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RESUMEN

La herencia de 1a enfermedad renal poliqufstica infan-
til es, Autosdmica Recesiva (AR). La etiopatogenia es de -
causa desconocida y debe corresponder a algin proceso gené-

ticamente determinado.

Se realizd un 2ndlisis genético-estadf{stico de Rifién -
Foliquistico Infantil (RPI), en la Poblacién Nexicana; en-
contrando 18 casos de este padecimiento (con base en los da
tos proporcionados por el Instituto Nacional de Pediatria),
de un total de 770,000 individuos registrados en un interva
lo de 17 afios (1971-1987). Con base en esto, se calculd 1la
Incidencia y Frecuencia de Portadores, siendo de 1:43,000 y

1:105 respectivamente,

£l Estado 3le ¥éxico, presentd el mayor {ndice con res-
pecto al nimero de afectados y portadores esperados; tanto-
en la actualidad (1¢&B), como para futuras generaciones --
(1990, 2000 y 2010); mientras que Zacatecas, fué el Estado-

que presenté el menor {ndice.

Ko existid relacidn entre el tamafio de Fl ¥y el nimero-
de afectados, ya que €ste dltimo fué de 18 casos. De igual-
forma, no existieron diferencias entre los sexos y el pade-
cimiento en estudio. Y la edad, a la cual se dimgnosticé -
con mayor frecuencia el Rifidn FPoliquistico Infantil, fué en

los nifios menores a un afio.



INTRODUCCION.

El desarrollo de un individuo desde la concepcidn has-
ta su muerte depende de dos grupos de influencias de accidn
reciproca: factores genéticos y experiencias ambientales. =
Los factores genéticos estdn presentes en el momento de 1la
concepcidn y permanecen ampliamente inalterados durante %o-
da la vida (aunque puede ocurrir alguna mutacidn sonética);
las experiencias ambientales estdn variando constantemente,
Los factores genéticos, auhque presentes, no sSon nocesar’ -
mente activos durante el transcurso de la vida, aunque lle-
gan a entrar en accidn en tejidos determinados y en tiempos

apropiados.

Una predisposicidén determinada genéticamente & una mal
formaciédn o enfermedad particular puede depender de: una =
anormalidad cromosdmica; un gen mutante de efecto amplio; o
una desviacién de 12 normalidad, dependiente de numerosos -
genes de escaso efecto individual sobre el cardcter en cues
tién., E1l mecanismo genético en afeccionec Jue estén casi -
por completo determinadas genéticamente, es una anormalidad
cromosdmica o un gen mutante de efectos amplios (Carter [I],

1969).

Resulta conveniente dividir las enfermesdades debidas a
genes mutsntes de amplio efecto en dominantes, recesivas y
ligadas al cromosoma X. Los términos dominante y recesivo ,
tal como se usan en genética médicz, son términos funciona-

les (Carter [IV], 1969).
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Se ha llegado & valorar que alrededor del 1% de los ni
Aos nacidos vivos presentan una anomalfa cromosémica perju-
dicial para la salud. Se ha estimado también que aproximada
mente el 1% de los nifios nacidos vivos estdn afectos de pro
cesos determinados por genes mutantes de amplio efecto _—
(carter [v], 1969).

Muchas enfermedades hereditarias cursan un perfodo

asintomdtico previo a la aparicién del cuadro clfnico. la

duracién del periodo asintomftico es muy variable; desde

unas pocas horas a pocos dfas en algunas enfermedades Qque
se manifiestan en el periodo neonatal, como en el caso de -

las acidurias orgénicas. A veces el cuadro clfnico es evi -

dente despuée de unos meses de vida, éste es el caso de 1la

fenilcetonuria. Otras veces la sintomatologf{a se presenta -

a los pocos afios de vida, como en algunas distrofias muscu-

lares y ciertas degeneraciones eapinocerebelosas., Otras en-

fermedades hereditarias se expresan cli{nicamente muchos -~

afios después del nacimiento, en la edad adulta, como las hi

percolesterolemias familiares y enfermedades degenerativas-

de los ganglios de la base, como la enfermedad de Huntington
(Rodriguez, 1986).

Las afecciones debidas a genes mutantes son individual
mente raras si se comparan con las ocasionadas por las ano-
malfas cromosdmicas; pero mientras que los tipos de afeccio
nea debidas a anomalfas cromosémicas se cuentan por dece —--

nas, los tipos de afecciones debidas a genes mutantes de am



plio efecto se cuentan por centenares (Carter [V], op. rit).

El diagnéstico de las Enfermedades Autosdédmicas Recesi-
vags es un problema esencialmente diferente al del diagnést;
¢o presintomdtico en enfermedades autosdmicas dominantes. =
En las recesivas, los padres --heterocigotos obligados—- -
presentan un fenotipo normal y sélo el hijo homocigoto pre-
sentard la enfermedad., El diagnéstico presintomdtico estd -
orientado a la deteccién precoz de la enfermedad para ini -
ciar tratamiento cuando la enfermedad es tratable y para -

otorgar consejo genético (Rodr{guez, op. cit.).

El rifidn es un érgano de estructura compleja adaptada-
a varias funciones biolégicas esenciales. La anatomfa renal
contiene a niveles macro y mieroscdpico, organizaciones mor
folégicas altamente diferenciadas (vascularizacidn, estruc-
turas responsables del mecanismo de filtracién, formacidn -
de orina y regulacidn de la rr2sidn arterial) que han sido-
estudiadas exhanstivamente con diversas técnicas: histolo -
gla convencional, reconstrucciones vasculares con moldes -
plédsticos, microdiseccidn, histcquimica y microscopfia elec-
trdnica en sus listintas veriedades (trensmisidn, barride ,
criofractura). Asimismo, se han aplicado téenicas biogufmi-
cas analfticas al estudio de la composicidn de disiintos -

elementos de la estructura renal,

Los rifiones constituyen un drgzno par, de situacidn re

troperitoneal, y estdn localirados en la pared ab?ominal -



posterior, & ambos lados de la columna vertebral. Cada ri-
fidn tiene dos caras, anterior y posterior; un borde externo
convexo y uno interno céncavo. Los extremos apical y caudal,
0 polos suverior e inferior, son redondeados. E1 borde in -
terno presenta une hendidura longitudinal, que se conoce co
mo hilio renal, el cual conduce a una cavidad que se desig-
na con el nombre de seno renal, en cuyo interior se obser -
van los vasos renales, cdlices y parte de la pelvis todo -

ello redondeado de tejido adiposo (ver Apéndices 1, 2 y 3).

Las dimensiones medias del rifién son: 12X6X3 cm., El pe
so medio es de 130-170 g. para el varén, y de 115-160 g. pa
ra la mujer. El polo superior renal se sitda en la vértebra
DIII y el inferior, en la LIII'

Las enfermedades hereditarias del rifidn son relativa -
mente raras en comparacidn con las nefropatfas adquiridas -
por infeccidn bacteriana, anormalidades inmunoldgicas y en-
fermedades vasculares. Tienen, sin embargo, un desproporcig
nado interés e importancia en relacién con los problemas -
del desarrollo y de la funcidén renal, as{ como por ser ejem
plos de otros importantes efectos de la herencia en el hom-

bre.

En general, el andlisis genético es tanto mds preciso-

cuanto més acertado es el diagnéstico.



No obstante, en las dltimas décades se ha observado un
rdpido crecimiento en el conocimiento de la genética clini-
ca y bioquimica y de los mecanismos por los cuales se pre -
sentan las enfermedades genéticamente determinadas. Por lo-
tanto, no es sorprendente Jue el nimero de enfermedades re
nales que actualmente se sabe son hereditarias, haya aumen-
tado considerablemente. Al mismo tiempo hay una mejor com -
prensién de la patogénesis de los trastornos renales heredi
tarios, aunque esto ha ocurrido principalmente en el drea -
de varias anormalidades de la funcidn renal tubular y en m2
nor grado por lo que se refiere a las anormalidades anatdml
cas difusas hereditarias del rifién (Armendares, 1974).

Las enfermedades quisticas de los rifiones son un grupo
heterogéneo jue abarca traztornos nereditarios, congénitos-
pero no hereditarios y adquiridos. Como grupo, son importan

tes por varios motivos:

1) Son bastante frecuentes y a menudo plantean problemas-

diagnésticos para clinicos, radidlo..s y patdlogos.

