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I L3
INTRODUCAO




I.1 - CONCEITO Sindrome clinica caracterizada por
proteinGria maciga ( maior que 3,5g/l,73m2 de
superficie corporal por dia), hipoalbuminemia ( menor que

2,5g/d1), edema, hiperlipidemia (maior que 250mg%), associada
ou nao com lipidﬁria.l’2’3 |
I.2 - ETIOLOGIA A Sindrome Nefrotica pode ser primaria

quando determinada por doencas renais de origem

desconhecida como: Doenca de Lesao Minima
- Glomerulonefrite Proliferativa Mesangial
- Glomerulonefrite Membranosa

- Glomerulonefrite Focal e Segmentar, ou

estar associada a fatores causais de origem conhecida, sendo

entao secundaria ( Infec¢oes, Medicamentos, Doencas sistemicas,
etc.).l-’z’3
I.3 - ASPECTOS CLINICOS O aparecimento da clinica &

repentino e de rapida progressao, com edema que
varia de modérado, atingindo somente a face, a intenso, com
edema de membros inferiores, podendo ocorrer ascite,
hidrotdérax e/ou hidropericardio. Na fase de formagdo do edema,
ha oliglria pela hipoﬁensao e hipovolemia.

Com a desnutrigao proteica, os cabelos ficam
ralos e secos, aparecem estriagoOes ungueais, had amolecimento
das cartilagens, osteoporose, atrofia muscular e cutanea e
crescimento inadequado.

A incidéncia de infecgao & grande, ocorrendo
principalmente infecgao de vias aéreas, piodermite, celulite,
infecgao do traté urinario, etc.

I.4 - DIAGNOSTICO O diagnostico se baseia em dados de




anamnese e de exame fisico.

Os exames complementares €ao importantes para
confirmacao aiagnéstica e controle da evolucdo da doenca. No
parcial de urina ehcontramos'proteinﬁria ( a urina torna-se
mais espumosa) e podemos encontrar lipidiria com cilindros
hialinos e/ou granulosos e hematuria.

Na eletroforese de proteinas as proteinas
totais estao diminiuidas pela hipoalbuminemia.e a
eletroforese de lipideos demonstra hipercolesterolémia.

Os eletrdlitos revelam hiponatremia e também
hipocalemia devido ao hiperaldosteronismoc.

O calcio total geralmenté encontra-se baixo.

No hemograma encontramos uma anemia microcitica
e hipocrOmica resistente ao ferro.

A biopsia renal estda indicada em casos de
Sindrome Nefrotica com hipertensao, hematuria importante e
uremia, bem como nos casos de Sindrcme Nefrdtica resistentes
ou dependentes 3 terapéutica.

I.5 - TRATAMENTO O repouso deve ser prescrito como primeira

conduta. As infeches associadas devem ser
energicamente controladas com antibioticos adequados.

No tratémento do edema utiliza-se dieta
hipossddica, hiperproteica e diuréticos, como a furosemide,
acido etacrinico ou espirolactona.

A terapéutica basica & composta pelo corticdide.
Usa-se a Prednisona na dose de 60mg/m2/dia ou 2mg/Kg/dia, por
4 semanas, em média, variando de autor para autor. Os efeitos

colateriais pruncipais sao: linfopenia, hiperglobulinemia,



osteoporose, lUlcera péptica, edema, depOsitos anormais de
gordura (giba), miopatias e diabetes.

Segundo a resposté observada,a Sindrome
Nefrotica pode ser'cértico—sénsivel ou edrtico-resistente.
Diz-se cortico-sensivel guando apds o uso da Prednisona, o
quadro clinico desaparece e a pfoteinﬁria torna—ée negativa.

O coOrtico-resistente & aquele cuja proteiniria nao se modifica
com o uso da Prednisona. Quando o quadro clinico desaparece
totalmente, porém a proteinliria nao se negativa, isto &,
somente diminui, a Sindrome Nefrotica é ciassificada como
-cértico—resisténte parcial. Caso ndao haja alteracao, nem
clinica e nem quanto a proteiniiria, a Sindrome NefrOtica &
considerada cortico-resistente total.

Nos casos de recaidas frequentes ap0s o uso de
corticdides, fala-se em corticodependéncia. Nesta
circunstancia, o paciente apresenta-se clinicamente estavel
e sem proteinﬁria, apenas durante o uso de corticbide.

