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Hiperplasia embrionéria
Capsula de Bowman

Didlise

A hiperplasia embrionéria epitelial da capsula de Bowman (HEECB) é uma rara alteracéo pos-
diélise de rins em fase final de evolugdo, com poucas descri¢des na literatura mundial.
Destaca-se a sua importancia por simular histologicamente a nefroblastomatose universal,
uma entidade pré-neoplasica precursora do tumor de Wilms. Neste artigo, relatamos o caso
incomum de um paciente de 12 anos de idade, cujos rins, apds 32 meses de terapia dialitica,
apresentaram alteracdes compativeis com HEECB.

abstract [P

Embryonal hiperplasia of Bowman’s capsule epithelium is a rare after dialysis alteration of kidneys
in final phase of evolution, which has few descriptions in the medical literature. It stands out

its importance for simulating histologically the universal nephroblastomatosis, a precursor

entity of the Wilms’ tumor. In this article, we report a 12 year-old patient’s unusual case
undergoing dialysis during thirty-two months, whose kidneys presented features consisted with
embryonal hiperplasia of Bowman’s capsule epithelium.

Embryonal hiperplasia
Bowman's capsule

Dialysis
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Introducao

A hiperplasia embrionaria epitelial da capsula de
Bowman (HEECB) é caracterizada pela associacdo de
glomérulos esclerosados com células embriondrias
indiferenciadas, que se dispdem na forma de nédulos
localizados na parte parietal da capsula de Bowman.
Esta lesdo ocorre somente no cértex renal, o que a
diferencia da nefroblastomatose universal (4).

A HEECB é uma alteracéo rara que constitui um
dos dificeis diagndsticos diferenciais de nefroblas-
tomatose e, uma vez que a nefroblastomatose é uma
entidade pré-neopldsica precursora do tumor de

Wilms, faz-se importante o esclarecimento acerca de
todos os seus diagndsticos diferenciais, mesmo os ra-
ros, como neste caso. Afinal, o carater ndo-neoplésico
da doenca ¢é fator determinante tanto de seu trata-
mento quanto de seu prognéstico (1, 4).

A HEECB é uma entidade com poucas descri¢des
na literatura médica mundial. Os poucos relatos exis-
tentes referem-se a achados de necropsia ou de rins
removidos para transplante. O presente estudo objeti-
va relatar o caso de um paciente com HEECB pés-dialise
simulando nefroblastomatose universal (7).
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Relato do caso

Paciente GVS, masculino, 13 anos, nascido de cesaria-
na, pesando 3.490g, nega histéria familiar de hipertensdo
arterial sistémica ou nefropatias.

Aos 3 anos de idade comegou a apresentar um quadro
de sindrome nefrética corticorresistente, devidamente tra-
tado por dois anos, evoluindo desfavoravelmente. Dois
anos depois, o paciente foi submetido a biopsia renal por
insuficiéncia renal cronica (IRC), que revelou glomerulo-
esclerose focal e segmentar incipiente com atrofia tubular
leve e nefrite intersticial aguda.

Com a evolugdo para o quadro de IRC, o paciente, aos
8 anos de idade, foi submetido a terapia dialitica peritoneal
por dez meses, com conseqlientes quadros de peritonite
de repeticao por infeccdo. A partir dos 9 anos, o paciente
passou a ser submetido a trés sessdes de hemodialise por
semana, durante as quais o tratamento prosseguiu com
poucas intercorréncias.

Aos 11 anos, o paciente foi submetido a nefrectomia
bilateral, cujo laudo anatomopatolégico revelou rins com
caracteristicas macroscopicas de esclerose. O rim direito
pesou 95g e o esquerdo, 88g; a capsula era aderida a su-
perficie renal e espessada. A superficie renal era rugosa e
fosca, com algumas cicatrizes rasas e pequenas. Aos cor-
tes, a cortical media 0,6cm em espessura com dreas de
fibrose, e a medula era levemente congesta. A microscopia
revelou extensa glomeruloesclerose com atrofia tubular e
inflamacado e fibrose intersticial. Havia moderado
espessamento da camada média das artérias de médio
calibre, compativel com alteracdes renais de fase terminal
(Figuras 1 e 2). Porém os rins também apresentaram inG-
meros focos de proliferacdo de células pequenas e imatu-
ras, com nucleos hipercrométicos, nucléolos inconspicuos
e citoplasma inaparente, formando agregados sélidos ou
corddes. A proliferacdo era encontrada predominantemen-
te junto a capsula de Bowman. Estes achados séo compa-
tiveis com o diagnéstico de HEECB (Figuras 2 e 3).

Atualmente, o paciente continua a terapia dialitica e
mantém quadro clinico estavel e sem intercorréncias.

Discussao

Pacientes portadores de doencgas que cursam com IRC
encontram na terapia dialitica um procedimento eficien-
te, porém deletério, no prolongamento de sua sobrevida.
As principais alteragbes do tecido renal clinicamente re-
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Figura 1 - Corte histoldgico corado em hematoxilina-eosina apresentando tecido
renal com glomérulos esclerosados e focos de atrofia tubular, além de infiltrado
inflamatério mononuclear intersticial. Presena de miltiplos focos de proliferagdo
epitelial de células pequenas proximo aos glomérulos (HE 40x)

Figura 2 - Proliferacéio de células pequenas indiferenciadas formando um padrdo
pseudocribriforme localizada na cdpsula de Bowman (HE 100x)

levantes causadas pela cronicidade da diélise séo achado
ocasional de quando os pacientes sdo investigados
radiologicamente, ou de quando os rins sdo examinados
apos nefrectomia uni ou bilateral ou necropsias. Sua apre-
sentacdo mais comum se faz sob a forma de doencas
cisticas adquiridas, descritas pela primeira vez por Dunnil
et al. (2).

