R

SANTAMARIA w LISBOA

HTA Renovascular pediatrica:
Revisao a proposito de um caso
clinico

2015/2016

HTA Renovascular
Pediatrica
Revisao a proposito de um caso clinico

Catarina Pedro Fernandes N° 12737
Tese de Mestrado Integrado

Clinica Universitaria de Pediatria
Centro Académico de Medicina de Lisboa

Orientadora: Dra. Carla Simao



HTA Renovascular pediatrica: Revisdo a proposito de um caso clinico

RESUMO

A hipertensao arterial (HTA) estd presente num numero significativo de criancas e
adolescentes assintomaticos, com possivel lesdo de 6rgdo alvo em criangas hipertensas e
até pré-hipertensas.

A HTA de causa renovascular ¢ a terceira causa mais frequente de HTA nas criangas e o
seu achado mais comum ¢ a presenca de estenose da artéria renal.

Esta tese descreve o caso de HTA grave (estadio II) numa crianca de 12 anos,
assintomatica, mas com lesdo de orgdo alvo. A investigacdo subsequente detectou a
presenga de estenose da artéria renal esquerda com rim esquerdo excluido na avaliagdo por
renograma com captopril.

A presenca de HTA grave, ndo controlada com terapéutica farmacologica tripla, associada
a estenose da artéria renal e exclusdo funcional do rim esquerdo, condicionou a realizagao
de nefrectomia. O seguimento posterior revelou descida dos valores de pressdo arterial
(PA), estando a doente atualmente medicada apenas com um anti-hipertensor.

A proposito deste caso, pretende-se salientar a importancia da avaliacdo e correcta

interpretagdo da PA nas criancgas, fazendo uma revisao da literatura.

ABSTRACT

Hypertension is present in a substantial number of asymptomatic children and adolescents,
with possible evidence of target organ damage (TOD) in hypertensive and prehypertensive
children.

Renovascular disease is the third most common cause of hypertension in children and the
most common abnormality is renal artery stenosis.

This dissertation describes a case of severe hypertension (stage II) in a 12-year-old girl,
asymptomatic but with TOD evidence. Further investigation found a left renal artery
stenosis and the renal scan with captopril showed an inexistent function of the left kidney.
The presence of severe hypertension, refractory to triple agent therapy, a renal artery
stenosis and a left kidney with no function lead to a nefrectomy. Following outcome
showed improvement of BP values and the pacient is, at the moment, treated with only
one antihypertensive agent.

The purpose of this case is to emphasize the importance of BP measurement and its correct

interpretation in children, making a literature review.
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INTRODUCAO

A hipertensao arterial (HTA) ¢ a principal causa de morte prematura nos adultos (1) e esta
presente num numero significativo de criancas e adolescentes assintomaticos (2). Estudos
epidemiologicos sobre pressdo arterial (PA) demonstram um aumento da prevaléncia de
hipertensdo em criangas e adolescentes, que parece ser influenciado principalmente, mas
ndo exclusivamente, pelo aumento da prevaléncia da obesidade infantil (2). Criangas com
PA elevada t€ém mais probabilidade de se tornarem adultos hipertensos, contribuindo para a
actual epidemia de doenga cardiovascular. Salienta-se, assim, a importancia do controlo da
PA em criancas e adolescentes e a necessidade de aplicar estratégias de prevengao

cardiovascular ja nesta faixa etaria (3).

Todas as criancas com idade superior ou igual a 3 anos observadas em consulta de
vigilancia de saide devem ser sujeitas a avaliacdo da PA. Em criancas mais jovens, a PA
deve ser avaliada se existirem circunstdncias que aumentem o risco de HTA (3). Os
critérios de diagnostico baseiam-se no conceito de que, nas criangas, a PA aumenta com a
idade e tamanho, impossibilitando o uso de um tunico valor de PA para definir hipertensao,
como acontece nos adultos. Assim uma pressdo arterial normal ¢ definida como uma
pressdo arterial sistdlica (PAS) e pressdo arterial diastdlica (PAD) abaixo do percentil 90
(P90) para a idade, sexo e estatura. Hipertensdo corresponde a uma PAS e/ou PAD
persistentemente no P95 ou acima deste e criancas com uma PAS ou PAD no P90 ou
acima, mas abaixo do P95 sdo classificadas como tendo PA normal-alta. Adolescentes com
PA de 120/80 mmHg ou mais, mesmo que abaixo do P90 sdo também considerados como
tendo PA normal-alta (3). Para evitar o sobre-diagnéstico de HTA numa crianga com um
unico valor de PA aumentado, aconselham-se trés medi¢cdes em ocasides diferentes com o
método auscultatotio (1,3). Constituem excepcdes, criancas com sintomas de HTA ou

valores de PA de estadio II (1).

