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RESUMO

Oitenta e sete doentes foram assistidos por doenca poliquistica do rim do adulto (DPRA) na consulta
de Nefrologia do HSM entre Janeiro de 1976 e Dezembro de 1984. A forma mais frequente de apresenta
cAo clinica e a principal alteracAo e~.~nntrada no exame objectivo destes doentes foi a Hipertensao Arte
rial. Durante a evolucao da doenca as alteracOes urinárias (proteinüria e/ou micro-hematOria) foram os
achados mais frequentemente encontrados. A análise das curvas actuariais de sobrevida revelou que cerca
de 50 O7~ dos doentes tinham atingido a fase de morte renal aos 65 anos e que as infeccOes urinárias e a
HTA nAo influenciaram a deterioraçao da funcAo renal de forma estatisticamente significativa.

SUMMARY

Clinical aspects of adult renal polycystic disease

Eighty seven patients with the diagnosis of Adult Polycystic Disease were followed in the Hospital Santa
Maria’s Renal Clinic between January 1976 and December 1984. The most frequent clinical presentation

and the main disturbance found in the objective examination of these patients was arterial hypertention.
During the course of the disease urinalysis alterations (proteinuria and/or microscopic hematuria) were the
commonest findings. The actuarial survival analysis showed that over 50 % of the patients had reached
terminal renal failure at the age of 65 and that both, urinary tract infections and hypertention, had no
statistical significant influence on the decline of renal function.

INTR0DuçA0 RESULTADOS

Cumming descreveu a natureza familiar da doenca poli
quistica do rim em 1928 e a sua histôria natural é referida
POT vãrios autores. Setenta e cinco por cento dos casos de
DPRA não são diagnosticados em vida e, ate recentemente,
os que atingiam a insuficiência renal morriam da sua doenca.
A sobrevivência melhorou desde a introducAo dos meios
dialiticos de suporte e do transpiante renal.

Este estudo consiste numa revisão da nossa experiência
clinica e resulta da constatacAo da existência, na consulta de
nefrologia, de uma larga série de doentes corn DPRA.

MATERIAL E METODOS

Entre Janeiro de 1976 e Dezernbro de 1984 foram segui
dos 87 doentes corn DPRA na consulta de Nefrologia do
HSM.

o diagnôstico clinico da doenca foi sugerido pela histO
na e pelo exame objectivo e confirmado pela radiologia
(urografia I. V.) e/ou ecotornografia que revelaram a exis
tência de alteracOes quisticas difusas ern ambos os rins.

Definiu-se como idade de inicio da doenca a data em que
foi referido pelo doente o aparecimento de qualquer sin
toma que pudesse, de algum rnodo, estar relacionado corn
a doenca em estudo.

Considerou-se existir HTA quando os valores tensionais
diastôlicos foram iguais ou superiores a 95 mm Hg em rnais
de duas medicOes consecutivas e independentemente da idade
dos doentes.

Os métodos estatisticos empregues foram a curva de
sobrevivência actuarial e o Log Rank teste.

Dos 87 doentes estudados 49 eram do sexo ferninino e 38
do sexo masculino, e os valores de retencão azotada eram
variâveis corn creatininas plasrnãticas entre Os 0,5 rng/l00 ml
e os 12,5 rng/l00 ml.

1 Achados clinicos

A doenca apresentou-se (Quadro 1), em 54% dos casos,
corn HipertensAo Arterial isolada ou associada a outros sin
tornas ou sinais clinicos. Ocasionalrnente, constatou-se a
existência de DPRA quando da realizacao de uma urografia
de eliminacAo para o diagnôstico etiologico da Hipertensao.

QUADRO 1 Apresentação clinica

HTA 54,1%
Dorlombar 31,8%
NoctOria 31,8%
Hematüria macroscópica 7,1 %
Aumento do volume do abdomen 4,7 %
Pielonefrite aguda 2,4%

A dor lornbar e a noctüria forarn ainda queixas iniciais
em 31,8% dos casos.

Em apenas 3 doentes a existência de uma histOria fami
liar de doenca renal foi a causa prOxima da primeira consulta.

