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OBIJETIVO

Revisar los avances y la importancia de las exploraciones radiologicas en
el diagnostico y seguimiento
de pacientes con poliquistosis hepatorenal autosomica dominante
(PQRAD).

REVISION

" Responsable del 8% de casos de insuficiencia renal terminal (IRT)
* Prevalencia de 1/800 nacidos vivos
" A.D.: riesgo de herencia del 50%. Genes afectados:

" PKD 1: 85% de los casos. Enfermedad mas severa

(IRT 16 anos antes que PKD2)

" PKD 2: 5-10%

" Mutaciones espontaneas: 10%

TIPOS DE PRESENTACION (1}

S o, e et e, | g
Poca afectacion hepatica Poca afectacion hepatica Abundanté afectacion  Abundante afectacién
y renal v abundante renal - hepaticay escasa‘renal | hepatlca y renal

TIPOS DE EVOLUCION SEGUN AFECTACION GENETICé Y'E_DAb o
PKD1 =R A Rk ~PKD2
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IAGNOSTICO

CRITERIOS DIAGNOSITCOS DE PEI EN PACIENTES DE RIESGO 2] :
"Aplicables solo a pacientes con antecedente familiar de PQRAD
*Son criterios ecograficos

15-39 40-59

3 quistes de distribucion uni o bilateral 2 quistes en cada rifidon 4 quistes en cada riiidn

CRITERIOS DE EXCLUSION DE PEI EN PACIENTES DE RIESGO [2;
"Son criterios ecograficos

> 40 : anos

Normal o solo 1 quiste | | Ausencia de quistes
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OMPLICACIONES oo ;_-.,_

= QUISTES COMPLICADOS/NEOPLASIAS
"Misma clasificacion Bosniak que la poblacion general
*No demostrada mayor incidencia de neoplasi"e‘s renales respecto
a la poblacion general

= CRISIS QUISTICAS:
"La mayoria de pacientes con PQRAD sufre alguna crisis quistica
a lo largo de su vida por:
"Hemorragia
"Infeccion



‘..t ‘ m '.' ' . ‘ .0. . ..}
. '. ‘

oo

NVESTIGACION

CRISP (The Consortium for Radiologic Imaging
Studies of Polycystic Kidney Disease Cohort) [3,4,5]

"Estudio multicéntrico. 241 pacientes con PQRAD (16-45 ahos) y
funcion renal preservada (Filtrado Glomerular (FG)>70ml/min)

"Determinacion de parametros clinicos, geneticos y de imagen:
FG, presion arterial, PKD1/PKD2, RM

"Objectivo primario: determinacion de la asociacion entre el
Volumen Renal Total (VRT) basal, el VRT en relacion a la altura
(htVRT) y la evolucion hasta al nivel 3 de Enfermedad Renal
Cronica (ERC) definida por FG<60ml/min durante el seguimiento

"Este estudio concluye que un htVRT de 600ml/m predice el inicio
del estadiO 3 en 8 afos |

“El poder predictivo del htVRT es mayor que el de la edad,
genotipo, genero, creatinina serica, albumina en orina...

"Aunque los pacientes con afectacion del gen PKD1 tienen rinones
con mayor VRT que los pacientes con afectaqlon del gen PKD2, el
crecimiento anual en ambos es similar (5 51% y 4. 99%
respectivamente) it
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REVISION

NVESTIGACION

En estadios iniciales la hiperfiltracion de las nefronas no
danadas condiciona una estabilidad relativa del FG hasta que
deja de ser suficiente y el FG empieza a decaer [3]
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Los cambios en VRT son utiles para valorar la evolucion de la enfermedad [6]

Las técnicas de imagen son una herramienta indispensable para monitorizar y
medir la respuesta a terapias especificas antes que la funcion renal empiece a
decaer

CONCLUSIONES DETERMINANTES EN EL DEISENO DE LOS ENSAYOS CLINICOS
REALIZADOS CON PRODUCTOS FARMACOLOGICOS PARA FRENAR EL DESARROLLO
DE QUISTES EN PQRAD (ESTUDIOS HALT Y TEMPO)



Congreso Nacional

20ciedad Espanola de Radiologia Medica

)

REVISION

NVESTIGACION
HALT [7,8]

"Eficacia en el bloqueo del eje renina- angiotensina-aldosterona en la
progresion y declive de la funcion renal en pacientes con PQRAD

"548 pacientes, 7 centros hospitalarios

*"Objetivo principal: % de cambio en el VRT medido con RM en tres
estudios, basal, 24 y 48 meses

TEMPO [9,10,11]

*Tolvaptan, antagonista selectivo de los receptores de |la vasopresina V2
*Prospectivo, multicéntrico, doble ciego, placebo
"Objetivo primariO: % de cambio en el VRT péra tolvaptan relativo a

placebo
*Objetivos secundarios: funcion renal, presion arterial, dolor,
albuminuria y parametros de segurldad , C A

=1445 pacientes, 18-50 afios, TKV 2 750 ml, FG > QQmI/mm

=Técnicas de imagen: protocolo standard basado 1enl-los parametros

técnicos definidos en los estudios CRISP o C RO
=Realizados con RM no contrastada it ol ]

=2.8% de aumento del VRT con tolvaptan versus 5 E'ow‘ef'aumento del
VRT con placebo 2 Y
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APROBACION DEL PRIMER

FARMACO ESPECIFICO PARA
FL TRATAMIENTO DE LA
PQRAD
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" Las técnicas de imagen constituyen una herramienta
imprescindible en el avance cientifico y el cuidado clinico
en la PQRAD.

" El FG es variable y relativamente estable en la fases iniciales
de la enfermedad.

" El aumento del VRT como resultado de la expansion de quistes
es continuo y se asocia a la perdida de funcion renal.
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