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a PQH se define por la presencia de >10 quistes paren-

quimatosos hepaticos que no estadn conectados al sistema
de conductos biliares. Hay un aumento dependiente de la
edad en la cantidad de quistes hepaticos, y en particular las
mujeres pueden desarrollar una enfermedad progresiva. Se
estima que alrededor del 20% de los pacientes con PQRAD
eventualmente desarrollaran PQH sintomatica. Los sintomas
en la PQH grave se asocian con distensiéon abdominal masiva
como resultado de la hepatomegalia, lo que lleva a una sen-
sacion de plenitud, dolor abdominal y malestar, hernias de
la pared abdominal, dolor de espalda y sensaciéon de ahogo.
Los pacientes reducen el tamafio de sus comidas debido a la
saciedad temprana y la desnutricion eventualmente conduce
a la pérdida de masa muscular.

La mayoria de los pacientes con PQH son, y seguirdn sien-
do, asintomaticos; por lo tanto, el seguimiento por imagen
no esta indicado. En otros, el aumento del volumen de quistes
puede resultar en un agrandamiento masivo del higado con
dolor abdominal, dolor de espalda, saciedad temprana, dis-
nea, desnutriciéon y un deterioro significativo en la calidad de
vida. Se puede considerar el tratamiento cuando se altera la
calidad de vida, o en caso de complicaciones locales.

Los niveles séricos de CA19-9 estan elevados en hasta el
50% de los pacientes con PQH. Los niveles séricos de CA19-9
se correlacionan con el volumen total hepatico.

La infeccion de los quistes hepaticos es una complica-
cion. Las infecciones de quistes hepaticos a menudo presen-



tan una considerable complejidad diagnéstica.
Un aspirado de quiste que muestra evidencia de
infeccién (restos de neutréfilos y/o microorganis-
mos) es el estdndar de oro para establecer una
infeccién de un quiste. Sin embargo, este ha-
Ilazgo es relativamente raro y no contribuye al
diagnéstico en la mayoria de los casos. Las infec-
ciones quisticas se diagnostican con mayor fre-
cuencia utilizando otros hallazgos clinicos, de la-
boratorio e imagen: fiebre (temperatura >38,5° C
durante >3 dias) sin otras fuentes de fiebre de-
tectable, TC o RM que detecta gas en un quiste,
18FDG PET-CT que muestra una mayor avidez
del revestimiento del quiste en relacién con el
paréngquima normal, dolorimiento en el area del
higado, aumento de la proteina C reactiva, au-
mento del recuento de leucocitos (>11.000/mL)
o hemocultivo positivo. La terapia antibidtica de
las infecciones de quistes hepaticos es de suma
importancia y debe administrarse lo antes po-
sible. La mayoria de las infecciones por quistes
hepaticos son causadas por bacterias intestina-
les. La Escherichia coli es el germen aislado mas
frecuentemente.

Las fluoroquinolonas y las cefalosporinas de
tercera generacion se recomiendan como anti-
bioticos empiricos de primera linea para la in-
feccion por quistes hepaticos. La duracién reco-
mendada de la terapia con antibioticos es de 4-6
semanas. La mayoria de las infecciones por quis-
tes seran eventos Unicos, pero algunos pacientes,
especialmente aquellos con un sistema inmuni-
tario comprometido, por ejemplo, después de un
trasplante renal, estan en riesgo de recurrencia.
En pacientes con infecciones recurrentes de quis-
tes que comprometen gravemente la calidad de
vida, se puede considerar el trasplante hepético.

El drenaje de quistes hepaticos infectados se
puede considerar en algunos casos. Las principa-
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les indicaciones para el drenaje son: i) la falta de
respuesta al tratamiento con antibidticos y ii) la
recurrencia de la infecciéon después de la terapia
antibiotica inicial.

La hemorragia intraquistica es el resulta-
do de una lesién en los vasos sanguineos fragi-
les del revestimiento de la pared del quiste y es,
con mucho, la complicacién mas frecuente de
los quistes hepaticos. La hemorragia quistica se
observa principalmente en pacientes con quistes
mas grandes y puede ocurrir espontaneamente
0 como consecuencia de un traumatismo. Las
manifestaciones clinicas consisten en dolor re-
pentino e intenso. Una caida en los niveles de
hemoglobina es excepcional, pero puede ocurrir.
El uso de anticoagulacién es un factor de riesgo
importante para la hemorragia quistica.

La mayoria de los pacientes con PQH perma-
necen asintomaticos, pero el 2-5% de ellos de-
sarrollaran hepatomegalia sintomatica como
resultado del aumento continuo en el volumen
y el niumero de quistes hepaticos. Los sintomas
reportados con mayor frecuencia incluyen dis-
tensién abdominal, saciedad temprana y dolor
abdominal. El malestar inducido por la hepato-
megalia representa la indicacién mas prominen-
te para el tratamiento médico o quirurgico. Las
quejas expresadas por los pacientes con PQH y su
interpretacién por parte de los médicos en tér-
minos de gravedad e impacto en la calidad de
vida son subjetivas, pero altamente relevantes,
ya que cuentan en gran medida para las deci-
siones sobre el tratamiento médico e incluso la
indicacién para el trasplante de higado.