0 aparecirnento da prirneira manifestacao clinica do
doente ocorreu em 70,1 % dos casos na quarta e quinta
décadas (Quadro 2).
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QUADRO 2 Data do aparecimento
da primeira manifestacão clinica
Distnbuição por sexos

20

Ii
A idade media do aparecimento do primeiro sintoma ou

sinai foi de 38,5 anos (SD = 10,4) sem diferenca estatistica
mente significativa entre os sexos; 50 ~Vo dos doentes estuda
dos tiverarn a sua prirneira rnanifestaçao clinica entre Os 33
e os 46 anos de idade.

No decurso da doenca o sintoma mais frequente referido
pelos doentes (Quadro 3) reiacionou-se corn a existência
esporádica de dores lombares e/ou abdominais; estas dores
em 63 % dos casos forarn, pelo menos esporadicamente, do
tipo cólica a que se associaram frequentemente episodios de
hematüria macroscópia.

QUADRO 3 Sintomas mais frequentemente referidos
no decurso da doenca

Dor iombar 69,8 %
(tipo côlica — 44,2 %)

HematOria macroscôpica 42,5 %
NoctOria 32 °1~

Estas cólicas associaram-se em 78,9 Wo dos casos corn a
emissäo de câicuios ou coáguios (Quadro 4).

EmissAo de coâguios 44,7 010

EmissAo de câlcuios 34,2 Wo
Scm causa determinada 26,3 01c

Os cãiculos emitidos foram apenas analisados em 3 casos
sendo, todos eles, forrnados por ácido ürico.

NAo houve evidência de hematñria desencadeada por
traumatismos a não ser em dois casos.

Outros sintomas e patoiogias foram observados, embora
corn menor frequência (Quadro 5).

QUADRO 5 Outros sintomas e patologias associadas

Epigastraigias 22,7 Vs
(üicera péptica — 8 Wo)
(hemorragia digestiva — 4%)

Acidentes vasculares cerebrais 10,6 Wa
CAibras i0,601o
Gota 9,301o

Não se encOntrou reiacAo entre a ocorrência de epigas
traigias e a existência de quistos hepãticos ou hernia do
hiato.

Os acidentes vascuiares cerebrais referenciados foram
apenas os que ocorreram antes dos 60 anos e num ünico
caso houve evidência clinica de ruptura de aneurisma cere
brai.

Episódios de gota ocorrerarn em 9,3 Wo dos doentes, to-
dos eies do sexo masculino.

Em reiacão ao exarne objectivo (Quadro 6) pode dizer-se
que apenas a Hipertensao Arteriai e a existência de massas
abdorninais paipàveis foram achados significativos. A HTA
foi o sinai ciinico mais frequenternente encontrado (76
dos 87 doentes) e os valores médios registados nas primei
ras consultas foram de 170 mm Hg (P.A. sistólica) e
105 mm Hg (P.A. diastôiica). Observou-se ainda que na ai
tura da primeira consuita ja 70 Wo dos doentes erarn hiper
tensos (apenas 54,1 Wo conheciam o facto) e todos os restan
tes tornaram-se hipertensos no decurso da doenca.

A constatacao de rins paipãveis assirnétricos corn superfi
cie bossoiada também foi achado frequente; 16,6% dos
doentes apresentavam apenas um rim paipável.

QUADRO 6 Sinais clinicos mais frequentemente

HTA 87,2%
Massa abdominal 82,7 Wa

Bilateral 83,3 Wo
Rim direito 15,3 Wo
Rim esquerdo 1,3 Wa

Edemas 9,2 We

2. Alteraçöes urinãrias

As alteracOes da anáiise de urina foram o achado mais
frequente nos doentes da série estudada.

A existência de proteinüria (que nunca excedeu 2 g/24
horas), micro-hematñria ou ambas as aiteracOes, verificou
-se quer de forma esporádica quer permanentemente em
89,8 Wo dos doentes e foi ainda mais frequente do que a
ocorréncia de HTA (87,2%) (Quadro 7).

Cerca de urn terco dos doentes apresentaram bacteriüria
significativa peio menos duas vezes por ano no decurso da
doenca, se bern que apenas 20,6 Wa tivessem sintornatoiogia
ciinica.

