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Presentem un cas clínic ambla triple associació de quists pulmonars, 
ronyó policístic i hamartomes hepatics juotament amb d'altres dismor· 
fies soma tiques. 

Resum de la historia clínica i evoluci6 

Es tracta d'un malalt de 51 anys, metaHúrgic de professió, natural de 
Barcelona, sense antecedents farniliars d'interes i que, com a úníques dades 
dignes de rnenció, destaca una pleuritis humida a quatre anys i paludisme a 
vint·i·tres. A partir d'aquí s'origina un procés pulmonar cronic etiquetar de 
bronquiectasi. 

A quaranta anys s'hi suma una insuficiencia cardíaca, primerament es· 
querra i caracteritzada per accessos dispneics paroxístics nocturns, tos i ex· 
pectoració blanquinosa; després la insuficiencia passa a ser global. Tot aquest 
quadre és acompanyat de signes dars d'hipocalcernia amb signe de Trousseau 
positiu. 

Se li proposa l'ingrés el 22·2·74. A l'exploració, s'hi evidencia edema 
en facies i extremitats inferiors, íuntament amb una ceratosi en els bra~os 
i les carnes; el dictamen dermatologic indica un estat ictiosiforme de la 
pell conseqüent al quadre edematós. 

A més, presenta una exoftalmía bilateral, cataracta a l'ull dret i <"1 pala· 
dar lleugerament ogival. L'abdomen és tou i depressible; hi ha una hepatO· 
megalia: el lobul dret és de 4 cm. i l'esquerre de 2 cm.; la consistencia és 
tova, no dolorosa i la superfície és !lisa. En fer la palpació, trobem un punt 
dolorós a la fossa ilíaca dreta. No hi ha ascites. El torax és emfisematós 
amb separació entre les costelles; també minva la mobilitat. $'observa tos 
clispne"itzant amb expectoració mucosa i facil. La dispnea és quasi permanent; 
hom por auscultar rones í sibilants disseminats. 

En la R. X. de torax s'aprecia un augmen t de la trama fibrosa perihilar 
i especialment hiliobasal bilateral amb irnatges areolars anosariades amb 
aspecte de bronquiectasi. Els diafragmes són llisos i la silueta cardíaca és 
radíologicament normal. 

En l'exploració de l'aparell circulatori no s'objectiva desviació de la pun· 
ta; hi ha disminució del 2on. to cardíac i la T. A. és de 111/65 mm. de 
Hg. L'ECG denota un ritme sinusal a 95 per minut i existeixen alteracions 
inespedfiques de la repolarització amb probable creixement ventricular es· 
querre. No hi ha alteració venosa ni limfatica. 

Els polsos arterials periferics són palpables. 
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En el sistema nervíós destaca una agudesa visual disminuida, especial­
ment a l'ull dret. No hi ha alteracions en la mobilitat, to o sensibilitat. Hi 
ha un signe de Babinsky bilateral. 

L'aspecte de la regió lumbar és normal i la pugno-percussió bilateral 
resulta negativa. En l'exploració de l'aparelllocomotor destaca una diJicultat 
en la mobilització de tata la columna i una lleugera cifosi. El teixit muscular 
i el pannicle adipós són escassos a nivell de les extremitats; no es palpen 
ni adenopaties ni melsa, i tampoc hi ha di?!tesi hemorragica. 

Proves biologiques: 
Ht.: 47 % , Hties. 4.920.000, Leuc. 18.300, Nc 10, Ns 74, VSG 

