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TR resumo

Histologia renal Objetivos: Avaliar a associacdo entre os parametros clinicolaboratoriais e alteracdo morfolégica de bi-
6psias renais em criancas com sindrome nefrética. Métodos: Os dados foram obtidos dos prontudrios
médicos de 43 criancas com sindrome nefrética submetidas a bipsia renal. Resultados: Vinte e oito
Sindrome nefrética pacientes eram do sexo masculino (65,1%), idades entre 1,4 a 12 anos (média de 4,7£3,2). Quarenta
e dois pacientes (97,7%) apresentaram edema; 83,7%, oliguria e 32,5%, hipertensao arterial. A média
de proteindria foi 15,3g/1,73m?SC/dia e 55,8% apresentaram hematdria microscépica. As biépsias
renais mostraram: glomerulonefrite proliferativa mesangial (GNPM) em 37,2%, glomeruloesclerose
segmentar e focal (GESF) em 27,9%, alteracdes glomerulares minimas (LM) em 25,6%, glomerulone-
frite membranoproliferativa (GNMP) em 7% e glomerulonefrite membranosa (GNM) em 2,3%. Vinte
e seis pacientes (60,5%) apresentaram resisténcia ao corticosterdide. Idade, sexo, hipertensdo arterial,
oliguria, uréia e creatinina séricas nao mostraram diferencas estatisticas significativas entre os pacientes
com GNPM, GESF e LM. Os pacientes com GNPM e GESF apresentaram maior freqiiéncia de hematdria
microscépica (p < 0,003 e p < 0,03; respectivamente). Os pacientes com GESF apresentaram maiores
niveis de proteindria (p < 0,01 versus LM e p < 0,05 versus GNPM). Os pacientes com LM apresentaram
sensibilidade ao corticosterdide (p < 0,001 versus GESF e p = 0,047 versus GNPM). Conclusdes: Sexo,
idade, presenca de hipertensao arterial ou oligUria e niveis séricos de uréia e creatinina ndo auxiliaram na
diferenciacdo entre pacientes com GNPM, GESF e LM. Os pacientes com LM apresentaram sensibilidade
a corticosterdides e menos probabilidade de apresentar hematuria microscopica. Pacientes com GESF
apresentaram maiores niveis de proteindria.

Achado clinicolaboratorial

(rianga

abstract ISEWYE
Objectives: To evaluate the association between clinical features and laboratory findings with the morphologi- | Renal histology
cal changes in children with nephrotic syndrome. Methods: The data were obtained from medical records of
43 children with nephrotic syndrome submitted to renal biopsy. Results: Twenty-eight patients were male
(65.1%), aged 1.4-12 years (mean 4.7 * 3,2). Forty-two patients (97,7%) presented edema, 83.7% oliguria | findings
and 32.5% hypertension. The mean of proteinuria was 15.3g/1.73m? BSA per day and 55.8% presented micro-
scopic hematuria. Renal biopsies showed: proliferative mesangial glomerulonephritis (PMGN) in 37.2%, focal
segmental glomerulosclerosis (FSGS) in 27.9%, minimal change disease (MCD) in 25.6%, membranoprolifera- | children
tive glomerulonephritis (MPGN) in 7% and membranous glomerulonephropathy (MGN) in 2.3%. Twenty-six
patients (60.5%) were steroid-resistant. Age, sex, hypertension, oliguria, serum urea and creatinine showed no
statistically significant change between the patients with PMGN, FSGS and MCD. The patients with PMGN and
FSGS showed higher frequency of microscopic hematuria (p < 0.003 and p < 0.03, respectively) and those with
FSGS higher level of proteinuria. The patients with MCD were steroid responsive (p < 0.001 versus FSGS and p
= 0.047 versus PMGN). Conclusion: Age, sex, hypertension, oliguria, serum urea and creatinine did not help to
distinguish between the patients with PMGN, FSGS and MCD. The patients with MCD were steroid responsive
and less likely to have microscopic hematuria. Patients with FSGS presented higher level of proteinuria.

