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SUMARIO

A sindrome nefrética (SN) é caracterizada por proteindria macica,
hipoalbuminemia, edema e hipercolesterolemia. Na infancia, 80% dos casos
correspondem a SN primdria ou idiopatica (SNI), correspondendo o restante a
causas secunddrias e associacdo com doencas sistémicas, metabdlicas,
infecciosas, entre outras. Através de uma revisao bibliografica, o presente artigo
dissertara sobre a avaliacado inicial da sindrome nefrdtica na infancia e o manejo
da mesma, com énfase em abordagem na unidade de emergéncia pediatrica.

SUMMARY

Nephrotic syndrome (NS) is portrayed by massive proteinuria,
hypoalbuminemia, edema and hypercholesterolemia. In childhood, 80% of cases
correspond to the primary or idiopathic NS, and the remainder comprises the
secondary causes and association with systemic, metabolic and infectious
diseases, among others. Through a bibliographic review, the present article will
dissert over the initial evaluation of nephrotic syndrome in childhood and its
management, with emphasis on approach in the pediatric emergency room.

Etiologia e Epidemiologia

A SN é uma das formas de apresentac¢ao clinica das glomerulopatias e
caracteriza-se por proteindria macica, conceituada na crianca por valores



maiores que 50mg/kg/dia e hipoalbuminemia (<2,5g/dL). O quadro completo
inclui edema, hipercolesterolemia e lipiddria.»? Na infancia, 80% dos casos
correspondem a SNI, destacando-se as variantes Lesao Histoldgica Minima
(LHM) e Glomeruloesclerose Focal e Segmentar (GESF).2 A incidéncia de SN em
criangcas menores de 16 anos é de 2 a 7 casos por 100.000/ano, e a prevaléncia é
de 16/100.000 criancas.> A SNI é predominantemente uma doenca de pré-
escolares (60%: 2 a 6 anos), sendo mais comum em meninos (3:2).3

A proteinuria significativa é consequéncia de um disturbio na parede
capilar glomerular, que, normalmente, é a barreira que impede a passagem de
proteinas séricas para o espaco urinario.
As principais causas de sindrome nefroética incluem:

Glomerulopatias Primdrias: LHM; GESF; glomerulonefrite membranosa
idiopatica; glomerulonefrite mesangiocapilar.

Glomerulopatias Secundarias: diabete melito; LES; amiloidose; artrite
reumatoide e doenca mista do tecido conjuntivo; neoplasias; diversas drogas;
infeccGes (bacterianas, virais, protozoarias); alergia, imunizacdes e venenos;
diversos: gravidez, sarcoidose, rejeicao cronica.

Quadro Clinico

O diagndstico de SN em unidades de emergéncia pediatrica é bastante
frequente e deve fazer parte do diagndstico diferencial dos quadros de edema
em pediatria.>> A principal manifestacio — embora ndo essencial para o
diagndstico — é o edema, que em LHM geralmente é intenso, frio, depressivel,
insidioso, podendo evoluir para derrame pleural, ascite ou anasarca. A formacao
do edema é multifatorial e parece seguir a sequéncia proteinuria significativa,
hipoalbuminemia, diminuicao da pressao oncética plasmatica, hipovolemia e
estimulo para reabsorcdo renal de sédio (hiperaldosteronismo secundario).
Todavia, alguns estudos sugerem que algumas criancas tém aumento do volume
plasmatico e da pressdao arterial (que também pode ser normal), com
diminuicdo da atividade da renina. Assim, a retencdo de sédio seria resultante
de alteragcdes hemodinamicas renais, aumento da atividade nervosa, inibicao de
producao de hormoénio antidiurético e ativacao do eixo renina-angiotensina-
aldosterona. Na GESF ocorre hipertensdao arterial com mais frequéncia,
podendo haver a necessidade de uso de anti-hipertensivos. A presenca de
disturbios eletroliticos (hipocalcemia, hipocalemia) pode cursar com alteracdes
como caibras e parestesias.

