Caminhos
da Clinica

ISSN: 2965-6788
n. 2, 2023

Sindrome Nefrética na Infancia
Childhood Nephrotic Syndrome

Simone Teixeira
Centro Universitario de Volta Redonda - UniFOA
simone16_8@hotmail.com

Luciano Costa
Centro Universitario de Volta Redonda - UniFOA

lukamedcosta@gmail.com

Claudia Silva
Centro Universitario de Volta Redonda - UniFOA
oliviamaria.63@hotmail.com

Raquel Cunha
Centro Universitario de Volta Redonda - UniFOA

raguelbdacunha@gmail.com

RESUMO

Atualmente, os casos de sindrome nefrética pedidtrica estdo au-
mentando, sendo importante mais discussoes a respeito desse tema.
A pesquisa relata o caso de uma paciente pediatrica que obteve
diagndstico de sindrome nefrética aos 2 anos de idade. O acompa-
nhamento ocorreu de dezembro 2021 a outubro 2022, através da
andlise de exames de imagem, laboratoriais e do prontuério da pa-
ciente. Por ser uma pesquisa que envolve seres humanos, foi obtida
a assinatura da responsavel da paciente para devida autorizacdo. O
tratamento nefroldgico iniciou com doses altas de corticoterapia
que resultaram na remissdo da sintomatologia e melhora de exa-
mes laboratoriais. Porém, o ajuste do corticéide para menor dose
de manutencao, acarretou recorréncia do quadro, necessitando de
internacdo em unidade de terapia intensiva pediatrica. Posto isso,
o acompanhamento nefroldgico se manteve semanal para melhor
controle medicamentoso e laboratorial, por se tratar de um caso que
nao se enquadra na indicacdo de bidpsia renal.

Palavras-chave: Sindrome Nefrética. Pediatria. Nefrologia. Diagndstico
clinico. Diagnéstico Precoce. Tratamento Farmacoldgico.

ABSTRACT

Currently, cases of pediatric nephrotic syndrome are increasing, and more
discussions on this topic are important. The research reports the case of
a pediatric patient who was diagnosed with nephrotic syndrome at 2 ye-
ars of age. Monitoring took place from December 2021 to October 2022,
through the analysis of imaging, laboratory tests and the patient’s medi-
cal records. As this research involves human beings, the signature of the
patient’s guardian was obtained for proper authorization. Nephrological
treatment began with high doses of corticosteroid therapy that resulted
in remission of symptoms and improvement in laboratory tests. However,
adjusting the corticosteroid to a lower maintenance dose resulted in re-
currence of the condition, requiring hospitalization in a pediatric inten-
sive care unit. That said, nephrological monitoring continued weekly for
better drug and laboratory control, as this was a case that did not qualify
for renal biopsy.

Keywords: Nephrotic Syndrome. Pediatrics. Nephrology. Clinical
Diagnosis. Early Diagnosis. Drug Therapy
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1 CONTEXTO

A incidéncia anual de sindrome nefrética pediatrica (SNP) é estimada em 2 a 3 novos casos por
100.000 criancas menores de 18 anos. (NIAUDET; MATOO; WILKIE, 2020a). No estudo de Alcivar et al
(2021), o nimero de casos novos é estimado na variacio de 2 a 7 pela mesma proporc¢io de menores de
18 anos.

Diante do crescente nimero de diagnésticos de SNP, torna-se propicio trazer informacoes perti-
nentes a patologia, uma vez que além de ser um desafio na drea médica, também nao apresenta cura atual.
(FELTRAN et al, 2019).

Por se tratar de um acometimento de salude relevante leva ao impacto na qualidade de vida, uma
vez que a socializacdo acaba reduzida devido ao desenvolvimento de complicacdes e/ou necessidade de
internacdes hospitalares.

Diante da gravidade e necessidade de acompanhamento da SNP, médicos e cientistas de trés uni-
versidades brasileiras se reuniram e criaram a Rede Brasileira de Sindrome Nefrética na Infancia (RE-
BRASNI). Essa, veio de forma a aprimorar conhecimentos que permeiam o diagnéstico da SNP, assim como
avaliar o seu progndstico, promover o tratamento personalizado e até mesmo uma possibilidade de cura.
(FELTRAN et al, 2019).

Mediante isso, o presente estudo apresenta relevancia social, pois sabe-se que a doenca renal na
infancia vem a comprometer ndo somente a inclusdo da crianca no convivio social, mas acarreta reper-
cussdes no ambiente familiar e individual. Considerando o requisito de relevancia econdmica, o estudo
também auxilia diretamente na reducao de internacdes dessa populacao e de complicacdes, que por sua
vez ocasiona a diminuicao de gastos com a saude.

