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LA AFECTACION RENAL EN LA ENFERMEDAD DE ANDERSON-FABRY.
DATOS DEL FOS (FABRY OUTCOME SURVEY)

Herrera J, Ballarin J, Gomez Huertas E, Pérez Garcia A y Torra R

La enfermedad de Fabry es un error innato del metabolismo de los glicoesfingolipi-
dos ligado al cromosoma X, debido a la deficiencia en alfagalactosidadsa A, un enzi-
ma lisosomial. Se caracteriza por afectacion multisistémica y a partir de la 3%-4% de-
cada de la vida fracaso renal progresivo, y anadida morbilidad cardio y cerebrovascular.
Los datos de 450 pacientes incluidos en FOS (11 Paises y 54 Centros), muestran que
el 51% (56% de los hombres y el 37% de las mujeres) tienen algin signo de afecta-
cion renal. El 25% de los hombres y el 22% de las mujeres presentaban hipertension.
Hematuria se presentaba en 20% de hombres y 18% de mujeres. Microalbuminuria
estaba presente en el 40% de hombres y 38% de mujeres. Habia Proteinuria franca en
63% de hombres y 59% de mujeres. La edad de comienzo de estos signos era alre-
dedor de la 3* década en los hombres y unos 10 afos mas tarde en las mujeres. El
28 % mostraban algin grado de Insuficiencia renal (IR), definida como un GFR
(ml/min/1,73 m?) menor de 90. Existia una relacion inversa y significativa (p < .001)
entre GFR y proteinuria (mg/24 horas), y una relacion directa y también significativa
entre GFR y edad (afios).

Conclusiones:

1. La afectacion renal se presenta por igual en hombres y mujeres.

2. Signos de afectacion renal aparecen en mas de la mitad de los pacientes.
3. Aparece hipertension en el 25% de los hombres en la 3* década.

4. La IR esta presente en el 28% de los casos.

FACTORES DE RIESGO DE CANCER Y SUPERVIVENCIA LIBRE DE TUMOR EN
PACIENTES CON TRASPLANTE RENAL DE CADAVER
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Objetivo: Se analiza la supervivencia libre de tumor y la influencia de los posibles factores de riesgo sobre
la aumentada incidencia de tumores, en trasplante renal.

Diseiio: Estudio retrospectivo comparativo con dos grupos de estudio.

Pacientes: Se refieren datos sobre 1.560 pacientes trasplantados renales mayores de 18 afios, desde julio
de 1979 hasta mayo de 2001. Seguimiento medio 139 y el 50% de pacientes minimo de 108 meses.
Variables: Sociod ificas: edad, i sexo. Variables clinicas: tiempo en didlisis, tratamiento
inmunosupresor, necrosis tubular aguda funcién retrasada del injerto, rechazo agudo, infecciones bacteria-
nas, virales, fingicas, u otras, toxicidad aguda y cronica a anticalcineurinicos, nefropatia cronica del tras-
plante exitus, fecha pérdida injerto, fecha reentrada en didlisis Y compllcauones postenores Variables tu-
morales: caraclenstxcas de los tumores, locali tipo fecha d tumor, tiempo de

lucion desde trasp hasta diagnostico, aparicion de varios tumores Otras variables asociadas a tumor:
lesiones premalignas, virus oncogénicos.

Metodologia estadistica: Analisis descriptivo por grupos de todas las variables. Contrastes de homogenei-
dad para los factores de riesgo. Analisis de supervivencia “libre de tumor” univariante. Andlisis de super-
vivencia “libre de tumor” multivariante. Anélisis de supervivencia posterior al diagnéstico del tumor.

Resultados:

1. El 8,8%/138 pacientes desarrollan algin tipo de tumor de novo.

. La incidencia mas elevada de tumores es para los tumores de piel (no melanomas) seguidos de los ge-
nito-urinarios y los de localizacion en aparato digestivo.

El riesgo de padecer un tumor es un 69% mayor en los hombres que en las mujeres.

La edad media en la fecha de trasplante experimenta un incremento del riesgo de tumor del 5,7% por
cada afio de edad.

La supervivencia libre de tumor a 5 afios es 92,1%, a 10 afios 82,3%, a 13 afios 67,6%.

El porcentaje de pacientes con tumor sobre el total, para los distintos tipos de tratamiento inmunosu-
presor no muestra diferencias significativas al realizar un analisis multivariante para determinar su efec-
fo.
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Conclusiones:

1. La edad es el factor de riesgo predominante de riesgo.

2. La inmunosupresion es otro factor que incrementa el riesgo de tumor, especialmente el uso de OKT3 y
corticoides.

3. El efecto de los distintos tratamientos inmunosupresores no aporta diferencias significativas.
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