Os imunossupressores estam indicados ncs casos
de cdrtico-resisténcia e cortico-dependéncia. Utiliza-se a
ciclofosfamida na dose de 2 a 3mg/Kg/dia, durante um periodo
de oito semanas. Tem como efeitos colaterais principais:

.7 - . o . . - s
leucopenia, alopecia, esterilidade e cistite hemorragica.

o



IT.

OBJETIVOS



O presente trabalho tem como objetivo,

verificar a evolugao e a resposta terapéutica global, a

longo prazo, dos casos revisados de primomanifestagao de
Sindrome Nefrotico Primario, acompanhddos na unidade de
internacao e no ambulatdério do Hospital Infantil Joana de

Gusmao - Floriandpolis - SC, cujas observagoes constituem o

contelido deste artigo.



IITI.

CASUISTICA E METODOS




III.1 - A casuistica consta de 26 pacientes portadores de
primomanifestacao de Sindrome Nefrdtica Primaria,

acompanhados peld Servico de Nefrologia do Hospital Infantil

Joana de Gusmao, sehdo 15 (57,7%) meninos e 11 (42,3%) meninas,

com idade variando entre 1 a 13 anos, por um periodo de 5 a

72 meses (média 28,5 meses) .

ITI.2 - Todos os pacientes foram considerados como portadores
de Sindrome Nefrdtica Primaria Idiopatica ( Nefrose

Lipoidica), pois agqueles biopsiados 18), revelaram Lesao

Glomerular Minima e os nao biopsiados-tinham aspecto clinico

e laboratorial compativeié com este diagnodstico.

I1II.3 - Todos os pacientes receberam Prednisona como primeira
parte do tratamehto, na dose de 60mg/m2/dia, durante

4 semanas. Caso fosse verificado proteinturia negativa no final

da 42 semana, a terapéutica prolongar-se-ia por mais 4 semanas

com a dose reduzida para 4Omg/m2/dia.

Se com a suspensao do tratamento o aspecto
~clinico permanecesse normal e a proteiniiria negativa, o
paciente era considerado estavel,

As recaidas,consideradas quando houvesse
reaparecimente clinico e laboratorial de proteiniria, foram
novamente tratadas com-corticéide nas mesmas docses e tempo
descritos acima.

Na segunda recaida, além da corticoterapia, os
pacientes receberam imunossupressor ( ciclofosfamida 2 a 3mg/
Kg/dia por 8 semanas).

Os pacientes inicialmente foram acompanhados

nas enfermarias até gue a proteiniria se mostrasse negativa.



Posteriormente, eram controlados no ambulatorio com visitas
a cada 15 dias. Em cada visita eram analisados os dados de
anamnese e exame fisico, bem como os elementos do eXamé
parcial de urina e.do hemograma,quando necessério. Apds a

suspensao da terapia, os pacientes eram examinados a cada

30 ou 60 dias, conforme a sua evolugao.



VI.

RESULTADOS
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IV.1l - SEXO Quinze (57,7%) pacientes eram masculinos e 11
(42,3%) eram femininos, com uma proporc¢ao de

1,3:1. ( Tabela 1)
IV.2 -~ IDADE A idade variou entre 1 a 13 anos, sendo que
a maior incidéncia observou-se na faixa dos

3 acs 6 anos, conforme o apresentado na Tabela 2.

IV.3 - ASPECTOS CLINICOS E LABORATORIAIS Todos os pacientes

apresentaram proteinliria, edema, hipoalbumine-
mia e hipercolesterolemia. Em 10 casos houve hematiiria
microscdpica. Infecgoes agregadas foram diagnosticadas em 17
pacientes (65,4%), sendo 2 Otites Média Aguda, 1 Sindrome
Diarreico, 2 Piodermites, 9 Infecgao de Vias Aéreas, 1
Infecgao do Trato Urinario, 1 Conjuntivite e 1 Rinite.

IV.4 - RESPOSTA TERAPEUTICA Apds a primeira série da

corticoterapia, obse;vou—Sé remisséo total e
duradoura durante todo o periodo de acompanhamento em 15
(57,7%) casos. Onze (42,3%) casos apresentaram recaidas,
tendo entao recebido uma nova série de corticdoide, 3 (27,3%)
casos obtiveram remissdo total. Os 8, (72,7%) casos restantes
receberam corticdide e ciclofosfamida por cdrtico-dependéncia.
Destes casos, 4 foram biopsiados e mostraram Lesao Glomerular
Minima. Nesta série, foi observada remissao total em 5 (62,5%).
Dos outros 3 (67,5%) casos, 1 (33,3%)apresentou nova
recaida, tendo recebido corticdide isoladamente com boa
resposta, permanecendo estavel. Os outros 2 (66,7%) casos
persistiram com recaidas,sendo tratados com corticdide até o
presente.

