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Resumo: A insuficiéncia renal em neonatos pode se apresentar por diversas etiologias, inclusive por
problemas estruturais congénitos, como a Doenca Rena Policistica Autossdmica Recessiva
(DRPAR), patologia que cursa com rins com multiplos cistos, com consequente oligodramnio e
hipoplasia pulmonar, com grande morbimortalidade. Gestante VCL, 28 anos, deu entrada em
centro obstétrico HUMAP encaminhada de pré-natal de alto risco devido a ma formagéo renal
visualizada em ultrassonografia de 30 semana, com ressonancia magnética que constava rins
fetais de volume aumentado bilateral, com multiplos cistos, sem alteracGes pulmonares descritas.
Em ultrassonografia readlizada no dia do nascimento, observado oligodrémnio severo e
apresentacdo pélvica, optado por realizacdo de cesarea. RNT, sexo feminino, idade gestacional de
37 semanas, nasceu em regulares condigdes de vitalidade, com necessidade de reanimag&o
neonatal, pouca melhora. Optado por intubacdo orotraqueal em sala de parto, mantendo-se
estavel em ventilagdo mecanica. Em exame fisico, evidenciado rins palpavels bilateralmente,
aproximadamente 10 centimetros, sem outras alteragcdes urogenitais. Apresentou anuria por mais
de 12h, sendo entdo realizado sondagem vesical, sem débito urinario em sonda. Avaliado pela
urologia pedidrica e nefrologia pediatrica, solicitado tomografia de abdome, com laudo
semelhante ao da ressonancia intra-Utero. Devido dimensdes renais limitando volume abdominal,
manutencdo de andria, além de exames laboratoriais que evoluiram com insuficiéncia renal com
aumento de uréia e creatining, indicado a realizacdo de nefrectomia e passagem de cateter de
didlise peritoneal em mesmo tempo cirdrgico. Realizado nefrectomia total a esquerda e passagem
de cateter com quatro dias de vida, iniciado didlise peritoneal, porém com dificuldade devido a
restricdo de volume abdominal pelo rim direito de grande volume. Em teste de triagem neonatal,
solicitado recoleta de TSH, realizado intra hospitalar, com resultado de TSH > 100, sendo
também diagnosticada com hipotireoidismo congénito e iniciada levotiroxina. Optado pela
reaizacdo da nefrectomia a direita para otimizacdo de didlise. Apresentou diversas
intercorréncias, evoluindo a ébito devido a choque séptico refratario. A DRPAR é uma doenca
hereditéria, grave, com taxa de mortalidade de aproximadamente 30% em periodo neonatal,
principamente por insuficiéncia respiratoria secundaria a hipoplasia pulmonar. Em casos com
maior sobrevida, a evolugdo para doenca renal cronica terminal na primeira década de vida é de
aproximadamente 50%. Neonatos afetados podem apresentar insuficiéncia renal nos primeiros
dias de vida. A didlise peritoneal, entdo, pode ser considerada como terapia, principamente em
hospitais que ndo possuam estrutura para hemodidlise neonatal. A DRPAR é uma malformagéo
congénita grave, com alta morbimortalidade devido a evolucdo para insuficiéncia rena - aguda
ou cronica - e deve ser manejada por equipe multidisciplinar.
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