Clinical and laboratory

Nephrotic syndrome
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Introducgéo

Nas décadas de 1960 e 1970 todas as criancas com
sindrome nefrética eram submetidas a bidpsia renal antes
do inicio do tratamento com corticosterdides® 7.9 121531,
Diversas lesdes glomerulares foram descritas na crianca
com sindrome nefrética, sendo as mais freqiientes lesdes
minimas (LM) em 60% a 85% e glomeruloesclerose seg-
mentar e focal (GESF) em 6,9% a 9,5% dos casos? &7
12,1530 Qutras lesdes renais encontradas foram glomeru-
lonefrite proliferativa mesangial (GNPM), glomerulone-
frite membranoproliferativa (GNMP) e glomerulonefrite
membranosa (GN)@ 67,212,159,

Aspecto clinicolaboratorial, indicacéo de bidpsia renal,
padrdo histopatol6gico das lesdes e tratamento dessa
sindrome tém sido estudados® & 7.9 101215, 16.31)_Relatos do
inicio da década de 1980 estabeleceram que o diagndstico
de LM é o mais provavel em criancas nefréticas com idades
entre 1 e 6 anos, com proteindria seletiva e sem hematdria
microscopica, hipertenséao arterial ou insuficiéncia renal e
que apresentavam remissao do quadro nefrético com trata-
mento com corticosterdides® 17, Assim, criancas com essas
caracteristicas clinicas e laboratoriais seriam inicialmente
tratadas, ndo havendo necessidade de bidpsia renal®.

A partir da década de 1980, a realizacdo de bi6psia renal
passou a ser indicada para grupos selecionados de pacientes
nefréticos cujos achados clinicolaboratoriais sugeriam lesao
diferente da LM: 1. criancas maiores de 6 anos apresentando
hematuria microscépica persistente, hipertenséo arterial ou
insuficiéncia renal; 2. complemento sérico baixo associado
ou nao a resisténcia ao tratamento com corticosterdides;
3. criancas que ndo apresentaram remissdo da proteinUria
entre 4 e 8 semanas de tratamento®: * 19,

Aimportancia do conhecimento do padrdo histolégico
nesses pacientes, associado a ndo-remissao da proteindria,
estd no fato de que 30% de pacientes com sindrome
nefrética com resisténcia ao corticosterdide tendem a
progredir para insuficiéncia renal terminal em cinco anos,
principalmente naqueles com GESF que podem apresentar
recorréncia da doenca no rim transplantado®.

Além dos critérios estabelecidos de indicacéo de bidpsia
renal como resisténcia ao corticosterdide, hipertenséo arte-
rial persistente, insuficiéncia renal ou complemento sérico
baixo, que variam nos diferentes centros, as caracteristicas
étnicas e epidemioldgicas determinam freqiiéncias varié-
veis das diferentes formas de glomerulopatias nos diversos
paises. Assim, a GNMP é encontrada em 5% a 7% das
criancas com sindrome nefrética no oeste europeu, sendo

rara no Japao®, e a GNM é comum em criancas nefréticas
no Japao®.

O objetivo desse estudo foi determinar a freqiiéncia
das diferentes formas de lesdo glomerular com correlacdo
clinicolaboratorial em criangas com sindrome nefrética.

Casuistica e métodos

Foram avaliados 43 pacientes com sindrome nefrética
atendidos no Ambulatério da Disciplina de Nefrologia
Pediatrica do Departamento de Pediatria da Faculdade
de Medicina de Botucatu — UNESP, no periodo de 1967 a
2001, submetidos a bidpsia renal, com seguimento minimo
de trés meses. No periodo entre 1967 e 1979, todos os 11
pacientes tiveram indicacéo de bidpsia renal antes do inicio
do tratamento com corticosterdides. A partir de 1980, as
indicagGes de realizacdo de bidpsia renal foram: resisténcia
ao corticosterdide em 25 pacientes, dependéncia do corti-
costeréide em cinco e sensibilidade ao corticoster6ide com
recidivas freqiientes em dois. Foram excluidos os pacientes
com doenca sistémica, como lGpus eritematoso sistémico,
purpura de Henoch-Schonlein, anemia de células falcifor-
mes, neoplasias e desordens metabdlicas.