2) Algunas formas, como la enfermedad poliquistica del -

adulto, son causa mayor de insuficiencia renal crdnica,

3) A veces se confunden con tumores malignos. (Robbins, -
1985)

Con intencidn embrioldgics y patogénica, FPotter y  --

Osanthanondh, dividieron los ;rocesos renales quisticos en



cuatro tipos; clasificacién prdctica que ha tenido acepta -
cién muy amplia y estd basada en estudios anatémicos minu -

ciosos de un gran nimero de necropsias:

Tipo I. Es debido a la hiperplasia de la porcidén intersti-
cial de los tubos colectores, desarrollados en 1la
yema ureteral, con dilatacidén sacular de los mis -
mos y falta de unidn con el sistema excretor en -
formacidn. Este tipo de lesién se presenta en re -
cién nacidos y no permite gue la vida se prolongue;
la enfermedad es hereditaria, autosdmica recesiva.

Su clfnica: enfermedad renal poliquistica infantil.

Tipo II. Resulta de la inhibicién del desarrollo en la por
cién ampular de los tiibulos, cuya ramificacién es
inadecuada termina en formaciones quisticas. Apa -
rentemente no es de cardcter familiar y no tiene -
relacidn con quistes en otros Srganos. Su clinica:

displasia multiquistica.

Tipo III. Siempre es bilateral y puede observarse en nifos
y adultos, resultado de muchas anormalidades en el
desarrollo, que incluyen defectos intersticiales y
ampulares, de los tubos colectores, asf como dege-
neracién de nefrones, con produccidén ulterior de -
quistes, Hay predisposicién familiar a la lesién y
se transmite de forma autosémica dominante, agre -
géndose frecuentemente a anormalidades y gufstes

en otros drganos. Su clfnica: enfermedad renal del
adulto.
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Tipo IV. Hay un factor obstructivo ureteral durante la vi-
de fetal que aumenta la presién intratubular, con-
dilatacién del espacio de Bowman y formacidn de -
quistes pequeflos, localizados debajo de la cédpsula
renal, Su clfnica: similar al II, hidronefrosis vy

quistes subcapsulares (Agliero, 1976 y Gémez, 1978).

Enfermedad renal poliqufstica infantil.

Esta anomalfa congénite poco frecuente es genéticamen-
te diferente de la enfermedad renal poliquistica del adulto
pues la herencia es de tipo Autosémica Recesiva (A4R) s
(Robbins, 1985).

La etiopatogenia es Je¢ causa desconncida y debe corres
ponder & 8lglin proceso genéticamente determinado. Dado el -
desarrollo normal de célices y papilas, la causa debe actuar
durante los dltimos cuatroc meses del embarazo (Martinez- -

Maldonado, 1982).

Clinica y diegnéstico. La asociaciédn de dos procesos,-—
renal y hepdtico, con potencial evolutivo de cada Srgano a
ritmos diferentes, es probablemente la causa, junto con 1la
rareza dsl proceso, del conocimiento insuficiente y de la -
dificultad de clasificacidn del Rifidn Poliquistico Infantil.
Desde este punto de vista es interesante la clasificacidn -
de Blyth y Okenden en cuatro formas: neonatal, perinatal, -
infantil y juvenil.
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En las doa primeras el nimero de tdbulos afectados es-
del 90 v 60%, respectivamente. El1 cuadro clfinico suele ser-
caracter{stico: abdomen aumentado por dos masas laterales -
sélidas, lisas y simétricas que no parecen qufsticas al tac
to. Cuando la afecciédn es muy extensa, puede existir uremia
que puede caussr la muerte, pero &sta en perfodo neonatal -
se produce mds a menudo, por patologf{a asociada, sufrimien-
to respiratorio debido a la elevacién diafragmdtica por el-
aumento de volumen hepdtico y renal y posible hipoplasia -
pulmonar; no raramente existe neumotérax y neumomediastino.
En este grupo de edad, 1a hepatopatia no constituye un fac-
tor actual de riesgo, exceptuado el condicionado por el vo
ldmen (Gross, 1979).

La insuficiencia renal no suele ser csusa de muerte -
hasta finales de la primera década en esta edad la uremia -
lentamente progresiva va acompafiada de complicaciones a --
otros niveles, y la hipertensidn arterial es factor de agra
vacién. En esta forma clinica la exploracién es mucho menos
orientadora; los rifiones no suelen ser palpables, aunque es
ten aumentados; en estas edades se2 hacen manifiestos la hi
pertensién portal con sus compiicaciones hemorrdgicas y el

hiperesplenismo.

Cuando la afeccidn renal es menos evolutiva, la insufi
ciencia renal puede tardar en aparecer hasta los 15 § 25 -
aflos, o ser muy lentamente progresiva (Hdrtinez—nalﬂonado "
1982).



En el disgndstico de recién nacidos suele haber poccs.
problemas; la tumuracién renal es bilateral, la via urins -
ria, normal y la funcién renal, variable. En niflos mayorssz
o en jévenes el cuadro no estd tan claro; la funcidn renal-
es poco orientadora y el sedimento indicard afectacidn in-
tersticial sin especificidad.

La urograff{a intravenosa en los primeros periodos es -
muy orientadora y muestra el contraste en forma de acumula-
ciones radiadas que corresponden a colectores dilatados, e
ineluso con aspecto indistinguible del rifién en esponja de
presentacidn esporddica no familiar; el contraste persiste-
largo tiempo en este aspecto iineal dando & la exploracién-
un aspecto muy t{pico. Afios después el patrdn radioldgico -
var{a; pueden dejar de verse las ectesias tubulares, y los
cdlices muestran aspecto dilatado con cuellos cortos, imége

nes que pueden confundirse con ctras patelegias,

Tratamiento. Desde el punin de vista ©2nal, el trata -
miento es en esencia sintomdtico y han de evitarse las con-
secuenciss agravantes, infeccidén e hipertensidn arterial, y
las maniobras gue disminuyan la masa renal funcionante como

1a nefrectom{a izquierda para ia derivacidn esplenorrensl,

En el perfodc¢ neonatal la causa de muerte es con cier-
ia frecuencig oscura y no siempre rariicipa en ella la ure-

mia; parec: posible Que un factor importante sea la insufi-



.iencia respiratoria. El tratamiento se orientard en este

sentido de iormz2 sintomdtica.

La hipersensidn portal es indicacidn clara de trata -
wiento aquirdsiiice puesto gue no hay lesidn hepatocelular vy
con frecuencia, cuando estd indicado, la funcidédn renal es -
al menos suficiente. En fase de insuficiencia renal termi -
nal estos pacientes son candidatos a tratamientos sustituti
vos mediante didlisis y trasplante (Mart{nez-Maldonado, ==

1982).
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ANTECEDENRTES.

Se conoce la primera publicacidn de la enfermedad ypoli
quistica renal a través de los trabajos de lLefar, en 188E& .
Leurbert en 1947, describe que los quistes pueden ser: glo-

merulares, tubulares y excretores,

Potter, en 1957, sefiala por primera vez la variedad ha
martomatosa del rifidn poliguistico. En 1964, este autor d4
una clasificacidn de los rifiones en cuatro grupos (Agliero ,
1976).

En el Hospital San Juan de Dios de Santiago de Chile ,
se revisaron los antecedentes de los pacientes, en guienes-
se confirmd el dimgndstico de RifAén Foliiuistico Infantil .
Este estudio abarcéd los dltimos 12 afies, =n los cuales se -
logrd reunir 8§ casos, 3 de sexo masculino y 5 de sexo feme-
nino. Se piensa gue ésta enfermedad se tiransmite por heren-
cia Autosdmica Reacesiva. #Zn este caso particular hay antece
dentes compreobados en 4 casgs; uno de los pacientes es el -
tercer harmano faliecido por esta causa. Todos los pacien -
tes fusron diagnosticados por haberse palpado masas abdomi-
nales 81 nacer, 3810 sobresviven 2 niflos, de 13 afios y 9 me-
Bes respectivamente, curssndo este Wltimo con hitertensidn

arterial de muy 4ificil w-nejo (Barrera, 1G86).

Es sorprenicnte el dasconccimiento Jue existe sobre la



repercucidén o importancia que tienen las enfermedades gené-
ticas en nu:sstras comunidades en particular y en general, -
hay pocos estudios orientados en este sentido en otros paf-

ses (Armerdar-s, 1975).

