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INTRODUCCION

. e La poliquistosis renal autosémica dominante (PQRAD) es una ciliopatia causada por

mutaciones en los genes PKD1, PKD2 o GANAB
!
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' Fenotipo mas grave — progresion mas rapida y precoz a insuficiencia renal cronica terminal
|
|
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' e Se ha descrito una reduccion en la osmolalidad urinaria maxima (UOsm) entre un 35% -

(Seeman et al.2004) y un 50% (Kaariainen et al. 1988) de nifos con PQRAD !
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OBJETIVO

é Observar la evolucion del filtrado glomerular renal estimado (FGRe) y el manejo renal del
ragua en un grupo de nifios con PQRAD en dos periodos de la evolucion de su enfermedad :
: (P1yP2) !
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ETODOS

Muestra — 28 pacientes

3 — 15 Quistes renales bilaterales

? — 13 | Antecedentes familiares de PQRAD

21 casos fueron confirmados genéticamente (todos PKD1)

Dos periodos:

o Periodo 1 (P1) — 5.8 £ 4.1 afos (rango 0-13.9)
o Periodo 2 (P2) —» 17.6 £ 1.9 anos (rango 12.8-18.6)

DETERMINACION DEL FGRe

— Formula de Schwartz 2009 en ambos periodos
— Formula CKD-EPI cistatina C (CKD-EPIcis) a los 18
anos de edad (n= 12)

MANEJO RENAL DEL AGUA

— UOsm en ambos periodos
— Volumen corregido por 100 ml de FGR
(VIFGR) en ambos periodos
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RESULTADOS

UOsm V/IFGR
P1 NORMAL NORMAL
P2 | Reducido en 3/24 pacientes (12,5%) Incrementado en 3/27 pacientes (11,1%)
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RESULTADOS

FGRe
Schwartz 2009
P1 FGRe 143,3 £ 55,5 ml/min/1,73m? (rango: 90-203)
P2 FGRe 94,9 18,2 ml/min/1,73m? (rango: 69,1-136; n=23)

CKD-EPIcis a los 18 anos de edad (n=12)

FGRe 111,3 £ 16,3 ml/min/1,73m? (rango: 84,1-135,2)
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RESULTADOS

e Se observaron diferencias estadisticamente significativas entre P1 y P2 con:
la férmula Schwartz 2009 (p=0,03) !

e Se apreciaron diferencias estadisticamente significativas en P2 en los FGRe
calculados con las formulas Schwartz 2009 y CKD-EPIcis (p= 0,003)

e Con la formula Schwartz 2009, siete pacientes tenian un FGRe menor de 90
ml/min/1,73m?, que no se confirmé con la formula CKD-EPIcis

|

En P2 solo 4/25 pacientes (16%) tenian un FGRe anormal
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CONCLUSIONES

e En nuestra serie constituida por nifios con PQRAD en las dos primeras décadas '
] [ I 4 L I 4 ] I

de la vida, la alteracion de la funcion glomerular renal y del manejo renal de ;
agua esta escasamente representada

e La formula Schwartz 2009 parece poco adecuada para calcular el FGRe en Iai
adolescencia :
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