Histopatologia

As bidpsias renais foram processadas para microscopias
de luz e imunofluorescéncia pelos métodos habituais. Os
diferentes padrdes de lesdes foram definidos de acordo com
a classificacao da Organizacdo Mundial de Salide®.

Dados clinicolaboratoriais

Os parametros clinicos avaliados foram: sexo, idade,
peso, estatura, presenca de edema, oligUria, hipertensdo
arterial, hematuria macroscépica. Peso e estatura foram
classificados de acordo com os critérios de Hamill et al.().
Hipertensao foi definida como presséo arterial sangtiinea
maior que o percentil 95 para idade, de acordo com os
dados do National High Blood Pressure Education Program
Working Group on Hypertension Control in Children and
Adolescents®.

Os dados laboratoriais avaliados foram: niveis de pro-
teintria, hematuria, niveis séricos de uréia e creatinina. A
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proteindria foi expressa em g/1,73m? da érea de superfi-
cie corpérea/dia®. O grau de hematdria microscépica foi
expresso em escores: escore 0 = 0 a 5; escore 0,5 =5
a 10; escore 1 =10 a 30 e escore 2 = 30 a 100 hemdcias
por campo. Os valores séricos de uréia e creatinina foram
expressos em mg/d|.

Todos os pacientes foram tratados com prednisona
(2mg/kg/dia), maximo de 80mg/dia®. Nos pacientes em
tratamento do primeiro surto, essa dose foi mantida por
quatro semanas, sequida por reducdo pela metade da dose
apds remissdo da proteindria. Foram realizadas redu¢des da
dose subseqtiente a cada duas ou trés semanas, de acordo
com resultado negativo da proteinUria de 24 horas. A
resposta ao corticosteréide foi classificada de acordo com
o International Study of Kidney Disease in Childrent>):
sensibilidade ao corticosterdide (completa resolucdo da
proteindria no periodo de oito semanas da terapia inicial);
resisténcia ao corticosterdide (auséncia de reposta ao corti-
costerdéide com oito semanas consecutivas de tratamento);
dependéncia do corticosteréide (recorréncia da sindrome
nefrética na reducédo da dose do corticosterdide ou dentro
de dois meses ap6s a descontinuidade da terapia); recidivas
(quando ocorrem dois ou mais episddios de sindrome ne-
frética durante o periodo de seis meses da resposta inicial
ou quatro ou mais episédios em um ano).

Ciclofosfamida foi utilizada em 27 pacientes, na dose de
2-3mg/kg/dia, por dez a 12 semanas, com controle da con-
tagem de glébulos brancos sanglineos quinzenalmente.

Dois pacientes receberam levamisol, na dose de 50mg/
dia, em dias alternados por 30 dias e 15 pacientes recebe-
ram metilprednisolona intravenosa na dose de 30mg/kg/
dose, maximo de 1g.

Evolucao

O tempo de seguimento variou de trés a 192 meses
(média = 69,8 * 63,6, mediana de 68 meses). Trés criangas
tiveram seguimento de trés meses; oito, até 24 meses e a
maioria dos pacientes (31/43 - 72,1%) foi acompanhada
além de 24 meses.

Analise estatistica

Os dados dos pacientes foram expressos como média
t desvio padrdo, mediana ou porcentagem.

Na anélise dos dados de correlagao clinicolaboratorial
histopatoldgicos, consideraram-se os Gltimos resultados de
avaliacao clinica e laboratorial préximos a data da realizacdo
da bidpsia renal.