En la ac!nalidad, en ¥México no se cuenta con trabajos-
antecedentez sobre el andlisis estadistico y genética de po
blacionzs de Rifién Poliquistico Infantil. Por lo anterior ,
se esrera llevar a cabo trabajos a prartir de las investiga-
ciones realizadas a este respecto cuardo se tenga un regis-
tro de individuos afectados o enfermos en la poblacién en -
estudic, siendo éste el paso primordial para evaluar el gra

do de incidencia de alguna enfermedead,
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INPORTANCIA DEL ESTUDIO.

La importancia de estudiar la Genética de Poblacicnes-
Humanas, es el de conocer el comportamiento de las frecuen-
cias alélicas en el tiempo y en el espacio en una poblacién
espec{fica (Cavalli-Sforza, 1981).

En México, la investigacién sobre la Genética Foblacig
nal y Bstad{stice de Rifién Poliquistico Infantil (RFI) no -
se ha desarrollado, a pesar de conocer y de tener un regis-
tro de los individuos afectados, zdemds se desconoce por -
completo el temafioc del componente poblacional, que son heie
récigos (acarreadores) y consecuentemente multiplicadores -
del alelo responsable del Rifidn Foliquistico Infantil, Sien
do eate dato una base wuy importante para estimar cudntes -
portadores y afectados se espera existan en la poblacidn en
1las generacionez siguientes. Tampoco se sabe en cudnios y -
cudles Estados de la Repdblica Kexicana sz han registrado -
casos de este padecimiento, ni a qué edad =s deteczado con
mayor frecuencia, ni tampoco 81 afectaz por igual a ambos -

S3X08.



¥ARCO TEORICO.

La gendtica de peblacionec es el estudio del comports-

miento de ‘os genes de las poblaciones.

Una poblacidn en el sentido genético, no es sélo un -
grupo de individuos, sino un grupo rerzroductivo, ¥ la zané-
tica de una poblacidn estf interesziz no sdic en 1= 2onsti-
tucibn cernética de los individuos, sino tz-uiér ez lz truns
misidn de los genes de una generacifn & otra, estudianic en
tonces el comportamiento de la fi=cuencia de 1oz 37zl:s =21
tiempo y e¢spacio (Cavalli-Sforza, 17C1). Temard. ross “2rve
mienta al equilibrio Hardy-Weimberg (H-«#}, para Ia -r--l<irs.

cién de dichas prediccioenes,

Ia parte de la Genética zue trat= 2e 1= re = - o
vel de las poblaciosnes es la Garédd -z Ta Ton: —33
azpecto descriptivo y en su forws =is -amplc £ %

estudia la composicidn del acs vo geni.ice, =3z °
frecuencias que presenian lcs sieles & lo: .o L ar
lacién. En un segundo ¢rado de compla; i:zi,

eriptivo, estudia la estructura genéti_ - 3= 1= SRS o

sea, cdmo se comwbinan los alelos de un mismy =7 o d2 —~=-es
diferentes, en los individuos, y las frecusicis:s .2 ... i8-
combinaciones. En el aspecto explicativo tratse de zve.” oar
los factores aquz determinanm la corrisicifn del =morerwe sande
. -

tico y la estructurz gznéticz de ls pot’zcidn. Tor ¢.-2 zar

18



te, desde el punto de vista metodoldégico, la Genética de Po
blaciones se ha desarrollado segin dos 1{neas principalsz .
Dna de ellas es tedrica y, partiendo del conocimiento de -
los mecanismoe de la herencia, desarrolla modelos matemédti-
cos, aplicables a situaciones concretas. La otra se basa en
la observacién y el andlisis de las poblaciones en 12 natu-

raleza y en experimentos de laboratorio.

La Genética de Poblaciones tedrica consiste en el desa
rrollo de modelos cuantitativos que describen el procesc de
la evolucidn en situaciones concretas, en las gque se combi-
nan unas caracter{sticas determinedss de los mecanismos de
transmieién genética (dominancia, recesividad, codominencia,
herenciz intermedis ¢ superdominancia de los genes, nimaro-
de alelos presentes, ligamientc o no entre ellos, interac -
ciones, etc.) con 1la operacidn de los factores, gue produ -

cen cambios en las frecuencias de los genes (Prevosti, 1¢£4).

Reglas para los padecimisntos ocasion’ '0sS por un gen =
recesivo autosémico raro (Guzada, 1983):

-Dos heterdcigos portadores ~Un homdcigo normel AA Yy una

para un gen (a) recesivo. portadora Aa pars un gen re

cesivo a.

m}ifgifgidﬂ_fl _Eigli_ ﬁgg_fi_

A | AA [Aa | 75% sanos A | A KA | S0% sanos

1 - o ; |
a8 | as jen| 99 plest & | hm|ka] 79F Orts




~Persona novzal AA y un afec -Dos afectados homécigos re

tado aa peva un gen recesi- cesivos aa,

vo a.

S SO
a Aai Aa z 100% port. a 2a | 8a | 400 afec
a __Jiggrigzj sanos a aa | aa tados

Dada la relacién alélica (recesive) A) a (donde la ex
presidn de un alelo queda cubierta por otro ern un locus de-
tarminsdo) que se rresenta en los zlelos del Rifdn Poliqufg
tizo InTantil (RPI) y basdndose en la Ley de Hardy-Weimberg
(H-W), en donde el punto de partida mfs Wdtil es la situa -
cién nula en la cual dos alelos se encuentran presentes en
un locus zutosémico en una poblacidn y no actda fuerzae algu
na para cembiar su frecuencia. Si 1la poblacidn es de tamafio
infinits y hay apareamiento al azar y no existe seleccidn ,
mutacidn, migracidn, o deriva génica, entonces cualesguiera
gque sean el genotivo y la frecuencia génica de partida, 1la
poblacidn alcanzard un estado de equilibrio y una frecuen -
cia genotipica de equilibrio en la siguiente generacidn =-
(Falconer, 19763 Ledn de Garay, 1978),

La distribucién genot{pica, para una podblacidn en equi
librio con respectc a un locus con dos alelos, estd dada -

por: 2

(p+q)2=p2+2pq+q
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en donde p es la frecuencia del alelo normal y q la frecu:n
cia del alelo recesivo, respomsable del Rifidn Poliguistico-
Infantil (RPI), utilizando la notaciédn genotipica de recesi
vidad quedar{a representada como:

AA, individuos sanos
Aa, individuos portadores no afectados

aa, individuos afectados

el problema en una relaciédn alélica de recesividad, y por =
lo tanto en la distribucidn genotipica de una poblacidn en
equilibrio H-W, es el desconocimiento del nimero de indivi-
duos sanos AA y el de los individuos portadores no afecta -

dos Aa en la poblacidn.

Con base en lo anterior, si se conoce la frecuencia o
némero de afectados (homdcigos ea), la frecuencia del alelo

e se puede calcular de la siguiente manera:

donde N es el ¢amafic de la muestvrs tomada de 1la poulacidn -
en sstudio. Por lo tanto, al incrementarse el valer de N,-
éata serd una muestra mds represenctativa de 1z poblacién ob
teniendo as{ una {recuencia p, la cual se acercaria 2 un va

lor mds real con respecto a dicha poblacidn,

vado quet p + q = 1, una vaz =glculada q, se puede cal



sular p come: p = 1 - g. Tenlendo la frecuencia p y g se dg
zarrolla el binomio (p+q)2, obteniendo la frecuencia de los
portadores 2nq (Aa)., Esto se cumple cuando la poblacién se
encuentre ern e3uilibrio H-WN. Como ya se dijo anteriormente,
entre mds representativa sea el tamafio de la muestra tomada
de la poblacién (N), la frecuencia p, se acercard a un va -

lor més real con respecto & 1la poblacidn en estudio.

Con base en los datos proporcionados por el Instituto-
Nacional de Fedietria (INP) de la Secretaria de Salubridad-
y Asistencia (SSA), se calcularon las frecuencizs esperadas
tanto de individuos afectados como el de portadores de Ri -
fidn Poliqufstico Infantil (RPI), suponiendo que la pobla -~
cién se comporta de acuerdo 81 ‘sdelo H-W., Tomando en cuen=-
ta que estc no sea cierto, perc comsiderando también que es
te 88 un primer acercamiento al andlisis de la situacién -

real,
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UBICACION Y CARACTERIZACION DEL AREA DE ESTUDIO.

