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RESUMEN

La presencia de carcinoma de células renales durante la evolucion de una enfermedad poliquistica
renal autosomica dominante es muy rara y poco reportada en la literatura internacional. El
carcinoma renal suele manifestarse clinicamente de forma tardia, por lo que aproximadamente un
tercio de los pacientes presentan metastasis a distancia en el momento del diagnostico. Se reporta
un caso de enfermedad poliquistica renal asociado con carcinoma de células renales operado hace
3 afios con tratamiento clinico conservador, ademas de diagnosticado con una enfermedad renal
cronica avanzada el cual ha mantenido una evolucion estable.

Palabras clave: ENFERMEDAD POLIQUISTICA RENAL AUTOSOMICA DOMINANTE,
CARCINOMA DE CELULAS RENALES, HIPERNEFROMA.

1. Especialista de ler Grado en Nefrologia. Profesor Instructor.
2. Especialista de ler Grado en Nefrologia. Profesor Auxiliar.
3. Especialista de 2do Grado en Nefrologia. Profesor auxiliar.
4. Especialista de ler Grado en Nefrologia.

INTRODUCCION

La enfermedad renal poliquistica autosdmica dominante (ERPAD) tiene una frecuencia reportada
de 1:400-1000 nacidos vivos (1) y es una causa frecuente de insuficiencia renal crénica. El
carcinoma de células renales es una complicacién de esta entidad, con una frecuencia muy rara
por lo que se reporta escasamente en la literatura, su diagnostico clinico (hematuria, dolor
lumbar, masa palpable) suele manifestarse de forma tardia en el curso de la enfermedad (2-3). El
tratamiento de eleccion en los estadios localizados es la nefrectomia (NF) con una supervivencia
a los 5 afios en estadios | del 80-100% (4). Los pacientes con ganglios positivos tienen un peor
pronostico, falleciendo el 80-90% de los mismos en el primer afio aun contando con tomografia
computadorizada y la resonancia magnética, su mecanismo patogénico no es bien conocido. En
colaboracion tras la cirugia, la radioterapia (RT) no aumenta la supervivencia pero mejora el
control local en indicaciones concretas (2).

En este articulo se presenta un paciente al que se le desarrollé un carcinoma de células renales
como una complicacién en el curso de una ERPAD con diagnostico consecutivo tras NF de
Enfermedad Renal Crénica (ERC) y seguimiento clinico por consulta de nefrologia con una
evolucion de 3 afios.



PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino, blanco de 64 afios con antecedentes de hipertension arterial, Ulcera géstrica,
ERPAD y ERC, al cual se le realiz6 NF del rifion izquierdo (RI) en septiembre de afio 2007 por
presentar una masa tumoral descrita y se comprueba posteriormente un adenocarcinoma de
células renales. La presencia del tumor en el RI, con infiltracion de la capsula renal, sin
infiltracion de uréter, sin toma ganglionar, ni vena y arteria renal. Se realiza seguimiento clinico
por urologia en conjunto con nefrologia y se decide mantener tratamiento médico conservador al
ser diagnosticado en un estadio Il. En su evolucion y seguimiento clinico no ha existido evidencia
de recidivas tumorales ni manifestaciones metastasicas, segin los examenes tanto
ultrasonograficos como radioldgicos principalmente toracicos, pero se evidencia la aparicion de
proteinuria de ligera a moderada y manteniendo elevada las cifras de creatininas desde hace 1
afio, por lo que se realizo fistula arteriovenosa hace 9 meses debido a que los estudios de
complementarios han mostrado una evolucion a la ERC estadio 1V con filtrado glomerular en 25
ml/min ademé&s de anemia secundaria con tratamiento de eritropoyetina humana recombinante
(EPOrHu) segun protocolo para pacientes predialiticos. En el mas reciente ultrasonido en el rifién
unico derecho se evidencia la presencia de quistes, agrandado de tamafio y con escaso
parénquima (Fig. No. 1), con un quiste de grandes proporciones 92,8 mm por 99,1 mm (Fig. No.
2). No se evidencian presencia de adenopatias paraadrticas ni de procesos tumorales en el lecho
quirargico ni, de forma general, en regién abdominal.

