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Resumen

La poliquistosis renal autosémica dominante (PQRAD) es una condicidn cronica y progresiva caracterizada por la formacion
de multiples quistes en los rifiones y otros drganos. Se presenta con sintomas como dolor lumbar, infecciones y distension
abdominal. Aunque la funcién renal puede mantenerse estable durante afos, eventualmente conduce a la etapa terminal,
requiriendo tratamiento de reemplazo renal como dialisis o trasplante. Con una prevalencia de 1 en 400 a 1 en 1000 en
nacidos vivos, la PQRAD es una de las principales causas de insuficiencia renal terminal. La resonancia magnética (RM)
desempefia un papel crucial en su manejo, permitiendo la evaluacion detallada de los quistes renales y la deteccidon temprana
de complicaciones; ademads, proporciona informacion esencial para ajustar el tratamiento y planificar intervenciones, mediante
la determinacion del volumen renal. El objetivo de este trabajo es plantear la importancia del uso de la RM en el manejo de
la progresion de la PQRAD y describir los pasos para la elaboracion de un informe que incluya los puntos relevantes para
su correcta evaluacion.

Palabras clave: Poliquistosis renal autosomica dominante. Resonancia magnética. Herramientas de célculo. Volumen renal
total. Tolvaptan.

Abstract

Autosomal dominant polycystic kidney disease (ADPKD) is a chronic and progressive condition characterized by the formation
of multiple cysts in the kidneys and other organs, presenting symptoms such as lower back pain, infections, and abdominal
distension. While renal function may remain stable for years, it eventually progresses to end-stage renal disease, necessitating
renal replacement therapy such as dialysis or transplantation. With a prevalence of 1 in 400 to 1 in 1000 live births, ADPKD
is a leading cause of end-stage renal disease. Magnetic resonance imaging (MRI) plays a crucial role in its management,
allowing detailed evaluation of renal cysts and early detection of complications. It also provides essential information for
adjusting treatment and planning interventions through renal volume determination. The aim of the study is to emphasize the
importance of using MRI in the management of ADPKD progression and to describe the steps for preparing a report that
includes key points for its proper evaluation.

Keywords: Autosomal dominant polycystic kidney disease. Magnetic resonance imaging. Volume calculation tools. Total kidney
volume. Tolvaptan.
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Introduccion

La poliquistosis renal autosémica dominante
(PQRAD) es una enfermedad crénica y progresiva
caracterizada por la formacion de multiples quistes en
los riflones y otros drganos, como el higado y en menor
medida las vesiculas seminales, el pancreas y la arac-
noides. Epidemioldgicamente, presenta una prevalen-
cia estimada entre 1 de cada 400 y 1 de cada 1000
nacidos vivos, posicionandose como una de las enfer-
medades renales hereditarias més frecuentes en la
poblacion'S.

Genéticamente, la mayoria de las personas presen-
tan mutaciones de los genes PKD1 o PKD2*°. Aquellos
con mutaciones en el gen PKD1 muestran sintomas
mas tempranos en comparacion con los que tienen
mutaciones en PKD2.

Anatomopatoldgicamente, la PQRAD se caracteriza
por la progresiva expansion de quistes en el parén-
quima renal, resultando en un aumento volumétrico
considerable de los rifiones y una eventual alteracién
de la funcion renal normal. El aumento de volumen
asociado al crecimiento de los quistes puede causar
sintomas como dolor abdominal, hematuria, infeccion
y célculos renales. Los cambios iniciales en la presion
arterial son comunes y suelen manifestarse varios
afos antes de que se observe una disminucion en la
funcién renal®.

El manejo integral de la PQRAD implica estrategias
dirigidas al control sintomatico, incluyendo el tratamiento
del dolor y las infecciones quisticas, asi como interven-
ciones para retrasar la progresién hacia la insuficiencia
renal terminal. En fases avanzadas, los pacientes pue-
den requerir terapias de reemplazo renal, como didlisis
o trasplante renal, para mantener la funcion vital. La
PQRAD es la causa subyacente del 4,3% de los pacien-
tes que inician didlisis anualmente en Argentina?.