97/102. 
PT: 69, Alb. 41 , a.1 4, a.2 23,3, ~ 20,6, y 21,1. 
PH: 7,49, pU2 70, pC02 41, Bic. 29 mEQ/1. 
Gluc. 1,07, Urea 0,39, GOT 64, GPT 68. 
Sang: Na 137, K 3,3, Cl 97,4. 
Orina: Na 76, K 2,5, Cl 83. 
Mucoprotelnes 210 mg. %, Retenció del Roig Congo 72,8 %. 
T. de Prot. 90 %, Plaq. 250.000, T. de Coag. 14,30, T. Sag. 2 mm. 
Fosf. ale. 13,8 U. LAP 52, 3 mu/ml. 
Rx: Sins: Ve! al si maxilar drct i hipertrofia de la mucosa que l'en­

tapissa. L'esquerre és normal. 
Colecistografia: normal. 
Laparoscopia: El fetge apareix amb una superfície rugosa i tova, 

que té gran quantítat de formacions nacrades que deprimeixen 
la superfície heplitica de la mida d'una llentilla aproximadament. 
Entre aquestes formacions en trobem d'altres de color verd fose, 
més grans, i que contenen quists hepatícs. Se'n treu un tascó per 
a biopsia. No hi ha alteracions ni a la bufeta biliar ni al lliga­
ment rodó. Es diagnostica un complex de Meyenburg que coinci­
deix amb el diagnostic emes per l'anatomopatoleg, el qual observa 
un parenquima heplitíc de morfología ben conservada, amb mode­
rada dilatació sinusoidal í amb evidencia d'una neoformació cana­
licular, biliar, quística i hamartomatosa en alguns espaís porta. 
L'epiteli de revestiment d'aquests canalides és de tipus cúbíc: 
com més dilatas més aplanats. Les parets canaliculars mostren 
engruiximents irregu!ars, focals. Entre ells existeix una discreta 
reacció fibrosa, intens edema sense evidencia d'infiltrats inflama­
toris. El quadre morfologic, precisa, és compatible amb el d'una 
microhamartomatosi hepatica (fig. 1). 

Es procedeix al tractament amb tonícs cardíacs, diüretics i corticoides; 
millora i és donada l'alta. Durant els dos anys que succeeixen a l'ingrés 
s'adverteix una progressió lenta del seu quadre cardio-pulmonar i s'inicien 
esputs hemoptoics. S'efectuen talls planigdfics en els !loes on s'aprecien 
~últiples. imatges areolars radio-transparents de marges fins, ben delimitars 
1 una m1ca esclerosos; són més abundosos a les bases i, especialment, a 
l'hemitorax dret l'aspecte radiologic del qua] és compatible amb quists aeris 
(pulmó policistic) (fig. 2). 
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Torna a ingressar el gener de 1976 amb un quadre d'insuficiencia renal. 
Els examens radiologics mostren les imatges típiques d'un ronyó policístic 
(fig. 3 ). 

En els hemogrames practicats s'aprecia una anemia franca amb un Ht. de 
37 %, 3.820.000 hematíes i 19.200 leucocits, amb 68 Ns i 7 Nc. La VSG és 
de 127/130. Les P. T. són de 5,41 amb 32,4 Alb, alfa de 7,4, alfa 2 de 26,3, 
beta de 16 i gamma de 17,9. El pH es de 7,31. La pC02 és de 39,7, la 
p02 de 69 i els bic. de 19,6. La urea en sang és de 2,58 g %, en orina de 
9 g %. L'ECG practicar assenyala un ritme sinusal a 85 per min., un eix 
a 30°. S'instaura tractament a base de 4 l. de serum glucosat a la vena i 
vint ampolles de Seguril repanides en els serums. A més s'administra una 
ampolla i.m. de Fhcrbolic i dieta hipoproteica i hipercalorica amb pastes i 
farines per a .miUorar el deteriorament de la funció renal. 

A aixo se sumen vomits post-prandials, precedi ts de tos, que triguen a 
cecli r. 

FtG. 3 

La urea en sang davalla a 1,56 g% i també la xifra d'urea en orina. 
El K en sang minva de 5,5 a 3,5. En orina és de 19. La natrhnia és de 
117 i la natr iúria és de 42. La urea segueix disminuint a 1,38 g %; en 
orina és de 7 g %, pero a les 48 h. torna a pujar a 1,50 g %. El pH era 
de 7,32, la pC02 era de 39,9 i el p02 de 58,5. Els bic. donen un valor de 
28,6. El K en sang és de 2,4 i en orina de 14. El sodi és de 114 en sang 
i de 37 en orina. 
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Les PT descendeixen a 4,40 g % amb una alb. de .38, les alfat són de 
6,4, les alfaz de 26,4, les beta de 16 i les gamma de 12. 

