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reviste gravedad y que implica un cambio en la prescripcién
de anticoagulacién durante las sesiones de didlisis.

Nuestra experiencia demuestra que el uso de hemodia-
filtracién online y un bafio rico en calcio con reposicién
posdilucional utilizando anticoagulacién con citrato sin repo-
sicién de calcio es una alternativa sencilla y segura en
pacientes con contraindicaciones para el uso de heparina
donde no se produjeron episodios de coagulacién del sistema
extracorpéreo.
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Uso compasivo de tolvaptan en megacolon

Check for
updates

adquirido secundario a poliquistosis renal

autosémica dominante (PQRAD)

Compassionate use of tolvaptan in acquired megacolon secondary
to autosomal dominant polycystic kidney disease (ADPKD)

Sr. Director,

La poliquistosis renal autosémica dominante (PQRAD) es la
enfermedad renal hereditaria mas frecuente. Su prevalencia
estimada es variable segun las series, oscilando entre 1 de
cada 500 y 1 de cada 2.000 personas. Representa la cuarta
causa de enfermedad renal crénica terminal (ERCT), consti-
tuyendo entre el 6 y el 10% de la poblacién en tratamiento
renal sustitutivo (TRS).

Se caracteriza por la aparicién paulatina de quistes rena-
les y progresiéon a ERCT, asi como por la asociacién de
manifestaciones sistémicas tales como hipertensién arterial,
aneurismas intracraneales y poliquistosis hepatica. El creci-
miento de los quistes y del tamano renal se relaciona, ademas
de con la progresién hacia la ERCT, con sintomas asocia-
dos al compromiso de espacio abdominal y a la compresién

sobre otras estructuras, generando saciedad, dolor y pseudo-
obstruccién intestinal?.

El conocimiento de esta enfermedad ha ido progresando en
las Gltimas décadas. Desde que en los afios noventa se identifi-
caran los principales genes relacionados con la PQRAD, PKD1y
PKD2>*, se ha conseguido establecer una estrecha correlacién
genotipo-fenotipo, asi como la identificacién de aquellos que
confieren mads riesgo de progresiéon. Ademads, se han descu-
bierto nuevos genes implicados (GANAB, DNAJB11 y ALG9)°”/,
asi como algunas de las vias metabdlicas implicadas en la cis-
togénesis, como es el caso de la sobreexpresién de adenosin
monofosfato ciclico (AMPc). Esto ha permitido el desarrollo
de farmacos como el tolvaptan, un antagonista del receptor
V2 de la vasopresina, que reduce los niveles de AMPc en el
tibulo colector y en la nefrona distal, reduciendo asi la secre-
cién de fluidos al interior del quiste y la proliferacién celular,
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Figura 1 - Compresion de asas intestinales por quistes renales de gran tamaio compatible con megacolon.

lo que provoca un enlentecimiento del desarrollo quistico y la
progresién de la enfermedad?®.

Actualmente, la indicacién de tolvaptan estd limitada
al objetivo de enlentecer la progresién de la enfermedad
renal, quedando restringido inicamente a los pacientes adul-
tos con ERC estadios 1-4 y evidencia de criterios de rapida
progresién’®°. Sin embargo, hay otros potenciales beneficios
de uso, como el que expresamos a continuacién.

Se trata de una mujer de 69 anos, con antecedentes de
hipertensién, polineuropatia sensitiva axonal por sindrome
CANVAS y PQRAD diagnosticada a los 40anos, con confir-
macién posterior de mutacién en PKD2. A lo largo de la
evolucién de la enfermedad han destacado las siguientes
incidencias: puncién evacuadora de los quistes que compri-
mian la arteria renal hace aproximadamente 30 anos y varios
episodios de pseudo-obstruccién intestinal justificados por
un megacolon adquirido secundario a compresién intestinal
por los quistes renales (fig. 1) que precisaron la puncién y
la esclerosis de un quiste dominante de gran tamano en el
altimo afio. A pesar de ello, la paciente persistié con difi-
cultad para la ingesta y dolor abdominal. En ese momento
la funcién renal se mantenia normal y no presentaba crite-
rios de rapida progresién, lo que impedia el uso de tolvaptan
segun las actuales indicaciones. Sin embargo, en septiem-
bre de 2022 se decidié ensayar tratamiento compasivo con
tolvaptan de acuerdo con la paciente, con fines dirigidos a
disminuir el volumen abdominal, asi como un mejor control
del dolor. En consonancia con este razonamiento, se prescri-
bieron 45 mg de tolvaptan por la manana y 15 mg ocho horas
después.

