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Doenca Renal Poliquistica [

(DRP)

A doenca renal poliquistica (DRP) é

a doenca renal quistica hereditaria
mais comum e conduz a formacgao de
milhares de quistos (bolsas cheias de
liquido) nos rins. O termo poliquistica
significa muitos quistos. Esta condicdo
afeta os dois rins, mas um deles
podera desenvolver os quistos mais

cedo do que o outro. Os quistos vao
crescendo gradualmente, aumentan-
do o tamanho dos rins, reduzindo a
quantidade de tecido renal saudavel
e, consequentemente, comprometen-
do a funcdo renal. Em resultado da
DRP, algumas pessoas desenvolvem
hipertensao arterial e insuficiéncia
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renal. A DRP afeta igualmente os
homens e as mulheres, mas nos
homens a evolu¢do da doencga para a
insuficiéncia renal é geralmente mais
rapida. Os quistos podem surgir em
qualquer idade.

Tipos de doenca renal poliquistica

A DRP é uma doenca hereditaria, o
que significa que é transmitida de pais
para filhos. Existem dois tipos de DRP:

® DRP Autossémica Dominante

E a forma hereditaria de DRP mais
comum. Um pai com DRP
autossémica dominante tem 50% de
probabilidades de transmitir o gene
com a mutacdo, e a respetiva doenca,
a cada um dos seus filhos. Se uma
pessoa ndo herdar o gene,

é impossivel que os seus filhos
tenham a doenca, pois esta ndo
“salta” gerag@es.

Por vezes, sucede que uma pessoa
desenvolve a doeng¢a, mesmo sem
historia familiar. Pensa-se que esta

situa¢do se pode atribuir a um padréo
de transmissdo diferente ou a uma
mutacdo genética. Existem andlises
ao sangue que ajudam a identificar
os genes anémalos relacionados com
a DRP e os casais afetados devem
procurar aconselhamento genético.

® DRP Autossémica Recessiva

Esta é a forma hereditaria de DRP
menos comum. Os dois pais devem
ser portadores deste defeito
genético para que o filho herde a
doenca. Neste caso, a probabilidade
de transmitirem a doenca ao filho é
de 25%.

Outra forma menos comum de
doenca renal quistica hereditaria é a
Doenca Medular Quistica, em que se
formam quistos na medula

(parte central dos rins). E frequente
esta doenca conduzir a insuficiéncia
renal entre os 20 e os 50 anos. O
Rim Esponjoso Medular é uma outra
condic¢do, em que se desenvolvem
quistos nos canais e nos tubulos que
recolhem a urina. Erara a
progressdo para a insuficiéncia renal,
mas tal pode suceder em resultado
de episddios repetidos de infe¢ao
urinaria ou de pedras nos rins.

Para mais informacgdes, consulte o
folheto Quistos Renais.

Sintomas da DRP autossomica dominante

Nas suas fases iniciais, esta doenca
pode nao produzir sintomas. Os
quistos podem comecar a
desenvolver-se na adolescéncia e,

ao longo do tempo, fazer com que o
contorno dos rins se mostre irregular
ou com aspeto bolhoso.

Geralmente, as complicacdes surgem

entre 0s 30 e 0s 40 anos de idade
(mas podem comecar mais cedo) e
incluem:

e dor nas costas (regido lombar) ou no
flanco

®sangue na urina (hematuria)

e tensdo arterial elevada - geralmente
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é um dos primeiros sintomas

® aumento do volume do abdémen
(barriga), por vezes doloroso

e infecOes urinarias

® pedras nos rins

® hérnias

® quistos no figado e no pancreas

® alteracBes nas valvulas cardiacas

® aneurismas cerebrais (pequenos
“sacos” na parede das artérias), que
podem romper

e diverticulose (pequenos “sacos”) na
parede do célon (intestino grosso),
que podem infetar

e func¢do renal reduzida ou
insuficiéncia renal - cerca de 50% das
pessoas com DRP autossémica
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dominante desenvolvem insuficiéncia
renal até aos 60 anos de idade.

