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What is ARPKD?

ARPKD is a serious kidney disease in which the kidneys have many small cysts.  Cysts are collections of fluid.  All children with ARPKD also have a liver disease called congenital hepatic fibrosis.
ARPKD is different in each person.  Some children have kidney failure and others do not.  Some babies with ARPKD have extremely large kidneys.  Such kidneys do not leave enough room for the lungs to breathe.  These babies usually have very bad breathing problems.  But other babies with ARPKD do not have breathing problems.
What causes ARPKD?
Genes cause ARPKD.  Genes are the “instructions” on how to build your body.  Genes control many things, such as the color of your hair or eyes.  Children get genes from both of their parents.  Genes also control some kidney diseases.  Some people have one gene for ARPKD.  They do not have the disease.  You must have two genes for ARPKD to get the disease.  If a man and a woman both have one gene for ARPKD, their baby may get two genes for ARPKD.  There is a 1 in 4 chance that each child will get two genes.  A person with two genes will have the disease.
ARPKD is not contagious.  You can’t “catch” it from someone else.  ARPKD is not a form of cancer.
How is ARPKD treated?

No treatment can make the cysts go away.  Doctors can only treat the problems related to the disease.  There is not one “standard” treatment, because every child is unique.  Talk with your child’s doctor.  He or she will develop a treatment plan especially for your child.  These are some of the treatments available:
· Babies with breathing problems need a lot of medical care.  They usually have kidney failure at birth.  Sometimes doctors remove one or both kidneys.  They do this to give the lungs more room to expand.
· People with ARPKD often have high blood pressure.  Diet, exercise and medicines can help treat blood pressure.
· Most children with ARPKD develop kidney failure by late childhood or adolescence.  The main treatments for kidney failure are dialysis and a kidney transplant.  
Can my other children have ARPKD?

If you have a child with ARPKD, there is a 25% (1 in 4) chance that each child from the same parents will have ARPKD.  
· If you have other children:  Ask your doctor if they should be examined for ARPKD.

· If you want to have more children in the future:  Ask your doctor for advice about the risks of ARPKD.
Where can I get more information?

Your kidney doctor is your first source for information.  Be sure to ask any questions you have.  You may want to write down questions so you can ask them at the next visit.  The PKD Foundation provides information and support for people with ARPKD.
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Enfermedad Renal Poliquística 
Autosómica Recesiva (ERPAR)
(Autosomal Recessive Polycystic Kidney Disease)
Escrito por Robert S. Gillespie, M.D., M.P.H.

¿Qué es ERPAR?  

ERPAR es una enfermedad seria del riñón en que los riñones tienen muchos quistes pequeños.  Los quistes son colecciones de líquido.  Todos los niños con ERPAR también tienen una enfermedad del hígado llamada fibrosis hepática congénita.  ERPAR es diferente en cada persona.  Algunos niños tienen falla del riñón y otros no.  Algunos bebés con ERPAR tienen riñones grandísimos.  Estos riñones no dejan bastante espacio para respirar los pulmones.  Estos bebés generalmente tienen muchas problemas de respirar.  Pero otros bebés con ERPAR no tienen problemas de respirar.  
¿Qué causa ERPAR?  

Los genes causan ERPAR.  Los genes son las "instrucciones" cómo construir el cuerpo.  Los genes controlan muchas cosas, como el color del pelo o los ojos.  Los niños reciben genes de los dos padres.  Los genes también controlan algunas enfermedades del riñón.  Algunas personas tienen un gene para ERPAR.  Ellos no tienen la enfermedad.  Hay que tener dos genes de ERPAR para tener la enfermedad.  Si un hombre y una mujer ambas tienen un gene para ERPAR, su bebé puede conseguir dos genes para ERPAR.    La probabilidad de recibir dos genes para ERPAR es 1 en 4 para cada niño.  Una persona con dos genes tendrá la enfermedad. 

ARPKD no es contagioso.  Usted no puede "cogerlo" algún otro.  ARPKD no es ninguna forma de cáncer.  
¿Cómo se trata ERPAR?  

Ningún tratamiento puede quitar los quistes.  Los doctores solamente pueden tratar los problemas relacionados con la enfermedad.  No hay ningún "tratamiento estándar”, porque cada niño es diferente.  Hable con su doctor.  Él o ella desarrollará un plan del tratamiento especialmente para su niño.  Éstos son algunos de los tratamientos disponibles: 
· Los bebés con problemas de respiración necesitan mucha asistencia médica.  Generalmente tienen falla del riñón en el nacimiento.  A veces los doctores quitan un o ambo riñones.  Lo hacen esto para crear más espacio para respirar los pulmones.  
· A menudo las personas con ERPAR tienen presión arterial alta.  La dieta, el ejercicio y las medicinas ayuden a tratar la presión arterial.  
· La mayoría de los niños con ERPAR desarrollan falla del riñón en la última parte de la niñez o adolescencia.  Los tratamientos principales para la falla del riñón son diálisis y un trasplante del riñón.
¿Pueden mis otros niños tener ERPAR?  

Si usted tiene un niño con ERPAR, hay una probabilidad de 25% (1 en 4) que cada niño de los mismos padres tenga ERPAR.  
· Si usted tiene otros niños:  Pregunte a su doctor si necesiten una investigación para ERPAR.  

· Si usted desea tener más niños en el futuro:  Pida a su doctor consejos sobre los riesgos de ERPAR.  
¿Dónde puedo conseguir más información?  
Su doctor del riñón es su primera fuente para la información.  Pregúntelo cualquier pregunta que usted tenga.  Escribe preguntas que tiene para no olvidarlas en la visita siguiente.  La Fundación de ERP (PKD Foundation) tiene información y ayuda para personas con ERPAR.
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