A dor abdominal é comum, especialmente em situacdes de hipovolemia,
peritonite primaria ou celulites de parede abdominal, tornando dificil, muitas
vezes, a diferenciacdo de um quadro de apendicite aguda.

A atopia pode se manifestar simultaneamente com a SN, caracterizando-se
por processos alérgicos de vias aéreas ou de pele.?



As criangas com SN tém maior suscetibilidade a infec¢des, especialmente
respiratdrias, urinarias, gastrointestinais, dérmicas ou sistémicas (sepse). Ainda
gue o0s virus sejam os agentes mais associados, bactérias como Streptococcus
pneumoniae, Staphylococcus aureus e gram-negativas (Escherichia coli,
Klebsiella SP, Proteus SP e Haemophilus influenzae) sao bastante frequentes.

Exames Laboratoriais

Exame qualitativo de urina: além da proteinuria, podem-se observar os
achados de hematuria microscépica (25% das LHM) e cilindros hialinos e
granulosos, assim como particulas de gordura.

Proteinuria: é patoldgica acima de 150mg/dia, mas, nefrdtica, acima de
50mg/kg/dia. Em amostra isolada de urina, a relagdo proteina/creatinina é
anormal se >0,2mg% em criancas acima de 2 anos e >0,5mg% em criangas
abaixo de 2 anos.®

Eletroforese de proteinas plasmaticas: além da hipoalbuminemia
(<2,5g/dL), ha reducdo de alfa-1-globulina e aumento de alfa-2 e de beta-
globulina.?

Hiperlipidemia: os niveis séricos de colesterol total, triglicerideos e
lipoproteinas (LDL e VLDL) encontram-se elevados na maioria dos casos. O HDL
pode estar normal ou diminuido.

Complemento: apresenta-se normal na LHM e na GESF. A constatacao de
hipocomplementemia é indicacdao formal de bidpsia renal.

Funcao renal: ureia e creatinina podem estar elevadas na instalagao do
edema ou em situagcdes de hipovolemia. Elevagdes persistentes sugerem outra
lesdo renal que nao lesdes minimas.

Fatores X e Xll (diminuicao) e V, VI e VIII e fibrinogénio (aumento): ha
uma tendéncia ao tromboembolismo, ainda que seja um evento variavel. A
trombose venosa profunda de membros inferiores é a complicagdo mais comum
em nefrdticos adultos, ainda que possa ocorrer em outros locais.

Tratamento

Medidas Gerais

a)Edema: restricdo moderada da ingesta de sddio e uso cuidadoso de
diuréticos (casos selecionados); naqueles com depuracdo de creatinina >30
I/min, o uso de hidroclorotiazida (2-5 mg/Kg/dia, 2 vezes ao dia) pode ser
suficiente. O uso de diuréticos potentes, como furosemide (1-5 mg/Kg/dia),
deve ser reservado para 0s casos mais severos e nos pacientes com reducdo da
funcdo renal. Os diuréticos devem ser usados com parcimbénia em pacientes
com hipoalbuminemia severa e hipovolemia. Na presenca de anasarca, pode-se



iniciar com diurético tiazidico. A fim de evitar as perdas de potdssio, utiliza-se
cloreto de potassio (2-4 mEg/kg/dia) ou espironolactona (1-5 mg/kg/dia). Nos
edemas volumosos e persistentes, também pode-se usar albumina 20% (0,5-1
g/Kg/dia) associada a furosemida, melhorando a resposta natriurética. A infusdo
de albumina deve ser utilizada criteriosamente, com especial indicacao em
pacientes com hipovolemia e hipotensdo ortostatica. O efeito dessa reposicao é
transitorio e a albumina infundida é totalmente excretada entre 24 e 48 horas;

