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Resumen

Descripcion del caso: Paciente de 54 afos actualmente, diagnosticada de migrafias desde el 2005
y de hipertension arterial desde el 2007. A raiz de un mal control farmacoldgico de la tension
arterial se solicita una ecografia renal en 2012, donde se descubre que padece una poliquistosis
renal. En 2013, se realiza por parte de neurologia una resonancia magnética nuclear y es normal. En
2014, la paciente sufre una hemorragia subaracnoidea espontanea con hematoma
intraparenquimatosos asociado, por rotura de aneurisma de arteria cerebral media, de la que es
intervenida con craniectomia con evacuaciéon de hematoma y clipaje de saco aneurismatico.
Posteriormente a esta intervencion, desarrollé una hidrocefalia con derivacién ventriculo peritoneal.
Actualmente la paciente presenta una enfermedad renal crénica grado 4, con tasas de filtrado en
torno a 5 mL/min, y pendiente de trasplante renal. En el estudio familiar a su tnica hija de 28 afios,
existia algin quiste renal aislado sin poliquistosis renal.

Exploracion y pruebas complementarias: Ecografia renal en 2012: multiples quistes en ambos
riflones e higado. RNM por cefalea en 2013: normal. AngioTAC cerebral en 2014: rotura de
aneurisma cerebral de la arteria cerebral media. Analitica actual con creatinina sérica de 7,77 y
filtrado glomerular de 5,7 y anemia normocitica y normocrémica.

Juicio clinico: Poliquistosis hepatorenal con rotura aneurisma cerebral.

Diagndstico diferencial: Trombosis arterioesclerdtica, hemorragia cerebral hipertensiva,
embolismo, rotura de malformaciones arteriovenosas, vasculitis, aneurisma aértico disecante,
hipotension sistémica y jaqueca con déficit neuroldgico.

Comentario final: La poliquistosis hepatorenal es un trastorno genético autosémico dominante
(ADPCKD), que afecta a una de cada 1.000 personas en el mundo, y tienen una expectativa de vida
que va desde los 53 a los 70 anos de edad. Esta asociada a un alto riesgo de aneurismas
intracraneales. De hecho, el aneurisma intracraneal es considerada la mas severa complicacion de
estos pacientes. La prevalencia de ellos en pacientes con ADPCKD, es muy variable segun los
estudios y va desde un 4% a un 41%, y si tienen historia familiar de aneurisma cerebral es del 18 al
22%.En comparacidn, la prevalencia en poblacién general es del 0,4-6%. E1 10% de pacientes no
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diagnosticados de ADPCKD, tendra una ruptura de aneurisma intracraneal como primer sintoma y el
6% de todos los pacientes con ADPCKD morira de una hemorragia subaracnoidea. La gran mayoria
de los aneurismas son localizados en la circulacion anterior cerebral (90-100%) y hasta un 18-30%
tienen multiples aneurismas. No se relacionan con hipertension, quistes hepaticos, duracion de la
enfermedad o alteraciones de la funcién renal (hasta un 50% de pacientes con ADPCKD y anurisma
cerebral tienen una funcién renal normal). Tras la ruptura de aneurisma intracraneal, la mortalidad
de estos pacientes varia entre el 10-67% segun distintos estudios y entre un 10-38% quedan con
dependencia permanente o discapacidad. No hay recomendaciones estandarizadas de sociedades
para screening de aneurismas en pacientes con ADPCKD, pero se suele realizar una resonancia
magnética angiografica o una tomografia con angiografia cada 2-5 afios si el aneurisma es estable o
con historia familiar de aneurisma cerebral y cada 5-20 anos sin historia familiar.
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