No total, observou-se recupetagéo completa



durante o periodo de acompanhamento em 23 (88,5%) casos.

( Tabela 5)
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DISCUSSAO
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Este estudo alcangou os seus cbjetivos,
verificando a evolugao e a resposta terapéutica global de 26

casos de primomanifestacao de Sindrome Nefrdtica Primaria
Idiopatica, internados e acompanhados a nivel ambulatofial no
Hospital Infantil Joana de Gusmdo, num tempo médio de
observacao de 28,5 meses.

A Sindrome Nefrotica dita congénita, que ocorre
antes de 1 ano de idade, & considerada rara}3 O presente
estudo nso revelou nenhum caso neste grupo etirio. A Sindrome
Nefrdtica, deralmente tem as suas primeiras manifestacgoes na
faixa etaria que vai de 1 a‘7 anos, sendo que a maior
incidéncia deste estudo, foi entre 3 e 6 anos, portanto ésta de
acordo com o resultado de outroé autores?}lo'll
Houve uma diferenca pouco significativa na
" incidéncia entre os sexos, com discreta predominidncia no
masculino, na proporgao de 1,3:1, dado jévesperado conforme
as citacgoes da literatura>’’’?s10

De aéordo com a propria definicao de Sindrome
Nefrotica, todos os paéiéntes estudados apresentaraﬁ
proteinuria, edema, hippalbuminemia‘e hipercolesterolemia,
estando pois o quadro_clinico concordando com o
classicamente descrito.

Das infecgoes detectadas no primeiro contato,
a principal foi Infeccao de Vias Aéreas, estando estes dados
dentro do relatado por outros autores?’g Asrinfec95es
diagnosticadas associadamente com a primomanifestagao sao

provavelmente devidas ao proprio Sindrome Nefrdtico e nao ao

uso de corticoide. Discute-se se este deprime ou nao,0 sistema



“imunitario, aumentando o risco de infecgéo}'2'3’l3

Os casos estudados neste trabalho, pode;se
afirmar na maioria que sac de Lesao Glomerular Minima, ja que
tratavam-se de Sindrome Nefrdtico completo e puro. Os casos
submetidos 3 bidpsia renal (8), revelaram LGM. E classico que
0 Sindrome Nefrdtico de LGM responde prontamente ao corticdide,
sendo entao coOrtico-sensivel.

A terapéutica instituida com corticdide, na
primeira série, levou a uma boa resposta com remissao total e
duradoura em 15 (57,7%) casos, que nao mais recairam durante o
estudo.

A anatomopatologia mostrou que a LGM determina
de 70 a 90% das Sindromes Nefrdoticas em criangas, sendo
sensivel ao usc de corticéide?’SArtigos recentes revelaram que.
grande quantidade de criangas,tém associadamente Glomeruloescle
rose Focal, que pode nao ser diagnosticada pela bibpsia, pois
nem sempre esta presente no tecido renal obtido ou por‘ser uma
evolugao de LGM%1’12’13Salienta—se que a maioria dos casos de
Glomeruloesclerose Focal resiste ao tratamento com corticéide?'
12

Houve recéida em 11 (42,3%) casos, que
receberam nova série dé corticdide, obtendo-se remissao total e
duradoura em mais 3 casos. Assim sendo, 18 casos apresentaram-
se estabilizados durante o periodo de observagao, constatando-
se boa respcsta ao corticoide em 69,2% dos casos estudados.

O restante dos pacientes (8), receberam

. = . . a _-_.
corticoide associado ao imunossupressor numa 3- série.

Observou-se resposta completa em 5 (62,5%) pacienfes,que nac

mais apresentaram recaidas, Computando-se todos os dados,

15 -

11
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verificou-se uma estabilizacao total, apds o tratamento
completo em 23 (88,5%) casos no periodo de Qbservagéo.

Do total dos casos, 3 (11,5%) épresentar%m
recaida apos o uso ée corticdide e imunossupressor, sendo que
1 (33,3%) paciente recebeu corticéidé,néo mais recidivando e
2 (66,7%) continuaram ampresentando recaidas.