b)Hipoproteinemia: a proteindria na SN é proporcional a sua ingestao,
entretanto, quando prolongada, pode resultar em balango nitrogenado
negativo. Nesses casos, pode-se iniciar com enalapril ou outro inibidor da ECA
(efeito antiproteinurico). Mesmo nas unidades de emergéncia, para criancas
com perda da funcdao renal, recomenda-se uma ingestdao proteica de
0,7/kg/cal/dia, por vezes suplementada com aminoacidos;

c)Correcdo do metabolismo lipidico: ainda que ndo haja consenso,
prefere-se o0 manejo dietético, sugerindo-se a diminuicao do aporte de lipidios
em 30% do valor caldrico total e aumento dos acidos graxos poliinsaturados;

d)Tromboembolismo: deve-se evitar a imobilizacdo prolongada.
Rotineiramente, ndao ha indicacao para o uso de anticoagulantes, porém, em
pacientes acamados, pode-se usar heparina profilatica em doses baixas.
Havendo tromboembolismo, os anticoagulantes sdao usados nos esquemas
convencionais;

e)infeccoes: pela etiologia da SN, uso de corticéides e drogas
imunossupressoras, as suspeitas clinicas de infeccdes devem ser precoces. E
importante reforcar as orientagdes vacinais para esses individuos;

f)Insuficiéncia renal aguda (IRA) e hipovolemia: na IRA pré-renal, usam-se
expansores volumétricos, incluindo albumina; na IRA ndo pré-renal, opta-se por
dialise convencional.

Medidas Especificas:

Os corticosteroides s3do o tratamento de escolha em LHM, havendo
remissdo da proteinuria em 90% dos casos. Para induzir remissdo, utiliza-se
prednisona didria (60mg/m?, maximo de 80mg/dia, 3 vezes/dia) durante 28
dias. Caso tenha ocorrido remissdo, introduz-se 35mg/m? em dias alternados
em dose Unica pela manha (maximo de 60mg/dia). Esse esquema é mantido por
6 meses, com diminuicdo progressiva caso a remissdo se mantenha. E
importante a vigilancia no controle da pressao arterial e no risco de infecgdes.

A principio, criancas entre 2 e 7 anos com proteinuria e hipoalbuminemia
em niveis nefrdticos, sintomatologia exuberante e complemento sérico normal,
devem ser consideradas e tratadas como portadoras de LHM.2 A principal
indicacdo de bidpsia renal é em criangas que nao obtiverem remissao clinica e



laboratorial entre 4 e 8 semanas de corticoterapia, desde que nao estejam
infectadas, pois provavelmente apresentam outros padrdes histolégicos.!

Prognadstico

Em geral o progndstico € bom, uma vez que a maioria das criangas é
cortico-sensivel. Embora as recorréncias sejam comuns e haja sempre o perigo
de complicagdes, a maioria dos pacientes mantém periodos prolongados de
remissdo. As criangas que apresentam recidivas frequentes ou sdo cortico-
dependentes se beneficiam do uso de agentes alquilantes ou ciclosporina. A
atividade da doenca tende a diminuir apds a adolescéncia. Os pacientes cortico-
resistentes sao um grupo de pior progndstico e tendem a evoluir mal, com
perda progressiva da funcao renal. Esses pacientes sao geralmente portadores
de GESF, que tende a recorrer em até 70% dos casos apds transplante renal .3

CONCLUSAO

SN é a doenca glomerular mais comum da infancia.” A identificacdo
precoce do quadro é de grande importancia, assim como seu manejo imediato
guando diagnosticada em uma unidade de emergéncia. Sinais e sintomas como
edema, hipertensao arterial, dor abdominal ou atopia, associados as alteragcdes
laboratoriais descritas devem levar imediatamente a essa hipdtese. Atualmente,
a identificacdo das varias formas de SN é baseada principalmente em achados
histolégicos, os quais nem sempre sao patognomodnicos. O progndstico da SN
em criancas esta correlacionado com o espectro de responsividade a
corticoterapia.” No tratamento da SN s3o importantes tanto um bom
relacionamento entre médico, familia e paciente, quanto a conscientizacao e
elucidagao da natureza, progressao e comprometimento da doenga.
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