El propdsito de este articulo es proporcionar una
revisién de los métodos actuales que utilizan técnicas
de imagen, como la resonancia magnética (RM), para
el diagndstico de PQRAD, la medicion del riesgo y el
seguimiento de los pacientes.

Evaluacién renal por imagen

El diagnostico de PQRAD se fundamenta principal-
mente en técnicas avanzadas de imagen, como la eco-
grafia abdominal, la tomografia computada (TC) y la
RM; esta ultima permite una evaluacién minuciosa de
la morfologia quistica renal y la deteccién precoz de
complicaciones.

La ecografia es una modalidad comin como método
inicial debido a su accesibilidad y bajo costo. Sin
embargo, la eficacia de la ecografia renal en la PQRAD
es limitada debido a la dificultad para visualizar quistes
incipientes (< 1 cm). Por lo tanto, la ecografia puede
ser menos confiable en pacientes mas jovenes porque
los quistes renales pueden ser mas pequefos y menos
NUMErosos.

Tanto la RM como la TC con contraste tienen una
mayor sensibilidad que la ecografia y pueden identifi-
car de manera confiable quistes pequefios (2-3 mm).
La RM es la modalidad preferida debido a su mayor
precision y exactitud, y también es util cuando se rea-
liza con contraste para mejorar la caracterizacion del
contenido de los quistes y evaluar la vascularizacion
en lesiones sospechosas. La TC es similar, pero con-
lleva el riesgo de exposicion a radiacion. En pacientes
mas jévenes (< 40 afos) con hallazgos normales en la
ecografia, podria ser necesario realizar una RM para
confirmar la presencia de PQRAD".

Criterios para el diagndstico PQRAD en
pacientes con antecedentes familiares?®

En la actualidad, el diagndstico de PQRAD se esta-
blece atendiendo al cumplimiento de los llamados cri-
terios de Pei(Tabla 1), que se emplean fundamentalmente
en pacientes con riesgo genético, pero con genotipo
desconocido. Estos criterios se basan en la edad, el
numero de quistes renales y si estan presentes en uno
0 ambos rifones. Ademas, los estudios han demostrado
que en los pacientes sin riesgo genético de padecer
poliquistosis renal el nimero de quistes es considera-
blemente menor que en aquellos afectados genética-
mente (Tabla 1).

A continuacion se presentan los criterios de Pei:
— Tres 0 mas quistes de forma unilateral o bilateral en

pacientes de 15-29 afos, con una sensibilidad del 81,7%.
— Tres 0 mas quistes de forma unilateral o bilateral en

pacientes de 30-39 afios, con una sensibilidad del

95,5%.

— Dos 0 méas quistes en cada rifidn en pacientes de

40-59 anos, con una sensibilidad del 90%.

La presencia de menos de dos quistes renales ofrece
un valor predictivo negativo del 100% y puede consi-
derarse suficiente para descartar la enfermedad en
personas en riesgo mayores de 40 afos.

Los criterios imagenoldgicos de la Clinica Mayo® cla-
sifican la PQRAD en tipica y atipica (Tabla 2). Su
importancia radica en que solo los pacientes que pre-
sentan PQRAD tipica son elegibles para el célculo del



C.A. Aimendra et al. Calculo de riesgo poliquistosis renal

Tabla 1. Criterios de Pei

Criterios de Pei (para pacientes con PQRAD con Sensibilidad

genotipo desconocido e historia familiar positiva)

15-39 afios  Mas de 3 quistes renales 81%
(unilaterales y bilaterales)

40-59 afios  Mas de 2 quistes en cada rifion 96%

> 60 afios Més de 4 quistes 97%

Tabla 2. Clasificacion de la PQRAD por las
caracteristicas de las imagenes segun los criterios
de la Clinica Mayo