L'hematocrit ha descendit al 31 %, els leucoc. són de 11.800, els Ns 72, 
els Nc de 6 i la VSG de 135/140. La urea en sang és de 1,20 g% í en 
orina de 9,20 g %. La prote:inúria i el sediment no presenten variació :fins 
el 4-2-76, data en Ja qual aquella puja a 2.810 mg. en 24 hores quan el 
valor normal era de 25-70 mg. en 24 hores. A causa del mal estat general 
del pacient, els familiars decideixen d'emportar-se'l a casa, lloc on morí al 
cap de 12 hores. 

REvrsró BIBLIOGRAFICA. - Ens trobem enfront d'un pacient que 
presenta una triple malformació (pulmó policístic, ronyó policístic i ha­
martomes hep?ltics) juntament amb paladar ogival, exoftalmía congenita, 
etcetera. 

Ens interessa comentar si és possible de plantejar una correlació 
patogenica entre aquestes malformacions i si existeixen dades biblio­
griifiques en aquest sentit. 

Analitzarem cadascuna de les malformacions: 

l. ELS HAMARTOMES HEPATICS. - Són malformacions estranyes. 
A la Clínica Mayo, entre els anys 1907-1954, trabaren 13 adenomes 
benignes i 35 hemangiomes. Entre els primers hi havia dos hamarto­
mes. CHUNG/ entre els anys 1964-1969, estudia 875 autopsies en el 
Freemen's Hospital de la Howard University, el que representa el 0,69 
de les autopsies. PAGES i MARTY,12 en una revisió efectuada l'any 1967, 
només troben 20 casos. CHELLOOL i ROUJEAU,8 en 1968, recullen 47 
observacions de la literatura mundial. VIGNOLI/0 en la seva tesi doc­
toral, només recull 19 casos. 

Pel que fa al sexe, hi ha autors com MELNICK 21 i CHUNG 9 que con­
sideren que apareix en la mateixa proporció en mascles i femelles. Mos­
KOWITZ ,2 indica una incidencia de 3: 1, favorable a les dones. 

No s'han pogut objectivar diferencies sensibles pel que fa a la rac;a, 
encara que els casos presentats per CHUNG 9 són de persones de color. 

El problema de l'edat varia amb les estadístiques. Sembla que les 
formes tumorals i úniques incideixen en nens, malgrat que NGUYEN· 
QUAN-HUAN i collaboradors 23 descriuen (marc; del 75) un cas d'hamar­
toma mixt gegant de fetge que presenta una evolució de 9 anys sense 
simptomatologia clínica amb excepció de feixuguesa, constipació i difi­
cultats en caminar. Per a l'extirpació és va recórrer a la laparotomía 
exploradora. Es tractava d'un tumor encapsular amb gran quantitat de 
bosses quístiques que contenien un líquid com xocolata i espes. Els 
quists més petits estaven ocupats per un líquld més espes, llefiscós, 
dar, d'aspecte mucoi:dal. Entre els quists predominava un teixit :fi.brós, 
blanquinós, resistent i poc vascular.itzat; no hi havia focus de necrosl. 
La pe~a, buidat parcialment el se u contingut, pesa va 13,500 Kg. men-
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tte que el pes del malalt era de 55 Kg., és dix que equivalia a quelcom 
més del 24 % del pes cotporal. La monstruositat del tumor contrastava 
amb la benignitat de les lesions histologiques. Hí havia zones hepatocí­
tiques aillades i immerses en una massa de teíxit esclerocístic, i una 
presencia predominant de canals, de tipus biliar, polimorfs i aparent­
ment no funcíonants. 

Aquest cas sembla advocar la teoría d'EDMONSON que considera 
l'hamartoma com una entitat especial de teixit hepatic molt probable­
ment embríonari i benigne. 

