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Importancia de las
tecnicas radiologicas en la
deteccion de pacientes
rapidos progresadores en
la poliquistosis renal:
como, cuando y por que.
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OBIJETIVO

" Revisar las técnicas radiologicas que permiten calcular el volumen
renal total (VRT) en pacientes con poliquistosis renal autosomica

dominante (PQRAD)

= Describir el protocolo asistencial encarado a detectar a pacientes
poliquisticos rapidos progresadores (RP) tributarios de tratamiento

especifico

"= Determinar la importancia de la evolucion del VRT dentro de este
protocolo asistencial y describir la metodologia que permite hacerlo

REVISION

*La continua expansion de los quistes renales en la PQRAD es la
responsable del crecimiento de los rihones y de una destruccion
paulatina de nefronas que conllevan pérdida funci.onal [1]
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"Los pacientes RP son aquellos con peor pronos;tlco en cuanto al
deterioro de funcion renal hasta la msufmencla;re.nal‘termmal (IRT),
siendo tributarios de ser tratados mediante tratamiento especifico con

el objetivo de ralentizar el crecimientorenal = = . :

=La deteccion de RP se realiza combinando datos clinicos, genéticos y/o
radiologicos mediante un protocolo asistencial en el que la evolucion

del VRT en muchos casos es esencial
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REVISION

OLUMETRIA RENAL

"Hay distintas formas de medir el VRT

*ESTEREOLOGIA [2,3] :
"Método utilizado en los estudios CRISP (The Consortium for
Radiologic Imaging Studies of Polycystic Kidney Disease Cohort),
considerado gold standard, y fue empleado en los ensayos
clinicos HALT y TEMPO para evaluar la eficacia de los inhibidores
del eje renina-angiotensina-aldosterona y del bloqueo de los
receptores V2 de la vasopresina respectivamente
"Requiere la colocacion de una red de puntos sobre las distintas
secciones renales en estudios realizados por RM. Marcando
manualmente los puntos ubicados en el interior de la silueta
renal en cada seccion, se conseguia un mapa de pixels
permitiendo el calculo de la superficie renal. El producto de
dicha superficie por el grosor de corte resulta en el volumen de
cada seccion, el sumatorio de un set contiguo de secciones
permite calcular el VRT. Requiere software especifico y no es
aplicable de manera rutinaria

-PLANIMETRIA: 2305 R e

{.
-

"Requiere seguir el contorno de la sﬂhef'a renal en cada seccién
para calcular la superficie, que multh}cada por el grosor de
corte y haciendo sumatorio de todas Ias secciones, permite una
valoracién muy ajustada del VRT, perp tampoco resulta util en la

practica habitual ya que necesita un Iargﬁ;émpo de procesado
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REVISION

OLUMETRIA RENAL

*FORMULA DE LA ELIPSOIDE [4] :
*Formula: (m/6xD1xD2xD3) donde D1, D2 y D3 son los
diametros maximos longitudinal, transversal y anteroposterior.
"Es un método que, aunque inexacto, da una idea global del VRT
Yy Sus variaciones
"Los diametros pueden ser medidos mediante ecografia, o
meéetodos multiplanares como TC o RM

Ecografia

Pros: Facil y asequible
Contras: Medidas poco reproducibles. Rinones muy grandes que no se pueden medir con
fiabilidad aceptable

" RD: .
120x74x91 mm. T —
Vol: 420 ml

RI:
X o _ _ 130x79x89 mm.
e o, . & = £, [Vol:a75mimEl S
St aE ) .
}’_§§‘. = S 2 VRT:895ml -~
o o "

Métodos multlplah'éres'“"EC 0 RIVI

Pros: Métodos mas preuscsy reproddtzl "
Contras: TC: irradiacion. RM: aseqmbllldad ‘Pueden eX|st|r
segln los planos de medicion

140x72x84 mm.

\V/o1F
440 ml.