Clase, subclase Descripcion

Tipica Reemplazo del parénquima renal por
quistes de forma bilateral y simétrica
Atipica
Unilateral Compromiso quistico de un solo rifion e

hipertrofia del contralateral

Presencia de quistes en solo uno de los
polos renales de uno o ambos rifiones
Afectacion difusa por presencia de
multiples quistes en uno de los rifiones y
afectacion leve del rifdn contralateral
(méas de dos quistes y menos de diez), y
un volumen renal menor del 30%
Presencia de quistes de forma bilateral
con leve afectacion del parénquima
renal. Cinco quistes representan mas del
50% del volumen renal total

Se observa compromiso quistico de un

Segmentaria

Asimétrica

Desigual

Presentacion

bilateral con rifion y el consecuente aumento de
atrofia unilateral ~ volumen renal y atrofia del rifion
adquirida contralateral

Presentacion Reemplazo del parénquima renal por
bilateral con quistes con atrofia del parénquima
atrofia renal asociado a deterioro de la funcion renal
bilateral

riesgo de progresion de PQRAD, lo cual determinara
si son aptos o no para el tratamiento con el farmaco
tolvaptan.

Medicion del volumen renal total

La medicion del volumen renal por RM permite eva-
luar con precision el crecimiento de los quistes y el
volumen total del rifién, los cuales son aspectos clave
para determinar la progresion de la enfermedad. Esta
informacién se toma como referencia para la decision
de iniciar el tratamiento con tolvaptan.

El tolvaptan se ha asociado con una desaceleracion
del crecimiento renal y del deterioro funcional, asi como

con una reduccion en la frecuencia de complicaciones
relacionadas con la enfermedad®1°.

Se ha demostrado que el volumen renal total medido
mediante RM predice el deterioro funcional y la morbi-
lidad, respaldando su uso como marcador clinicamente
relevante de progresion en las etapas tempranas de la
enfermedad. Sin embargo, se ha cuestionado su uso
para el seguimiento como evidencia de la eficacia del
tratamiento porque ignora las complejidades de los
cambios en los quistes y las patologias asociadas,
como la inflamacion y la fibrosis'.

Se pueden presentar dificultades practicas relaciona-
das con la medicion del volumen, como la variabilidad
en los momentos de medicion, los protocolos y las dife-
rencias entre radiélogos, que complican la precisa eva-
luaciéon de la progresion de la enfermedad. En la
actualidad, el Grupo de Trabajo ERA sobre Trastornos
Renales Hereditarios y la Red Europea de Enfermedades
Renales Raras y Enfermedad Poliquistica Renal no
recomiendan evaluar la progresion de la PQRAD
mediante la medicion secuencial del volumen renal total.
En cambio, se sugiere realizar una unica medicion del
volumen mediante RM utilizando la clasificacion de la
Clinica Mayo. Hay acuerdo en que la categoria determi-
nada segun los criterios de la Clinica Mayo no cambiara
de manera espontanea con el tiempo, salvo cuando el
volumen renal total corregido por la altura se encuentre
cerca del limite de separacion entre categorias'.

Esta clasificacion, basada en el volumen renal total
ajustado por la altura del paciente, constituye una
herramienta fundamental en la préactica clinica, ya que
permite una evaluacién estandarizada y precisa de la
PQRAD, facilitando el seguimiento y manejo de los
pacientes afectados'®.

Métodos de determinacion del
volumen renal

— Por estereologia (Fig. 1):
o Se utilizan iméagenes de RM de los rifiones, divididas
en secciones con un grosor conocido y constante.
¢ Se coloca una reticula de puntos sobre cada seccion
renal en las imagenes. Manualmente, se marcan pun-
tos en el borde de la silueta renal en cada seccion.

¢ Se obtiene un mapa de pixeles que permite calcu-
lar la superficie renal.

¢ Multiplicando la superficie obtenida por el grosor de
cada corte se determina el volumen de cada
seccion.

¢ Se suman los volumenes de las secciones adya-
centes y se obtiene el volumen renal total'.
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Figura 2. Medicion del volumen renal por el método del elipsoide. RM LAVA reconstruccion multiplanar en

proyecciones (A) axial, (B) sagital y (C) coronal.

