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RESUMO

A glomeruloesclerose segmentar e focal (GESF) é uma nefropatia que cursa com esclerose
do parénquima renal, havendo o subtipo colapsante, cuja progressdo para insuficiéncia renal
terminal ocorre de forma rapida. O caso relatado é sobre uma paciente pediatrica de 7 anos,
previamente nefrectomizada a esquerda, que realizou transplante renal com nefrectomia
direita peroperatdria, por hipertensdo arterial sisttmica (HAS) grave de dificil controle
associada a sindrome da encefalopatia posterior reversivel (PRES), devido a GESF do
subtipo colapsante ndo relacionada ao HIV. Casos complexos com evolugdo semelhante a
relatada muitas vezes necessitam de intervengdes terminais com o objetivo de prover
qualidade de vida ao paciente, e, especialmente na esfera pediatrica, de garantir um
desenvolvimento neuropsicomotor satisfatorio, tendo, como exemplo, terapias de
substituicdo renal. Este trabalho destaca o transplante renal como a medida terapéutica mais
eficiente para o controle das condicdes apresentadas pela paciente.

Palavras-chave: Transplante renal, Pediatria, Hipertensdo grave, Sindrome Nefrotica,
Tratamento da Doenca Renal Cronica

ABSTRACT

Segmental and focal glomerulosclerosis (GESF) is a nephropathy that progresses with
sclerosis of the renal parenchyma, and there is a collapsing subtype whose progression to
end-stage renal failure occurs rapidly. The case reported is about a 7-year-old pediatric
patient, previously nephrectomized on the left, who underwent renal transplantation with
peroperative right nephrectomy, due to severe hypertension (SAH) of difficult control
associated with reversible posterior encephalopathy syndrome (PRES), due to GESF of the
collapsing subtype unrelated to HIVV. Complex cases with evolution similar to the reported
one often require terminal interventions aiming to provide quality of life to the patient, and,
especially in the pediatric sphere, to ensure a satisfactory neuropsychomotor development,
having, as an example, renal replacement therapies. This paper highlights kidney
transplantation as the most efficient therapeutic measure for the control of the conditions
presented by the patient.
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1 INTRODUCAO

De acordo com dados da Associacéo Brasileira de Transplante de Orgéos (ABTO), o
Brasil era o segundo pais do mundo em nimeros absolutos de transplantes renais até 2019,
ano que antecedeu a instauracdo da pandemia da COVID-19, tendo realizado 5949
procedimentos em 2018 e 6283 em 2019. Em criangas, foram 310 transplantes renais
realizados em 2019, 11 destes no estado do Rio de Janeiro, o 8° estado por milhdo de
populacdo pediatrica (pmpp), podendo-se caracterizar o procedimento como pouco frequente
nessa parcela da populacéo do estado [1; 2].

O transplante renal é considerado o tratamento prioritario para a doenga renal crénica
terminal (DRCT), pois permite melhor qualidade de vida quando comparado aos métodos
dialiticos. [3] Especificamente na faixa etaria pediatrica, observa-se, ainda, uma melhora no
desenvolvimento neuropsicomotor de criangas transplantadas em relagdo as submetidas as
demais terapias de substituicdo renal, como hemodidlise e didlise peritoneal.

Apesar da escassez de casos descritos na América Latina, a DRCT tem demonstrado
incidéncia ascendente na populacdo pediatrica. As principais causas de DRCT nessa
populacado sao as glomerulonefrites cronicas, malformacgdes uroldgicas, displasias renais e a
Doenca Renal Cronica (DRC) de etiologia desconhecida, porém as mais frequentes sdo a
sepse, a lesdo renal aguda, diarreia, malaria e sindrome hemolitico-urémica (SHU). [4]

O caso apresentado a seguir versa sobre uma paciente pediatrica, que foi submetida
a um transplante renal com nefrectomia peroperatéria devido a glomeruloesclerose
segmentar e focal (GESF) do subtipo colapsante, que acarretava hipertensdo arterial
sistémica (HAS) grave chegando a cursar com sindrome da encefalopatia posterior reversivel
(PRES).

A prevaléncia de criancas e adolescentes com HAS varia entre 2% e 13%, enquanto
estudos epidemioldgicos brasileiros demonstram a prevaléncia de HAS de 6% a 8% nessa
faixa etéria. Existe uma associacdo entre valores mais elevados de pressdo arterial em
pacientes jovens com maiores probabilidades de apresentar uma causa secundaria, sendo as
causas renais as de maiores prevaléncias, como é visto no caso.

