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Introducción

La poliquistosis hepática del adulto (PHA) es una en-
fermedad, en la mayoría de los casos, silente, infrecuen-
te y difusa. Tiene una transmisión autosómica dominante,
y en un 30-40% de los casos se asocia a poliquistosis re-
nal, y en un menor porcentaje a poliquistosis en otros ór-
ganos1.

La evolución de la enfermedad, habitualmente, es asin-
tomática; sin embargo, dado que los quistes van aumen-
tando progresivamente con la edad, pueden provocar
trastornos potencialmente graves.

Presentamos el caso de un enfermo afectado de PHA,
que se inició con un shock séptico grave, secundario a
una abscesificación masiva de su poliquistosis hepática.

Caso clínico

Paciente varón de 71 años de edad, sin antecedentes patológicos de
interés, que acude a urgencias por fiebre de 39 oC, con escalofríos,
afección de su estado general y dolor en el hipocondrio derecho, de 4
días de evolución.

En la exploración física destaca la palpación de una gran masa ab-
dominal en la mitad superior del abdomen, que corresponde a una he-
patomegalia nodular.

Se ingresa el enfermo con la orientación diagnóstica de bacteriemia
de probable origen abdominal.

En el estudio analítico se observa en el hemograma una leucocitosis
con desviación a la izquierda. La función hepática era normal.

En los estudios de imagen se practica ecografía de abdomen, objeti-
vándose quistes hepáticos múltiples y colelitiasis; se observa, asimis-
mo, un quiste mayor de 7 cm de diámetro en LHD que protruye fuera
del contorno hepático, con contenido ecogénico y un nivel en su inte-
rior, así como quistes en LHI con características más ecogénicas y al-
guna zona de discreta dilatación segmentaria en la vía biliar intrahepáti-
ca.

Se practica una TC abdominal, evidenciándose una poliquistosis he-
pática múltiple complicada, con signos de abscesificación en varios
quistes, algunos de gran tamaño, con una discreta cantidad de líquido
libre abdominal perihepático (fig. 1).

El hemocultivo fue positivo para Escherichia coli.
Se inicia tratamiento con cobertura antibiótica de amplio espectro.
La evolución del enfermo empeoró progresivamente con un aumento

de su patrón de sepsis, por lo que se decide laparotomía exploradora.
Se observa una vesícula biliar con signos de colecistitis aguda, un pa-
trón de poliquistosis hepática difusa con múltiples abscesos, algunos de
gran tamaño. Se practica una colecistectomía y una colangiopancreato-
grafía peroperatoria, que no evidencia comunicación del árbol biliar con
las zonas quísticas. Se practica una punción y un drenaje de múltiples
quistes con salida de líquido purulento, aproximadamente de 2 l.

Se realiza, asimismo, una resección parcial de la cavidad quística en
los de mayor tamaño.

El cultivo del líquido purulento y el del líquido biliar es positivo para E. coli.
El enfermo ingresa en la UCI con cobertura antibiótica de amplio es-

pectro y soporte hemodinámico
En el postoperatorio se evidencia algún pico febril esporádico y en la

TC de control se observa la persistencia de un gran quiste en LHI con
áreas hiperdensas y heterogéneas, con un nivel en su interior, sugesti-
vas de absceso residual.

Se practica una punción percutánea y un drenaje.
El enfermo evoluciona favorablemente y es dado de alta.

Discusión

La poliquistosis hepática del adulto (PHA) es una enti-
dad poco frecuente. Se define como una enfermedad en
la que el hígado está difusamente lleno de quistes y que
ocupan más del 50% del parénquima hepático; pueden
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Gradual cystic growth, which occurs with age, may
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ser desde grandes masas, de 20 a 30 cm, a pequeños
nódulos microscópicos1.

Es una enfermedad de transmisión autosómica domi-
nante, frecuentemente asociada a poliquistosis renal en
un 30-40% de los casos. También puede estar asociado
a poliquistosis en otros órganos, como el páncreas o el
pulmón, en un menor porcentaje2.