En els adults sembla que predominaría el tipus simple í difús. 
Relativament sovint en persones d'edat se superposa un quadre 

círrotic a la troballa d'hamartomes. Una observaci6 de MITTASCH 22 

associa l'bamartoma a una esclerosi tuberosa de Bomneville. 
Des del punt de vista clínic: La immensa majaría dels casos trans­

corren de forma totalment asimptomatica i es tracta d'una ttoballa 
necropsica i biopsica, o bé és el resultat d'una laparotomía explora­
dora. Hi ha alguns matisos clínics que poden resultar interessants en 
el moment d'establir un díagnostic.19 

Síndrome dolorosa abdominal: S'escau sovint en neos. BIENAYME 
essenyala !'existencia de crisis doloroses en w1a nena de 7 anys. En 
adults les manifestacions solen ésser en forma de colic suboclusiu, dis­
pepsia gastro-duodenal o discinesia biliar (PurGDOLLERS i colls./9 MoNT­
SAY).24 

Síndrome tumoral: Present principalment en els casos d'hamartoma 
únic i dstic. En l'epigastri i l'hipocondri dtets es palpa una massa 
tumoral, llisa, poc dolorosa i a voltes pediculada. El piloteig bo indica. 
Aquesta massa pot sofrir creixement brusc amb augment notable de 
!'abdomen del nen, signe que ha estat observat per EnMONSON 25 i BIE­
NAYMEY 

En d'altres ocasions només es constata un fetge una mica gran que 
ocupa l'hipocondri dret. A l'intetior sol contenir un líqtúd serós, hema­
tíe o biliar en quantitat variable. 

Les complicacions més freqiients són: Compressió de les visceres 
abdominals amb alteracions en el transit, com en el cas descrit per 
HIVET 26 en el qual el triinsit gastro-duodenal i l'exploració baritada 
mostraren una desviaci6 de l'estómac i duode cap a !'esquerra de la 
columna vettebral, i també un descens de l'angle colic dret. 

Compressions vasculars amb un quadre semblan t al de la trombosi 
de cava/6

• 
27 en la gual l'arteriografia demostrava que !'arteria hepatica 

comuna i la seva branca esquerra eren rebutjades en semicercle. Existía 
hipervascularitzaci6 i estasi a nivell del tumor amb desviació de !'ar­
teria esplenica. 

En l'altre cas hi havia una dilatació pseudoanemismatica de l'hepa­
tica comuna i de la seva branca dreta. Les arteriales demostraven una 
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disposició irregular amb llacs vasculars que evocaven un tumor maligne. 
Les dades humotals són poc demostratives: No hi h a augmem de 

la bilirubina, sol existir un augment de les alfa 2 i de les beta globu­
lines amb una VSG accelerada i unes fosf. ale. també augmentades. 
L 'alfa-feto-prote'ina és negativa . En el nostre primer cas, presentat 
en 1971, destacava analíticament un augment de la VSG, de les alfa 2, 
de les DLH i de les GPT. Es tractava d'una dona de 71 anys amb 
antecedents d'histerectomia subtotal per abundants metton-agies als 45 
anys. Havia conviscu t durant forc;a temps amb gossos; se Ji havía 
observat un traumatisme a la regió esternal 5 anys abans de l'ingrés. 
Fou diagnosticada a RX de quist hidatídic hepatic calcificat la clínica 
del qual eren dolors abdominals de tipus colic a la fossa lumbar dteta 
i que s'irradiaven a la fossa ilíaca dreta sense molesties utinaries i 
que minvaven amb l'aplícació de calor. 

Finalment, es va recórrer a la laparatonúa exploradora i s'obtingué 
un tascó hepatic l'estudi del qual revela la presencia d'hamartomes 
biliars múltiples. Fou donada d'alta i s'ha anat con trolant fins avui. 

En el nostre cas actual (el segon en 10 aoys), també hi havia un 
augment de les alfa 2, de la VSG, de les LDH, de les fosf . al. i de 
les GPT. L'augment de les GOT fou sempre discret , i posteriorment 
s'agreuja la insuficiencia respiratoria cronica i s'hi suma una insuficien-
cia renal. . 