Este método requiere el uso de software especiali-
zado y aproximadamente 40 minutos por estudio, lo
que limita su implementacion en la practica clinica
habitual.

— Por la ecuacion del elipsoide' (Fig. 2): protocolo de
adquisicion de imagenes por RM con el paciente en
posicién supina estdndar usando un equipo de al
menos 1,5 T. Se obtienen multiples secciones del
rifién en diferentes planos. Estas imagenes tridimen-
sionales proporcionan una representacion detallada
de la anatomia renal. Por reconstruccion multiplanar
utilizando un software especializado se obtienen las
imagenes en diferentes planos (axial, sagital y coro-
nal). El diametro longitudinal méximo (L) se obtiene
a partir de iméagenes en los planos coronales y sagi-
tales. La longitud utilizada en la ecuacion es el pro-
medio matematico de estos dos valores. El ancho
(W) y el espesor (D) se miden en dos direcciones
ortogonales en una imagen axial transversal a nivel
de los hilios. Este nivel se determina mediante la

observacion del conjunto de datos axiales, conside-
rando la ubicacién de los vasos renales y el sistema
colector, y tomando como referencia las imagenes
sagitales. Estas mediciones deben incluir todo el
parénquima renal y los quistes, incluidos los quistes
exofiticos. Para el calculo del volumen renal se utiliza
la formula del elipsoide: V = n/6 x L x W x D, que
estima el volumen renal aproximado basandose en
las dimensiones longitudinales, transversales y ante-
roposteriores del rifdn. Este método proporciona una
manera sistematica de calcular el volumen renal uti-
lizando imagenes de RM, permitiendo una evalua-
cién cuantitativa del tamafo del rindn que es util en
la practica clinica para el seguimiento de la poliquis-
tosis renal®.

Modelo de informe

Se propone el siguiente modelo de informe para los

pacientes con PQRAD:
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1 Kidney Volume Calculator based on Ellipsoid equation (2/6xLxWxD) from MRI or CT image
Required Data Entry
Right Kidney Left Kidney
Sagittal Length (mm) 1 Sagittal Length (mm) 1
Coronal Length (zam) ——— | Coronal Length () —
Wicth (am) — Width (mm) —
Depth (mm) - —— | Depth (mmm) - — |
Calculated Results

Right Kidney Volume (mL) — Left Kidney Volume (mL) —

Total Kidney Volume (mL) [

Clear All Calculate Volumes

Figura 3. Calculadora del volumen renal basada en la ecuacion del elipsoide partir de imadgenes de RM o TC.

2 ADPKD Classification using Kidney Volume Calculator

Required Data Entry
Patient Height (m)
Patient Age (years)

(Gawar)

Calculated Results
Helght Adjusted TKV (mL/m)

ADPKD Classification

Caculate Classincation

Figura 4. Clasificacion de la PQRAD utilizando la calculadora del volumen renal.

— Confirmar el diagndstico de acuerdo con los criterios

de Pei (Tabla 1)2:

¢ Si hay menos de cinco quistes en cada lado,
informar el nimero exacto.

e Si no existe suficiente informacion para hacer el diag-
ndstico definitivo, informar la cantidad de quistes y
sugerir correlacionar en el contexto clinico adecuado.

o Si el diagndstico es incierto, es util informar la pre-
sencia de quistes hepaticos (si los hay).

— Clasificar como morfologia tipica o atipica segun la

clasificacion de la Clinica Mayo (Tabla 2)°:

e Clase 1 (tipica): bilateral, presentacion difusa.

o Clase 2 (atipica): unilateral, segmentario, asimé-
trico, desigual, bilateral con atrofia unilateral, bila-
teral con atrofia bilateral.

— Informar los volumenes de cada rifidn segun lo deter-

minado por la ecuacion del elipsoide:

e Informar los volimenes de cada rifién por separado,
asi como el método utilizado para calcularlos.