A distribuicAo por sexos demonstrou que apenas quatro
homens tinham bacteriürias significativas (3 dos quais corn
infeccOes urinárias sintomáticas e todos previamente sujei
tos a instrumentaiizacao uroiógia). Foi no sexo feminino
que se observaram o major nümero de bacterjürias significa
tivas tal como de infeccOes urinárias sintomáticas (15 em 18
casos). Sete doentes tiveram sintomatoiogia caracteristica de
pielonefrite aguda (5 dos quais muiheres).

QUADRO 7 Alteracöes das anãlises de urina

Proteinüria isoiada 24,1 Wa
Micro-hematüria isoiada 2,5 Wa
Proteinüria + micro-hematOria 63,3 We
Qualquer uma ou ambas as aiteraçöes 89,8 We

I I
< 30 A 30-qUA 40-50 A 50-bU ~ ~ou ,~

encontrados

QUADRO 4 Etiologia das cOlicas renais
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Figura 1: Variaç~o da Hemoglobina corn a creatinina plasrnática.

3. Alteracöes sangulneas

Os 87 doentes em estudo apresentavam valores de reten
çAo azotada variâvel com creatininas plasmáticas entre os
0,5 e os 12 rng/100 ml, verificando-se o agravamento pro
gressivo da funcAo renal a medida que a doenca evoluia.

Os valores do ionograma sérico não mostraram altera
çOes significativas e a hiperuricémia registou-se para valores
de creatinina superiores a 2,1 rng/l00 ml no conjunto da
série e para valores acirna de 1,6 mg/100 ml nos doentes
que tiveram episôdios de gota.

Correlacionaram-se os valores médios de hernoglobina
com os nIveis de creatinina plasmática e o registo dessa rela
çAo foi feita na Figura 1 tendo em conta a divisAo por sexos
e a existência ou nAo de hematüria macroscópica no quadro
clinico da doenca. Foram excluidos todos os doentes corn
perdas sanguineas näo urinárias (dois doentes corn hernor—
ragia digestiva e urn corn elevado consurno de analgésicos.

4. Quistos noutros órgaos

Na presente série apenas se realizaram ecografias abdo
rninais em 27 doentes e nAo foram pesquisadas deforrnacOes
quisticas em órgAos como pulmOes, testiculos, tiroideia, i~itero
ou bexiga.

A presenca de quistos hepáticos foi observada em 38 %
dos casos estudados, nAo havendo em qualquer deles altera
cOes da funcao hepãtica nomeadamente traduzidas por di
minuicao da taxa de protrornbina ou aumento das transarni
nases. A fosfatase alcalina encontrou-se frequenternente ele
vada mas nAo de forma diferente do que acontecia nos
doentes sem quistos hepáticos.

Assirn, o achado clinico rnais frequente nos doentes corn
quistos hepáticos foi a hepatomegalia, que se verificou exis
tir em cerca de um terco dos doentes.

A ecografia abdominal ainda revelou a existência de trés
casos corn quistos no ovário e dois corn quistos no pan
creas. Ern nenhurn caso se encontrararn queixas relaciona
das corn presenca dessas degenerescências quisticas.

5. HistOria familiar

A existência de história familiar sugestiva de DPRA foi
encontrada em 74,2% dos casos. Na história pregressa dos
progenitores registou-se a ocorrência de 7 acidentes vascula
res cerebrais antes dos 60 anos e três casos de neoplasia re
nal (patologia que nAo se encontrou em qualquer dos doen
tes da série estudada).

6. Prognôstico

Os doentes incluldos neste estudo revelararn urna cons
tante progressao para a insuficiência renal crónica e 24
(30,4 %) deles atingirarn a fase de rnorte renal tendo necessi
tado de tratamento dialitico de suporte e/ou transpiante
renal.

O tempo que mediou entre o aparecimento do prirneiro
sintoma e a insuficiência renal terminal variou entre Os 4 e
os 28 anos e, pelos dados disponiveis, não foi possivel en
contrar uma relacao estatisticarnente significativa entre a
existência de bacteriüria significativa, infeccOes urinárias de
repeticAo e a HTA e a deterioracão rnais ou rnenos rápida
de funcAo renal.