Os cistos da doenca cistica adquirida associada a
didlise sdo constituidos por uma membrana de epitélio
cubdide ou pavimentoso cubdide, semelhantes aos cis-
tos simples encontrados em pacientes com achados oca-
sionais. Clinicamente, sangramentos no interior dos cis-
tos podem cursar com hematlria em pacientes
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Figura 3 - Proliferagdo de células de aspecto blastematoso, com citoplasma escasso
e niicleos hipercromaticos (HE 400x)

previamente oliguricos. A causa da transformacao cistica
ndo é conhecida, mas possivelmente é resultado da
hiperplasia em grupos de néfrons ndo completamente
destruidos pela doenca (2).

Alguns cistos podem ser classificados como cistos
atipicos quando possuem alteracdes hiperplésicas no seu
epitélio de revestimento. Estes cistos atipicos estdo pre-
sentes em um terco dos rins em fase terminal devido a
didlise. Quando o grau de hiperplasia é muito acentuado,
os cistos tornam-se papiliferos, e aqui se faz presente a
importancia da distincdo com adenomas papiliferos (3). A
transformacao cistica do rim e a tendéncia ao desenvolvi-
mento de neoplasia séo fendmenos préximos, porém nao
absolutamente relacionados nos pacientes com IRC. Alte-
racOes cisticas nos rins tendem a estar associadas com di-
ferentes graus de hiperplasia e com uma maior chance de
incidéncia de neoplasia. Destacam-se, neste caso, 0s
adenomas e carcinomas de células renais em pacientes
mais jovens, com IRC e submetidos previamente a
dialise (3, 6).

Em 1978, Hughson fez a primeira descricdo de HEECB
em 40 pacientes que apresentavam cistos atipicos (4). Em
seu estudo, quatro dos 40 pacientes submetidos a diélise
num periodo de dois a 24 meses apresentavam alteracdes
tipicas de HEECB. As células arredondadas, cubéides, for-
mando tufos de aparéncia embrionéria na cértex da cap-
sula de Bowman, tinham seu nicleo bem corado por
hematoxilina, e o citoplasma, por Luxol fast blue e
tricromico de Gomori. Hughson acreditava que os n6du-
los celulares possuiam provéavel origem muscular.
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Ogata, em 1991, relatou 18 casos de HEECB entre
58 rins estudados, com tempo de diélise variando de
12 a 20 meses (7). No presente caso, o paciente foi
submetido a dialise por 32 meses, prolongado tempo
de manutencdo do parénquima renal se comparado com
a literatura.

Entre as lesdes que poderiam ser consideradas no di-
agnostico diferencial da HEECB, do ponto de vista
anatomopatoldgico, destaca-se a nefroblastomatose: le-
sdo pré-neoplasica de etiologia genética e ndo-relacio-
nada a dialise; caracterizada pela presenca de focos de
células nefrogénicas, multiplos e difusos, cursando com
nefromegalia bilateral macica, porém com a forma origi-
nal do érgédo preservada. O parénquima encontra-se
difusa e multifocalmente substituido por células nefro-
génicas embrionarias, com aparéncia semelhante a do
componente blastematoso do tumor de Wilms e a das
células vistas na HEECB. Esta descricdo foi documentada
pela primeira vez por Hou e Holman (5) e corresponde
ao tipo universal ou panlobular de nefroblastomatose,
uma vez que acomete, de forma difusa, todo o parén-
quima renal. Beckwith et al. (1) citaram a HEECB como
diagnéstico diferencial de ninhos nefrogénicos panlobu-
lares e de tumor de Wilms, salientando a raridade do
diagnéstico.

Na HEECB, os focos de células embrionarias
nefrogénicas estdo restritos somente a camada cortical do
rim, com localizacdo na porcéo interna da cépsula de
Bowman. A semelhanca destes focos de células embrio-
narias com o tecido embrionario renal visto nas nefro-
blastomatoses é marcada pela aparéncia de “desdi-
ferenciada” das primeiras (4), assim como esta aparéncia
as torna semelhantes ao componente blastematoso do
tumor de Wilms.

Sabe-se que é possivel formar células totalmente
indiferenciadas em tecidos completamente maduros, visan-
do a organogénese. Isto ocorre devido a proliferacdo de
células-tronco ou a reverséo de propriedades citofisiologicas
previamente adquiridas com o processo de diferenciacdo
celular. Isto pode ser uma explicacdo fisiopatol6gica para o
fendmeno conhecido como HEECB (1).

A HEECB é um elemento estrutural importante nos rins
consideravelmente alterados de pacientes em estagio fi-
nal de faléncia renal submetidos a didlise, e sua importan-
cia repousa em sua raridade e semelhanca com lesdes pré-
neoplasicas e neoplésicas (1).
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