A anilise estatistica foi utilizada na comparacdo de
pardmetros clinicos e laboratoriais entre os pacientes
portadores de GNPM, GESF e LM. Na comparacdo entre
as médias de idade, proteindria, creatinina e uréia séricas
utilizou-se o teste de andlise de variancia. Na comparacgéo
entre as medianas do escore de hematuria microscépica
utilizou-se o teste ndo-paramétrico de Kruskal Wallis. Na
comparacdo entre as propor¢des de sexo masculino ou
feminino, presenca ou auséncia de oligria, de hematuria
microscépica, de hipertensdo arterial, na propor¢éo de
criangas < ou 2 6 anos e na proporc¢do entre pacientes com
sensibilidade ou resisténcia ao corticosterdide, utilizou-se o
teste de qui-quadrado ou o teste exato de Fisher, quando
pertinentes. Os testes estatisticos foram realizados com
auxilio de um programa de computador (Sigma Stat for
Windows Version 2,0 — 1992-1995, Jandel Corporation).
Significancia estatistica foi definida como p < 0,05.

Resultados

A anélise histopatoldgica das bidpsias renais mostraram
GNPM em 16 pacientes (37,2%), GESF em 12 (27,9%), LM
em 11 (25,6%), GNMP em trés (7%) e GNM em um (2,3%).
A Figura apresenta exemplo de cada leséo histolégica dos
pacientes com sindrome nefrética.

Vinte e oito pacientes eram do sexo masculino (65,1%)
e 15 (34,9%), do sexo feminino. A idade varioude 1,4 a 12
anos (média de 4,7 + 3,2), sendo cinco (11,6%) menores
de 2 anos, 23 (53,5%) entre 2 e 6 anos e 15 (34,9%) acima
de 6 anos. No momento da realizagdo da bidpsia renal, a
média da idade foi de 5,42 £ 2,52 anos e mediana de 5,7
anos. Apenas uma crianga apresentou o peso abaixo do
percentil 5, e 10/43 (23,2%) apresentaram estatura abaixo
do percentil 5.

O edema foi observado em 97,7%, oligdria em 83,7%
e hipertensao arterial em 32,5% dos pacientes. Nenhuma
crianca apresentou queixa de hematdria macroscépica, e
a hematuria microscopica esteve presente em 55,8% dos
pacientes.

Os niveis de proteindria variaram entre 2,6 e
29,1g/1,73m?SC/dia, com a média de 15,3 + 5g/1,73m?SC/
dia e mediana de 11,1 g/1,73m?SC/dia. Niveis séricos
elevados de uréia e de creatinina foram observados em
20,9% dos pacientes.
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Figura - Lesdes glomerulares de pacientes com sindrome nefrética. A) glomerulonefrite proliferativa mesangial, coloragdo PAS, 100x; B) glomeruloesclerose segmentar e focal,
coloragdo tricrémio Masson, 100x; C) lesdes minimas, coloragdo tricrémio Masson, 100x; D) glomerulonefrite membranoproliferativa, coloragdo HE, 100x; E) glomerulonefrite
membranosa, coloragdo Prata, 100x

Os padrdes das lesdes renais e caracteristicas clinicola-
boratoriais das 43 criancas com sindrome nefrética estdo
expressos nas Tabelas 1 e 2.

Comparando os dados clinicolaboratoriais entre os
pacientes portadores de LM, GESF e GNPM, n@o se obser-
vou diferenca estatistica significativa entre: proporcdo de
sexo masculino e feminino; médias de idade no inicio do
seguimento e no momento da realizacdo da bidpsia renal;
auséncia ou presenca de hipertensdo arterial; auséncia ou
presenca de oligdria e as médias de uréia e creatinina séricas.
Os pacientes portadores de GESF apresentaram média de
proteindria significativamente maior que os pacientes com

GNPM ou LM. Hemat(ria ocorreu em maior proporcéo de
pacientes com GNPM e GESF, comparados aos com LM.