2  APRESENTACAO DO CASO

O atual estudo consiste em um relato de caso que se encontra sob o escopo do “Projeto de Edu-
cacao no Trabalho para a Saude do Centro Universitario de Volta Redonda - PET-UniFOA”, registrado no
CAAE sob o niimero 30457714.1.0000.5237.

Os dados foram obtidos no ambulatério de nefropediatria, do municipio de Volta Redonda, estado
do Rio de Janeiro, sendo o monitoramento através de analise de prontuario eletrénico, exames laborato-
riais e de imagem.

Como o estudo discorre de um caso que envolve seres humanos, foi necessario a obtencao da assi-
natura da responsavel do paciente, devido a sua menor idade.

Paciente pediatrica, sexo feminino, 2 anos e 3 meses de idade, vem a consulta inicial com nefro-
pediatra, encaminhada pelo pediatra intensivista, devido antecedente de internacdo em clinica pediatrica
e em unidade de terapia intensiva (UTI), com quadro de anasarca e oliguria. Ndo apresentava historico
pregresso de comorbidades.

Na internacdo apresentou peso de 13,8Kg e os achados laboratoriais foram hipercolesterolemia

(429 mg/dL), as custas de HDL elevado (49 mg/dL); hipoalbuminemia (2,8 g/L); hipertrigliceridemia (193
mg/dL) e proteinuria urinaria de 52 mg/kg/dia (730 mg/24 horas).
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O tratamento instituido foi com furosemida 1mg/kg/dose a cada 12 horas, porém sem resposta te-
rapéutica, com posterior aumento para 2mg/kg/dose e melhora do quadro. Associada a prednisolona na
posologia 3mg/ml, sendo administrados 2mg/kg/dia com melhora sintomatoldgica e laboratorial.

Na consulta com o nefropediatria, paciente apresentava um peso de 11,4Kg e auséncia de edema.
Ao realizar a avaliacao clinica e laboratorial foi possivel o diagndstico de sindrome nefrética pediatrica,
devido a presenca de proteindria acima de 50 mg/kg/dia, albumina sérica inferior a 3,0 g/L e hipertrigli-
ceridemia. Destarte, foi possivel a eliminacdo de outras possiveis patologias e seguimento ao tratamento
especifico.

Optou-se pela reducio gradual da dosagem de corticoterapia, para 1mg/kg/dia, e, apds 10 dias a
mesma passaria a ser utilizada em dias alternados.

Apods 15 dias da reducdo medicamentosa, a paciente apresentou novo quadro de anasarca e oli-
guria, necessitando de nova internacdo. Os exames mostraram relacao proteina-creatinina 10,70 mg de
proteina/mg de creatinina, hipoalbuminuria (2,8 g/dL) e proteinuria urinaria de 325 mg/kg/dia (3,9 g/24
horas). Instituiu-se o mesmo tratamento da internacdo anterior, com a vinculacdo de albumina 20% na
dose de 1g/kg/dia em bomba de infusado no periodo de 4 horas, com melhora e alta hospitalar.

Na consulta com a nefropediatra manteve-se a dose de prednisolona prescrita na internacdo de
2mg/kg/dia e foram solicitados novos exames. Quando se obteve uma relacao proteina-creatinina de 0,1
mg de proteina/mg de creatinina, buscou-se uma nova reducao gradual da corticoterapia, entretanto ocor-
reu nova recidiva e internacao. A relacao proteina-creatinina foi de 12,51 mg de proteina/mg de creatini-
na, hipoalbuminuria (1,7 g/dL), sédio limitrofe (136 mEq/L), hipercolesterolemia (514 mg/dL) e creatinina
de 0,31 mg/dL.

Devido a ocorréncia de recidivas que resultaram em vérias internacoes da paciente, definiu-se man-
ter a dose de corticoterapia em 2mg/kg/dia seguindo o acompanhamento com consultas e exames sema-
nais. Apesar da resposta ocorrer a nivel de corticoterapia mais alto, ele ainda se encontra dentro do limite
aceitavel diario. Sendo assim, por se tratar de uma sindrome nefrética infantil idiopatica com resposta ao
corticoide, ndo ha indicacdo e nem mesmo sintomatologias que venham a indicar a realizacdo de bidpsia
renal.