VRT: 823 ml.
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REVISION

OLUMETRIA RENAL

=OTROS METODOS:
= MID-SLICE [5]
*METODOS AUTOMATICOS Y SEMI AUTOMATICOS [6]

RATAMIENTO ESPECIFICO PQRAD

" En mayo del 2015 la agencia europea del medicamento (EMA) aprueba el
uso de tolvaptan (antagonista de los receptores V2 de la vasopresina) como
tratamiento especifico de la PQRAD

"La etiqueta del producto validada por la EMA marca como indicacion: “el
enlentecimiento del desarrollo de quistes y de insuficiencia renal en la
PQRAD en adultos con enfermedad renal cronica (ERC) estadios 1-3 al inicio
del tratamiento con evidencia de enfermedad rapidamente progresiva”

3

LA ETIQUETA DE LA EMA DETERMINA DOS SUPUESTOS QUE
MERECEN ESPECIAL ACLARACION

4 N
TRIBUTARIOS A INDICACION DE
TRATAMIENTO SEGUN TRATMAIENTO SOLO EN
EDAD Y FUNCION RENAL > ,PACIENTES RP

Recommendations for the of tolvaptan in autosomal

dominant pol tic Kidney disease: a position statement «
behal ll l R \ | I TA Wi 1[ ing Groups on Inherited Ki *n 3!
Ui\m\h-z'\ ind European Renal l'u-\l Practice

lustata Ana”. Thomas Benzine'. Horx Ben Govarnbattista Capasso ‘ Lo

Albert CM. Ong'", Alberto Otz ', Frane Schaeter”, Roser Torra
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REVISION

DE TRATAMIENTO (ERA-EDTA Working Groups on Inherited
Kidney Disorders and European Renal Best Practice) [7]

*SEGUN EDAD Y FUNCION RENAL. Solo son tributarios a determinar la

posible progresion rapida para indicar tratamiento los siguientes grupos de
pacientes:

= 18-30 anos con ERC 1-3a

=" 30-40 anos con ERC 2-3a

=" 40-50 anos ERC 3a

"SOLO EN PACIENTES RP. La determinacion de RP se puede valorar:

“MEDIANTE DATOS RETROSPECTIVOS:

= ANALITICOS:
" Declive historico del filtrado glomerular (FGe) unicamente
explicable por la PQRAD de 2 5 ml/min/1.73m2 en un aifo
" FGe 2 2,5 ml/min/1.73m2 al ano durante 5 0 mas

= RADIOLOGICOS:
" % de crecimiento del VRT en relacion a la altura (ht VRT) en
exploraciones radiolégicas seriadas realizadas por técnicas
fiables como TC o RM. Para ello hay que disponer de 23
exploraciones separadas 2de 6 meses y el crecimiento anual
debe ser de mas del 5% para identificar al RP

*MEDIANTE METODOS PREDICTIVOS:

* CRITERIOS CLINICOS Y GENETICOS PRO PKD.

" Score solo apllcable a pamentes que posean estudio
genético (que no se realiza de forma sistematica en estos
pacientes) ot ]

= CRITERIOS RADIOLOGICOS: | -

" Presencia de diametros longitudinales renales mayores de
16.5cm medidos por ecografia en pacientes menores de 45
anos permite identificar al RP

= Si este supuesto no se cumple, se utiliza la clasificacion
propuesta por la clinica Mayo, el modelo creado por
Irazabal et al. , para determinar la rapida progresion en base
al calculo del htVRT en una unica exploracion radiologica
realizada por TC o RM y utilizando la formula de la elipsoide
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REVISION

EL METODO DE LA CLINICA MAYO (s

" En primera instancia clasifica los pacientes con PQRAD segun morfologia tipica (1A) o atipica (2A Y 2B).
" Solo las PQRAD de morfologia tipica son considerados para posible tratamiento

TIPOS DE MORFOLOGIA ATIPICA 2A

Por definicidon nunca seran RP ya que siempre tienen suficiente parénquima preservado para mantener la
funcidn renal

Unilateral:

Afectacion quistica difusa en un rindn
causando gran aumento de su volumen
con rinon contralateral normal

Asimetrico:
Afectacion quistica difusa de un rindn
causando aumento de su volumen con
afectacion leve segmentaria o difusa del rinon
contralateral "

- o ' ‘QQ

Segmenta ria:

Enfermedad quistica que afecta a un polo
de uno o ambos rinones con respeto del

resto del parenquima ren;\al

.

. .‘ .
".' ..
|
- .

