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Introducao e Objectivos

A doenca renal poliquistica autossomica dominante (DRPAD) manifesta-se tipicamente na idade adulta. No entanto, em
2-5% dos casos as primeiras manifestacdes surgem em idade pediatrica. A histdria natural e progndstico da DRPAD em
idade pediatrica sdo ainda pouco conhecidos.

Metodologia

Estudo longitudinal retrospetivo entre 2009-2020. Analise de regressdo logistica para identificar fatores preditivos do
surgimento de marcadores de lesdo renal.

Resultados

Foram incluidos 59 doentes. Dos 37 com estudo genético completo, 32 tinham muta¢des em genes associados a DRPAD:
70,3% PKD1; 5,4% PKD2; 5,4% PKD1/TSC e 5,4% GANAP. Em 61% dos casos foi identificado pelo menos um marcador de
lesdo renal: reducdo da taxa de filtracdo glomerular (TFG) — 37%; hipertensdo (HTA) — 22%; hematuria — 22%; albuminuria
— 17%; hiperuricemia — 8,5%. Deste grupo, 17% tinha excesso de peso ou obesidade. A mediana de idade de surgimento
destes outcomes renais foi: 12,0 anos para HTA; 12,5 para albumindria; 13,0 para hematdria; 14,5 para reducéo da TFG e
15,0 para hiperuricémia. A obesidade/excesso de peso foi fator preditivo para HTA (p=0,03), mas nao para reducdo da
TFG (p=0,94), albuminuria (p=0,48) ou para o outcome renal composto (p=0,24).

Conclusdes

Mais de metade da coorte atingiu o outcome renal composto por volta dos 12 anos. Cerca de 1/5 era obesa ou tinha
excesso de peso e este foi o Unico fator preditivo encontrado para HTA, mas ndo para os outros outcomes renais. Este
estudo sugere beneficio em diagnosticar e seguir estes doentes pelo menos desde a segunda década de vida.
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