Em relagdo ao tratamento, dos 11 pacientes submetidos
a bidpsia renal no periodo entre 1967 e 1979, seis apresen-
taram sensibilidade ao corticoster6ide; quatro, dependéncia
e um, resisténcia. Dos 32 pacientes submetidos a bidpsia
renal a partir de 1980, dois (6,2%) apresentaram sensibi-
lidade ao corticosteréide; cinco (15,6%), dependéncia e
25 (78,1%), resisténcia. A proporcdo de pacientes com
sensibilidade ao corticosterdide foi significativamente maior
nos portadores de LM, ndo havendo diferenca estatistica
significativa entre GESF e GNPM.
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ILIIERN N Caracteristicas clinicas em 43 criancas com sindrome nefrotica

Tipo Periodo da biopsia
de lgsio n (%) n (S/D/R)p LT
1967-1979  1980-2001 M/F
GNPM 16 (37,2) 3 (2/1/0) 13(1/2/10) 10/6
GESE  12(27,9) 2(1/0/1) 10(0/0/10) 7/5
LM 11(25,6) 6(3/3/0) 5(1/2/2) 10/1
GNMP 3 (7) - 3(0/1/2)  1/2
GNM  1(23) - 1(0/0/1)  1/-

Caracteristicas clinicas

Idade no Hipertensao

Idade (anos)  momento da arterial  Oligiria

bidpsia (anos)  (mmHg)

Média + DP  Média + DP n n
56 2,7 6,4t 2,4 5 11
7,1+3,7 7,6 3,6 4 11

4,1%3 4,6 + 3,1 3 10
6,8+3,6 7135 2 2
1,5 1,5 = 1

GNPM = glomerulonefrite proliferat
GNM = glomerulon

iLTIEW- N Caracteristicas laboratoriais em 43 criangas com sindrome nefrotica

Tipo Hematiria Escore da

de lesdo microscopica hematiiria
n n 0 0,5 1
GNPM 16 12 4 3 2
GESF 12 7 - 1 1
LM 11 1 - 1 -
GNMP 3 3 - - -
GNM 1 1 - - -

Caracteristicas laboratoriais

Proteiniria Creatinina Uréia
(¢/1.73m%/dia)  (mg/dl) (mg/dl)
Média + DP Média + DP Média + DP
11,51 6,7 0,8+0,4 36,6 £ 19,3
18,5+ 7,6 0,6 £0,4 37,8 £ 30,5
8,9+ 4,4 0,6+0,3 24,5+5,8
10,7 £6,3 0,9+0,6 54,3 £ 28
27 0,4 22

GNPM = glomerulonefrite proliferat
GNM = glomerulonefrite membranosa.

Remissao da sindrome nefrética foi observada em 27
pacientes (62,8%), destes, 12 (44,4%) permaneceram em
remissdo, porém necessitando de corticosteréide. Outros
tratamentos realizados foram ciclofosfamida associada a
prednisona em: cinco pacientes com GNPM; dois com
dependéncia e trés com resisténcia ao corticosterdide oral;
em trés com LM, todos com dependéncia ao corticosterdide
oral; em trés com GESF, todos com resisténcia ao corticos-
terdide oral; em um com GNMP, com resisténcia ao corti-
costeroide oral. Ciclofosfamida oral associada a prednisona
oral e a metilprednisolona intravenosa foi administrada em
cinco pacientes com GNPM com resisténcia ao corticoste-
réide oral; em trés com LM, dois com resisténcia e um com
dependéncia ao corticosteréide oral; em sete com GESF com
resisténcia ao corticosterdide oral. A proporcéo de pacientes

com remissdo da sindrome nefrética apds esses tratamentos
foi significativamente maior nos portadores de LM.

Recidivas freqiientes foram observadas em 12 pacientes
(27,9%), dos quais seis apresentaram GNPM; dois, GESF;
trés, LM e um, GNM. A proporcdo de pacientes com
recidivas freqlientes ndo diferiu estatisticamente entre os
portadores de GNPM, GESF ou LM.