La desnutricién es la complicaciobn mas ame-
nazante de la PQH y es una indicacién para la
derivacion a trasplante hepatico. Se observa en
los casos mas graves de PQH, especialmente en
combinacién con insuficiencia renal que requie-
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re dialisis. En estos pacientes, la compresion del
higado en el estdbmago conduce a la saciedad
temprana, nauseas y vomitos e impide el consu-
mo de grandes porciones de alimentos. En conse-
cuencia, los pacientes en esta situacién necesitan
optimizar su ingesta de alimentos comiendo pe-
quenas porciones de alimentos varias veces al dia
y se les aconseja hacer ejercicio fisico varias veces
a la semana para optimizar su masa muscular. No
hay datos de pacientes con PQH que indiquen si
una intervencién dietética especifica previene
esta evolucién. La pérdida de peso debido a la
desnutricion en pacientes con PQH se subestima
debido al peso extra del higado agrandado. La
presencia de desnutricion se puede evaluar mi-
diendo la circunferencia del brazo medio en el
brazo no dominante.

El volumen hepético en PQH aumenta durante
los afios reproductivos, y el volumen se estabiliza
posmenopausicamente, coincidiendo con la dismi-
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Existe controversia con respecto a los efectos
del embarazo en la gravedad de la PQH. Algu-
nos estudios sugieren un aumento en el volu-
men hepatico después del embarazo, mientras
que esta asociacion esta ausente en otras cohor-
tes observacionales. Hay una escasez de estudios
que investiguen el efecto de la fertilizacién in
vitro sobre la PQH. Sin embargo, la fecundacién
in vitro implica la exposicion a niveles muy al-
tos de estradiol durante un periodo de tiempo
corto. Debe tenerse en cuenta que esto puede
agravar el crecimiento de los quistes hepaticos.

Se considera que el embarazo es similar en
pacientes con PQH en comparacion con la pobla-
cion general.

Si bien no hay pruebas definitivas de que evi-
tar el uso externo de estrégenos sea bene-
ficioso, el uso de estrégenos es probablemente
perjudicial y resulta en la recomendacién de no
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recomendar la prescripcion de anticonceptivos
orales a mujeres con PQH. Los dispositivos in-
trauterinos liberadores de levonorgestrel pue-
den ser una opcion alternativa como anticoncep-
tivo. Sin embargo, se desconocen los datos sobre
el efecto de estos dispositivos en el crecimiento
de la PQH. Del mismo modo, no se dispone de
datos fiables sobre las opciones anticonceptivas
que s6lo contienen gestdgenos y no se puede
hacer ninguna recomendacion sobre el uso de
estos anticonceptivos.

Dado que la PQH no compromete la capaci-
dad funcional del higado, el objetivo del trata-
miento es aliviar los sintomas y mejorar la calidad
de vida. Si bien los sintomas impulsan la decision
de tratar, la eleccion de la opcion de tratamiento
depende del numero, el tamafio y la localizacion
de los quistes hepaticos en combinacion con la
experiencia del centro de tratamiento.

Las opciones terapéuticas se reflejan en la
Figura de la pag. anterior.

Varios ensayos clinicos han proporcionado
evidencia de que los analogos de somatostati-
na, por ejemplo, lanreotide, octreotida o pasi-
reotida pueden reducir el volumen del higado.
Demuestran una reducciéon leve en el volumen
renal, pero no mejoran la disminucién de la fun-
cion renal. La reduccion mas importante en el
volumen hepatico se observa en los primeros 6
meses, pero se puede observar un efecto soste-
nido hasta por 4 afios de tratamiento. Los pa-
cientes que mas se benefician son las mujeres jo-
venes (<48 afios) que sufren de una enfermedad
hepatica rapidamente progresiva. La terapia es
bien tolerada y los eventos adversos graves que
conducen a la retirada son poco frecuentes.

El trasplante de higado es el Unico trata-
miento curativo para la PQH y solo los casos mas
graves con PQH masiva son candidatos a esta op-
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cion terapéutica. La derivacion para trasplante
hepatico o trasplante hepatico renal combinado
puede iniciarse sobre la base de los siguientes
criterios:

1. Enfermedad hepatica clinicamente mani-
fiesta debido a hepatomegalia masiva que afec-
ta gravemente la calidad de vida.

2. Enfermedad hepatica poliquistica masiva
y complicaciones, que pueden tratarse exclusiva-
mente mediante trasplante de higado.

Las complicaciones incluyen: desnutricién se-
vera, obstruccion del flujo venoso hepatico, asci-
tis, hipertension portal, hemorragia por varices,
infecciones recurrentes del quiste hepatico.

3. Fracaso de las intervenciones no relacio-
nadas con el trasplante o contraindicaciones
para las intervenciones no relacionadas con el
trasplante.

Para considerar la derivacion para el trasplan-
te combinado de higado y rifndn el aclaramiento
de creatinina debe ser <30 ml/min.

La cirugia del trasplante hepatico es mas
compleja que cuando el trasplante se hace por
otros motivos, pero los resultados a largo plazo
son buenos.

La reseccion parcial del higado practicamen-
te no se realiza por su elevado riesgo. La aspira-
cion o escleroterapia de algun quiste de mayor
tamano se puede realizar, pero la tasa de éxito
perdurable es baja. La escleroterapia no se sue-
le recomendar por sus complicaciones, relativa
baja tasa de éxito perdurable y la complejidad
que anade para un futuro trasplante hepatico.

En definitiva, la PQH masiva es una de las
principales causas de deterioro de la calidad de
vida en un porcentaje significativo de mujeres
con PQRAD. Es necesario el estudio de nuevos
tratamientos que permitan mejorar este sintoma
tan critico de la PQRAD.




