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Resumo: Introducdo: a doenca renal policistica autossdmica recessiva (DRPAR) consiste em uma
desordem herdada geneticamente caracterizada por dilatagdes cisticas dos ductos coletores e
defeitos no desenvolvimento dos ductos hepatobiliares que podem resultar em fibrose hepética.
Descricdo do caso: neonato de 33 semanas e 3 dias, peso de nascimento de 22389, Apgar 8/8,
internou na UTI neonatal com 8 dias de vida por suspeita de doenca policistica renal. Ecografia
urinaria mostrou rim direito de 7,5cm no eixo longitudina e rim esquerdo de 7,6cm,
hiperecogenicidade da zona cortical, com multiplos cistos de parénquima renal bilateralmente de
até 1cm de didmetro. Na chegada o paciente apresentava funcéo renal diminuida (creatinina 1,7).
Durante a internac8o o paciente apresentou pressoes arteriais acima do percentil 90 para a idade.
Para controle da hipertensdo arterial foi necessario o uso de anlodipina, hidralazina e enaapril.
Recebeu alta 70 dias de vida, orientado acompanhamento ambulatorial com a nefrologia
pediétrica. Discussdo: a DRPAR é causada por uma mutacdo no gene PKHD1 e possui incidéncia
de 1:20.000 nascidos vivos. Pode apresentar aumento do tamanho renal devido a mdiltiplas
dilatagbes cisticas dos tubulos coletores, ectasia dos ductus biliares e fibrose portal. O
diagnostico é realizado por ecografia abdomina demonstrando alteragcBes renais e hepéticas
coexistentes. Quando o diagnéstico permanece incerto, testes genéticos podem gudar no
esclarecimento. Conclusdo: néo existe tratamento curativo para a DRPAR. O manegjo € manter o
paciente com nutrigéo e hidratagdo adequadas, manter as pressoes arteriais no alvo para a idade,
monitorar funcdo renal e eetrolitos. Indica-se transplante renal para pacientes que progridem
para doenca renal em estégio terminal. O prognostico depende do grau de envolvimento renal e
hepético.
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