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Critérios de registo

» Doentes com idade < 18 anos
> Valores da ultima avaliacao antes de 31/12/2009

» IRC: DFG < 60ml/min/1,73m2 (>2 anos), calculado pela

FOrmu

la de Schwartz= k x altura (cm)/ creat sérica (mg/dl)

RN termo- 2 anos 0,45
RN baixo peso- 2 anos 0,33
> 2 anos 0,55
Sexo masculino (13-21 anos) 0,7
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Critérios de registo (cont)

B IRC: < 2 anos, DFG (tabela)

Idade DFG médio Desvio padrao (+-2)
(ml/min/1.73 m2)

Nascimento 20,3

7 dias 38 26-60

1 més 48 28-68

2 meses 58 30-86

6 meses 77 41-103

9 meses 103 49-157

12 meses 115 65-160

2 anos 127 89-165

Adaptado de: Chantler C. The Kidney . In: Godfrey S and Balm JD, eds. Clinical paediatric
physiology. Oxford: Blackwell Scientific Publications 1979, pp356-398.
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Critérios de registo (cont)

> Hipertensao arterial — TA > P95 para idade e sexo ou medicado
com antihipertensores

> Calculo de SDS para comprimento/altura

x altura do doente
SDS = f('X/SD X altura média para idade e sexo

SD desvio-padrao

Adaptado de Gerver, Bruin; Paediatric Morphometrics. A Reference Manual, 1996

> Indice Massa Corporal= Peso (kg)/ Estatura (m)?2
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Dados do Registo

Avaliacao inicial Avaliacaoem 31/12/2009
Identificacao (n° ordem, Tensao arterial

iniciais do nome) Lesdes em orgdo alvo
Hospital de origem (ecocardiograma, FO)

Sexo Avaliacao laboratorial (creat,
Data de nascimento DFG, Hgb, ferritina, Ca, Pi,

HCO3, prot/creat (u), PTH)
Crescimento (SDS)
Nutricao (IMC)

Tratamento (anti-hipertensores,
EPO, GH)

Altura inicio GH

Data de diagnostico IRC
Etiologia (lista pré-definida)
Doencas associadas
Altura/comprimento
Creatinina sérica

Débito Filtracao Glomerular
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Resultados

B n= 123

> 2007: n= 112
2008 e 2009: Sairam 51 doentes

Motivo de saida do Registo

oDP

OTR

B C. Adultos

O Limite idade

O Recuperacao funcdo
O Desconhecida

m Obito
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Resultados

» Doentes diagnosticados em 2008 e 2009: 36
B Sexo M:F= 23: 13 (1,8:1)
B Idade média: 6,98 anos (0-16 anos)

(> Etiologia:
. Hipodisplasia com uropatia 15 41,6%

& Origem: Bexiga neurogénica 4 11,1%
Sind nefrdtico congénito 3 8,3%
GESF 3 8,3% HGSA 2
Glomerulonefrite crénica 3 8,3% H Maria Pia |5
Hipodisplasia sem uropatia 2 5,5% HP Coimbra | 6
Miscelanea ndo hereditaria 2 5,5% H Sta MAaria 9
Necrose cortical 1 2 7% H Estefania | 14
Desconhecida 3 8,3%
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Distribuicdo dos doentes por Hospital de origem

OHS. Jodo

O H Estefania

O H Sto Antonio
OH Sta Maria
OH Maria Pia
OH Pediatrico
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Resultados
B n= 123

Distribuicdo dos doentes por sexo Distribuicdo dos doentes por etnia
Sexo
feminino
32%
O Caucasiana
W Negra
O Cigana
O Outras

Sexo
masculino
68%

108
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Resultados
B n= 123

Distribuicdo dos doentes por idade no diagndstico e idade actual

@ Idade no diagndstico
Média: 3,99 anos

O Idade actual
Média: 10,19 anos

<2 anos 2-5 anos 6-12 anos > 12 anos
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Etiologia da IRC (n= 123)

Diagnostico etiolégico de IRC

Desconhecida

SHU

Pielonefrites
Nefronoptisis

S. nefrético congénito
Miscelania néo hereditaria
GESF

Necrose cortical

ARPKD

Glomerulonefrite crénica

Huuuuuuuuu

Hipodisplasia sem uropatia

Bexiga neurogénica

Hipodisplasia com uropatia I |

o

10 20 30 40 50 60 70
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Doencas associadas
» Comorbilidade (n=41):

