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RESUMEN

Introduccién: La Enfermedad Poliquistica Hepdtica (EPH) es una enfermedad benigna de herencia autosémica
dominante. Su prevalencia es de 0.13-0.6%, presentindose sintomas compresivos en 2-5% de los pacientes.

Caso Clinico: Paciente femenino, 51 afios, sin antecedentes de relevancia, desde hace 2 afios con saciedad precoz,
disminucién de peso (24%), disnea de minimos y moderados esfuerzos. Masa epigastrica palpable. Es intervenida por
enfermedad ginecolégica via laparoscépica, donde se pesquisa quiste hepético de gran tamafio.

Tomografia computada (T'C) de abdomen y pelvis evidencié multiples quistes derechos de hasta 19cm de didmetro
provocando efecto de masa.

Se realiza fenestracién quistica con hepatectomia segmentaria laparoscépica con stappler en segmentos V, VI, VII, VIII.
Evolucién post-operatoria favorable.

Estudio quistes: Gram y cultivos negativos, citolégico quistes biliares simples sin células neoplisicas. Serologia
hidatidosis negativa.

Discusion: En mayores de 40 afos se diagnostica EPH con 4 o mds quistes hepiticos, sin quistes en otros érganos. Las
complicaciones (hemorragia, rotura e infeccién) son infrecuentes (5%), por lo que solo se intervienen pacientes
sintomaticos.

Se recomienda anticipar la reserva hepdtica con TC/Resonancia magnética (RM) y reseccién hepitica con fenestracion
quistica si esta es mayor o igual a un segmento hepdtico. La formacién y crecimiento quistico es similar antes y después
de la cirugfa. El trasplante hepdtico es el Gnico tratamiento curativo y se reserva para aquellos sin reserva hepdtica o
pacientes con sintomas severos refractarios.
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ABSTRACT

Introduction: Polycystic Liver Disease (PLD) is a benign disease of autosomal dominant inheritance. Its prevalence is
0.13-0.6%, with compressive symptoms in 2-5% of patients.

Clinical Case: Female, 51 year old patient, without history of relevance, for 2 years with early satiety, weight loss (24%)
and moderate dyspnea of minimal effort. Palpable epigastric mass. She is operated by laparoscopy for gynecological
disease. A large liver cyst is founded.

Computed tomography (CT) showed multiple abdominal-pelvic rights cysts up to 19cm in diameter causing mass effect.

Cystic fenestration is performed with laparoscopic segmental hepatectomy with stappler in segments V, VI, VII, VIIL
Post-operative evolution is favorable. Cysts study: Gram negative cultures, cytological bile simple cysts without
neoplastic cells. Negative serology for hydatidosis.
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Discussion: Over 40 years old EPH is diagnosed with 4 or more liver cysts, without cysts in other organs.
Complications (bleeding, infection and rupture) are rare (5%), so only symptomatic patients are operated.

It is recommended to anticipate the hepatic reserve with CT/Magnetic resonance imaging and liver resection with cystic
fenestration if it is greater than or equal to a liver segment. The cyst formation and growth is similar before and after
surgery. Liver transplantation is the only curative treatment and is reserved for patients without hepatic reserve or

refractory patients with severe symptoms.
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INTRODUCCION

La Enfermedad Poliquistica Hepdtica (EPH) es una
enfermedad benigna de herencia autosémica dominante de
penetrancia variable. Su prevalencia es de 0.13-0.6%,
aumentando con la edad y siendo mds severa en mujeres.

El objetivo de este trabajo consiste en reportar un caso que
requiri6 resolucién quirdrgica debido a sus caracteristicas.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino, de 51 afios, sin antecedentes
morbidos conocidos, presenta desde hace 2 afios saciedad
precoz, disminucién de peso involuntaria (24%), disnea de
minimos y moderados esfuerzos y masa epigistrica
palpable. Consulta por metrorragia, que no responde a
manejo médico inicial por lo que se interviene via
laparoscépica. En cirugia se pesquisa quiste hepdtico de
gran tamafo.

TC de abdomen y pelvis: derrame pleural bilateral con
atelectasias  subsegmentarias en I6bulos inferiores.
Hepatomegalia por multiples quistes hepdticos derechos de
hasta 19cm de didmetro creando efecto de masa,
desplazando estémago, pancreas, rifién derecho, duodeno y
vena Porta. Sin quistes en otros 6rganos (Figura 1).

Estudio quistes: Gram y cultivos negativos, citolégico
quistes biliares simples sin células neopldsicas. Serologia
hidatidosis negativa.

DISCUSION

En mayores de 40 aflos se diagnostica EPH con >4 quistes
hepiticos, sin quistes en otros 6rganos®. Comtnmente,
cursa de manera silente, presentando sintomas compresivos
en un 2-5% de los pacientes, tales como dolor abdominal,
saciedad precoz, distensién abdominal, baja de peso, disnea,
edema de extremidades inferiores e ictericia’~.

Las complicaciones (hemorragia, rotura e infeccién) son
infrecuentes (5%), por lo que solo se intervienen pacientes

52

sintomdticos. La disminucién de la sintomatologia se logra
con una reduccién de 120ml del volumen hepitico ). Para
ello se ha planteado el uso de anidlogos de somatostatina,
sin embargo, su uso se restringe a pacientes con sintomas
minimos “** y sus efectos se revierten cuando se retira el
firmaco®. Se recomienda resolucién quirdrgica via
reseccién hepdtica con fenestracién quistica siempre y
cuando la reserva hepditica sea >1 segmento hepdtico. Esta
tltima debe ser prevista con TC/RMY*7?), La formacién y
crecimiento quistico es similar antes y después de la cirugfa.
El trasplante hepitico ortotdpico es el Unico tratamiento
curativo para la EPH. Se reserva para pacientes sin reserva
hepdtica o con sintomas severos refractarios a las otras
intervenciones!*#19,

Figura 1. T'C abdomen-pelvis: Derrame pleural bilateral,
con atelectasias subsegmentarias en l6bulos inferiores.
Hepatomegalia por miltiples quistes hepaticos derechos
de hasta 19 cm de didmetro creando efecto de masa,
desplazando estémago, pancreas, rifién derecho, duodeno
y vena Porta. Sin quistes en otros 6rganos.
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