A idade media ern que os doentes chegararn a fase termi
nal de insuficiência renal foi calculada em 53.1 A (SD=9.l)
e o tempo médio de evolucAo da doenca após o prirneiro
sintoma cifrou-se em 12.6 A (SD=7.O).

A análise da curva actuarial de sobrevida (ternpo zero =

nascimento), Fig. 2, mostra que aos 65 anos cerca de 50%
dos doentes tinham atingido a fase de insuf. renal crOnica
terrninal e o primeiro acidente (morte renal) ocorreu apenas
aos 35 anos.
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DISCUSSAO

Em 1957, o estudo clássico de Dalgaard 2 clarificou has
tante o espectro da doenca poliquistica do rim do adulto,
definiu o seu padrao autosOmico dominante e descreveu o
sIndrome clinico acompanhante.

No entanto, tal como o próprio autor faz notar, a po
pulacao sobre a qual recaiu o seu estudo era sobretudo
constituida por doentes idosos e a interpretacão dos dados
coihidos tornava-se dificil pela ocorrência simultânea de
sintomas e sinais relacionados com a coexist~ncia da DPRA
e da insuficiência renal crOnica terminal.

Apesar de nAo ser muito diferente a idade da populacao
estudada e a da série de Dalgaard, não se referiu neste estudo
toda a sintomatologia e os sinais clinicos que precederam
a morte renal.

Assirn, tal como Dalgaard2 e toda a revisão bibliográfica
que ele fez no seu estudo, encontrâmos como idade media
de aparecimento do primeiro sintoma ou sinal da doenca o
fim da 4•0 década (38.5 A no presente estudo e 40.7, no
estudo em referência).

A apresentacAo clinica da doenca e a prevalência dos
vários sintomas e sinais variam de série para série.

No presente estudo a HTA foi o achado mais frequente
como forma de apresentacão (54,1 %), o que contrasta corn
os 24% relatados por Mitcheson, Williams e Castro.3 E, no
entanto, significativo que Gabow e col.,4 num estudo sobre
a DPRA em doentes sern retencão azotada, encontrassem
HTA em 48 % dos doentes.

Por outro lado, a hematüria foi o sinal mais frequente
mente referido na apresentacao clinica da doenca em várias
series (cerca de 30 % dos casos 3 “ ou mesmo em mais de
50% dos casos.5 A discrepância entre estes resultados e o
que é referido no presente estudo (7,1 %) deve relacionar-se
corn o facto de apenas termos considerado a hematüria ma
croscópica na apresentacao clinica da doenca enquanto que
os outros autores também referem a micro-hematüria.

A presenca de dores lombares em 31,8% dos casos é
similar a frequência apontada por outros.3 5 Finalmente, em
relacao a noctüria — 31,8% dos casos no presente estudo
em comparacao com os 7,9 % da série de Gabow e col.~
essa diferenca deve resultar destes autores terem limitado o
estudo a doentes corn uma funcao renal normal.

A dor lombar e a hematüria são os sintomas mais fre
quentemente referidos durante a evolucAo da doenca.

A dor lornbar, presente em cerca de 60 % dos casos,2. 4

foi encontrada em quase 70 % dos doentes da nossa série e
a ocorrência de cólicas em 4.4,2% dos casos foi significati
vamente major que os 18 % encontrados por Dalgaad 2 ou
os 7,3 % da série da Gabow e co1.~

A emissão de cálculos associada a presenca de cólicas é
observada em cerca de 20 % dos casos 5, 6 nas series consul
tadas e de 34,2 010 na presente sérje.

Não encontrãmos, ao contrário de Dalgaard,2 predilec
cAo sexual pela formacao de cálculos. Tal como Cherster e
col.,5 e apesar do pequeno nümero de cãlculos analisados,
encontrámos apenas litiase ürica. A causa do aumento da
jncidência destes cálculos é desconhecjda e urn pouco para
doxal tendo em conta a existência de um defejto precoce na
capacidade de concentracao da urina.~

A frequência de aparecimento de hematüria macroscôpi
ca em cerca de 40 % dos casos 2, 3 não é significativamente
djferente da encontrada por nós (42,5 %).