En els nostres dos casos, l'augment de les fosf. ale. i de les LAP 
parla a favor d'una prolHeració dels conductes biliars. 

SHAPIRA i LEGER 28 descriuen, en els seus dos casos d'hamartomes 
hepatocítics, la presencia d'aldolases fetals A i C. Aixo recolzaria la 
creenc;a de !'origen embrionari de l'hamartoma. Seria profitós, dones, 
d'investígar aquests enzims sistematicament.27 

Com a tecniques tadiologiques especials suggerim: L'arteriografia 
hepatica, que és molt _útil (BIERMAN i colls .).29 

La gammagrafia hepatica. En un deis casos exposats pet HIVET,6 

la gammagrafia de perfil mos tra, sobre la cara ventral, una impressió 
que suggereix la presencia d'una massa desenrotllada a costa de la 
cara inferior del fetge. En el seu segon cas, tant en la imatge de cara 
coro en la de perfil, apareix una osea voluminosa, mentre que només 
hi ha una fina capa de lobul dret antero-superior normo-captant. 

En alguns dels casos presentats per LEGER/7 la gamtnagrafia de­
mostra una lúpertrofia dellobu1 esquerre amb fixació homogenia ja que 
l'hamartoma rarament pot Exar el Tecneci. 

A vegades resulta útil la practica de J.'esp]enoportografia amb la fina­
litat de detectar hipoplasies congenites de la vena porta, que a voltes 
s'associen a l'hamartoma. 

Portografia percutanía. S'empra sov:int. 
Portograma amb cateter. És poc utilitzat. 
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Cavigrafia i venografia. Tenen poc interes. Podem dir el mateix pel 
que fa a les tomografies. 

Des del punt de mira anatomopatologic: L'aspecte macroscopic és 
el següent: 

La micro-hamartomatosi múltiple té una morfología apreciable a 
simple vista; es presenta en forma de nodul o de taques d'una gran­
daría que osciHa entre 0,1 i 0,15 cms. La seva situació entre ambdós 
lobuls és difosa; es localitza tant <?n superfície com en profunditat. 
És de color gris blanc o gris groguenc, i aparema una taca, un nodul 
o una retracció. La resta del fetge és correcta. 

L'hamartoma únic o tumoral se sollocalitzar en el lobul dret i de­
forma el fetge. Més rarament es traba en lobul esquerre. Si es punciona 
smt un líquid serós, de color de xocolata o biliar groc. 

Associacions de l'hamm'toma hepatic: Sovi nt es traba l'associa­
ció de micro-hamartomatosis amb hanÍartomes tumorals grans. En d'al­
tres vísceres, coexisteixen amb policistosi renal unilateral o bilate­
ral. 1, 1. 19, zo. 21 

En la literatura s'han descri t alJtuns casos en els quals s'associen 
els hemangiomes i els hamartomes: CuuNG 9 i BENZ. 16 MITASCH 22 asso­
cia l'hamartoma a una esclerosi tuberosa de Bourneville. 

Pel que fa al pwnostic: No sembla que hi hagi recidives. Les esta­
dístiques indiquen que és possible la degeneració neoplastica. 

HrvET 26 també aporta un cas de degeneració maligna. 
Els casos de cancer sobre hamartoma (hamartoblastoma d'Albrecht) 

corresponen a transformaéions de l 'hamartoma vascular (Exheimer) o 
cístic. 

WILLTS 34 publica un cas de carcinoma multicentric de conductes 
biliars a partir de quists congenits hepatics. 

El tractament quirúrgic es veu justificar per: 
La possibilitat de complicacions rnednigues o degeneratives.26 

- L'extrema dificultar per procedir a un diagnostic preoperatorí 
cert. 

La mortalitat es deu a una complicació postoperatoria: xoc irrever­
sible després d'hepatectomia dreta, embolia pulmonar.2. 