Para mais informacgdes, consulte os
folhetos Sangue na Urina (Hematdria),
Tudo sobre a Doen¢a Renal Crénica,
Doenca Renal Crénica e Doenca
Cardiovascular e Pedras nos Rins ou
Cdlculos Renais.

Sintomas da DRP autossOmica recessiva

Nesta condigdo, os quistos podem
desenvolver-se nos primeiros meses
de vida, ou mesmo antes do
nascimento. As criangas com DRP
autossémica recessiva podem ter

a sua funcdo renal afetada ainda
durante a infancia ou a adolescéncia,
acabando por resultar em
insuficiéncia renal. Também podem
surgir problemas na fun¢ao do figado.

Os sintomas nos bebés com as formas

® caracteristicas faciais pouco comuns
devido a falta de liquido amniotico
(fdcies de Potter)

® parto tardio ou com complica¢bes

e dilatagdo do abdémen (barriga),
devida ao aumento do volume dos
rins, do figado e do bago

® defeitos cardiacos e problemas de
desenvolvimento dos pulmdes

e insuficiéncia renal a nascenca ou nas

Outras complicagdes incluem:

® atraso de crescimento - altura e
peso abaixo da média durante a
infancia

® aumento da tensdo das veias do
figado, com formacdo de varizes em
seu redor e no sistema digestivo

@ sangue na urina

e tensdo arterial elevada

o . ® anemia
mais graves da doenca incluem: primeiras semanas de vida.
® reducdo do liquido amniodtico
durante a gravidez
Como é diagnosticada a DRP?
Os sintomas mais graves da DRP detetar a existéncia de alteracBes da rotina.

autossdmica recessiva levam a um
diagndstico imediato. No entanto, na
maioria dos restantes casos de DRP,
a saude fisica mantém-se inalterada
durante varios anos. As consultas,
andlises e exames de rotina poderédo
ndo detetar a doenca nas suas fases
mais iniciais. Muitas vezes, a doenca
é detetada em exames para outros
problemas de salde, como as pedras
nos rins ou as infe¢des urinarias.
Outras vezes, a doenga sé é detetada
quando surge a hipertensao arterial
ou a insuficiéncia renal.

O diagnostico da doenca renal
quistica pode implicar a realizacao de
varios exames médicos, que incluem:

® Exame fisico - permite detetar a
tensdo arterial elevada ou rins de
volume aumentado

® Analises ao sangue - permitem

fungado renal

® Analises a urina - permitem detetar
a presenca de sangue e/ou proteinas
naurina

® Ecografia - exame simples que uti-
liza ultrassons para detetar

quistos nos rins, conseguindo
identificar formacdes bastante
pequenas

® Tomografia axial computorizada
(TAC) ou ressonancia magnética -
exames que permitem detetar os
quistos mais pequenos (pode ser
necessario fazer estes exames se 0s
resultados da ecografia forem
inconclusivos ou se for necessaria
alguma informacao adicional)

e Testes genéticos - geralmente, sdo
apenas utilizados para estudos
familiares, ndo sendo realizados por

Os critérios de diagnéstico da DPR por
ecografia sdo os seguintes:

® No minimo 2 quistos num sé rim, ou
1 quisto em cada rim, num individuo
de risco com menos de 30 anos de
idade

® No minimo 2 quistos em cada rim,
num individuo de risco, com idade
entre 0s 30 e 0s 59 anos

® No minimo 4 quistos em cada rim,
num individuo de risco com idade
superior a 60 anos.
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Qual o tratamento da DPR?

Atualmente, ndo existe cura para a
DPR. No entanto, a detecao precoce
e o tratamento adequado permitem
reduzir ou prevenir algumas das
suas complicacdes e manter alguma
estabilidade da func¢do renal. Veja de
seguida algumas das complicacbes
mais comuns e os tratamentos
recomendados:

® Tensao arterial elevada

E muito importante manter um
controlo eficaz da tensdo arterial, com
vista a preservar a funcdo renal. A
medicacdo e a adoc¢do de um estilo de
vida saudavel podem ajudar a reduzir
a tensdo arterial.