¢ No es necesario proporcionar medidas ni volume-
nes de quistes individuales.

¢ Si corresponde, comparar con estudios previos.

Calculo del riesgo de progresion de
poliquistosis renal

— Acceso a la calculadora:

o Entrar en el sitio web de la calculadora mediante el
siguiente enlace: https://www.mayo.edu/research/docu-
ments/pkd-center-adpkd-classification/doc-200947541.

o Aceptar el contrato de licencia de usuario reque-
rido para acceder a la herramienta.

¢ Solo se pueden incluir pacientes previamente clasi-
ficados como PQRAD tipica, de entre 15 y 80 afios
de edad.

¢ Si el volumen renal total ha sido calculado pre-
viamente mediante la técnica de estereologia,
omitir las casillas 1 y 2 e ir directamente a la
casilla 3.

— Determinacion del volumen renal:

o Utilizar los resultados de la RM del paciente para
esta evaluacion.

¢ Sequir los primeros dos pasos proporcionados por
la calculadora para calcularlo (Fig. 3).

— Ingreso de datos clinicos:

e Introducir los datos antropométricos precisos
del paciente, incluyendo edad, sexo, peso, altura
y raza.

e Introducir los datos especificos de la funcion renal,
como el valor del filtrado glomerular estimado o la
creatinina sérica (Figs. 3-5).

— Célculo y evaluacion de riesgo:

o El sistema determinard de manera automatizada
la categoria de riesgo del paciente utilizando los
datos clinicos introducidos y el volumen renal
calculado.

Estos datos se plasmaran en un nomograma junto

con la estimacion de la disminucién esperada del
filtrado renal a lo largo del tiempo (Fig. 6).
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3 ADPKD Classification if Kidney Volume previously calculated by Stereology

Required Data Entry Calculated Results

Kidney Volume (mL)

: ] Height Adjusted TKV (mL/m)

Patient Height (m) [

Ratiect 228 Geats) L ] ADPKD Classification ||
4 Prediction of Future eGFR based on Classification

Required Data Entry Calculated Results

Serum Creatinine (mg/dL)* |

Age (years) : Current eGFR (mIL/min/1.73m2)

Race (AA/O) | |

Gender (M/F) | Future ¢GFR (mL/min/1.73m2)

ADPKD Classification | —— |

Future time (vears) [ |

Clear All | Calculate Current and Future eGFR

Figura 5. Clasificacion de la PQRAD si el volumen renal fue calculado previamente por estereologia y prediccion de
la tasa de filtracion estimada futura basada en la clasificacion.

Class 1€

Class 1D,

Class 1C.

HTKV (mim)

Class 18,

///‘:'

Figura 6. Nomograma.

Recomendaciones de tratamiento

— Los pacientes categorizados como 1A y 1B se conside-
ran de evolucion mas lenta, y los categorizados como
1D o 1E se consideran de rapida evolucién. En general,
los pacientes en la categoria 1C son de rapida evolucion,
aunque en algunos convendria realizar seguimiento de
la tasa de filtrado glomerular y del volumen renal total.

— Los pacientes clasificados en las clases de riesgo
1C, 1D y 1E pueden considerarse candidatos para el
tratamiento con tolvaptan.

— Se establece un plan de seguimiento que puede
incluir RM periddicas y revision de los factores de
riesgo para ajustar el tratamiento

Conclusiones

La RM es una herramienta fundamental para evaluar
de manera detallada el volumen renal total, asi como

la morfologia y la distribucion de los quistes, en pacien-
tes con enfermedades renales quisticas.

El volumen renal total medido mediante RM, combi-
nado con los criterios clinicos y el uso de la calculadora
de riesgo, facilita una estratificacion adecuada de los
pacientes segun su velocidad de progresiéon de la
enfermedad. Esta informacion es clave para tomar
decisiones terapéuticas informadas, orientando el tra-
tamiento con farmacos como el tolvaptan, que puede
ralentizar la progresion de la enfermedad renal quistica
y mejorar la calidad de vida de los pacientes.
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