El territorio mexicamo abarca una superficie de ———
1,958,201 km>. En cuanto a la poblacién, tiene uno de los -
{ndices de incremento mds alto del mundo, 3.5% por afo. Se
halla integrada por un 55% de mestizos, un 29% de raza ind{
gena y un 15% de raza blanca (INEGI, 1987).

A continuacidn se enlistan los Estados de la Reniblica
Mexicana en estudio, (ya que en ellos se detectd RPI, segin
datos proporcionados por el INP), con el nimero de hombres-
y mujeres para el afio de 1988 (INEGI, 1°28R8),

ESTADO HOMBRES MUJERES TOTAL

D. P. 5,074,163 5,240,260 10,314,423
Guanajuato 1,774,472 1,766,439 3,540,911
Guerrero 1,288,922 1,262,955 2,551,877
Méxieco 5,773,018 5,798,093 11,572,211
Puebla 2,032,085 2,024,993 A 557,078
Sinalca 1,203,592 1,161,843 2,365,435
Tabasco 660,104 637,864 1,297,968
Temsulipas 1,135,141 1,136,516 2,271,757
Veracruz 3,352,506 3,305,111 6,665,017
Zacatecas 624,658 625,192 1,249,850

La estructura de la poblacidn del pafs, que ha sido -

siempre joven, se ha rejuvenecido en el reciente proceso dg
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mogrdfico: la poblacién menor de 15 afics representa en la -
actualidad el 46% del total de habitantes del pafs. El cre-
cimiento muy rdpido de la poblacidn ha proporcionado cuan -
tiosos desplazamientos de 1a misma gque afectan la forma en
que se distribuyen en el territorio con la migracién inter-
na se estd produciendo un proceso de concentracidn de la PO
blacién en los ndicleos urbanos cada vez mayores, y éstos ca
da dfa son mé4s numerosos. Se advierte sin embargo que las -
desigualdades regionales, en el orden econémico, social, Do
1{tico y de recursos, se encuentran en la base de este movi

miento (INEGI, 1985).

El cambio y comportamiento demogréfico inciden, ademds,
en el proceso mismo de desarrollo del pafs, en sus estructu
ras productivas y de consumo y distribucién de los recursos,
ademds de su uso; y en la organizacidn y conformacién de -

sus instituciornes sociales.

En iéxico, como en otros palses, es notable una mejo -
ria en el nivel de la salud gracias al establecimiento ver-
sistente de medid=s y mecanismos que han permitido prestar-
este servicio, con grados de calidad cada vez mds elevados,
a toda la poblacidén; esto se ha hecho bajo la premise de -

que 1la proteccidn de 1a salud es un derecho social,

La polfitica ﬁexicana en materia de salud se apoya en -

dos regimenes: el de seguridad social, que ampara a los tra
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bajadores Que cuentan con una relscién laboral formal, y el
de 1a asistencia piblica y social, dirigida a toda la pobla
cidn; ambos regi{menes, ademds, estén complementados amplia-
mente por los servicios médicos privados (INEGI,1987).

Las instituciones responsables de proporcionar los ser
vicios de seguridad social son, bdsicamente, el Instituto -
Mexicano del Seguro Social (IMSS) y el Instituto de Seguri-
dad y Servieios Sociales de los Trabajadores del Estado -
(ISSSTE); aparte, deben afiadirse los sevicios de esta {ndo-
le que proporcionan a sus trabajadores Petrdlecs Mexicanos-
(PERMEX), asi como los correspondientes & las fuerzas arma -
das, a través de las Secretarfas de 1la Defensa Nacional y -

de Marinsa,

Los servicios de asistencia piblica y social son res -
ponsabilidad de la Secretarfia de la Salud, del Departamento
del Distrito Faderal y del Sistema Nacional para el Dessarro
1lo Integral de la Familia (DI¥),

Las modalidades de los servicice menclonados responden
8 principios diferzntes; Jae instituclones de seguridad so-
cial s2 basan »n e! derecho gremial de los irabajedores y -
sus farilims & recihir proteccidn social, en tanto que la -
Secretsria de ls Salud y el Departamentce del Distrito Pede=-

ral stienden al principio igualirario de que la salud es un

derecho de todos 108 mexicenos; #3to es, facilitan su aten-
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c¢idn a toda agquella persona que la requiera y solicite -
(INEGI, 1987).

Los servicios médicos que ofrecen las instituciones de
seguridad social mexicana ocupan un lugar destacado en cali
dad, equipos e instalaciones modernas; en rigor, se puede -
afirmar que estdn a la vanguardia en América Latina y que =
se encuentran a la altura de algunos de los principales cen
tros médicos del mundo.

La Secretarfa de la Salud, es una institucién que fun-
ciona exclusivamente con presupuesto gubermamental para -
prestar servicios de salud a la poblacidén no sujeta a una -
relacién laboral formal.

En México las instituciones de seguridad social y la -
Secretaria de la Salud integran un sector especializado --

coordinade por esta dltima.

Conjuntamente, durante las dltimas décadas han promovi
do intensas campafias preventivas de diversas enfermedades -
virales y en coordinaciédn con otras entidades dcl sector pd
blico han desplegado esfuerzos importantes para abatir acei
dentes de trabajo, y colaboran muy activamente en las campa
fias de planificacién familiar (INEGI, 1987).

A pesar de que los sevicios de asistencia piblica y so
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cial, dan atencién a tods aquella persona que le requiera y
golicite; muchas veces, debido a la situacidédn socicecondmi-
ca y cultural de algunas comunidades, no les es posible re
cibir tal atencién. Por lo tanto, no serfa extraflo pensar -
en la posibilidad de que ex{stan méds casos de Rifidn Poli —
qufstico Infantil (RPI), as{ como de otras enfermedades -
igualmente importantes; que no hallan sido detectados. En -~
un momento dado nuestras autoridades han dado prioridad de
atencidn y estudio a aquéllos padecimientos que flagelan -
con mayor intensidad a nuestro Pueblo; pero eso no implica-
que otros padecimientos, por ejemplo el RPI, no merezcan -
ser estudiados, es importante que la comunidad cientifica -~
sea conciente de esto, ain mds debe recordarse gque todo tra
bajo de investigacidn por modesto que sea contribuye a in -
crementar nuestro conocimiento de los problemas que afectsn

a nuestro Pafe, en este caso en el Area de la Salud,
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OBJETIVOS.

Por todo lo anteriormente expuesto, el presente estu-e

dio tiene como objetivos:

Primarios:

a) Determinar la incidencia y la frecuencia de portado
res de Rifién Poliquifstico Infantil en aguellios Estados en -
los cuales se ha detectzdo este padecimiento, con base en -
el regisiro de casos del Instituto Nacional de Pediatria.

b) Determinar el comportamiento temporal de afectados-
de Rifidn Poligufstieo Infantil en aquellos Estados en los -
cuales se ha detectado este padecimiento.

¢) Estimar la frecuencia de afectados y portadores pa-
ra futuras generaciones en los Estados a 108 que se refiere

el inciso a,
Secundarios:
a) Determinar si existe relacién entre el tamafio de la

P. v el nimero de afectrados, para la muestra analizada,

b) Determinar si existen diferencias entre los sexos -

para el padecimiento en estudio.

c) Determinar la edad a ls cual se diagnostica con ma-
yor frecuencia el Rifidn Poliquistico Infantil.



METODOLOGIA.

Para la realizacién de este estudio, la Metodologia se
dividid en dos partes:

1) Gabinete.
A partir de los datos proporcionades por el Institu
to Nacional de Pediatrfa, que comprenden un intervalo de 17
afios (1971-1987), se buscaron los casos de Rifién Poligufsti
co Infantil (disgnosticados por medio de urografia %-—
:ﬁi& ¥, por biopsias) y, se capturaron tomando en cuenta -

las siguientes variables para cada uno de los afectados:

~ 3exo.

-~ Edad.

- Lugar de origen.

- Lugar de residencia de padres, abuelos y afectado.
=~ Lugar que ocupa en la Pamilia,

~ Edad de los padres.