H i ha un cas descrit d'acabamen t mor tal en un nadó portador d'un 
voluminós hatnartoma compost (RIEU).37 

2. PuLMÓ POLtCÍSTIC.- És una dísgenesia tardana, una detenció 
del desenvolupament embrionari de la víscera sobre tot el seu arbre 
bronquial. Aquí les subdivisíons del bronqui no empalmen correctament 
amb les cavitats alveolars preformades ( d'origen mesodermic) i se'n pro­
dueix una deficient pneumatització. 

A la clínica: Les seves primeres manifestacions ccincideixen amb el 
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desenrotllament de complicacions infeccíoses del tipus de la síndrome 
de les bronquiectasis infectades, bronco-pneumonies; també es poden 
descobrir amb motiu d'un pneumo-torax espontani o un empiema. Cal 
fer el diagnostic diferencial davant la tuberculosi cavernosa, i es pot 
basar en !;examen de ]'esput, radiografia, broncografia i tomogr.afies. 

La radiología mostra que: Les imatges poden ser variades; una 
d'elles és la circular, única o múltiple i amb nivell o sense. En d'altres 
ocasions trobem la d'un segment o lobul ocupat per citcumferencies o 
anells de paret nítida. 

La broncografia és fonamental i completa e]s descobriments radio­
grafi.cs i tomografics. 

FRASER 32 considera que l'esmentat pulmó ha de presentar tres ca­
racterístiques: 

l. Formació de quists, amb un diametre de 5 mm. o més, entapis-
Fats per epiteli bronquiolar. 

2. Els guists ten en parets fibroses engruixides . 
.3. E l parenquima pulmonar interposat és deformat i obliterar. 
En ¡•elació al tractament: En certs casos se sol planteiar la conve­

niencia de orocedir a l'extirpació quirúrgica del territori disgenetic en 
les formes localitzades i complicades per infecció, i s'efectua una lobec­
tomia o una pneumectomia . 

.3 . RoNYÓ POLICÍSTIC. - És la displasia renal congeni ta més im­
pottant i fregüent. És una malformació en el curs de la qual els túbuls 
collectors renals apareixen dilatats. ectasics i entapissats per eoiteli 
cúbic aplanat (ÜSATHANONDH) 58 i (BAXTER).59 És congenit í hereditari, 
i de caractet ~ntosomic dominant; bi ha diversos tipus histogenetics 
(!, JI. III i IV). Els primers símptomes ÍJKideixen sobretot en adults 
d'ed~t suoerior als 30 anys, i molt rarament en }'adolescencia i joven tut. 

La pato~enia n'és desconeguda. Quasi sempre és bilateral. S'hereta 
en forma dominant autosomica. Motiva 1 de cada 2-3000 ingressos 
hospitahlris. 

Les formes clínique!; del ronvó policístic són vaties: 
Alguns casos només són dolorosos amb tensió lumbar i :?tlgies abJo­

minals vagues, d'altres són del tipus del colic nefrític en expulsar coaguls 
en hematúries. En un 60-70 % dels casos s'aconsegueix la palpació 
bilateral tumoraL 

En el nostre malalt la clínica del ronyó policístic fou nuHa fins al 
final ja que no existía ni dolor ni hematúrles. En les últimes etapes de 
la malaltia apareixia un procés analeg al de l'esclerosi renal (poliúria, 
disminució del poder concentrador, albuminúria, augment de la T.A. i 
hipertrofia cardiaca). S'observa una certa tendencia a la síndrome de la 
deplecció de sal amb deshidratació i aciclosi . Sovint la mort sobrevé a 
50 anys per uremia, tal com succeí en el nostre cas (WILLIAMS) .54 La 
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rroballa d'hipocalcemia amb signe de Trousseau poswu fou coostant. 
Com que es tracta d'una nefropatia cronica, pot evolucionar amb hipo-

calcemia: · 

l. Perque el glomerul no filtri els fosfats del plasma i, en vírtut 
del seu antagonisme, la hiperfosfatemia desplací el calci de la 
sang. 

