


La Alianza frente a la Poliquistosis Renal Autosómica Dominante 
(PQRAD), creada en junio de 2015 e integrada por siete entidades:

¿QUIÉN LO HA ELABORADO?



La Alianza es un equipo multidisciplinar formado por 
pacientes y profesionales sanitarios implicados en la 
lucha contra la PQRAD. 

Que trabaja en un entorno colaborativo y de diálogo 
para desarrollar recomendaciones y directrices con las 
que mejorar la atención sanitaria que reciben los 
pacientes con esta enfermedad en España.

¿QUIÉN LO HA ELABORADO?

La Alianza frente a la PQRAD recibe apoyo financiero de Otsuka Pharmaceutical, S.A. Los miembros de la Alianza no reciben ninguna 
remuneración por su participación en la iniciativa. Los mensajes que emitan o las opiniones que expresen en el marco de cualquier actividad 

de la Alianza les corresponden exclusivamente a ellos a título personal y pueden no ser compartidas por Otsuka Pharmaceutical, S.A.



La poliquistosis renal autosómica dominante es una enfermedad muy poco 
conocida, incluso entre los profesionales sanitarios.

Su prevalencia ni siquiera está bien determinada, estimándose en más de 23.000 
pacientes en España.

En consecuencia, está infradiagnosticada, pese a que el diagnóstico precoz es 
esencial en su abordaje.

Carece de cura y tratamiento específico y en torno al 50% de los pacientes 
desarrollan enfermedad renal terminal, necesitando terapia renal sustitutiva (TRS).

Hereditaria, crónica y progresiva, se caracteriza por el desarrollo y crecimiento de 
múltiples quistes llenos de líquido en los riñones y otros órganos. 

Gran impacto psicológico: los padres con PQRAD tienen una probabilidad del 50% 
de transmitirla a sus descendientes.

¿POR QUÉ UN LIBRO BLANCO?



El objetivo del Libro Blanco es 
identificar las necesidades no 
cubiertas en el abordaje de la 
PQRAD en España para contribuir 
a la mejora de la atención que 
reciben los pacientes.

¿POR QUÉ UN LIBRO BLANCO?



Una completa radiografía 
sobre la situación de la 
PQRAD desde todos los 
puntos de vista: clínico, 
asistencial, emocional, 
socio-económico y 
político.



Ofrece una visión general 
de la enfermedad, 
adelantando cuestiones 
que se abordan con mayor 
amplitud en los capítulos 
siguientes.



CAPÍTULO 1

¿QUÉ ES LA PQRAD?

Es la enfermedad 
renal hereditaria 
más habitual y una 
de las enfermedades 
hereditarias 
potencialmente 
mortales más 
comunes.



CAPÍTULO 1

¿CUÁNTOS 
TIPOS HAY?



CAPÍTULO 1

¿CUÁNDO SE PRESENTA?

Está presente desde 
el nacimiento, pero, 
en la gran mayoría de 
los casos, permanece 
latente-asintomática 
durante la infancia, la 
adolescencia y la 
juventud.



CAPÍTULO 1

¿CÓMO SE HEREDA?



CAPÍTULO 1

¿CÓMO EVOLUCIONA?





CAPÍTULO 2

¿QUÉ REGISTROS HAY?

Registro oficial de la 
Asociación Renal Europea –
Asociación Europea de Diálisis 
y Trasplantes (ERA-EDTA), que 
recopila datos de enfermos 
renales en terapia renal 
sustitutiva (TRS).



CAPÍTULO 2

¿QUÉ REGISTROS HAY?

Registro Español de 
Enfermedades Renales 
(REER), que coordina la 
información de los 
registros autonómicos 
de enfermos renales en 
TRS, especificando a los 
que padecen 
“enfermedad 
poliquística” (10%).





CAPÍTULO 3



CAPÍTULO 3



CAPÍTULO 3

ENCUESTA
realizada para 
el Libro Blanco 
entre 104 
pacientes:



CAPÍTULO 3

ENCUESTA realizada para el Libro Blanco entre 
104 pacientes:



CAPÍTULO 3

ENCUESTA
realizada para 
el Libro Blanco 
entre 101 
nefrólogos:



CAPÍTULO 3

Contrastando ambas encuestas:





CAPÍTULO 4

Manifestaciones clínicas de la PQRAD:



CAPÍTULO 4

Algunos porcentajes:



CAPÍTULO 4

En consecuencia…

Enfermedad multisistémica

Que requiere de un 
abordaje multidisciplinar.



CAPÍTULO 4

Diagnóstico de la PQRAD:

El procedimiento más 
utilizado es la 
ecografía, tanto renal 
como para explorar la 
afectación al hígado 
o el páncreas.



CAPÍTULO 4

¿Y el diagnóstico genético preimplantacional?

Es una técnica de reproducción asistida que debe explicarse en el 
consejo genético reproductivo de los pacientes con PQRAD. 

Incluye un diagnóstico genético de los embriones cultivados in vitro y 
permite seleccionar los que están libres de mutación.

Una de sus ventajas respecto al diagnóstico prenatal es que evita tener 
que recurrir al aborto, lo que resulta éticamente menos complejo. 

Inconvenientes: requiere fecundación in vitro, tasa de embarazo de 
aproximadamente el 40%, elevado coste económico, puede ser 
cuestionable éticamente y se asocia a un importante impacto psicológico.