Una vez agrupados los datos se proced ; a separarlos -
por edad de los afectados y loz Estados correspondientes a
la zona de estudio (Ver apéndics 5).

2) Proceszmiento de datos.
a) Se estimd 1a incidencia de RPI y la frecuencia --
de portadores en los Estadss e¢n les cuales se detectd este-
padecimiento, con base en la informacidn sefialada en el in-

ciso 1.
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Todos los célculces se realizaron, suponiendc aue la po

blacidn se comporta de acuerdo al modelo de H-W,

Si, el RPI se transmite por herencia Autosémica Recesi
va (AR), entonces, si se conoce la frecuencia o nimero de -
afectados (denotados como aa), la frecuencia del alelo res-
ponsable del RPI [f(a)] se calcula de acuerdo a la siguien-

te ecuacidn:

en donde N, es el tamafio de la poblacién 6 muestra bajo es-
tudio. En este caso se sumaron todas las preconsultas, més
todas las urgencias, (ya que son las dos \nicas formas de -
ingresar al Hospital), en el intervalo de 17 aflos (1971- -

1¢z27) ver apéndice 4.

Pera obtener al valor de f(a)=q, se revisaron todos -
los casos de RPI, (comprendidos en el mismo intervalo); en-~
contrando 18 casos. Por lo tanto, se sustituyeron los valo-

res en la ecuacidén (Véase mds adelante Resultados).

Ahora, si sabemos que la distribucién genot{ipica, para

una poblacidn en equilibrio H-W, estd dada por:

2 2 2
(p+a)” = p~ + 2pq + q

¥y como ya se calculd el valor de a, sélo falta el valor de-
p, el cual se obtuvo &l despejar & p de la relacidn:

p+Q=1—— p=1-q
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Al tener las frecuencias p y g, se desarrolld el bino-
mio (p+q}2, obteniendo la frecuencia de portadores 2pq (de-
notados como Aa), Siendo valores Hipotéticos, ya que repre-
sentan un primer paso para el estudio de la Genédtica de Fo-
blaciones y Estad{stica para Rifidn Poliquistico Infantil en
la Repdblica Nexicana, Y se espera que en un futuro no muy-

lejano haya otros valores para contrastar los presentes.

b) Se celculd el nilmero de afectados esrerados para ca
da Estado con base en el valor de incidencia calculada en -

el incieo a.

Teniéndo a loz Estados, en los cuales se detectd este-~
padecimiento, y el niuerc de habitantes para el afio de 128,
de acuerdo al Instituto Nacional de Estadistica, Geograffa-
e Informdtica (INEGI), se multiplicd el nimero de hebitan -
tes por el valor hiuotético de incidencia, obteniendo asf{ -

el nimero de afectedos esperados.

¢) Se calculd la frecuencia de portadores en la actua-

lidad, con base en la estimacidn realizada en el inciso a.

De igual forms, se multiplicd el nimero de habitantes-
de cada Estado para el afio 1988, por el valor de frecuencia

de portadores calculada en el inciso =&a.

Lo
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d) Se construyeron mapas en los cuales se vertieron -

los resultados obtenidos en los incisos b y e.

Con los datos obtenidos en b y ¢, se eatablecieron in-
tervalos en orden creciente, para ambos grupos de datos por
Estado, asignéndose a cada intervalo una simbologia espec{-
fioa, que fué utilizada para vertirse en los mapas.

e) Se construyd una grdfica: Ndmero de afectados Vs -
Tiempo, segun datos proporcionados por el INP. Cuya firali-
dad, fué mostrar el comportamiento del mimers de zfectados-
observados en el intervalo de 17 afios para el cusl se captu

raron los datos del presente estudio.

As{ mismo, se traslapd la grdfica del rinero de afecta
dos esperados en el Hospital (INP), tomando em cuenta 21 ni
mero de individuos atendidos en cada ado; es decir, s2 =ul-
tiplicd el nimero de atendidos en cada afic, per ia irc-i-=~

cia estimada,

f) Se repitieron los inciesos b, ¢ y 4 para los &flos -

1990, 2000 y 2010,

g) La tabla de contingencia para probar la hipdtesis -
de independencia entre el mimero de afectados y el tamafio -
de Fl' no se llevd a cabo, dado que no fué necesaria {v&ase
Discusién de Resultados).
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h) De igual forma que en el inciso g, no se llevd a ca
bo la tabla dz contingencia para probar la hipdtesis de in-
dependencia entre el nimero de afectados y sexo, por razo -

nes que se discuten en la Discusién de Resultados.

i) Se construydé un diagrama en c{rculo, para la edad -
al diagnéstioco (en afios) de los afectados, Cuya finalidad -
es permitir observar fdcilmente a qué edad se diagnosticéd -
con mayor frecuencia el RPI, en el INF, para el perfodo es-

tudiado,
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RESULTADOS.

2) Procesamiento de datos.
a) Cdlculo de la incidencia de Rifidn Poliquistico -

Infantil, y frecuencia de portadores en 1la Repidblica Mexica

na,
1] 8 L -
N=770,000 e \j_g_ =\/ 1 .. q = 0,0048

Dado gue p+g=1, despejando & p tenemos:

p=1-qg=——pp = 0,9952

Desarrollando el binomio (p+q)2=1, obtendremos:
(0.9952 + 0.0048)° = 0.93042 + 0.009553 + 0.00002304
Como q° = 0,00002304 .". Incidencia = 1:43,000

Como 2pg = 0.009553 .".  Prec. Port. = 1:105

b) y ¢) Cédlculo del nimero de afectados esperados para
cada uno de los Estados, en los cuales se detectd RPI, con-
base en el valor hipotético de incidencia (1:43,000); y nd
mero de portadores esperados en la actualidad, con base al

valor hipotético de portadores (1:105).
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ESTADO No. habit. 1988

D. P,
Guana juato
Guerrero
México
Puebla
Sinaloa
Tabasco
Tamaulipas
Veracruz

Zacatecas

10,314,423
3,571,350
2,551,877

11,635,746
4,057,078
2,365,435
1,297,968
2271 T
6,665,017
1,249,850

No. afect. esp.

240
83
59

271
94
55
30
53

155
29

No. port. esp.

98,233
34,013
24,304
110,817
38,639
22,528
12,362
21,636
63,476
11,903



lNo. afec, observados
ga- 1
)2
- 10
Mapa II.- Distribuciédn del ndmero de afect.
observados, en el intervalo de =

1971-1987; segin datos proporcio-
nados por el I. N. P.
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Créfica 1: Nimero de afectados Ve Tiempo, Se muestrs el comportamiento
del nimero de afectados observados, en el intervalo de 17 =
aflos, segin el Hospital (INP). la gréfica del nimero de ==
afect. esperados en dicho Hospital, de acuerdo al ndmerc de
individuos atendidos en cada afio, se encuentra traslapada =
con la anterior,



f) C&lculo del niémero de afectados esperados y portado
res esperados, con base en los valores hipotéticos de inci-
dencia (1:43,000) y, de portadores (1:105) respectivamente;
para los aflos 1990, 2000 y 2010.

ESTADO FKNo. habit. 1990 No. afect. esp. No, port. esp.

D. P. 10,546,190 245 100,440
Guana juato 3,650,716 85 34,769
Guerrero 2,639,440 61 25,138
Wéxico 12,586,774 293 119,874
Puebla 4,199,826 a8 39,928
Sinaloa 2,485,002 58 23,667
Tabasco 1,345,735 31 12,817
Tamaulipas 2,335,711 54 22,245
Veracruz 6,967,322 162 66,355
Zacatecas 1,266,911 29 12,066
ESTADO No. habit. 2000 No. afect. esp. No. port. esn,
D.F. 11,513,576 268 109,653
Guana juato 4,288,005 100 40,838
Guerrero 3,093,736 T2 29,464
México 17,644,000 410 168,038
Puebla 4,974,731 116 47,378
Sinalesa 3,183,021 T4 30,1314
Tabasco 1,183,021 37 15,297
Tamaulipas 2,670,980 62 25,438
Veracruz 8,804,065 205 83,848
Zacatecas 1,362,504 32 12,976
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ESTADO No. habit. 2010 No. afect. esp.

