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RESUMO

JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: A glomerulosclerose seg-
mentar e focal (GESF) é uma doenga progressiva e sem tratamen-
to curativo, levando ao longo da sua progressio 2 insuficiéncia
renal cronica (IRC) e a outras complicacoes, sendo a plasmaférese
um dos poucos recursos terapéuticos. O objetivo deste estudo foi
relatar um caso em que a plasmaférese terapéutica foi utilizada
durante o acompanhamento do paciente, mostrando a recorrén-
cia da doenga mesmo em uso continuo da plasmaférese.
RELATO DE CASO: Paciente do sexo masculino, 13 anos, diag-
nosticado com GESF e importante comprometimento da fun-
¢do renal, submetido a transplante com posterior rejei¢ao e piora
do quadro, sendo submetido a se¢des periddicas de plasmaférese
frente a constante piora clinica e s poucas opgoes terapéuticas.
CONCLUSAO: Ainda controversa, a plasmaférese ¢ indicada no
tratamento da GESF recorrente. A intervengio precoce em pa-
cientes transplantados com GESF recorrente é capaz de mudar o
progndstico ao longo da evolugio para IRC. Neste paciente nio
apresentou resposta satisfatéria ao tratamento, mesmo sendo rea-
lizadas sessoes pré e imediatamente apds o segundo transplante e
a0 longo de seu acompanhamento com o objetivo de diminuir a
proteinuria e a recorréncia.

Descritores: Glomerulosclerose segmentar focal, Insuficiéncia
renal, Plasmaférese, Sindrome nefrética.
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SUMMARY

BACKGROUND AND OBJECTIVES: Focal segmental glo-
merulosclerosis (FSGS) is a progressive disease without curative
treatment, bringing along their progression to chronic renal fail-
ure (CRF) and other complications, plasmapheresis one of the
few therapeutic resources. The aim of this study was to report a
case in which the plasma therapy was used during the monitoring
of the patient showing recurrence of disease even in continuous
use of plasmapheresis.

CASE REPORT: Male patient, 13 years, diagnosed with FSGS
with significant renal disease underwent renal transplant rejec-
tion and subsequent worsening of symptoms, underwent plas-
mapheresis front sections of the periodic steady worsening clini-
cal and few therapeutic options.

CONCLUSION: Still controversial, plasmapheresis is indicated
for the treatment of FSGS. Early intervention in transplant pa-
tients with recurrent FSGS is capable of changing the prognosis
during the evolution to CRE The patient showed no satisfac-
tory response to treatment with plasmapheresis, although ses-
sions held before and immediately after the second transplant
and throughout their follow in order to reduce proteinuria and
the recurrence.

Keywords: Focal segmental glomerulosclerosis, Nephritic syn-
drome, Plasmapheresis, Renal failure.

INTRODUCAO

A glomerulosclerose segmentar focal (GESF) é a causa mais co-
mum de sindrome nefrética primdria, sendo caracterizada por
um padrio de lesio glomerular com o surgimento de esclerose
com colapso capilar em menos de 50% dos glomérulos renais e
em parte das al¢as de cada glomérulo acometido.

Em geral, a evolucio da GESF nio tratada consiste em proteind-
ria progressiva e declinio da taxa de filtragio glomerular (TFG),
desenvolvendo insuficiéncia renal créonica (IRC) terminal dentro
de 5 a 20 anos, apds a manifestagao inicial da doenca.

O tratamento de escolha para a doenga renal terminal é o trans-
plante; entretanto o risco de recorréncia é de 15% a 50% dos casos,
geralmente ocorrendo no primeiro més apds o transplante, sendo
considerado de mau progndstico, com evolugio para doenca renal
terminal dentro de cinco anos em mais de 30% dos pacientes.
Naio hd consenso sobre o tratamento da recorréncia da GESE sen-
do que em muitos casos a plasmaférese ou imunossupressio sio
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iniciados em combinacio com inibidores da enzima de conversio
da angiotensina (IECA) e intensificada a imunossupressio com ci-
clofosfamida e altas doses de ciclosporina. O uso da plasmaférese
em GESF ¢ baseado na evidéncia de que a proteintria é mediada
por um fator de permeabilidade da membrana basal glomerular.
Devido ao insucesso da plasmaférese no tratamento da GESF em
rins nativos, esta vem sendo frequentemente empregada como te-
rapia para sua recorréncia no aloenxerto, sendo considerada, dentre
outros como o tratamento de escolha nesta condi¢ao'?.