3 RESULTADO E ACOMPANHAMENTO

O caso em estudo apresentou acompanhamento desde a primeira consulta com a nefropediatraem
dezembro de 2021 e persistiu até outubro/2022. Todavia, 0 acompanhamento semanal com a especialista
persistiu de forma semanal, para melhor direcionamento da condicao clinica e laboratorial da paciente.
4  DISCUSSAO

A sindrome nefrética pediatrica (SNP) apresenta etiologias diferenciadas, compreendendo a prima-
ria, que é o caso apresentado, e secundaria que se caracteriza pela presenca de uma patologia de base que

acarreta alteracao da filtracdo renal. (NIAUDET; MATOO; WILKIE, 2021a).

A primdria ndo apresenta uma patologia de base para justificar a alteracao da filtracdo glomerular,
sendo sua forma mais prevalente a idiopatica (SNPI). Essa, corresponde a 90% dos casos na populacio en-
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tre 1 e 10 anos de idade e majoritariamente tem resposta ao tratamento com corticoterapia. (NIAUDET;
MATOO; WILKIE, 2020a).

Os pacientes com SNPI que ndo apresentam sucesso nessa terapia correspondem a 10% dos ca-
sos, apresentando pior progndstico e taxa de sobrevida de 50% em 10 anos. (NIAUDET; MATOO; WILKIE,
2020a).

A ndo responsividade a corticoterapia consiste na auséncia de remissdo completa do quadro clini-
co e laboratorial, mesmo apés a administracao da dose maxima diaria da medicacao, ou seja, 60 mg/dia.
(NIAUDET et al, 2021).

Em contrapartida, a remissao do quadro é a auséncia de proteindria e uma relacao proteina-creati-
nina na urina menor ou igual a 0,2 mg de proteina/mg de creatinina, associados a uma mudanca sintoma-
tolégica. (NIAUDET et al, 2021).

Aidade de diagndstico também possibilita a classificacdo da SNP em congénita ou infantil. A primei-
racorresponde ao aparecimento até 3 meses de idade, enquanto a segunda se caracteriza pelo diagnéstico
tardio acima de 3 meses, como no caso em questio. (NIAUDET; MATOO; WILKIE, 2021a).

As manifestacoes clinicas mais comuns da SNP compreendem o quadro de oliguria, edema generali-
zado, hipercolesterolemia e proteinuria macica. Contudo, é importante atentar que nem todos os pacien-
tes irdo se manifestar com todos esses achados, sendo importante a avaliacdo individualizada. (SEGOVIA;
TOAPANTA, 2022).

O diagndstico laboratorial e clinico se apresenta por proteindria maior que 50 mg/kg/dia, albumina
sérica inferior a 3,0 g/L, edema e hiperlipidemia. Todavia, os dois Ultimos ndo estdo sempre presentes, ndo
sendo fatores preponderantes para definicdo diagnodstica. (NIAUDET; MATOO; WILKIE, 2020a) (NIAU-
DET; STAPLETON; WILKIE, 2021b).

O tratamento inicial para SNPI, conforme a Associacdo Internacional de Nefrologia Pediatrica, con-
siste na administracao didria de prednisona na dose de 60 2mg/kg/dia, ndo excedendo 60mg/dia, por 4
semanas. Uma vez com auséncia de proteinuria essa terapia didria permanece por mais 30 dias e, poste-
riormente passa a ser em dias alternados ao longo de 1 a 2 meses, mantendo a dosagem diaria. (FELTRAN
etal, 2019).

Contudo, o Consenso sobre SNP diverge sobre a dosagem, orientando a administracao de 2mg/kg/
dia durante 6 semanas, seguido de 1,5 mg/kg/dia em dias alternados por mais 6 semanas. (FELTRAN et al,
2019).

A biodpsia renal se encontra indicada para casos especificos como faixa etdriade 1 a 12 anos; ausén-
cia de hipertensao arterial, hematuria macroscépica, elevacdo acentuada de creatinina sérica, niveis de
complemento dentro da normalidade e ndo responsividade a corticoterapia. (NIAUDET; MATOO; WILKIE,
2020a).

Apesar da corticoterapia ser a primeira opcdo em algumas consultas clinicas, um estudo realizado
em um hospital universitario, identificou o aumento de prevaléncia de quadro de depressao e ansiedade

relacionado ao uso de esteroides por 12 semanas. (SINGH et al, 2022).