2. Perque la insuficiencia tubular distal impedeix la formació de 
ions amoni i la reabsorció de bicarbona ts, amb una acidosi 
renal com a resultat. Aquesta addosi mobilitza el calci ossi i 
provoca, per a neutralitzar graos perdues de calci, una hipocal­
cemia i una osteomalacia renal. 

3. Per escassa absorció entera! de calci, en virtut de certa insen­
sibilitat a la vitamina D avui comprovada en els insufidents 
renals cronics, i que no apareix demostrat coro el mecanisme 
més important. 

Es tracta de ronyons graos en la radiogra6a simple d'abdomen; 

llurs contorns són policíclics. La urografia revela elongació deis calzes 
que se separen uns deis altres; l'eix de la pelvis renal vertical i més 

paraHela a la columna lumbar qu~ al psoas. La pelvis, a més, és estreta 

i allargada. 
Diagnostic diferencial: L'uroleg ha de fer el diagnostic diferencial 

ambles pio- i hidronefrosis; també ho ha de fer amb els hiperoefromes i 

altres tumors renals. 
És freqüent que el ronyó policístic coincideixi amb fetge polidstic; 

més rarament coexisteixen amb aneurismes vasculars intracranials, espe­

cialment de !'arteria basilar. E n existir molt sovint hipertensió arterial 

en pacients amb malaltia policística es poden crear confusions sobre 
la causa basica d'una cefalalgia migranyosa o símptomes d'un accident 

vascular cerebral (DALGAARD ).38 

S'han assenyalat moltes altres anomalies en el tub digestiu, vies 

genito-urinaries, sistema nerviós, sistema músculo-esqueletic i cor. 

Pel que fa al pronostic: S'ha comprovat que un nombre significatiu 
de pacicnts en els quals la malaltia s'inicia abans deis 50 anys, presen­

ten una supervivencia més gran. 
La terapeutica correspon a la de la insuficiencia renal cronica, fona­

lnentada en dieta i anti-hipertensors. En els casos d'infecció deis quists 

compaginats amb febre i piúda es pot provat d'indndir i buidar els 
quists més graos. L'hemodillisi i l'homotrasplant renal poden aportar 

un pronostic més optimista. 

COMENTARIS . - L'associació de policistosi renal i hamartomes hepa­

tics és relativament freqi.ient, amb domini de la ~ i mptomatologia renal 
sobre l'hepa ti ca. 
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Sobre aquest cas tenim els treballs de DALGAARD,38 PoJNS0,39 ÜJ:>P.EN­
HEIMER,40 BADREDA,41 CrSCAR,42 PrANZOLA,43 GARCÍA-GARCÍA,44 VELA/5 i 
12 casos publicats per MARTÍNEZ V ÁZQUEZ i colls.46 

Es considera que aquesta associació és causada per un gen autoso­
mic dominant la penetrancia del qua! és del 100 % en persones que 
sobrepassin els 80 anys. 

S'han descrit, també, associacions de quists hepato-renals, pancrea­
tics i esplenics. 

L'associació amb quists pulmonars és excepcional i només és citada 
per PERKOFF.60 No hi ha bibliogra:fia d'aquesta coexistencia. 

Les disgenesies pulmonars no són hereditaries i en el nostre pacient 
no hi ha antecedents hereditaris. 

Pensem, per tant, que en el nostre cas existí una disgenesia poli­
visceral no hereditaria. 

Actualment hom considera que poden actuar com a mecanisme 
determinant en la producció de malformacions certs operons que, exer­
cint llur acció sobre diversos teixits a l'ensems o no intervendrien en 
l'organogenesi d'elements sense cap relació aparent. A aquests operons 
se'ls anomena pleiotropics. 

Tota mutació d'un d'aquests gens pleiotropics (mutació d'igual na­
turalesa que els presentats pels gens simples) comportara l'aparició d'un 
quadre de polidisplasia. Les mutacions d'aquests gens pleiotropics es 
transmeten en recessivitat autosomica, en dominancia autosomica o com 
a caracter lligat al sexe; o bé serien mutacions primitives . 
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