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Critérios de registo

Todos os doentes com idade < 18 anos

Valores da ultima avaliacao antes de 31/12/2007

IRC definida por DFG < 60ml/min/1,73m2 (>2 anos) cal

FOormula de Schwartz= altura (cm) x k

creat serica (mg/dl)

K < 2 anos RN baixo peso 0,33
RN termo 0,45

> 2 anos 0,55

sexo masc. apos puberdade 0,7

l[dade < 2 anos — tabela

culado pela



Critéerios de registo

e Valores de DFG < 2 anos

|dade DFG medio Desvio padrao
(ml/min/1,73 m2)

Nascimento 20,3 -

7 Dias 38 26-60
1M 48 28-68

2 M 58 30-86

6 M 77 41-103
9M 103 49-157

12 M 115 65-160

2 A 127 89-165




Critérios de registo

e HTA —valores > P95 para idade e sexo ou medicado com anti-
hipertensores

e Calculo de SDS para altura/ comprimento
SDS = x-X/SD

(x altura actual; X altura média; SD desvio-padrao; tabela*)

e IMC= Peso / (estatura?)

*Gerver, Bruin; Paediatric Morphometrics
A Reference Manual, 1996



Dados do registo

Avaliacao inicial

e |dentificacao (n° de ordem, iniciais)
e Hospital

e Sexo

o D.N.

e Data de diagndstico de IRC

e Etiologia (lista pré-definida)

e D. associadas

o DFG



Critérios de registo

Etiologia

Hipodisplasia renal
Com e sem uropatia

Bexiga neurogénica

Pielonefrite

Glomerulonefrite cronica

GEFS

LES

D renal poliguistica
Autos recessiva
Autos dominante

Nefronoptisis

S Alport

Cistinose

Nefropatias hereditarias
Necrose cortical (perinatal)
Medicamentos/toxicos
Nefrite intersticial

Tumor de Wilms

Outras d. nao hereditarias
Desconhecida



Dados do registo

Ultima avaliacdo

|dade

TA

LesOes em orgao alvo (ecocardiograma, FO)
Crescimento (SDS)

Nutricao (IMC)

Avaliacao laboratorial (creat, Hb, Ca, Pi, HCO3,
prot/creat (u);PTH)

o DFG

e Terapéutica (anti-hipertensores, EPO, GH)



Resultados
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Sexo

70;62%

BaM OFr

42;38%




Etnia
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ldade no diagndstico
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Etiologia

Bexiga neurog.

76,7%

Necrose cortical

ARPKD

Desconhecida
GEFS

Nefronoptisis

Outras nefrop heredit

Glomer cronica
SHU

Nefrite intersticial
Miscelania n heredit

Cistinose

Desconhecida

1 60

o Hipodispl. ¢/ ur

| 14

Hipodispl s uropatia

| 12




D. Assocladas

28 criancas
S. polimalformativo - 4
Mielomeningocelo — 4
APM - 2
Asma - 3
Hidrocefalia — 1
Intestino curto - 2
Agenesia do sacro -2

Outros -1 ( Cardiopatia, S Fanconi, diabetes
mellitus,obesidade morbida...)



DFG

Inicial

ml/min/1.73m2

& >2A
m <2A

Média - >2 A 43.6 ml/min/1,73m2
<2 A 25-7 [13 [13 [13



Ultima avaliacdo
- idade (31/12/2007)
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<=1A >1<=5A >5<=12A >12<=18A

ldade media - 10,1 A (0,29 -17,93)

Tempo de seguimento - 6,5+4,9 A




DFG inicial e final ece’
Criancas >2 A
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Tempo de seguimento - 7,01A
DFG inicial médio - 43.6 ---- DFG final médio - 39.9m |I/min/1,73m2;



DFG actual

Criancas > 2anos (ml/min/1,73m2)

Média 39,9

IRC moderada DFG 30 a 49,9
IRC grave DFG 10 a 29,9

48 (42,8%)
32 (28,5%)




Ultima avaliacéo
- TA

38; 34%

74: 66%

N° de anti-hipertensores
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Ultima avaliacdo

- IMC
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IMC médio - 17,9
>25: 5 criancas
<15:19 “



Ultima avaliacdo
- SDS estatura
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SDS médio: -2,2 +1,9

< -2: 46 criangas



Ultima avaliacdo
-Cae P
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¢ Calcio = Fosfato

Ca médio - 9,8 + 0,8mg/dI

Pi médio - 4,7 £0,9mg/dl



Ultima avaliacdo
- PTH
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Ultima avaliacéo sac.
- HCO, 3
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Média — 22,6 +3,4
<20 - 13 criancas



Ultima avaliacdo
- proteina/creatinina (u)
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>1,5- 10 criancas
>35- 7



Ultima avaliacdo
- hemoglobina

16

141 o * .

g/dL

Média - 12,08+1,31 g/dI
<11: 18 criancas

Ferritina -70/112
Média 90.9 mg/dl



Ultima avaliacéo
- laboratorial

. resumo
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(Y X
o000
o000
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Correlacao

com DFG final

ns

4 66 ns
16 /107 14

108,03 ns
20 /108 18,5

22,5 ns
13 /107 12,1

12,08 ns
18/108 16,7
7/79 0,08
10/79 0,13




Ultima avaliag&o
- terapéutica com GH e

90;80%

22;20%

@S ON

ldade média no inicio — 6,24 A



Ultima avaliacdo
- terapéutica com EPO

77: 69%

35; 31%

BESEN

Idade média no inicio - 8,56 A




Analise comparativa

Portugal
2007

Portugal
2006

Portugal
2005

Italkid
project
2000

N° doentes /centros

112/6

133/7

156 /5

1197 /112

6405 / 150

Incidéncia
Casos/ano

20

13

~17,4

Critério de DFG
(ml/min/1,73m2)

<80

Masc:Fem

1,84

Hipodisplasia (%)
Desconhecida (%)

58,9
1,3

DFG médio

47,4

H crescimento (%)

17

EPO (%)

29

Mortalidade

0