Los quistes hepáticos en esta entidad son tanto ma-
croscópica como microscópicamente similares a los quis-
tes simples hepáticos. Son uniloculares, no tabicados,
contienen un líquido seroso y no comunican con el árbol
biliar. Microscópicamente, están formados por un epitelio
simple cuboideo, el tejido hepático circundante suele es-
tar distorsionado por la presión de los quistes, pero el he-
patocito es normal.

La patogenia de la poliquistosis es similar a la del quis-
te simple hepático. Resulta de la dilatación de un conduc-
to biliar aberrante, que ha perdido la comunicación con el
árbol biliar3.

La evolución de la enfermedad es, en muchas ocasio-
nes, silente y se diagnostica en el transcurso de explora-
ciones radiológicas, como ecografías, TC abdominal o re-
sonancia magnética, practicadas por otras causas.

Si la enfermedad avanza, la clínica más frecuente es el
dolor en el hemiabdomen superior. Otros síntomas pue-
den ser una masa abdominal, náuseas, vómitos o síndro-
me anémico.

La evolución de la enfermedad, dado que los quistes
van aumentando progresivamente con los años, pueden
provocar trastornos potencialmente graves: ictericia por
compresión del árbol biliar, síndrome anémico por hemo-
rragia intraquística o difusa, infección piógena y posterio-
res abscesos hepáticos, insuficiencia hepática, hiperten-
sión portal, rotura quística intraperitoneal4,5.

El diagnóstico diferencial que se establece a través
de las imágenes radiológicas (ecografía, escáner abdo-
minal, RM) debe realizarse con las siguientes entida-
des:
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Fig. 1. TC abdominal en la que se evidencia una poliquistosis hepática múltiple complicada, con signos de abscesificación en varios
quistes.
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1. Hígado multiquístico o quistes hepáticos múltiples.
2. Hamartomas de los conductos biliares.
3. Enfermedad de Caroli.
4. Cistoadenomas.
5. Cistoadenocarcinomas.
6. Metástasis quísticas.
7. Subtipo de neoplasias quísticas primarias.
8. Hemangioma cavernoso.
9. Procesos inflamatorios (abscesoso, hidatidosis he-

pática).
10. Hematoma intrahepático, bilioma intrahepático.

Cada una de estas entidades presenta unas diferentes
características radiológicas, ya sea por ecografía, TC,
RM, que permiten aproximar el diagnóstico diferencial de
cada una de ellas6.

La actitud terapéutica aconsejada en el enfermo que
es diagnosticado de PHA varía en función de si presenta
sintomatología o es un hallazgo casual.

Los enfermos asintómaticos que son diagnosticados
en el transcurso de exploraciones radiológicas, en princi-
pio, no precisan tratamiento. En los pacientes con sinto-
matología existen diversas alternativas:

1. Punción y drenaje simple por ecografía o escáner,
asociando o no una posible alcoholización. Esta técnica
presenta un elevado número de recidivas y sólo se indica
como tratamiento sintomático provisional7.

2. La técnica quirúrgica más aceptada en los pacientes
con PHA sintomática es el drenaje quirúrgico de la mayo-
ría de los quistes, con resección amplia de la pared y
coagulación del fondo, ya sea con electocauterización o
con argón.

Se aconseja practicar una colecistectomía y una colan-
giopancreatografía peroperatoria para descartar una co-
municación con la vía biliar y prevenir posibles fístulas bi-
liares posteriores.

3. Algunos autores proponen resecciones hepáticas a
demanda si la localización de los quistes lo permite.

4. El trasplante hepático sólo se propone en casos de
insuficiencia hepática grave8-10.

Como conclusión podemos establecer que el número
de recidivas en la PHA después del tratamiento quirúrgi-
co habitualmente es del 100%; sin embargo, practicando
una cirugía exerética amplia de los quistes sintomáticos
se obtiene una mejoría temporal, y en ocasiones de larga
duración, de la sintomatología y de las complicaciones
de estos enfermos.
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