Niveis persistentes de proteintria menores de
1g9/1,73m?SC/dia foram observados em nove pacientes
(20,9%); um apresentava GNPM e evoluiu para insuficién-
cia renal terminal e oito mantiveram funcdo renal normal.
Persisténcia da sindrome nefrética foi observada em seis
pacientes (13,9%); destes, um com GNPM evoluiu para
insuficiéncia renal terminal. Obito foi observado em dois
pacientes, um com GESF e outro com GNPM. A causa do
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dbito foi sepse no paciente com GESF e insuficiéncia renal
com distdrbio cardiovascular no paciente com GNPM.

A Tabela 3 apresenta a evolucdo e a resposta ao tra-
tamento dos pacientes com sindrome nefrética. A analise
estatistica comparativa dos pacientes com GNPM, GESF e
LM esta expressa na Tabela 4.

O padrdo histolégico das lesdes renais de pacientes se-
lecionados com sindrome nefrética nos relatos de literatura
é semelhante ao observado no presente estudo® 2" 29,

Afreqliéncia de GESF em pacientes ndo-selecionados é
de 5,3%, enquanto em pacientes selecionados é de 11,4%®
71220, 30 Alguns autores tém descrito maior incidéncia
de GESF (31%) em criangas com caracteristicas clinicas
e laboratoriais sugestivas de LM® .30, Em decorréncia
dessa observacdo, esses autores tém proposto a realiza-
cédo de bidpsia renal em todos os pacientes nefréticos. A
causa para o crescente aumento de GESF é desconhecida;
tém-se relatado maior incidéncia em criancas americanas

nefréticas descendentes de africanos® 2627, A GESF é des-
crita em 28,9% de criancas com sindrome nefrdtica com
dependéncia do corticosteréide®). Na presente casuistica,
essa lesdo foi mais freqliente em pacientes com resisténcia
ao corticosterdide.

A freqiiéncia de GNPM descrita na literatura é variavel;
existem relatos de baixas freqliéncias com valores entre
2,3% e 5,5%: >3V, bem como freqiiéncias em torno de
25% 2% como observado em nosso estudo.

Os resultados diferentes podem dever-se a diferentes
critérios na classificacdo histoldgica”. Lesdes minimas
podem-se acompanhar de proliferacdo mesangial pela
classificacdo de doencas glomerulares do International
Study of Kidney Disease in Children®”, e foram descritas
mudancas do padrdo histolgico das lesdes renais em
bidpsias seqlienciais '2. Ahmad e Tejani®” estudaram 25
criancas que apresentaram LM na primeira bidpsia renal; na
segunda, sete apresentaram nefropatia por IgM e 14, GESF.
O tempo médio entre as duas bi6psias foi de 27,4 meses™.
No cléssico estudo International Study of Kidney Disease in
Children ha citacdo de trés criangas nefréticas com LM que

ELIIERCE  Evolucdo de 43 criancas com sindrome nefrotica

Tipo de Tempo de Tratamento Remissao Proteiniria Persisténcia
lesdo (n) seguimento (m) (n) Com Sem persistente s. nefrotica
Variagdo (média) corticoterapia  corticoterapia < 19/1,73m’SC/dia
n n n n
GNPM (16)  8-180 (70,3) P (5) 2 1 2 =
P+C(4) 2 - 1 1
P+C+L(1) - 1 - -
P+L(1) 1 - - -
P+C+M(5) 1 2 2 -
GESF (11)  8-192 (86,2) P (1) - - 1 -
P+C(3) 1 1 - 1
P+C+M(7) - 3 1 3
LM (11)  3-180 (79,1) P (5) 2 3 - -
P+C(3) - 3 - -
P+C+M(3) 2 1 = =
GNMP (3)  3-126 (55) P (2) 1 - - 1
P+C(2) - - 1 -
GNM (1) 6 P (1) - - 1 -