A encefalopatia hipertensiva, usualmente associada a hipertensao aguda, pode levar

a um quadro de PRES, uma sindrome clinico-radiolégica caracterizada por cefaleia,

Brazilian Journal of Health Review, Curitiba, v.4, n.3, p. 10413-10419 may./jun. 2021



Brazilian Journal of Health Review
ISSN: 2595-6825

10416

alteracdo das fungdes mentais, convulsdes e déficit visual associados a achados de imagem
que traduzem edema cortical e subcortical. Outras causas para PRES sdo: sepse, choque,
eclampsia, parpura trombocitopénica trombdtica, neurotoxicidade a ciclosporina-A e
encefalopatia urémica. Sua prevaléncia na populacdo pediatrica € muito baixa e o seu
diagndstico, se ndo houver indice de suspeic¢do, € frequentemente subestimado. [5, 6]

GESF é uma podocitopatia que provoca sindrome nefrética - cujos parametros
definidores para criangas, segundo a SBN, sdo: proteindria superior a 50 mg/kg/dia,
associada a hipoalbuminemia e edema, podendo cursar com elevacdo de colesterol e
triglicerideos [7]. Sua fisiopatologia é embasada em uma lesdo a nivel dos poddcitos
glomerulares, com proliferagdo das células mesangiais, endoteliais e epiteliais, nos estadios
precoces, seguido de retracdo/colapso dos capilares glomerulares, culminando com
esclerose. Os poddcitos fornecem suporte estrutural aos capilares glomerulares, e sintetizam
as proteinas da fenda do diafragma e muitos componentes da matriz extracelular da
membrana basal glomerular. Essas células diferenciadas terminalmente ndo podem se
reparar por meio da divisdo celular, tornando a deplecdo de podécitos por descolamento,
apoptose ou necrose um mediador critico da glomeruloesclerose [8].

O subtipo GESF colapsante apresentado pela paciente consiste em uma sindrome
nefrética grave com insuficiéncia renal a apresentacdo e evolui rapidamente para
insuficiéncia renal terminal. Costuma estar associada a infec¢do por HIV, também sendo
chamada de nefropatia associada ao HIV (HIVAN). Sua patogénese em pacientes ndo
infectados pelo HIV ainda ndo é bem elucidada, supondo-se que o evento patogénico
desencadeante seja a injdria as células epiteliais viscerais glomerulares. [9; 10]

Por fim, o caso descrito a seguir retne condi¢es raras e graves, de manejo desafiador
com potenciais consequéncias importantes no desenvolvimento neuropsicomotor da
paciente. No entanto, o diagndstico e o tratamento adequados sédo capazes de oferecer melhor
qualidade de vida ao paciente, 0o que traz ainda mais relevancia a discussao no meio

cientifico.

2 OBJETIVO
Relatar o caso de uma paciente de 7 anos, previamente nefrectomizada a esquerda,
que realizou transplante renal com nefrectomia direita peroperatoria, em junho de 2020,

devido a HAS grave e PRES causada por GESF colapsante ndo relacionada a HIV.
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3 RELATO DO CASO

Paciente C.B.T., sexo feminino, 7 anos, com diagndstico prévio de
Glomeruloesclerose Segmentar e Focal do subtipo colapsante em 2017, ja havia sido
submetida a nefrectomia a esquerda por quadro de Hipertensdo Arterial Sistémica grave e
Sindrome da Encefalopatia Posterior Reversivel em agosto de 2019, entretanto sem éxito no
controle da HAS.

Prosseguiu em acompanhamento no Hospital da Crianca - Prontobaby, sendo
novamente internada, de abril a maio de 2020, por HAS de dificil controle (com PA de 220
x 120 mmHg, em uso de Nitroprussiato de sodio por 4 dias), associada a artralgia e derrame
pericardico. Durante a internacdo, apresentou RT-PCR e sorologia detectaveis para COVID-
19, mantendo-se assintomaética.

Em 22 de junho de 2020, paciente interna no Hospital Estadual da Crianca, andrica,
com pressdo arterial de 148 x 88 mmHg, desde dezembro de 2018 em dialise por cateter
Permcath em veia subclavia direita, para a realizacdo de transplante renal de doador falecido
com nefrectomia peroperatoria de rim direito nativo.