Apesar da exjstência relativamente frequente de epigas
tralgias (22,7 %) nAo se encontrou uma relacao entre a sua
presenca e a concomitante existêncja de quistos hepáticos.

A exjstência de acidentes vasculares cerebrajs em 10,6 %
dos doentes nAo pode ser comparada corn os dados encon
trados noutras series que variam entre 8-13 % 2, 5, 6 e que se
referem apenas a roturas de aneurismas cerebrajs.

A elevada percentagem (9,3 %) de casos em que observá
mos o aparecimento de gota (sempre em individuos do sexo
masculino), está certamente relacionada corn a existéncia de
hiperuricemia assocjada a doenca.48 De qualquer modo nAo
dejxa de ser jnteressante realcar que a hjperurjcémia se
comecou a observar para valores de creatjnina plasrnática
acima de 1,6 mg/100 ml nos doentes que tjveram gota en
quanto que no conj unto da série so surgiria para valores de
creatinina plasmãtica acjma de 2,1 mg 100 ml.

A HTA foj o achado mais frequente durante o estudo da
evolucao da doenca (87,2 %). Esta grande prevaléncia está
de acordo com o estudo feito por Hanson e co1.,~ tal como
os dados coligidos por outros.5 Porém, Dalgaard,2 ao in
cluir na sua série doentes assintomáticos, tal como Gabow e
col.,~ chegou a uma incidência da HTA de cerca de 40%, o
que, provavelmente, apenas significa que, no presente estu
do, a populacAo considerada representa, globalmente, doen
tes corn estadios mais avancados da doenca ou formas majs
graves da mesma.

A frequência corn que se registou a presenca de massas
abdominais palpáveis (82,7 Wo) na presente série foi major
que nas outras (50-60 %),2, ~.

A presenca de edemas perifericos sem a coexistência de
doenca cardiaca ou hepática revelou uma frequência sobre
ponivel a encontrada por outros autores.4

As alteracOes laboratoriais na análise de urina, norneada
mente a presenca de proteinOria em 87,3 Wo dos doentes e
micro-hematOria em 65%, foi muito mais frequente neste
estudo do que na revisão bibliográfica elaborada. Se se ex
cluir o estudo de Gabow e col.~ por a populacao ser subs
tâncialmente diferente (Filtrado Glomerular normal), em
quase todos os estudos a frequência da proteinñria nAo ex
cede os 75 %2, 5,6

A micro-hernatüria que normalmente é referida aparecer
em cerca de 50% dos doentes,2, 5, 6 tambérn no estudo da
série de doentes corn Filtrado Glornerular 4 aparece
em apenas 23 01o dos doentes.

A presenca de leucocitüria, variando em frequência entre
45-60 Wo 2, 4 foi encontrada em metade dos nossos doentes.

Aproximadamente urn terco dos doentes corn DPRA ti
nham urn figado palpâvel e cerca de 38 % tinham quistos
hepáticos demonstráveis por ecotomografja. Estes resulta
dos colhidos na presente série são sobreponiveis aos de
Gabow e col.4 e aos de Dalgaar2 obtidos em necrOpsias. A pre
valência de quistos hepaticos aumenta corn a idade.~, 10

A funcão hepatica dos doentes nesta série não sofreu
qualquer alteracão o que também está de acordo corn as
conclusOes de outros autores.4. 5

A presenca de tumores do rim em doentes corn DPRA é
assinalável 4, 5, 6, II e, apesar de na nossa série não existir
qualquer caso, parece significativo assinalar trés regjstados
nos progenitores dos doentes estudados.

Na série em estudo a idade de morte renal verificou-se
ser no inicio da sexta década (53,1 anos) o que esta de acor
do corn as conclusOes do estudo de Dalgaard (51,5 anos).
A duracão media da doenca apOs o primeiro sintorna foi,
na nossa série, de 12,6 A (10,8 em Dalgaard e 15 anos na
série de Cherter).5

A deterioracão progressiva da funcão renal e o seu ritmo
não revelou ter uma relacao estatisticarnente significativa
corn a existência de HTA ou de infeccOes urinarias de repe
ticão o que tambérn foi reconhecido por Mitcheson e col.3
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