Ja um estudo retrospectivo realizado em Portugal no ano de 2022, aponta que o nimero de reci-
divas em SNPI faz com que se pense em utilizacdo de novas terapias medicamentosas, sendo uma delas o
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rituximabe. Essa medicacdo apresentou nos pacientes avaliados melhor custo-beneficio no que concerne
a presenca de recidivas e toxicidade da medicacdo. (GOMES et al, 2023).

Dessa forma, novos estudos vém sendo realizados a fim de se propor opcdes terapéuticas a corti-
coterapia, mas € importante ressaltar o que a definicdo deve ser conforme o paciente e sua apresentacao
clinica e laboratorial. O diagnéstico precoce e tratamento eficaz impactam diretamente no prognéstico
da crianca com sindrome nefrética, uma vez que traz consigo diversas complicacdes como o risco aumen-
tado de infeccdes, tromboembolismo, insuficiéncia renal, anasarca e hipovolemia. (NIAUDET; MATOO;
WILKIE, 2020b).

5 EXERCICIOS DE APRENDIZADO

1- A sindrome nefroética pediatrica vem apresentando importancia técnico-cientifica e na maioria
dos casos o diagndstico é clinico-laboratorial e tratamento com corticdide apresenta remissdo. Entretan-
to, em alguns casos o diagndstico por bidpsia renal se encontra indicado como na:

A) Presenca de hipertensio arterial e hematuria macroscépica e responsividade a corticoterapia.

B) Auséncia de hipertensao arterial e hematuria macroscépia e idade menor que 1 ano.

C) Presenca de hipertensao arterial e hematuria macroscopia e idade maior que 12 anos.

D) Hipotensao, Hipocalcemia e proteinuria.

E) Auséncia de hipertensdo arterial, auséncia hematuria macroscopica, auséncia de elevacdo acen-
tuada de creatinina sérica, auséncia de responsividade a corticoterapia, faixa etaria entre 1 e 12 anos e
niveis de complemento normais.

Gabarito Comentado: A bidpsia renal é indicada na auséncia de hipertensao arterial, auséncia de
hematuria macroscépica, auséncia de elevacdo acentuada de creatinina sérica, faixa etariade 1 e 12 anos,

nivel de complemento normal e auséncia de qualquer resposta a corticoterapia.

2- De acordo com a Associacao Internacional de Nefrologia Pediatrica, qual o tratamento ideal e
inicial para sindrome nefroética pediatrica idiopatica?

A) Administracdo antibioticoterapia, diminuicdo da Pressiao Arterial e consumo de comidas que
contém aclcares.

B) Administracdo diaria de prednisona na dose de 60mg/m? ou 2mg/kg/dia, ndo excedendo 60mg/
dia, por 4 semanas.

C) Administracao didria de prednisona na dose 60mg/m2 ou 1mg/kg/dia por 6 semanas.

D) Internacdo para reposicao hidrica e observacao.

Gabarito Comentado: O uso empirico de corticoterapia é empregado em pacientes pediatricos que
nado apresentam causa conhecida e manifestacoes tipicas que acarrete a sindrome nefrética. A Associacao

Internacional de Nefrologia Pediatrica traz como protocolo o uso da prednisona na dose de 2mg/kg/dia
por 4 semanas, seguido de avaliacao clinica e laboratorial para continuidade do protocolo.
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GABARITO:
1-E
2-B

3- Umacrianca de 2 anos chega ao pronto socorro pediatrico e sua mae relata que ela vem apresen-
tando edema periorbital com aumento e de inicio ha 4 dias e que nas Gltimas 24 horas ela sé urinou uma
vez. Mediante isso, que manifestacdes clinicas apresentadas sao de importancia para suspeitar de sindro-
me nefrética? Quais achados laboratoriais podem auxiliar na definicao diagnéstica?

Resposta: As manifestacdes importantes sdo o edema periorbital importante ha 4 dias e oliguira.
Os achados laboratoriais sdo: proteindria acima de 50mg/kg/dia, albumina sérica menor que 3,0 g/dL e
hipercolesterolemia.

Gabarito Comentado: A sindrome nefrética apresenta quatro critérios que devem ser observados,
a proteinuria nafaixa nefrotica consistindo em uma excrecao urinaria maior que 50 mg/kg/dia; concentra-
cao de albumina sérica inferior a 3,0 g/L; edema que tem aumento gradual conforme o tempo de doenca;
hipercolesterolemia. Importante ressaltar que o edema e hipercolesterolemia nem sempre estarao pre-
sentes, ndo sendo considerados fatores essenciais para o diagndstico.
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