D. F.
Guana juato
Guerrero
México
Puebla
Sinaloa
Tabasco
Tamaulirpas
Veracruz

Zacatecas

12,190,466
4,917,057
3,538,465

23,881,570
5,783,547
3,985,930
1,870,412
2,975,746

10,850,443
1,426,605
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283
114
82
555
135
93
43
69
252
33

No. port. esp.

116,100
46,829
13,700

227,444
55,081
37,961
17,813
28,340

103,338
13,587



No. afect. esps

7l .- 40-138 \
B .-139-237 ” /(J 0
ke .-238-326 3 ﬁ ‘
B .-337-43 §
Mapa V.- Distribuciédn del nimero de afec- y /- PGS
tados esperados, para el afio - ) \

e 1%
1990, con base en el valor hipo- S
tético de incidencia 1:43,000, N



'\K '“~~n_“nﬂf" -

2%
jﬁﬁa
/)

J'\)
\H b
e
{3, \
No. port,. esp. * (
7 .- 14905- 48199 "-\
8 .- 48200~ 81894 .

,_.
R
I

. 81895-114789
«— 114790-148084

Mapn VI,- Distribucién del ndmero de por- ] :
tadoree esperados, para el afio N, %
1990, con base en el walor hipo \\f
tético de frec, de portadores - A
1:105,



No. nfect. esp,
.= 45-185
= 186=326
o= J27T-46T7
.= 468-608

| RERENIN

Mapa VII.- Distribucién del ndmerc de afrctndds- ~

enparador, para el nfin 2000, con ba=
ge Al valor hipotético de incidencia
1: 43,0’00!

,,,-p'\.ps_L_ ,



Yo, port. esp. /
L .= 16025- 63912 &
RS .~ 63913-111800 N

o ~

L., «= 111801-159688 “\\xxﬁ

B .- 159689-207576

Mapa VIil.- Distribucién del nimero de - - B R
portadores esperados, para - i T 3 f
el afio 2000, con base en el- ™\ 'j

valor hipotético de frecuen-
cia de portadores 1:105.



| QER:

No. afect. esp.
o= 45-239 \
o= 240-434 \\
.- 630-824

L

B C L)
o ettt
TS

Mapa IX,- Distribucién del ndmero de =
afectados esperados, para el
aflo 2010, con base en al va-
lor hipotético de incidencia
1:43,000.




No. port. esp.
.~ 16780- B2824
~ B2B25-148859
.~ 148860-347004

- \i\(".~ ‘
2\ » “i
\\\\\
Mapa X,- Distribucién del ndmero de b

portadores esperados, para el
afio 2010, con base en el valor

hipotético de frecuencia de - \\R\(
portadores 1:105,




20
DOV
AR

B VATA'

Q § QXD
WY oo.fon.mou.n. _

-

3

Ex .- 1 afic & 2 aflas (17%)

4

.~ 2 afios a 11 afios (22%)

B&E .- ¥enos de 1 aflo (61%)
los afectados.

77/
Diagrama en circulo, para la edad al diagnfstico de



DISCUSION DE RESULTADOS.

Para los fines de este estudio, suponemos gque la pobla
cién se comporta de acuerdo al modelo H-W. Cuando una pobla
cién se encuentra en eguilibrio H-W, no quiere decir que =
las fuerzas de la Evolucién no estén actuando; sino que en
ese instante la poblacidn se encontraba en equilibrio. De -
antemano, estamos concientes de gue la poblacidn puede no -

estar en equilibrio H-W.

Los valores de inecidencia y frecuencia de portadores -
de RPI, en los Estados en los cuales se detectd este padeci
miento, con base en los caeos reportados por el INP, sen -
1:43,000 y 1:105 respectivamente. Se debe hacer notar, que
8dlo se trabajaron 10 Estados de la Repdblica Mexicana, --
(D. P.; Guanajuato; Guerrero; México; Puebla; Sinzloa; Ta-
basco; Tamaulipas; Veracruz y Zacatecas), ya que en ellos =
se reportaron casos de RPI, segin el registro del INP. Di-
chos valores son glpotéticos, puesto que re resentan un pri
mer paso para el estudio de la Cenética de Poblaciones y =
Estad{stica, de dicha enfermedad en la Repliblica Mexicana .
Por lo tanto, estan sujetos a ser refutados; wero 2 pesar -
de esto, %tienen una gran validez para los fines que s: Ter-
siguen ern este estudic. Con lo cusl, se recomienda un uso -
cuidadeoso paras 15 rasiizacidn o corparacidin con otros cdlcu
los., Loz méi-gos dshen de tomar rnonciencis sobre ls magni -

tud de estos cdleulos, y de igmi.. maaers del cuidedo gue de



ben tomar, al menejar estos valores.

De cuelguier forma estos valores dan una idea acerca -
de como se encuentra la situacidn de este padecimiento, tan
to en la actualidad, como para futuras generaciones. Y por
ahora son la Unica luz que poseemos acerca de este problema

en México.

Como sabemos, el RPI se transmite de manera Autosdmica
Recesiva, por lo cual, sélo conocemos el mimero de afecta -
dos, denotados como az, Para ohtener la frecuencia del ale-
lo responszble del RPI [f(a):q], necesitamos los valores =~
del niimero de individuos afectados (aa) y el tamafio de la -
muestra bajo estudio (N); estos se obtuvieron del INP, en-—-
contrando 18 casos de individuos ccrn R¥I. Pars el valor del
tamafioc de la muestra, se suraron todas las preconsultas mds
todas las urgencias, comprendidas en el intervalo de 1971 a

1987, ya cue de esta manera obtenemos el nimero de indivi

]

duos cue asistieron en dicho intervalo, ademds de que por
las Preconsultas y Urgencias, son loe dos medios de ingre -
sar al Hosvpital; 2zncontrando un valor de 770,000 individuoa

aoroximademente, =z=tendidos en ese intervalo,

Hay que tomer en cuenta que, estos datoe fueron captu-
rados de un Hospital de concentracién; lo cual impliea, que
sélo se registren los cesos de personas Jue asisten a €ste-

Hospital y que preserntan aleuna enfermedad; con lo que sin-
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proponerselo se estd llevando a cabo una seleccidn; existen
dos formas de ingresar al Hospital, por consulta externa ¥
por urgencias, Las personas Jue llegan por estos medios =e
les diagnostica la enfermedad o, ya llegan con elle, algu -
nos son hospitalizados y otros no; de los hospitalizados al
gunos mueren y otros son dados de alta, A este respecto, se
pierde informacidn, puesto Qque las personas que no son hos-
pitalizadas ya no se sabe o no se tiene un seguimiento so-
bre la evclucién de la enfermedad; de igual manera, de las-
personas que mueren hospitalizadas, no a todas se les reali
zan autpsia, con lo que se ignora, qué otros padecimientos-

o complicaciones presentaban.

Lo ideal, para obtener un valor més exacto, sobre el -
tamado de la muestra (N), as{ como del nimero de iniividuos
enfermos; serfa llevar a cabo algunos exdmenes en guarde -
rias, kindzr, rrimarias, comunidades rurales y en la poblae-
cidn en gea=ral, 'ina metodolog{a »ropuesta, para obtener va
lores de una poblacidn en general tomada al azar, serfa 1la
giguiente: con el valor hipotético de incidencie de 1:43,000,
se debe evaluar una ypoblecidn no menor de 50,000 individuos,
ya que de 43,000 individuos, uno rresenta la enfermeisd, -
tedricamente. En eztos 50,000 individuos se les aplicarisn-
una serie de exémenes para conocer au estade de salud. Je -
esta manera se sabrisz cudntes y cuflesz snfermedades se en--
cuentrsn en 1a poblacidng ya gus =n muchos ¢2so0s se descong

ce le salud publica en general, &ebide 2 gue en =zlguncz ca

wn
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sos los padres trabajan y no pueden llevar a sus hijos a un
chequeo médico, otros por le situacidn econdmica en que se
encuentran, en otros casos por la situacidén geogrdfica de -
algunas comunidedes, y en algunas ocasiones, por desconoci-
miento de los padres acerca de la enfermedad, sobre todo en
las zonas rurales. De esta forma los valores resultarfan -
mds exactos, y no tan seleccionados, como los que se encuen
tran en los hospitales, ya que asisten personas enfermas y

muy rara vez aquellas que vayan a un chequeo general.