- Mielomeningocelo: 8

- Surdez: 3

- Cardiopatia congénita: 3

- S. polimalformativo: 2

- Asfixia neonatal grave: 2
- Malformacao anorrectal: 2

- Qutros (S. Sotos, S. Rubinstein-Taybi,
S. Wolf Hirschhorn, S. alcoolico fetal, DM, litiase vesical...)
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DFG ao diagnostico e final (n= 123)

« DFG ao diagnostico:
- Média < 2 anos: 25,19 ml/min/1.73m?2
> 2 anos: 45,57 ml/min/1.73m?

e DFG em 31/12/2009:
- Média > 2 anos: 37,83 ml/min/1.73m

» Tempo de seguimento desde o diagnostico:
- Média: 5,95 anos (0,17-18,84 anos)

Decréscimo DFG: 1,30 ml/min/1.73m2 por an

'Jvl LILA "4
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DFG finalem 31/12/2009 (n= 115)

e > 2 anos

Grau IRC n (%)

III 30- 59 ml/min/1.73 m2 88 (76,5%)

V <15 ml/min/1.73 m?2 3 (2,6%)

Média: > 2 anos: 37,83 ml/min/1.73m?2
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PTH (n= 123)

Relacdo dos valores de PTH com Grau IRC

950

ggg IRC III: 50%, PTH > 100

ggg IRC1V: 71%, PTH > 150

Z)gg PTH > 200: 21,5% IRC III-IV

600 T i
600 Média: 150,43 (5,7-895) EP—

500 —a— |RC Grau IV

450
400 IRC Grau V
350
300 +—
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200 -
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Calcio (n= 123)

Variacdo dos valores de célcio sérico (mg/dL)
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Fosforo (n= 123)

Distribuicdo dos valores de P (mg/dL)
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HCO3 (n= 120)

Distribuicao dos valores de HCO3
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Hemoglobina (n= 122)

Distribuicéo dos valores de Hemoglobina
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Prot/creat (u) (n=89)

> 1,5 mg/mg

13/89

14,6%

> 3,5 mg/mg

/7/89

/7,8%
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Avaliacao laboratorial- resumo

Média n/total % (2007)
Ca 9,81 (7,7-12,7) 9,85
< 8,8 mg/dL 1/123
< 9,5 mg/dL 25/123 0,009%
> 10,2 mg/dL 18/123
P 4,58 (2,8- 7,2) 4,66
> 5,5 mg/dL 8/112 14%
PTH 150,43 (5,7-895) 108,03
> 200 pg/mL 24/112%* 18,5%
HCO3 21,59 (10,7-27,8) 22,5
< 20 mEq/L 28/120 12,1%
Hgb 12,23 (5,6-15,2) 12,08
<11 g/dL 15/122 16,7%
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SDS (n= 123)

SDS estatura
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IMC (n=122)

IMC
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Tensao arterial (n= 123)

Presenca de Hipertenséo arterial Utilizagao de anti-hipertensores

3 >3
4% 4%

Nao
59%

74%
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Eritropoietina (n= 123)

Tratamento com eritropoietina

Nao
68%
(84)

Idade média no inicio Epo: 8,6 anos
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Hormona de crescimento (n= 123)

Tratamento com Hormona de crescimento

Sim
19% (23)

Nao
81%
(100)

Idade média no inicio HC: 6,9 anos
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Analise comparativa

Portugal Portugal Portugal Italkid project | NASPRTCS
2009 2007 2006 2000 2008
N© doentes/centros 123/6 112/6 133/7 1197/112 7037/150
Incidéncia 18 20 13 104
Casos/ano
Critério DFG <60 <60 <60 <75 <75
Masc: Fem 1,8 1,67 1,93 2,03 1,78
Hipodisplasia 63,4% 64% 66% 57,6% 46,4%
Desconhecida 4,0% 3,7% 0 3,3% 2,6%
DFG médio 37,83 38,7 37,34 41,75 38,7
HC (%) 19 20 20 6,8
EPO (%) 32 31 38 26,2
Mortalidade 0,8 0 0,75 1,41 ?
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Agradecimentos:

- Direccao da Seccao de Nefrologia Pediatrica
- Unidades de Nefrologia Pediatrica de:

- Hospital D. Estefania

- Hospital Geral Sto Antdnio

- Hospital Maria Pia

- Hospital Pediatrico de Coimbra

- Hospital Santa Maria

- Hospital S. Joao

... E obrigada pela vossa atencao!