GNPM = glomerulonefrite proliferat
GNM = glomerulonefrite membranosa; P = prednisona; C = ciclofosfamida; L = levamisol; M = metilprednisolona.
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Analise estatistica de comparacao dos parametros clinicolaboratoriais e de resposta

Tabela 4
Parametr
cﬁn?co?;booratorial SR
b
Sexo (M/F) 0,15
Idade 0,09
Idade no momento da bidpsia 0,15
Hipertensao 1
Oligtria 1
Proteindria <0,01*
Hematiria microscopica 0,03*
Uréia sérica 0,18
Creatinina sérica 0,43
Sensibilidade corticostertide <0,001*
Remissdao da sindrome nefrotica 0,006*
Recidivas 0,64

ao tratamento entre os pacientes portadores de GNPM, GESF e LM

Lesoes glomerulares

LM x GNPM GESF x GNPM
b p
0,18 1
0,09 0,09
0,15 0,15
1 1
0,35 0,19
> 0,05 <0,05*
0,003* 0,43
0,18 0,18
0,43 0,43
0,047* 0,18
0,05* 0,45
0,69 0,4

*Significante (p < 0,05).

foram a dbito e em cujas autdpsias foi demonstrado GESF
no intervalo entre o tratamento e o ébito de 9,2; 12,8 e
16,5 meses('®. A explicacdo mais provével para esses fatos
€ que as lesoes da GESF sdo focais e nao foram identificadas
na primeira bi6psia renal.

A baixa freqiiéncia GNMP e GNM esté de acordo com
os dados de literatura que referem incidéncia, variando de
4,7% a 7,5% e 1,5% a 2,8%, respectivamente® 3D,

Os resultados dos dados clinicos e laboratoriais das
criancas com sindrome nefrética no presente estudo foram
semelhantes aos descritos na literatura. Idade inferior a 6
anos é relatada em 64,5% e inferior a 8 anos, em 75%; pre-
dominancia do sexo masculino, em 57% a 69%; edema, em
98%,; hipertensao arterial, em 19,4% a 25,6%; hematuria
microscépica, em 27,6% a 32% e elevacdo dos niveis de
uréia sérica, em 19,2% 1530,

Nos portadores de LM observamos predominio do
sexo masculino e idade inferior a 6 anos, como é descrito
na literatura® 15 30, E dificil distinguir criancas nefréticas
portadoras de LM, GESF e GNPM em relacao a idade. Ao
contrério, a maioria dos portadores de GNMP apresenta
idade superior a 6 anos pertence ao sexo feminino®: 130,

Hipertensdo arterial é observada em 41% a 48,5% dos
pacientes com GESF e em 51,4% a 67% dos com GNMP%),
Neste estudo a frequiéncia de hipertensdo arterial ndo foi

significativamente diferente entre as criancas com LM,
GESF e GNPM. Alguns casos de LM (44%) apresentaram
hipertensdo arterial, provavelmente relacionada ao uso
cronico de corticosterdide.

No presente estudo a proteindria foi significativamente
maior nas criangcas com GESF. Na literatura clinica ndo ha
referéncia quanto a esse achado, entretanto ha referéncias
em relacdo a seletividade da proteintria, que é alta na
LMmae),

No modelo experimental da nefropatia por adriamicina,
os ratos apresentam proteintria logo apds sua indugdo na
primeira semana, quando as lesdes se caracterizam por
perda dos processos podalicos®. Na evolucéo desta nefro-
patia, a proteindria se eleva consideravelmente, atingindo
niveis méaximos com 16 a 28 semanas, quando se observam
lesbes de esclerose glomerular semelhantes as descritas na
GESF¢ 29,

Nos portadores de GESF, GNMP, GNPM e GNM hematu-
ria microscépica é freqiiente achado* 3", dados semelhan-
tes aos encontrados no presente estudo. Nos portadores
de LM, a freqliéncia de hematdria microscépica descrita é
de 13%CD e 22,7%1.