Viu-se com estes dados, que o Sindrome Nefrotico
com LGM, apesar da complexidade clinica, apresenta, a longb

prazo, uma boa resposta terapéutica, podendo-se : esperar um bom

prognésticorxs 23 (88,5%) casos. .



VI.

CONCLUSOES
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VIi.l - A incidéncia observada foi maior na faixa etaria de 3

a 6 anos, com discreta predominancia do sexo masculino,

rna proporgao de 1,3:1.

VI.2 - 0 guadro clinico foi o classicamente descrito,

observando-se raros casos de hipertensao e hematiria.

7,9,12

VI.3 - As infeccgoes estiveram presentes em 17 casos, (65,4%),

sendo as vias aéreas o local mais atingido,

VI.4

A maioria dos casos eram de LGM, ja que aqueles

submetidos 3 bidpsia revelaram este tipo de lesao e os

nao biopsiados comportaram-se como tal.

VI.5 - A resposta terapéutica foi considerada boa apds as 2

séries de corticdide, pois 69,2% dos casos, nao mais

apresentaram recaidas durante o periodo éde estudo e com a

suspensao do tratamento.

VI.6 - A Sindrome Nefrdtica de Lesao Glomerular Minima (LGM),

apesar da evolucao clinica tumultuada e prolongada,

apresentou

bom prognostico,a longo prazo, em 88,5% dos casos.



VII.

TABELAS
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- VIi.1 - TABELA 1: Incidencia de Primomanifestacao de Sindrome

Nefrotica,conforme o sexo.

SEXO NO DE CASOS -5
M 15 57,7
— F 11 42,3
TOTAL" 26 1008

VII.2 - TABELA 2: Incidencia de Primomanifestacao de Sindrome

Nefrotica, conforme a idade.

IDADE N® DE CASOS 2
0-2 4 15,4
3-4 9 34,6
5-6 5 19,2
7-8 3 11,6
- 9-10 3 11,6
11-12 1 3,8
13-14 1 3,8
TOTAL 26 1008

- 20 -
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VII.3 - TABELA 3: 5isais e Sintomas mais frequentes, encontrados

nos casos estudados.

SINAIS E bINTOMAS

N© DE CASOS

o0

EDEMA

PROTEINORIA
HIPERCOLESTEROLEMIA
HEMATORIA
HIPERTENSAO

ANEMIA

INFECCAO

26

26

26

10

17

100
100
100

38,5

VIT.4 — TABELA 4: Infeccdes que mais frequentemente se

associaram a Sindrome Nefrotica.

INFECCAO N DE CASOS %

PELE 2 11,8
IVA* 9 ) 52,9
ITU* ‘1 5,9
OUTRAS* 5 29,4
TOTAL 17 100%

*IVA - Infecgao de Vias Aéreas

*ITU -~ Infeccao do Trato Urinario
*Outras - Otite Média Aguda
Sindrome Diarreico

Piodermite, Conjuntivite e Rinite.



VII.5 - TABELA 5: Resposta Terapeutica.
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RECAIDAS %

CORTICOIDE N@ DE CASOS REMISSOES $%
12 SERIE 26 15 (57,7%) 11 (42,3%)
22 SERIE 11 3 (27,3%) 8 (72,7%)
32 SERIE 8 5 (62,5%) 3 (37,5%)
+ ' : :
IMUNOSSUPR.
TOTAL

23 (88,5%)
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RESUMO
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As autoras apresentam os dados clinicos,

laboratoriais e terapéuticos de 26 casos de Sindrome Nefrotica

Primaria Idiopatica (Nefrose Lipoidica), acompanhados no

Hospital Infantil Joana de Gusm3o - Floriandpolis -SC, por um

periodo médio de

6 anos e no

encontrado.

na primeira

A

seXo

e

- A

na

28 meses.
incidénc¢ia foi maior no grupo etario de 3 a

masculino, sendo o quadro clinico classico o

resposta terapéutica ao corticdide foi boa

segunda série, em 57,7% e 69,2% respectivamente.

Em 8 casos, onde uma terceira série de corticdide associada a

ciclofosfamida foi usada, houve 5 remissoes totais, revelando

boa resposta global e duradoura em 88,5% dos casos.

Concluiu-se que o progndstico de Sindrome

Nefrotico Primario Idiopatico, em criancas, a longo prazo, &

bom.
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