. Schapiro publica en el año 1929 un t r a b a j o de con-
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j u n t o reuniendo 1 2 observaciones de r iñon pol iquíst ico en la mayor 
parte de las cuales está presente la famil iar idad de la afección. Cita 
por e jemplo un caso en que 5 he rmanos y un sobr ino están afectos 
de r m ó n pol iquíst ico. Jahier publica recientemente una observación 
de 3 hermanas con r m ó n poliquíst ico, dos de las cuales complican 
de pielonefr í t is gravídica. Este autor recuerda la observación de 
Singer de una m u j e r que de 13 h i jos que t uvo 7 padecían de r íñones 
poliquíst icos. E n nuestro país sólo conocemos el t r a b a j o de Her-
nández y Damianov ich en que con m o t i v o de la observación de 2 
mell izos con afección poliquíst íca de los r íñones, hacen algunas con-
sideraciones respecto al tema que nos ocupa. 

Ríesson, citado por H e r m a n n , considera que la enfermedad 
poliquístíca de los r íñones es hereditaria en con fo rmidad con las 
leyes de la herencia de Mendel y que el afectado, h o m b r e o muje r 
puede t ransmit i r a sus descendientes de uno u o t ro sexo y que esta 
t ransmis ión puede estar gobernada por un único progeni tor 
dominan te . 

S in te t izando, podemos concluir que la enfermedad pol iquís-
tíca de los r íñones debe ser considerada como una ma l fo rmac ión 
congéníta que se presenta hab i tua lmente con marcada tendencia 
hereditaria, m o t i v o por el cual el clínico o el uró logo que efectúa 
diagnóstico de esta enfermedad, debe t ratar de ahondar sus inves-
tigaciones e x a m i n a n d o los colaterales, ascendientes y descendientes 
del enfe rmo a f in de prevenirlos sobre la existencia de esta mal-
fo rmac ión . 

Y por ú l t imo, si nos queremos colocar en el terreno ideal de la 
eugenesia que tiende a el iminar a lgunas enfermedades hereditarias 
que afligen a la h u m a n i d a d regulando r igurosamente la un ión sexual 
de los indiv iduos a fin de impedir la reproducción de los por tadores 
de enfermedades con carácter d o m i n a n t e que t ransmiten inexora-
blemente a sus descendientes, podemos, frente al hecho cons ta tado 
del carácter hereditario del r iñon poliquíst ico, aconsejar la incon-
veniencia de procrear h i jos que resultarían tarados hereditariamente, 
ya que n o existe en nuest ro país legislación a lguna que obligue a 
la esterilización de los por tadores como la hay Alemania con carác-
ter obl igator io . Jus t amen te en nuestra observación IV" se nos ha 
p lan teado el problema de advertir a dicho enfermo, por t ador de una 



enfermedad evidentemente hereditaria y en vísperas de casarse, la 
inconveniencia de tener descendencia y creemos con ello cumpli r 
como médicos una misión de proyección social al tender al mejo-
ramien to de la especia h u m a n a l imi tando el derecho a procrear que 
los por tadores de enfermedades hereditarias u t i l izan libre y discre-
cionalmente de acuerdo a su p rop io albedrío. 
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D I S C U S I O N 

Dr . Schíappapíetra . -— Estoy en un todo de acuerdo con la 
opinión del factor hereditario en la enfermedad poliquística. Nos-
otros hemos documentado una familia de poliquísticos, en la que, el 
primero que se internó por una insuficiencia renal con fenómenos 
congestivos ya ha fallecido por su insuficiencia renal. Al poco tiem-
po, documentamos al hermano —era un médico— y antes, ya 
habíamos documentado en ese intervalo de tiempo a la madre que 
vivía en muy buenas condiciones físicas, habiendo tenido 4 hijos. 

Yo digo enfermedad poliquística, porque también hemos docu-
mentado que la degeneración poliquística de riñon coincide con 
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degeneraciones quísticas en otras visceras. Hace pocos días, he ayuda-
do a los clínicos a determinar la documentación radiográfica renal 
de degeneración quística, donde había llegado a la conclusión de 
degeneración quística pulmonar. De modo que conviene determi-
nar la existencia en las visceras cada vez que se determina en una 
de ellas. 

Otra señora a quien le hemos documentado su enfermedad poli-
quístíca renal tiene un hijo con hidrocefalia quística. Insisto en la 
degeneración quística y en la posibilidad de encontrar la misma 
degeneración en otra visceras, 

D r . For t . — Agradezco la contribución del doctor Schiappa-
pietra, y estoy de acuerdo en que, muy frecuentemente, está asociada 
la degeneración poliquístíca del riñon a la de otras visceras. En 
este caso, hemos constatado que el hígado presentaba una degenera-
ción poliquístíca total. 