e Dor

A dor pode dever-se a pedras nos rins,
hemorragias intraquisticas ou
infecBes, e o tratamento dependera
da causa. Fale com o seu médico se
tiver dores fortes ou repetidas nas
costas (regido lombar), ou dor de
cabeca. Por vezes, pode ser
necessario drenar os quistos para
aliviar queixas dolorosas intensas nas
costas.

e Sangue na urina

Também se pode dever as pedras
nos rins, hemorragias intraquisticas
ou infecBes, e o tratamento também
dependera da causa. Podera ser
necessario prescrever liquidos,
analgésicos, antibidticos e repouso.

e Infe¢Bes urinarias

As infe¢des urinarias podem alastrar
para os quistos renais e, por isso, fale
imediatamente com o seu médico
para que lhe seja prescrito um
antibiotico.

e Insuficiéncia renal

Este é um processo gradual, que
acontece lentamente ao longo dos
anos, podendo chegar a uma fase
em que necessite de iniciar didlise ou
efetuar um transplante renal. A DPR
nao reincide no rim transplantado.

® Quistos hepaticos (do figado)
Geralmente, estes quistos ndo afetam
a funcdo hepatica (no figado). Como
tratamento ndo cirdrgico, devera
evitar a terapéutica hormonal de
substituicdo. Por vezes, podera ser
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necessario efetuar uma cirurgia para
drenar os quistos ou retirar partes do
figado, ou, em casos raros, realizar
um transplante hepatico.

Se os rins, figado ou bago estiverem
significativamente dilatados pelos
quistos, evite desportos de contacto,
pois um impacto grave na zona
abdominal (da barriga) podera
danificar os érgdos afetados.

Existem altera¢des que pode fazer
no seu regime alimentar que ajudam
a tratar a DPR, como, por exemplo,

a reducdo do sal, das proteinas, do
colesterol (gorduras) e da cafeina. No
entanto, devera discutir estas
altera¢des alimentares com o seu
médico ou com um nutricionista, pois
deverdo ser concretizadas de acordo
com os resultados das suas analises.

Os medicamentos anti-inflamatérios
nado esteroides (AINEs) s6 devem ser
tomados por prescricdo médica, pois
podem agravar a fun¢ao renal.

Novos
desenvolvimentos

Existem alguns desenvolvimentos
promissores para retardar ou evitar
o crescimento dos quistos na DRP.
Estdo a ser realizados estudos clinicos
com farmacos que podem evitar que
0s quistos continuem a encher de
liquido. Os resultados a nivel mundial
dos estudos com medicamentos que
inibem o crescimento dos quistos e
retardam o declinio da fung¢do renal
sdo promissores. Importa relevar que
se trata de medicamentos caros, com
efeitos secundarios, embora ja se
encontrem autorizados em Portugal.
Apesar de tudo, a ciéncia continua a
progredir.

Sugestao de perguntas para a sua equipa

de saude

® Qual é a causa mais provavel dos
meus sintomas?

® Existem outras causas possiveis para
0S meus sintomas?

® Que tipo de exames tenho que
fazer? Estes exames exigem alguma
preparacdo especial?

® Este problema de salde é
temporario ou permanente?

® Que tratamentos estdo disponiveis e
quais os que recomenda?

® Que tipo de efeitos secundarios
posso esperar do tratamento?

® Tenho outros problemas de satde.
Como os posso tratar em conjunto?

® Preciso de ter alguma restricao
alimentar? Quais sdo as restricées a
minha atividade?

® Quais sao os valores ideais da minha
tensado arterial? O que posso fazer
para os atingir?

® Para além dos quistos renais, que
outras complica¢des posso vir a ter?
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Para mais informagdes sobre

a saude dos rins ou do sistema
urinario, consulte o nosso site em
apir.org.pt, onde podera aceder

a materiais informativos gratuitos.

Este folheto pretende ser uma

introducdo geral a este tépico e
ndo devera substituir os conselhos
do seu médico ou profissional

de saude. A APIR reconhece

que cada experiéncia é individual
e que existem variantes
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no tratamento devido

a circunstancias pessoais

ou outras. Se necessitar

de informagdes adicionais,
consulte sempre o seu médico
ou profissional de satde.
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