DISCUSION Y COMENTARIO

La ERPAD es una enfermedad hereditaria de penetrancia completa y expresion variable. La
mayor parte de los pacientes presentan una anormalidad en el cromosoma 16 (86-96 %), (PKD-
1) y otros (10-5%) alteracion en el cromosoma 45 (PKD-2). (5) Hay pacientes que no presentan
alteraciones en ninguno de los cromosomas anteriormente nombrados (6).

Es frecuente encontrar en un paciente con ERPAD signos como hematuria, masa en flancos,
imagen compleja quistica en ultrasonografia, tomografia y resonancia magnética sin que esto sea
una evidencia de enfermedad maligna. El advenimiento de los andlisis genéticos y moleculares a
la practica diaria del patélogo ha supuesto una auténtica revolucién en el campo de las neoplasias
renales (7). De la conjuncién de estos hallazgos con la histopatologia clasica nace en 2004 la
clasificacion de los tumores renales de la OMS (8).

El carcinoma de células renales es uno de los pocos tumores en los cuales hay casos bien
documentados de regresion espontanea del tumor sin terapia, pero esto se presenta muy rara vez y
quizés no produzca supervivencia a largo plazo (9).

El tratamiento del carcinoma de células renales en la actualidad incluye desde la NF,
tradicionalmente de eleccion, con cirugia de metastasis Unica resecable (en casos muy
seleccionados) (10) hasta cuidados paliativos y medidas de soporte exclusivamente. La
inmunoterapia con interferon (IFN) o interleukina 2 (IL-2) con o sin IFN representa en la
actualidad el tratamiento sistémico méas aceptado (11), a pesar de su elevada toxicidad y de no
alterar la supervivencia (10-12).

La presencia de ERC evidenciada y agravada por NF la cual ha sido demostrado, y definida
como una tasa de filtracion glomerular de menos de 60 ml/min y/o la presencia de
microalbuminuria o proteinuria, que afecta al 10 % de la poblacion en mdltiples estudios
realizados (13-16), no solamente es nocivo por la progresion a la enfermedad renal terminal
(ERT), sino porque estas alteraciones renales estn asociadas con un aumento de varias veces del
riesgo de complicaciones cardiovasculares y muerte prematura de causa vascular (17-18). De
hecho la modificacion de los factores relacionados con el estilo de vida, el control estricto de la
tensién arterial, dislipidemia, obesidad, correccion de la anemia, pueden no solo retrasar o
detener la progresion de la ERC a ERT, sino que también puede reducir significativamente la



incidencia de enfermedad cardiovascular que lleva a la muerte prematura en la mayoria de estos
pacientes (19-21).

La administracion de EPO rHu en pacientes predialisis corrige la anemia, mejora la calidad de
vida, favorece la capacidad de realizar ejercicios, disminuye la mortalidad por eventos
cardiovasculares. EIl tratamiento con EPO rHu en el paciente predialisis se encuentra que el
impacto en la calidad de vida es significativo (22), pero no se demuestra en la revision realizada
que cambie la curva de deterioro de la funcion renal o el ingreso a didlisis. En algunas
publicaciones se afirma que el manejo de la anemia en los pacientes ancianos mejora la
sobrevida de estos (23).

ABSTRACT

The presence of renal cell carcinoma during the evolution of an autosomal dominant polycystic
kidney disease is very rare and little reported in international literature. Clinical manifestations of
renal cell carcinoma are often late, so that approximately one-third of patients have metastatic
disease at the time of diagnosis. It is reported a case of polycystic renal disease associated with
renal cell carcinoma operated three years ago with conservative clinical treatment, besides he
had been diagnosticated with an advanced chronic kidney disease who had mantained an stable
evolution.
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ANEXOS

Fig. 1.