En muchas ocasiones, esto no se lleva a cabo, debido a
la indisposicidn de algunos padres y al gasto econdmico ra
ra la realizacién de dichos exdmenes. En otros casos, el -
diagnéstico de la énfermedad resulta errdneo, lo que provo-
ca un sufrimiento innecesario en los familiares de los pa -
cientes, asi como la adminietracién de medicamentos inapro-
piados que pueden causar otros dafios, debido al diagndstico
equivocado, For ejemplo, Starleton y cols. en 1981, reporta
ron un nifio que presentaba rifiones agrandados bilateralmen-
te, desde el primer dfa de vida; diagnosticédndole RPI, con
base & la realizacidn de unurograma excretor. A las 6 sema-
nas de vida, los rifiones tuvieron un tamafic normal, y a los
2 ancs de edad el nirnio gozaba de buena salud, y al observar
los rifiones, radiogrdficamente, éstos fueron de tamafioc nor-

mal (Stapleton. 1€81).

De igual forma, Avner y cols. en 1982, reportaron una
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nifia que al nacer presentaba rifiones grandes palpablemente,
fué revisada sonogrdficamente diagnosticando RFI. Tero i~
rante el seguimiento de su enfermedad y &l realizar pruebas
en los primeros meses de vida, se pudo observar gue ce tra-
taba de una nefropatia neonatal de radiocontraste que simu-

laba al RPI (Avner, 1282).

Respecto a esto, los clinicos, radidlogos y médicos en
general, deben de estar concientes sobre el origen, c¢linica
evolucién y tratamiento del RPI, vor medio de informacidn -
~actualizada en cursos; para que antes de dar un diagndstico
sobre la enfermedad, estén seguros de gue en realiiad se -
trata de dicha enfermedad. No nada m#z con respectsc al RPJ,
sino también, sobre otras enfermedades de igual forma impor

tantes.

En 1la gréfica 1, Mimero de individuos Vs Tierro, ce ob
serva una gréifica correspondiente &l ndmerc Jde individuos -
afectados observados en el intervalo de 17 =aflos, De igvwal -
forme, se observe otra grdfica, que corresponde 21 mimero -
de afectados esperadcs en el hospital, de acuerdo al ndmero
de individuosz ctendidos en cada ade. Todo esto con base en

el registro del INF,

Se puede apreciar, que exisie una cierto discrepancia-

)

entre las dos grificas, puesto 2u: sn =1 intervals de 1971-

1678, tanto la gridficea del ndmero i4s ~factados observados -
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como la gréfice del nimerc de afectados esperados, tienen -
un comwortamiento sSemejante; no asi en el intervalo de -
1979-1987, en donde la gréfica del numero de afectados se —
mantiene constante. Esto puede deberse 2 gue el mimero de -
individuos atzndidos en ese intervalc, no se incrementa tzn
to de un afio = otro. Y los cAlculos zqui presentados son -
una funcidn lineal de dicho nimero de individuos atendidos.
Tor otro lado témese en cuentz el sesgo del maestreo resul-
tante de lo ya discutide acerca de 12 "seleccifrn" de la —

muestra,

Todzg las rroveccianes de los cflculos de fracuencia —
de afectados y portedores, nara futurzs ge.erzciones, asf{ -
como para 1la actualidad, se realizar>n basidndoee 2n 12s su-
posiciones del modelo M-¥. Lichas estimacicnes, derenden -
d=2 nirero de hotitantzs de csda

t4 aste

sdecimiern*a, com base =2n =) regisiss 4zl INF, 21 -
nimero de habitantes, fud tomz2dn i: 2:usrds =1 Instituto Na

. f e T

cionzl de Es:adistica, Geografim e Informdtice {INISIY,

T

ra los afos 128E, 1¢92, 2020 y 2010. Frovocande zue se en——
cuentre una mayor frecuenciz de afectados y portadores, en
los Es‘ados que itisner uan mayer ndrers de natitantes; de -
ah{ cue el Es*ado de ¥éx.20, 36z e

-

Tetsde con

Ecto, en cieriz forza es uns 2eiigiencis ¢zl trabzjo ,
puesto Lu= se egtd sursr-ando zue 3e 1levd a cabo el muss -
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treo en toda la poblacién de cada uno de los Estados; pero-
como en el modelo H-¥, se requiere de un tama#o de pobla -
cidn o muestra bajo estudio, de ah{ que se tomora el ndmero
de habitantee de cada Estado en los cuales se detectd el -~
R¥I; y un trabajo mds elaborado nos dird cuan alejados esta

moe de la realidad.

gnr el mapa II, se observa que el D, F, tiene el mayor-
ndmero de afectados observados en el intervalo de 1671-1CG87;
eegin datos proporcionados por el INP, Los Estados con el -
menor ninero de afectados observados, son: Guanajuato, Tue-

bla, Tabasco, Tamaulipas, Veracruz y Zacatecas.

Bn el mapz III, los Estados con mayor nirero de afecta
dos esperados, con base en el valor hivotético de inciden -
cia 1:43,000, son el D, P, y Edo, de ¥éx., ¥y los Estados -
con menor nimero de afectados esperadscs fueron: Guanajuato,

Guerrero, Sinaloa, Tabasco, Tamaulipas y Jz-catecas,

Zstas diferencias observadas entre el mapa II y ITI, -
se deben a que en el primero, se tomd en cuenta el registro
del INF, es decir, 38lo los individuos Qque se observaron en
cada Estado =n el cual se detectd el RTI, en el intervalo -
de 17 a%os; y en el mapa III, se tomd en cuenta el nimero -
de habitantes para el ado 1%FF y el valor nivotétizo de in-
cidencia., De igual forma, para lcs aagas YV, VII y IL con el

ndmero de habitantes de los ajos 1990, 2000 y 2010 respecti
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vamente; y en los mapas IV, VI, VIJI y X, se tomé en cuenta
el valor hipotético de frecuencia de portadores 1:105, y el
nimero de habitantes para los afies 1988, 1990, 2000 y 2010~

respectivamente.

Se puede observar, que en el mapa V, no existe diferen
cia cualitativa alguna con respecto al mapa III, ya que se-~
encuentran los mismos Estados con los valores més altos y -
con los valores més bajos, Esto se debe a que no hay tante-
diferencia con respecto al ndmero de habitantes del affo =--
1988 a 1990,

El mapa VII, muestra cambios con respecto a2 los dos an
teriores, puesto que aquf sflo el Edo. de Méx. es el que -
presenta el mayor nimero de afectados, esto no quiere decir
que en el D. P. disminuya dicho nimero, ya que del afio 1990
al aflo 2000, aumenta; sino que, como se dijo anteriormente,
los cdlculos dependen del nimero de habitantes; y es el --
Edo, de ¥éx, el que presenta mayor indice poblacional gque -
el D, F.. En el caso de los Estados con los valores mds ba
jos en el nlmero de afectados, se mantienen los mismos. -
Aquf hay que resaltar que Puebla, se suma a estos Estados ,
y&a que se aprecia una disminucién considerable en el nidmero
de afectados, El Estado de Veracruz, también disminuye, ya
que en 1¢90 ocupa el segundo lugar entre los Estados con el
mayor nimero de afectados, y para el afio 2000 ocupa el se--
gundo.lugar, pero entre los Estados con el menor nimero de

afectados.
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En el mapa IX, los Estados con el menor nimero de afec
tados, se mantienen constantes, es decir, son los mismos -~
que en el mapa VII; de igual forma el Estado con el mayor -
nimero de afectados, para este afio (2010); aquf Veracruz -

vuelve a aumentar,

En los mapas IV, VI, VIII y X, en los que se observan-
la distribucidn del ndmero de portadores esperados, para -
los aflos 1988, 1990, 2000 y 2010 respectivamente; muestran-
el mismo comportamiento que en los mapas III, V, VII y IX ,
en donde se observa la distribucidn del nimero de afectados
esperados, para los mismos aflos, Estas observaciones, gque -
se Aaprecian en los mapas, nos permiten ver el comportamien-
to del nimero de afectados esperados y ror:adores esperados,
en cada uno de los Estados en los cuales se detectd el pade
cimiento en estudio; tanto para el afio 1988, como para futu

ras generaciones.