O objetivo deste estudo foi relatar um caso de paciente com diag-
néstico de GESE, submetido a dois transplantes renais e ap6s,
iniciou-se plasmaférese como medida terapéutica para a protei-
nuria recorrente. Observou-se, que mesmo com o inicio precoce
do procedimento ap6s o segundo transplante, houve persisténcia
da proteindria durante o seguimento de trés anos.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 13 anos, estudante, em acompanha-
mento pelos servicos de Nefrologia Pedidtrica e Hematologia des-
te hospital desde marco de 2000, com diagnéstico de GESF por
bidpsia renal realizada neste servigo.

Nos exames da época do diagndstico apresentava proteindria de
24 horas de 2,0 g/24h. Realizou tratamento com corticosteroide
e agentes imunossupressores (tacrolimus e micofenolato mofetil)
sem sucesso.

Iniciou didlise peritoneal em outubro de 2001, quando apresen-
tou creatinina de 12,9 mg/dL e ureia de 181 mg/dL. Na ocasido
apresentava proteintria de 7,9 g/24h e depuragao de creatinina

de 9,3 mL/min/1,73m?* SC (superficie corporal).

Foi submetido a transplante de doador vivo em 2002. A imu-
nossupressio foi realizada com tacrolimus, ciclosporina e pred-
nisona. Evoluiu com rejeigao celular aguda no 15° dia apés o
transplante, evidenciado pela piora da funcio renal, identificado
por bidpsia renal. Diante do quadro de recorréncia optou-se pelo
inicio de sessoes de plasmaférese terapéutica quando apresentou
proteindria de 8,45 g/24h e creatinina 7,45 mg/dL.

Eram realizadas sessoes de plasmaférese sempre que havia piora
clinica e da fun¢io renal nos quadros de recorréncia, sendo tro-
cado o limite mdximo permitido de 8 cm®/kg de peso reposto
com solugio cristaloide (solugio fisiolégica a 0,9%). Em 2006
submeteu-se ao segundo transplante renal de doador vivo. Re-
alizou sessoes de plasmaférese pré e apds o segundo transplante.
Os dados laboratoriais pré e pés-transplantes, assim como pré e
pos-sessoes de plasmaférese durante os trés anos de seguimento
(2006, 2007 € 2008), estao apresentados nas tabelas 1, 2 ¢ 3.

A plasmaférese foi realizada com o equipamento Fresenius mo-
delo AS 104 (Germany), de fluxo continuo, acoplada ao paciente
por meio de cateter central de duplo limen para retirada e rein-
fusio sanguinea. O paciente nio apresentou nenhum sintoma
clinico ou intercorréncias durante os procedimentos.

Nos gréficos 1, 2 e 3 podem ser observados que nao houve melhora
significativa da proteinuria apés o perfodo de acompanhamento de
trés anos, assim como os niveis de creatinina, mesmo com intervalo
menor entre as sessdes de plasmaférese. Os niveis de proteintiria
nio apresentaram valores menores que 3,7 g/24h durante o acom-
panhamento do paciente, nao havendo redugio significativa, mes-
mo alternando a frequéncia das sessoes de plasmaférese.

Tabela 1 — Exames laboratoriais e correlagio com os dias apds transplante renal e secoes de plasmaférese’

Ano/2006 03/04  06/04 08/04 13/04  27/04  08/05 22/05 05/06 12/06  11/09  22/09  02/10
Dias pés 2° TX 0 3 5 10 24 35 49 63 70 160 171 181
Hemoglobina (g/DL 13,2 10,3 8,2 9,3 9,2 8,8 9,4 9,8 9,7 11 8,9 7,7
Leucécitos (x 10°/L) 12900 14.200 9.000 21.900 18.200  8.900 11.900 13.900 10.400 8.420 5.320 2.840
Plaquetas (x10°/L 310 355 331 640 408 339 422 579 404 243 223 407
Ureia (mg/dL) 106 52 86 62 82 93 93 106 109 70 48
Creatinina (mg/dL) 7,4 1,5 1,4 1,3 1,8 1,9 1,6 2,2 2 2,4 2,2 1,9
Proteina urindria 3+ 3+ 3+ 3+ 3+ 3+ 3+ 3+
Ptn (g/24horas) 16,67 5,55 4,7 11,44 8,78 12 9,23 10,01 12,19 6,88 5,5 3,7
Plasmaférese PF PF PF PF PF PF PF PF PF PF
TX = transplante renal; Ptn = proteintria
Tabela 2 — Exames laboratoriais e correlagio com os dias apds o transplante renal e as segoes de plasmaférese