CAPÍTULO 4

Tratamiento de la PQRAD:

A día de hoy consiste en la ralentización del deterioro renal, la disminución 
de las cifras de presión arterial y la mejoría de las complicaciones 
asociadas, como el dolor, las hemorragias y las infecciones.

1.- Cambios en el estilo de vida

Ejercicio y control del peso.
Restricción del consumo de sal.
Consumo limitado de proteínas.
No cafeína ni tabaco.



CAPÍTULO 4

Tratamiento de la PQRAD:

2.- Tratamiento sintomático de 
las manifestaciones renales

Antihipertensivos.
Estatinas vs. hiperlipidemia.
Tratamiento de las infecciones de 
los quistes.
Tratamiento del dolor.
Tratamiento de la hematuria.
Tratamiento de la litiasis renal.

3.- Tratamiento de las 
manifestaciones extrarrenales

Enfermedad poliquística hepática.
Aneurismas intracraneales.



CAPÍTULO 4

Tratamiento de la PQRAD:

4.- Tratamientos modificadores
de la enfermedad

Antagonista selectivo de los 
receptores V2 de la vasopresina.
Aumento de la ingesta hídrica.
Somatostatina y análogos.
Inhibidores de mTOR.

5.- Nefrectomía

A considerar en caso de infección 
recurrente, marcada limitación de 
la actividad diaria, sospecha de 
malignidad, extensión del riñón 
poliquístico en zona quirúrgica 
pélvica, etc.



CAPÍTULO 4

Terapia renal sustitutiva:

El inicio precoz del tratamiento dialítico 
en la modalidad de hemodiálisis
parece presentar peores resultados en 
comparación con la modalidad 
peritoneal.

Las preferencias de tratamiento varían 
en función de la edad, de manera que 
la mayoría de los pacientes entre 20 y 
44 años opta por el trasplante renal.



CAPÍTULO 4

Terapia renal sustitutiva:

El trasplante de riñón es la mejor opción para tratar la insuficiencia renal como 
consecuencia de la PQRAD. 

A medida que la función renal se deteriora de forma relativamente predecible, deberían 
fomentarse, siempre que fuera posible, los trasplantes preventivos de un donante vivo.

El trasplante renal constituye, sobre todo, el tratamiento de elección para los pacientes 
con enfermedad renal crónica avanzada, dado que se asocia a una mejor calidad de vida, 
una mayor supervivencia y un coste menor que el tratamiento sustitutivo con diálisis .

La proporción de pacientes con PQRAD que se someten a un trasplante de riñón como su 
primera forma de terapia de reemplazo renal se ha duplicado desde principios de la década 
de 1990 y es más alta que en los pacientes con otras formas de enfermedad renal crónica.



CAPÍTULO 4

Enfermedad renal crónica en la PQRAD: progresadores rápidos.

Tolvaptan (antagonista selectivo 
de los receptores V2 de la 
vasopresina) es el único fármaco
aprobado para la PQRAD en 
Europa, Canadá y Japón.

Ralentiza la progresión de la 
enfermedad en adultos 
progresadores rápidos que se 
encuentren en estadios 1-3 al 
inicio del tratamiento.



CAPÍTULO 4

Soporte social en la PQRAD:

Contar con redes de soporte social ayuda a los pacientes frente al estrés
generado por la enfermedad y les capacita para reevaluar su situación y 
adaptarse mejor a ella, generando respuestas de afrontamiento.

En España, las entidades de referencia en este soporte social son:

www.airg-e.org www.alcer.org

http://www.airg-e.org/
http://www.alcer.org/


CAPÍTULO 4

Entidades vinculadas a la investigación en PQRAD:

El Grupo de Enfermedades Renales Hereditarias de la Sociedad Española 
de Nefrología, responsable de las Guías Clínicas de PQRAD:

www.senefro.org

Y la Red de Investigación Renal:

www.redinren.org

http://www.senefro.org/
http://www.redinren.org/


Pese al carácter clínico de 
esta sesión, es importante 
tener en cuenta que la 
PQRAD comporta una 
significativa carga 
económica para la 
sociedad, tanto en costes 
sanitarios directos como 
en costes indirectos 
asociados a la pérdida de 
productividad laboral de 
los pacientes, por lo que 
se recogen a continuación 
algunos indicadores.



CAPÍTULO 5



CAPÍTULO 5



El Foro Europeo sobre la 
PQRAD (EAF) y, en 
España, la Alianza frente a 
la PQRAD trabajan en pro 
de las mejores políticas y 
estrategias sanitarias ante 
esta enfermedad.



El informe del EAF “Cómo traducir la ciencia en una política aplicable para mejorar la 
atención sanitaria de la PQRAD en Europa” resume así las necesidades no cubiertas 
en esta patología:

CAPÍTULOS 6 Y 7



El EAF hizo pública en 2015 la “Declaración de Bruselas sobre la PQRAD”, suscrita a día de hoy 
por 30 organizaciones de pacientes y profesionales sanitarios de toda Europa.

Entre las recomendaciones de esta declaración se encuentra la creación de una red europea de 
centros de referencia para la PQRAD, red que favorecería la atención multidisciplinar a los 
pacientes según el siguiente modelo:

CAPÍTULOS 6 Y 7



CAPÍTULOS 6 Y 7



Gracias por vuestra atención.
El “Libro Blanco de la PQRAD en España” puede descargarse en
http://www.senefro.org/contents/webstructure/noticias/LIBRO_PQRAD.pdf

http://www.senefro.org/contents/webstructure/noticias/LIBRO_PQRAD.pdf
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