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Resumen

Contexto: La indicacion y el momento de realizar una nefrectomia en pacientes con poli-
quistosis renal autosémica dominante (PQRAD) continla siendo en la actualidad un tema
controvertido, especialmente en aquellos pacientes candidatos a trasplante renal (TR). La
nefrectomia uni o bilateral, el realizar la nefrectomia antes o después del TR, y la realizacion
de la nefrectomia y el TR en el mismo acto son las principales opciones en la actualidad.
Objetivo: Realizar una revision de las diferentes opciones de manejo quirtrgico de la PQRAD
en el contexto del TR, adaptada a la evidencia cientifica actual, y de otros aspectos que rodean
la indicacion.

Adquisicion de la evidencia: Se realizé una revision sistematica en PubMed (1978-2013), que
incluye revisiones previas, estudios clinicos aleatorizados controlados y estudios de cohortes
de los aspectos quirdrgicos de la PQRAD.

Sintesis de la evidencia: La nefrectomia laparoscopica en la PQRAD constituye una técnica
segura y con un aceptable porcentaje de complicaciones. La realizacion de una nefrectomia
unilateral presenta ventajas respecto a la bilateral en cuanto a un menor porcentaje de compli-
caciones perioperatorias. Aunque existe controversia en cuanto al momento en el que realizar la
nefrectomia, parece que la realizacion en un mismo acto del TRy la nefrectomia no incrementa
la morbilidad quirdrgica ni la supervivencia del injerto.

Conclusiones: En el contexto de la PQRAD, la realizacion de nefrectomia y TR simultaneo puede
ser llevado a cabo sin que exista una morbilidad anadida con respecto al TR convencional. En
caso de ser necesario la nefrectomia laparoscopica realizada en centros con experiencia es una
alternativa segura al abordaje convencional.
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Renal Transplantation and Polycystic: Surgical Considerations

Abstract

Background: The indication and timing of nephrectomy in patients with autosomal dominant
polycystic kidney disease (ADPKD) remain controversial, especially in patients who are candi-
dates to renal transplantation (RT). The main surgical options such as unilateral vs. bilateral
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nephrectomy, nephrectomy before vs. after RT, or simultaneous nephrectomy and transplanta-
Objective: Evidence acquisition of the best surgical management available for ADPKD in the

Acquisition of evidence: Systematic literature review in PubMed from 1978 to 2013 was conduc-
ted. Articles selected included:randomized controlled trials and cohort studies. Furthermore,
well designed ADPKD reviews were considered for this study.

Synthesis of evidence: Laparoscopic nephrectomy in ADPKD is a safe procedure with an accep-
table complication rate. Unilateral nephrectomy has advantages over the bilateral one
regarding theperioperative complication rate. Although the timing of nephrectomy is contro-
versial, it seems that simultaneous nephrectomy and renal transplantation does not increase

Conclusions: Simultaneous nephrectomy and RT appears to be an acceptable alternative to
conventional two-stage procedure without any increased morbidity, in the context of ADPKD.
Furthermore, laparoscopic nephrectomy performed in experienced centres is a safe alternative
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Nephrectomy; tion, are herein discussed.
Transplant
context of kidney transplantation.
surgical morbidity neither affect graft survival.
to conventional approach.
Introduccioén

La poliquistosis renal autosémica dominante (PQRAD) es una
enfermedad monogénica multisistémica, caracterizada por
el desarrollo de quistes en ambos rinones y otras mani-
festaciones extrarenales como quistes en otros érganos,
anomalias vasculares, cardiacas, digestivas y musculoesque-
léticas, que se desarrollan en grado variable'?. Presenta
una prevalencia del 0,1-0,25% y es responsable del 10% de
todos los casos de insuficiencia renal terminal (IRT)®. Se
trata de una enfermedad genéticamente heterogénea, en la
que existen 2 genes implicados PKD1 (cromosoma 16p13.3)
responsable del 85% de los casos y PKD2 (cromosoma 4q 21-
23) del 15% de los casos. Los pacientes con mutaciones PKD1
tienen una presentacion clinica mas severa y con mayor ten-
dencia a desarrollar IRT a una edad mas temprana (media
de 54 anos), en cambio los individuos con mutaciones PKD2
lo hacen mas tardiamente (media de 74 afos)*. Los quis-
tes estan presentes en el 17% de los casos a la edad de 29-
39 afios, y en el 75% de los de 70 afos o mas®. Globalmente
el 50% de los individuos afectados progresaran a IRT®.