Ano/2007 22/01 12/02 05/03 23/04 21/05 18/06 02/07 30/07 08/10 05/11 10/12
Dias pés 2° TX 293 324 345 394 422 450 464 492 562 590 625
Hemoglobina (g/DL 8,7 8,8 8.9 8,8 8,7 8,9 8,5 8,5 9,6 9,9 9,8
Leucécitos (x 10°/L) 6.780 8.210 7.450 8.010 9.950 9.780 8.900 7.000 8.200 8.180 10.030
Plaquetas (x10°/L 491 439 505 524 590 535 464 433 452 497
Ureia (mg/dL) 67 114 96 90 84 103 109 55 162
Creatinina (mg/dL) 2,9 3,2 3 3,5 2,8 3,8 3,2 2,4 3,8 3,5 3,6
Proteina urindria 3+ 3+ 3+ 3+ 3+ 3+ 3+ 3+ 3+ 3+ 3+
Ptn (g/24horas) 8,33 7,74 10,78 7,74 6,4 6,3 7,68 4,6 5,6 4,13 4,3
Plasmaférese PF PF PF PF PF

TX = transplante renal; Ptn = proteintria
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Tabela 3 — Exames laboratoriais e correlagdo com os dias apés o transplante renal e as se¢bes de plasmaférese

Ano/2008 14/01  03/03 10/03 24/03 07/04 14/04 28/04 09/06 14/07 25/08 29/09 03/11 08/12
Dias pés 20 TX 660 680 687 701 715 722 736 778 813 855 890 925 961
Hemoglobina (g/DL) 10,3 10,6 10,8 8,9 8,7 8,3 7,6 7,7 9,3 11,7 11,1 9,9 8,7
Leucécitos (x 10°/L)  9.800 8.390 7.450 9.310 9.340 8.950 8.840 8.300 7.910 8.940 10.500 8.560 8.330
Plaquetas (x10°/L 410 369 421 512 460 418 391 558 469 470 433 358 365
Ureia (mg/dL) 110 133 97 125 139 124 555 123 170 132 132 122
Creatinina (mg/dL) 3,7 3,6 5,2 3,6 3,9 3,8 3,3 4,5 2,7 3,6 3,3 3,2 3
Proteina urindria 3+ 3+ 3+ 2+ 3+ 3+ 3+ 3+ 3+ 3+ 3+ 3+ 3+
Ptn (g/24horas) 4,92 9,01 9,49 4,56 8,67 5,43 5,59 4,41 11,11 5,25 7,31 7,73 10,84
Plasmaférese PF PF PF PF PF PF PF PF PF PF PF PF

TX = transplante renal; Ptn = proteintria

Griéfico 1 — Influéncia da plasmaférese nos niveis de creatinina e proteintria de 24 horas em 2006.

Grifico 2 — Influéncia da plasmaférese nos niveis de creatinina e proteintria de 24 horas em 2007.

Grifico 3 — Influéncia da plasmaférese nos niveis de creatinina e proteintria de 24 horas em 2008.
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Os niveis de creatinina mantiveram-se entre 1,9 e 4,5 mg/
dL, sendo que o paciente manteve-se nio dialitico apds o
primeiro transplante. Houve piora dos niveis de creatinina
no primeiro ano apds o primeiro transplante e apés periodos
mais espacados entre as sessdes de plasmaférese. O paciente
continua em acompanhamento, realizando sessdes de plas-
maférese semanais.