No periodo pré-transplante, fazia uso de: Acido félico (5 mg 1x/dia), Micofenolato
(180 mg 12/12h), Pantoprazol (20 mg 1x/dia), Prednisolona (7,5 mg), Tacrolimus (9 mg/10
mg), Sulfametoxazol + Trimetoprim (7,5 ml 1x/dia), Carbamazepina (150 mg de 12/12h),
Eritropoietina (4000 Ul - 1x semana), Amlodipina (5 mg 12/12h), Hidralazina (25 mg 6/6h),
Atenolol (25mg 1x/dia), Captopril (25 mg 6/6h) e Clonidina (0,15 mg 6/6h) e suplementacéo
vitaminica. Além dos medicamentos supracitados, fazia hemodialise 6 vezes por semana,
cada sessédo com duracdo de 2 horas e 10 minutos.

Apo0s a cirurgia, evoluiu com hipertensdo, polilria e hipernatremia, controladas
posteriormente. Em setembro de 2020, paciente apresentou rejeicdo aguda do transplante,
sendo realizada pulsoterapia de corticoide, com posterior manutencéo de corticoide oral.

A mae relata dificuldade de degluticdo do medicamento imunossupressor Tacrolimus
devido a apresentacdo em capsula, abrindo-a para facilitar a ingestdo. Nesse sentido, devido
a absorcdo provavelmente comprometida, fez-se necessario um periodo prolongado para
ajuste de dose.

Em 13 de outubro de 2020, em consulta ambulatorial, paciente apresenta-se
neutropénica, com pressao arterial de 96 x 62 mmHg e novamente com piora funcéo renal,
assintomaética, ainda em adequacdo da dose sérica do imunossupressor Tacrolimus. Na
ocasido, estava em uso das seguintes medicacdes: Acido folico (5 mg 1x/dia), Micofenolato
(180 mg 12/12h), Pantoprazol (20 mg 1x/dia), Prednisolona (7,5 mg), Tacrolimus (9 mg/10
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mg), Sulfametoxazol + Trimetoprim (7,5 ml 1x/dia), Carbamazepina (12/12h) e

suplementacdo vitaminica.

4 DISCUSSAO

Sob a oOptica da pediatria, casos de pacientes com hipertensdo arterial primaria séo
bastante raros, fazendo-se sempre necessario investigar causas secundarias, principalmente
enddcrinas e renais. No caso elucidado, a paciente apresentava diagnostico prévio de
glomeruloesclerose segmentar e focal do subtipo colapsante, doenca renal que pode cursar
com hipertenséo arterial sistémica em sua historia natural.

Com evolucgdo de mais de quatro anos da GESF, apos diversas falhas terapéuticas, a
paciente evolui para um quadro ainda mais raro e severo: hipertenséo arterial grave de muito
dificil controle, associada a um quadro de PRES.

A paciente chegou a fazer uso de cinco medicamentos anti-hipertensivos simultaneos,
concomitantes & hemodialise 6 vezes por semana, ainda sem o controle efetivo da pressdo
arterial. Assim, optou-se por uma primeira tentativa terapéutica com a nefrectomia a
esquerda, que, ainda, ndo demonstrou-se suficiente para o adequado controle pressorico.

Diante do desafio de reversdo do quadro, optou-se por realizar o transplante renal
com nefrectomia a direita, na mesma ocasido. No entanto, cerca de um més apds o
transplante, apresentou rejeicdo aguda ao enxerto, provavelmente relacionada a ma
administracdo do medicamento Tacrolimus. Apesar da intercorréncia, o controle da pressédo
arterial foi alcancado, permitindo que a paciente dispensasse 0 uso de quaisquer
medicamentos anti-hipertensivos, demonstrando a eficiéncia terapéutica que apenas o

transplante foi capaz de lhe assegurar.

5 CONCLUSAO

Este trabalho evidencia, portanto, como o manejo de uma HAS grave é desafiador.
No que tange a populacdo pediatrica, torna-se um desafio ainda maior, podendo ser
necessaria a adocdo de medidas mais extremas, como o transplante renal, que se mostrou
imprescindivel e transformador para o desfecho do caso.

Ressalta-se, dessa forma, a necessidade e a importancia do conhecimento e da
discussdo de um quadro complexo como o elucidado, bem como de sua terapéutica. Sendo a
GESF colapsante uma doenca rara e grave com patogénese ainda nao tdo bem esclarecida,
guando ndo associada ao HIV, salienta-se o papel crucial de um suporte clinico-cirurgico

adequado para 0 seu manejo.
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