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Introducao

A esclerose sistémica juvenil (ESJ) é uma doenca autoi-
mune caracterizada pelo acimulo desordenado de colageno,
que leva a lesoes vasculares disseminadas na pele e fibrose
de érgdos internos, incluindo os rins.'-?

E importante citar que o envolvimento renal é uma
manifestagdo rara, e ocorre em 1% a 12% dos pacientes com
ESJ e manifesta-se principalmente como hipertensao arterial
e/ou proteinturia.’* A crise renal da esclerodermia também é
raramente descrita na literatura.>® Que se tem conhecimento,
a sindrome nefrética (SN) foi descrita em apenas um paciente
com ESJ com nefropatia membranosa.’

Relata-se a seguir o caso de uma paciente que apresentou
SN como a primeira manifestacdo de ESJ com glomeruloescle-
rose segmentar e focal (GESF).

* Autor para correspondéncia.
E-mail: vaisbich@terra.com.br (M.H. Vaisbich).
http://dx.doi.org/10.1016/j.rbr.2014.08.005

Relato de caso

A paciente apresentou vOmitos, mal-estar e edema gene-
ralizado aos 12 anos. Tinha hipertensdo arterial sistémica,
hipoalbuminemia (< 2,5mg/dL) e proteinuria (relacdo pro-
teina/creatinina na urina > 2,0mg/g). Foi diagnosticada com
SN e tratada com prednisona (60 mg/m?/dia), cuja dose foi
gradualmente reduzida. Durante o seguimento, teve varias
recaidas da SN, uma das quais esteve associada a uma infeccao
do trato respiratério superior e outra a uma peritonite bac-
teriana esponténea. A paciente foi encaminhada ao hospital
universitario aos 14 anos. Na primeira internacdo em nosso
servico, manifestou edema orbital e de membros inferiores,
hipertensao arterial sistémica, esclerodactilia e esclerose de
pele proximal. Nao foram observadas fraqueza muscular nem
vasculite. Os achados laboratoriais revelaram albumina sérica
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Figura 1 - A capilaroscopia periungueal mostra dilata¢io
capilar moderada (A) e desvascularizagao focal leve (B) em
uma paciente com esclerose sistémica juvenil.

de 0,9g/dL (niveis normais de 3,8 a 5,6), colesterol total de
637mg/dL (normal < 199), lipoproteina de baixa
densidade (LDL) de 439mg/dL (normal < 110), niveis séri-
cos de ureia de 18 mg/dL (normal de 15 a 45), creatinina sérica
de 0,53mg/dL (normal de 0,6 a 0,9), 25-hidroxivitamina D de
5 ng/mL (normal de 30 a 100 ng/mL) e proteinuria de 7,8 g/dia.
A radiografia das méaos ndo revelou anormalidades ésseas.
Os anticorpos antinucleares (ANA), o fator reumatoide e os
anticorpos anti-Scl-70 (antitopoisomerase I), anti-Sm, anti-
-SS-A/Ro, anti-SS-B/La e antimusculo liso (anti-SMA) foram
negativos. As fracdes C3 e C4 do sistema do complemento
estavam normais. A sorologia para a hepatite A, B e C, virus
da imunodeficiéncia humana (HIV), citomegalovirus, virus da
sifilis e virus de Epstein-Barr foi negativa. O ecocardiograma
estava normal. Na capilaroscopia periungueal, foram obser-
vadas dilatacdo capilar moderada e ligeira desvascularizacao
focal, compativeis com uma esclerodermia em fase inicial
(padrdo de esclerodermia) (fig. 1). A bidpsia renal percuta-
nea guiada por ultrassonografia revelou glomeruloesclerose
segmentar e focal. A imunofluorescéncia direta foi negativa
(ig. 2 A e B). Portanto, a paciente atendeu aos critérios

de classificacdo proviséria para ESJ.° Ela foi tratada com
25-hidroxivitamina D por via oral (800 Ul/dia), metotrexato
(0,5mg/kg/semana) e amlodipina (0,15 mg/kg). Foi adminis-
trada prednisona (60mg/m?/dia) durante quatro semanas
consecutivas, seguida por dois meses consecutivos de uso
em dias alternados (40mg/m?), com reducdo progressiva
das doses por quatro meses e depois por interrupgao dessa

medicacdo. Atualmente, é tratada com 15mg/semana de
metotrexato e ndo apresenta edema nem proteinuria.