Semelhante ao descrito na literatura, os niveis de
creatinina sérica nao diferiram estatisticamente entre os
padrdes das lesoes renais’s 3. E descrito que a elevacio
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dos niveis séricos de creatinina em portadores de LM pode
estar associada a fase oligurica da sindrome nefrética, na
qual a hipovolemia ocasiona a reducdo da filtracdo glo-
merular®h,

Com relacdo a evolucdo de pacientes nefréticos, no
presente estudo a freqliéncia de recidivas da sindrome ne-
frética foi semelhante entre os trés padrdes histoldgicos mais
encontrados. Recidivas sdo muito freqiientes nos portadores
de LM, principalmente nos pacientes com idade inferior a
4 anos no inicio do quadro nefrético.

A falta de resposta ao tratamento com corticosterdide
tem sido descrita como um dos melhores indicadores de
evolucdo, independente da lesdo histoldgica. Portadores
de LM com ou sem proliferacao mesangial submetidos ao
tratamento com pulsos de metilprednisolona associada
ou ndo a agente alquilante apresentaram maior taxa de
remissao quando comparados aos portadores de GESF com
proliferacdo mesangial@?. A persisténcia da proteintria é
mais freqliente nos portadores de GESF, GNMP e GNM@D,
dados semelhantes aos observados em nosso trabalho.

Insuficiéncia renal cronica ocorre em 3,4% dos pacientes
com GESF até 12 anos de idade, em 1,5% com GNMP entre
6 € 12 anos e em 0,2% com GNM entre 2 e 12 anos,
No presente estudo encontramos resultados semelhantes.
A avaliacdo do padréo histolégico renal de criangas com
sindrome nefrética, com resisténcia a corticosterdides,
submetidas ao tratamento com pulsos de metilpredniso-
lona associada ou ndo a agente alquilante, revelou maior
incidéncia de insuficiéncia renal cronica nos pacientes com
GESF@9. Os achados reforcam a importancia da avaliacao
histolégica, identificando alteracdes como esclerose glo-
merular, que apresenta pior progndstico em criancas com
sindrome nefrética com resisténcia a corticosterdides.

Na década de 1960, a mortalidade em criancas
nefréticas era em torno de 27%, sendo relacionada a
complicagdes tromboéticas e infecciosas®. Relatos pos-
teriores descrevem taxa de 6bito menor e relacionada
a processo infeccioso em 4,2% a 6,7% das criancas
nefréticas? 3V, Em portadores de LM tem sido descrito
6bito em 2,7% dos casos'®. A diminuicdo da mortalidade
tem se relacionado ao controle do quadro nefrético com
tratamentos mais agressivos nas lesdes que séo resistentes
ao corticosterdide® 1022 28, 29,30,

Conclusoes

Nesta casuistica observou-se predominio de lesdes

glomerulares diferentes de LM nas criangas com sindrome
nefrética. Os dados clinicolaboratoriais de sexo, idade
no inicio do seguimento e no momento da realizacdo da
bidpsia renal, presenca de hipertensao arterial ou de oli-
guria e niveis séricos de uréia e creatinina ndo auxiliaram
na diferenciacdo entre LM, GESF e GNPM. Observou-se
sensibilidade a corticosterdides em LM, proteindria maior
em GESF e hematdria microscépica principalmente em
GESF e GNPM.

Sindrome nefrética é patologia com significante mor-
bidade, principalmente nos pacientes que apresentam
resisténcia aos corticosterdides ou sdo dependentes deles,
cujos dados clinicolaboratoriais ndo sdo suficientes para dife-
renciar as lesdes morfolégicas. O conhecimento do padrao
histol6gico nesses pacientes é de fundamental auxilio no
tratamento, em particular na GESF que, com tratamentos
mais agressivos, tem 50% dos pacientes apresentando
remissao da doenca® 1022 28-30),
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