DISCUSSAO

Relatos de casos clinicos descrevendo a experiéncia com ind-
meras terapias para recorréncia da GESF apdés transplante
continuam a aparecer na literatura. O tratamento com glico-
corticoides permanece sendo de primeira linha para GESF.
A plasmaférese vem sendo usada como tratamento da GESF
recorrente, baseando-se no conceito de que a presenca de um
fator humoral circulante pode ser capaz de aumentar a per-
meabilidade capilar glomerular a albumina iz virro, sendo
que a retirada desse fator através da plasmaférese terapéutica
poderia resultar em diminui¢do da proteintria e estabiliza-
¢ao de funcio renal.

Neste estudo, verificou-se que a partir do segundo trans-
plante, foram iniciadas as sessdes de plasmaférese pré e
imediatamente pds-transplante conforme evidenciado por
Greenstein e col.’ apds estudo em criangas com sindrome
nefrética recorrente apds transplante renal por GESE sendo
que cinco de seis pacientes tratados com plasmaférese entra-
ram em remissio apés um total de sessbes que variou entre
12 e 73, sendo realizada a plasmaférese em até 48h do inicio
do quadro.

Entretanto, o paciente do presente estudo evoluiu com per-
sisténcia dos indices de proteindria em niveis nefréticos,
apresentando recorréncia da GESE Pacientes jovens e do
sexo feminino, niveis de proteindria pré-transplante de 7,0
+ 1,8 g/dL e tempo entre o diagndstico e inicio de didlise
de 3,1 + 1,1 anos sao fatores de risco para a recorréncia de
GESPF°.

Feld e col.® relataram em estudo com oito pacientes cortico-
resistentes portadores de GESF idiopdtica, comprovada por
bidépsia, que todos os pacientes foram submetidos a seis ses-
soes de plasmaférese em um periodo de duas semanas. Dos
oito pacientes, apenas dois apresentaram diminuicio dos ni-
veis de proteintria (remissdo parcial), sendo que um deles
apresentou diminuicdo transitéria com retorno da proteind-
ria para os niveis pré-plasmaférese apds dois meses do final
do estudo.

Mitwalli” observou a resposta terapéutica da plasmaférese
associada a corticoterapia e ciclofosfamida, por via venosa,
em pacientes com GESF idiopdtica, resistentes & imunossu-
pressio prévia. Dos 11 pacientes estudados, oito responde-
ram ao tratamento instituido com remissdo total, mantendo
a func¢ao renal estdvel durante todo o periodo de observagio,
enquanto os outros trés pacientes nio responderam a plas-
maférese.

Anilise retrospectiva de 13 casos feita por Matalon e col.?
em pacientes portadores de GESF, submetidos a transplante
renal alogénico, mostrou que um paciente teve resposta com-
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pleta apds plasmaférese, trés tiveram resposta parcial e trés
ficaram dependentes da plasmaférese, sendo que estes ini-
ciaram o procedimento 30 dias apds a recorréncia de GESF,
enquanto isso, sete dos oito pacientes nio respondedores ini-
ciaram a plasmaférese apds 42 dias ou mais.

Ponticelli, Campise e Tarantino® relataram trés casos de pa-
cientes, sendo que um deles, ao iniciar quadro de sindrome
nefrética apds transplante, iniciou plasmaférese precoce, ini-
cialmente uma vez ao dia na primeira semana, sendo gradu-
almente diminuida para uma vez na semana por dois meses.
Evoluiu com piora da proteintria e do quadro clinico, sendo
novamente encurtado o intervalo do tratamento. Apesar da
melhora da proteindria, se manteve em nivel subnefrético
apos sete anos de tratamento, quando interrompeu por conta
prépria.

Alguns autores ainda citam a plasmaférese como medida
de profilaxia para proteinuria recorrente na GESF antes do
transplante renal, sendo sua indicagdo ainda controversa
frente aos poucos casos descritos na literatura.

Ficou evidente a partir desses dados que o inicio precoce
da plasmaférese terapéutica melhora a evolu¢io da doen-
¢a, melhorando o prognéstico e consequentemente acarre-
tando menor niimero de sesses necessdrias para garantir a
remissao.

Entretanto, no presente caso, mesmo apds trés anos de se-
guimento clinico com sessdes de plasmaférese com interva-
los pré-determinados nio foi observada remissio completa
da doenca, se mantendo com niveis elevados de creatinina
e persisténcia da proteindria na maior parte do tempo em
valores nefréticos.
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