Discussao

Que se tem conhecimento, este foi o primeiro caso relatado
de SN sensivel a corticosteroides e GESF como a primeira
manifestacdo da ES]J.

A manifestacdo sistémica mais importante da ES] sdo
as lesdes cuténeas, especialmente o endurecimento proxi-
mal as articulagdes metacarpofalangicas, a esclerodactilia
e o edema,®* conforme observado no presente caso. A
capilaroscopia pode ser usada para avaliar as alteracdes da
microcirculagéo dos capilares do leito ungueal.® Esses acha-
dos sugerem fortemente o diagnéstico de esclerose sistémica,?
como evidenciado neste caso, e ndo sao encontrados na escle-
rodermia cuténea.’

A descricdo do envolvimento renal na populacdo pedia-
trica com esclerodermia é rara na literatura. As manifestacdes
renais mais frequentes foram a hipertensao arterial e a protei-
nuria. A prevaléncia de crise renal em pacientes com ES]J varia
de 0,7 2 4%.%> Trata-se de uma complica¢do potencialmente
fatal, com inicio abrupto de hipertenséo arterial maligna, pro-
teindria e/ou hematiria e microangiopatia trombética e pode
resultar em doenca renal em estigio terminal.>011

A SN no adulto com esclerodermia exibe um espectro
amplo, varia de doenca com alteracdes minimas e amiloidose
secunddria a insuficiéncia renal rapidamente progressiva e
lesbes com alteracdes proliferativas com crescentes e nefro-
patia membranosa. A SN sé foi relatada em uma paciente
de 12 anos que manifestou esclerodermia cinco anos depois
do aparecimento desse envolvimento renal com nefropatia
membranosa.’

E importante ressaltar que nossa paciente teve SN sensi-
vel a corticosteroides, com um padrao histolégico grave de

Figura 2 - Microscopia 6ptica na biépsia renal da paciente com esclerose sistémica juvenil. A, Achados histolégicos na
coloragdo tricromica de Masson que mostra rugas ocasionais e espessamento da membrana basal glomerular e causa uma
aparéncia de contorno duplo em algas raras, proliferacio mesangial segmentar, expansao da matriz mesangial, com atrofia
tubular e intersticial. B, Achados histolégicos na coloragio pela prata que mostra aparéncia de contorno duplo ocasional da
fibrose da membrana basal glomerular (flecha) em menos de 10% dos glomérulos e vasos normais.
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GESF. Essa glomerulopatia é uma causa importante de pro-
teinuria e doenca renal cronica em criancas e adolescentes e
representa 5% a 15% de todos os casos de SN idiopética.'?!3
O tratamento da ES] é feito de acordo com o envolvimento de
orgdos e sistemas. O metotrexato tem mostrado melhorar os
resultados cutdneos no inicio da esclerose sistémica difusa.*
Além disso, o tratamento renal da GESF inclui glicocorticoides
e farmacos anti-hipertensivos, como usados nesta paciente.'?
E interessante notar que a auséncia de proteiniria com remis-
sdo completa depois do tratamento sugere um desfecho renal
em longo prazo adequado.’®

Conclusao

Relatou-se um caso raro de SN com GESF como a primeira
manifestacdo da esclerodermia. Portanto, a bidpsia renal é
obrigatéria em pacientes com ES] com proteinuria sustentada
ou SN.
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