~

Lopsided:: 2 Tal
Distribucién bilateral de quistes renales.con .

. - o g. '
. escaso reemplazo del parenama renal, donde

) B p—

el volumen de 5 quistes 5upone“més de la mitad
del VRT '3 Fe

. :

.
TIPOS DE MORFOLOGIA ATIPICA 2B \IE

La ausencia de parénquima viable los excluye de ser tributarios a tratamiento ya que no se puede esperar
respuesta terapéutica ‘

Presentacion bilateral con atrofia renal unilateral
Presentacion bilateral con atrofia renal bilateral
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REVISION
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ASIMETRICO LOPSIDED

"Una vez seleccionados los pacientes con PQRAD de morfologia tipica:
"Realizamos medidas de los diametros renales para calcular el VRT
"Para ello solo utilizamos estudios realizados por TC o RM
"Medimos los diametros anteroposterior, transversal y longitudinal, eéste ultimo
medido dos veces, tanto en imagenes coronales como sagitales
"Utilizando la aplicacion de la clinica Mayo [9] '
(http://www.mayo.edu/research/documents/pkd-center-adpkd-classification),
introducimos todas las medidas en las casillas indicadas
"La aplicacion nos dara el volumen renal derecho, izquierdo y el VRT
"Una vez calculado, anhadiendo la altura del paciente y su edad obtenemos la posicion

dentro de una clasificacion donde : \ i
" |]as categorias 1Ay 1B son Ientos'progresadorES ‘yno son tributarios de
tratamiento con tolvaptan 31 | S

"las categorias 1C, 1Dy 1E son RP y por lo tanto candidatos a tratamiento

Nidoey V odwrne Caloulator based o Ellpsosd eguation (2 8xLsWixD) from MEIL or CT tmage
Reguired Datas Estry Class 1E
Lelt Kodoes

L 6.\! ) 'H; 3 M . C'E‘SS 10
Wadth (raans)
Depls (nun

Calculated Revulty
Keght Kidoey N odamme (ml) Left Kidpey Vodamae (iml)

N
-
-
o

Total Kadeey Volume (ml)

HITKV (mL/m)
)
&

A-DPKD (h;unc Aton wiang Mm \'o&-o-('altnhtot

Calcglated Reaults
Hesght Adjusted TRV (ml. m)

Requared Data Entry
‘.)?"‘0’ i"’ .’}. 1

Paneat Age (Vean
' ADPRD Classificath

35 40 45 S50 55
Patient Age (Years)

Imagenes tomadas por copia de pantalla de |la aplicacion de la clinica Mayo
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REVISION

LGORITMO ASISTENCIAL

v

Declive historico del FGe , sin otras causas mas alla de la PQRAD
1)Declive FGe 25 ml/min/1.73m?en un aho y/o
2)Declive FGe 2 2,5 ml/min/1.73m? al ano durante 5 o mas afos

‘1, No datos o datos no fiables

Aumento del VRT retrospectivo::
VRT (altura) aumenta mas del 5% por ano en = 3 medidas separadas 26 meses
Preferiblemente por RM (ecuacion del elipsoide) o por otro método fiable (TC)

‘1, No datos o datos no fiables

Prediccion de la progresion en base a VRT basal (altura/edad) y/o genotipo/clinica:
1) Compatible con clasificacion Mayo 1C, 1D, 1E o longitud por ECO >16.5 cm en < 45 afios y/o
2) Mutacion truncante en PKD1 + sintomas precoces de |la enfermedad (puntuacion PRO-PKD >6)

iNo datos o datos no fiables

Prediccion de la progresion basada en la historia familiar:
Familiares que alcanzaron ERCT £ 55 anos

Progresion rapida Progresion rapida probable Progresion rapida posible Progresion lenta o relacion
M FGe/edad fuera
Indicacion de tratamiento Indicacion de tratamiento Re evaluar 3-5 anos Indicacion de tratamiento
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" Los pacientes con PQRAD caracterizados como RP pueden
optar a tratamiento especifico para ralentizar el progreso de la

enfermedad

" La deteccion de RP se realiza mediante un protocolo
asistencial donde el VRT juega un importante papel

" El conocimiento radiologico de dicho protocolo es esencial en

el manejo de pacientes poliquisticos
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