Patogenia

Las proteinas poliquistina-1 (PC1) y poliquistina-2 (PC2),
que estan asociadas a la membrana, tienen como funcion
principal la regulacion del calcio intracelular y son codifi-
cadas por PKD1'y PKD2. En los cilios primarios el complejo
de poliquistinas percibe y traduce la estimulaciéon mecanica
en una entrada de calcio, la cual desencadena una mayor
liberacion de calcio por el reticulo endoplasmico. La dis-
minucion de una de las 2 poliquistinas por debajo de un
nivel critico da como resultado un cambio fenotipico que
se caracteriza por la incapacidad de mantener la polaridad
celular, un aumento en la tasa de proliferacion y apoptosis,
la expresion de un fenotipo secretorio y la remodelacion
de la matriz extracelular. Los mecanismos molecula-
res implicados en estos cambios fenotipicos incluyen la
alteracion en la homeostasis del calcio intracelular, la acti-
vacion del adenosin monofosfato ciclico (AMPc), receptores

tirosin-cinasa, mammalian target of rapamycin (mTOR), la
via Wnt candnica y otros mecanismos de sefial intracelular’.
La formacion de los quistes aparece como consecuencia de
la dilatacion de los tUbulos renales. En las fases iniciales
el parénquima renal presenta una apariencia normal, pero
en las fases finales los rinones son muy grandes con el sis-
tema colector distorsionado y multitud de quistes llenos de
liquido. La HTA es la manifestacion clinica mas frecuente®, y
el principal factor contribuyente a la progresion de la enfer-
medad; ademas en un 60% de los casos existira dolor abdo-
minal asociado’. Otras formas de presentacion pueden ser
infecciones urinarias de repeticion, saciedad precoz y hema-
turia. Globalmente el 50% de los casos presentaran IRT a una
edad de 60 anos, con una pérdida de 4,4-5,9 ml/min/afo en
el FG'°. Los pacientes con PKD1 llegan a la IRT a una edad
media inferior a los pacientes con PKD2 (54,3 vs. 74,0)'".
La finalidad de los tratamientos actuales es limitar la
morbilidad y la mortalidad debidas a complicaciones de
la enfermedad. El trasplante renal (TR) es el tratamiento
de eleccion para la IRT en pacientes con PQRAD. La mayor
parte de los pacientes con PQRAD no necesitaran realizar
nefrectomia uni o bilateral'>"?, sin embargo en aquellos
casos en los que exista compromiso de espacio o sintoma-
tologia sera necesaria su realizacion para facilitar el TR.
La indicacion y el momento de la nefrectomia en pacientes
con PQRAD continlia siendo objeto de controversia. Clasica-
mente, la nefrectomia antes del trasplante se ha reservado
para pacientes con antecedentes de quistes infectados,
hemorragias frecuentes o aumento masivo del tamario® ™.

Adquisicion de la evidencia

Se realiz6 una revision sistematica en PubMed (1978-2013),
que incluye revisiones previas, estudios clinicos aleatori-
zados controlados y estudios de cohortes de los aspectos
quirdrgicos de la PQRAD. Los puntos de controversia que se
valoraron fueron la justificacion de la nefrectomia, nefrec-
tomia uni o bilateral y el momento en el que realizar la
nefrectomia (antes, durante o después del TR).
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