La tabla de contingencia, para probar la hipétesis de
independencia entre el ndmero de afectados y el tamafio de —
Pl' no se llevd a cabo; puesto que en toda le muesira anali
zada, el nimero de afectados siempre fué de 1, a pesar de =
encontrar tamafios de F, de 8, 6, 5 entre los mds grandes -

Y.
(ver Apéndice 5).

Bnn 15 de los 18 casos reportadns, con RPI, se puede ob-

gervar que ¢ afectado es el Wltime de 18 2 3 con lo gue jole}

"
S
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dr{a suponerez, que los padres hayan decidido tener nada -

més esos hijcs.

De cualguier manera, al parecer, no existe relacidn en

tre el temafic de la Fl y €l nimero de afectados.

Con resrecto, & determinar s8i existe diferencia entre-

los sexos para el padecimiento en estudio; se puede decir ,

que por lo menos en le muestra analizada, no hay diferencia

alguna, puesto que de los 18 casos reportados de RPI; 9 co-
rresponden al sexo masculino y 1los otros 9 al sexo femenino,
ademds de que no se esperarfa que existieran diferencias, -

dado el modo de herencia de este padecimiento (ver Apéndice

5).

Con lo cual, tampoco fué necesario realizar la tabla -
de contingencia para proﬁar la hipdtesis de independencia -
entre el numero de afectados y sexo. Ya que como se dijio an
teriormente, de loe 9 casos que corresponden al sexo mascu-
linc se encontrd un afectado en cada uno de ellos; ocurrien

do lo mismo para el sexo femenino.

Al contruir el diagrama en c{irculo para la edad en -
afios de los afectadoe, se pudo observar Qque existen tres -
porcentajes: uno del 22% que corresponde a nifios que tienen
entre 2 a 11 afioe; otro del 17% correspondiente a nifos en
tre 1 2 2 afios; v el Wltimo del A1% el cual corresponde a —

nifios menores a un aio. Con lo que la edad, en la que se -
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diagnost{ca con mayor frecuencia el RPI, es en la edad d2-

menos un ado. Estos registros, son de edad el diagnéstico.

Dadas las condiciones de la enfermedsd, se pensarfa -
que todos los niflos no lograran sotrevivir mucho tiempo, =
después del nacimiento; pero no es as{, ya que en este estu
dio, encontramos que el 22% correspondiente a nifios entre -
2 a 11 afios de edad, es el segundo rango de edad a la cual
ge diagnostice el RFI, Estos nifios, al superar les etapas -
criticas, algunos alcanzan edades en las cuales, puede ser
factible un transplante renal, con lo zue se solucionaria -

el problema,

En la clasificacidn hecha por Blyth y Okenden, del RPI
en cuatro formas: neonatal, perinatal, infantil y juvenil .
¥encionan que en las primeras formas (neonatal y rerinatal),
se presentan rifiones grandes, palpables; cuando la afeccidn
es muy extensz2, ovuede existir uremia pudiendo causar la -
muerte, vers &sta en el periodo neonatal =ze produce mis a -
menudo por patolog{a asociada, sufrimientc ~espiratorio oca
siorado por la slevacidn diafragmdtica por el aumento de vo

ldmen hepdticeo y renal y positl«s hicoplasia pulmonar,

Cuanis la afeccidn renal es menos evelutiva, ia iasufi
ciencia renal puede tardar en enarecer hasta los 15 6 25 -
aflos, o ser wuy lentamente ovrogressive (iFartinez-Maldonado ,

1982).,
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En este estudio, sélo se encontraron 5 casos en los
cuales los nifios fallecieron; 4 menores de um ajo y 1 de
afios de edad, Los demds sobreviven., (De acuerdo a 1la revi
sién, de 1a historia clfnica o expediente de cada uno; la

cual se llevd a cabo en Noviembre de 1988).

61



CORCLUSIONES.

De acuerdo & los resultados obtenidos, las conclusio -

nes son las siguientes:

Los valores calculados para la Incidencia y Frecuencia
de Portadores de Rifién Poliqufstico Infantil, son 1:43,000
¥y 1:105 respectivamente; estos son valores gipotéticos; ya
que representan un primer paso hacia la Genética de Pobla -
ciones y Bstadfstica de Rifidn Poliqufstico Infantil. Pero,
a pesar de esto, tienen una gran validez para los fines que

ge persiguieron en este estudio.

Se recowienrnda un uso cuidadoso, en el manejc de estos
resultados, para la realizacidn de oualquier tipo de cdleu-
los.

De igual forma, se espera que éste estudio sirva de -
punto de partida para realizar uno con lac caracter{sticas

de muestreo idoneas.

Los Estados, en los cuales se encontraron los valcres
mds altos de incidencia y frecuencia de portadores espera -
dos, as{ como los valores mds bajos; fueron: D. F, y Zdo. -
de Méx., con los valores mds altos, tanto de incidencia como
de frecuencia de portadores esperados. Mientras que Guana -

juato, Guerr:iro, Sinaloa, Tabasco, Tamaulipas y Zecatecas ,

o
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fueron los Estados con los valores méds bajos. Estos valores

corresponden al afio de 1988.

En el comportamiento temporal de afectados observados,
as{ como el comportamiento de afectados esperados; se pudo
apreciar que existe cierta discrepancia entre las dos gréfi
cag, tendiendo a ser mds conservadora la “Esperada® que la

"Observada®,

La frecuencia de afectados y portadores para futuras -
generaciones, en los Estados en los cuales se detectd Rifidn

Poliquistico Infantil, fué la siguiente:

El mapa correspondiente al afic 1990, tuvo el mismo com
portamiento que en el mapa del afio 1988; tanto paras afecta-
dos esperados como para portadores esperados. Debido a Qque
no hay tanta diferencia, en cuanto al nimero de habitantes-
del afio 1988 a 1990.

El mapa del affo 2000, presentd el Estado de México, -
con los valores més altos (en el nimero de afectados espera
dos, 23 como el de portadores esperados); los Estados con
los valores mds bajos (en afectados y portadores esperados)
se mantuvieron iguales, que en el afio 1990, Se observa, que
Puebla y Veracruz, disminuyen en el nimero de afectados es-

perados y portadores esperados.

Para el mapa correspondiente al afio 2010, no hay tan-
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tos cambios, puesto que se mantienen los mismos Estados gue

en el mapa anterior.

Hay que mencionar, que la dependencia lineal de lcs -
cdlculos de nimero de afectados esperados y portadores espe
rados, es una deficiencia del trabajo, pero también es un -

mal necesario.

Puede decirse, que al menos en la muestra analizada, -
no existe relacidén entre el tamafioc de la ?1 ¥y el nimero de
afectados; ya que en todos los casos el nimero de afectados

fué de uno.

De igual forma, no existen diferenci=s entre los sexos,

para el padecimiento en estudio.
la edad (en afios), a la cual se diagnostiecd con mayor-

frecuencia el Rifién Poliqufistico Infantil, fué en los nifloe

menores a un afio.
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xd¥mero de individuos
atendidos por afio

No. de ingrasos
¥g. de defunciones

No. de autopsias y
porcantaje

Cagos de la enferme-
dad

Nfmero de individuos
atendidos por afio

No. de ingresos
No, de defunciones

No, de sutopeias y
porcentsaje

Cagos de la enferme-
dad

Apéndice 4., Datos obtenidos del INP, en el intervalo de 1971-1987,

1971
21380

6829

394

238
60%

13980
51781

7659
504
322
63%

1

para llevar a cabo los cdlculos de incidencia y fre——

1972
32795

8917
569
270
47%

1

1981
53699

8177

569

337
59%

2

1973
28129

8623
509

361
T0%

P ]

1982
55449

7467
587
293
48%

3

1974
24840

8789
461

353
T74%

1

1983
60061

7506

579

211
36%

1975
25670

8840
459

344
74%

2

1984
57661

7868
590
197
%

1

cuencia de portadores de RPI.

1976
38287

7248
472

374
17%

1985
57268

7874
460

206
45%

1977
44267

1372
450
309
67%

1

1986
64062

8082
446
185
41%

2

1978

1979

41630 43673

7600
a47

321
T1%

1987
69488

8188
465

233
50%

7689
585

369
62%
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]
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'RI.~ Residencia Individuo; RP,- Residencia FPadres; RA.- Residencia Abuelos

Apéndice 5, Variables tomadas para cade uno de los afectados, Datos
proporclonades por el INP, que comprenden un intervale

de 17 afios (1971-1987).
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