En las revisiones de noviembre y diciembre de 2022 la
paciente refiere encontrarse mejor, con disminucién de la
sensacién de ocupacién abdominal, sin nuevos episodios de
pseudo-obstruccién intestinal, disminucién de la saciedad y
del dolor abdominal, lo que le ha permitido volver a hacer
deporte, viajar y ganar 1-2kg de peso. La paciente refiere buena
tolerancia a los efectos acuaréticos y no presenta alteraciones
bioquimicas en los controles analiticos.

El efecto de «vaciado» de los quistes renales es rapido, ya
que suele acontecer en las 3-4 primeras semanas tras el ini-
cio de tratamiento con tolvaptan'®, circunstancia que podria
explicar la precoz mejoria de la enferma.

En conclusién, la PQRAD es una entidad caracterizada por
la aparicién de quistes renales, progresién a ERCT, manifes-
taciones sistémicas asociadas y sintomatologia secundaria a
la compresién de estructuras por los quistes renales. En el
momento actual, las indicaciones de uso de tolvaptan estan
restringidas a enlentecer la progresién renal; sin embargo, los
beneficios también pueden incluir la mejoria de clinica diges-
tiva, como ocurre en nuestro caso.
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Nefropatia por poliomavirus JC en paciente

Check for
updates

trasplantado renal, un invitado infrecuente

JC polyomavirus nephropathy in renal transplant patient:

An uncommon guest

Sr. Director,

El virus BK (VBK) constituye el principal responsable de la
nefropatia asociada a poliomavirus (NAPV) en el trasplante
renal siendo una causa importante de pérdida del injerto. En
los ultimos anos la nefropatia por poliomavirus se ha asociado
al virus JC (VJC)', entidad de menor frecuencia y presenta-
cién clinica mas tardia, lo que suele ocasionar un retraso en
el diagnostico. Presentamos un caso de nefropatia asociada a
poliomavirus JC (NAPV-JC) en un paciente trasplantado renal,
siendo segin nuestro conocimiento el primer caso descrito en
nuestro pais.

Varén de 43 afios con antecedentes de enfermedad renal
crénica secundaria a glomeruloesclerosis segmentaria y focal
en didlisis peritoneal desde 2009, que recibe trasplante renal
de donante cadaver en muerte encefalica en febrero de 2011.
Recibié basiliximab, esteroides, tacrolimus y micofenolato de
mofetilo, presentando como terapia de mantenimiento: pred-
nisona 5 mg/dia, micofenolato de mofetilo 2 g/dia y tacrolimus
(niveles de 6-8 ng/dl).

Durante el 2021 presenta un deterioro progresivo de la
funcién renal hasta alcanzar niveles de creatinina sérica de
1,95mg/dl (creatinina sérica basal 1,2-1,3mg/d]) (tabla 1). E1
estudio microbiolégico en plasma y orina descarté la infeccién
por citomegalovirus y VBK. Asi mismo, se realizaron anticuer-
pos anti-HLA y ecografia de abdomen que no reflejaron datos
de interés. Por ello, se decide en abril de 2022 realizar una
biopsia renal.

La biopsia renal mostré un total de 18 glomérulos (7 en
esclerosis global) y una arteria de calibre medio, una infla-
macién crénica linfoplasmocitaria leve y zonas de fibrosis
intersticial y atrofia tubular. Se observaron numerosas image-
nes nucleares compatibles con inclusiones virales, las cuales
fueron positivas con la tincién inmunohistoquimica SV-40
(fig. 1). El estudio con inmunofluorescencia y la tincién con
C4d fue negativa. El diagnostico presuntivo fue nefropatia aso-
ciada a poliomavirus BK (NAPV-BK), sin embargo, la deteccién
de la carga viral del VBK en muestras de plasma y orina fue
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