Apesar da prevaléncia mundial de HTA pediatrica ndo ser conhecida, estudos
epidemioldgicos e rastreios escolares em criangas entre os 3 e os 18 anos de idade,
estimam que a prevaléncia de HTA seja de 3.6% e de pré-hipertensdo (ou pressdo arterial

normal-alta) 3.4% (1,2).
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A maior parte das criangas hipertensas ¢ assintomatica (4). No entanto, estudos
demonstraram que as lesdes de orgdos alvo (LOA) ja sdo detectaveis em criangas
hipertensas e até pré-hipertensas (2), sugerindo que os percentis 90 e 95 para a PA
subestimam o risco cardiovascular a longo-prazo, questionando a necessidade de

estabelecer niveis mais baixos para definir alto risco (1).

As causas mais frequentes de HTA variam com a idade. A HTA essencial raramente ¢
encontrada em criangas jovens, mas a sua prevaléncia aumenta significativamente na
adolescéncia. A HTA designa-se de secunddria quando se identifica uma causa, muitas
vezes passivel de correccdo. A doenca parenquimatosa renal e renovascular e a coartagao

da aorta constituem 70 a 90% de todos os casos de HT secundaria (3).

Esta tese pretende abordar a HTA renovascular a propoésito de um caso clinico.

CASO CLINICO

M.P., sexo feminino, 12 anos, raca caucasiana, foi - = 1944
referenciada do centro de saude para o hospital da area de T T T T
residéncia a 1 de Julho de 2015 por apresentar valores de 1g|63 19|69

PA muito elevada, confirmada em varias medi¢des. Tem
antecedentes familiares de avos com dislipidemia, i %

diabetes mellitus II ¢ a avdé materna com HTA. Sem 52

outras doengas de caracter hereditario conhecidas. Figura 1- Genograma de M.P.

E produto de uma gestagdo de 39 semanas e nasceu de

parto distocico (cesariana), tendo Indice de Apgar 9/10 (1° e 5° minutos respectivamente) e
somatometria compativel com recém nascido adequado a idade gestacional. Periodo
neonatal precoce e tardio sem intercorréncias e rastreio alargado de doengas metabolicas ao
8° dia de vida. No 1° més foi-lhe diagnosticada uma comunicacdo inter-auricular, com
seguimento em cardiologia até aos 5 anos. Apresenta medi¢des da PA desde os 3 anos com
registo de valores de PAS aumentados (P90-95) em varias consultas. Aleitamento materno
exclusivo até ao 1 més de vida. Refere alimentacdo saudavel e diversificada, sem

intolerancias alimentares. Faz exercicio fisico em contexto escolar. Tem habitos de sono
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adequados e sem alteragdes. Nega habitos tabagicos, alcodlicos ou medicamentosos.
Apresenta imunizagdes actualizadas segundo o Programa Nacional de Vacinagao, tendo —
lhe sido administrada a vacina suplementar anti-pneumocoécica aos 3 € aos 4 anos. Desde
os 7 anos que se encontra no Percentil 75-90 para o peso. Actualmente no P75-90 para a
altura e com indice de massa corporal (IMC) de 18,9 (P50-75). Refere menarca aos 11
anos. Teve um desenvolvimento psico-motor adequado e caracteriza-se como uma
adolescente ansiosa. Frequenta o 7° ano de escolaridade, com razoavel aproveitamento
escolar. Nega internamentos ou cirurgias. Sem alergias documentadas.

A 1 de Julho de 2015, M.P. dirigiu-se ao Centro de saude da area de residéncia para lhe
administrarem a vacina contra o virus do papiloma humano. Foi-lhe medida a pressao
arterial por referir que se encontrava ansiosa. Por se verificarem valores de pressdo arterial
sistolica (PAS) que atingiram maximos de 190 mmHg e pressdo arterial diastdlica (PAD)
de 141 mm Hg (acima do P99 + 5mmHg- correspondendo a HTA estadio II), foi
encaminhada para o servico de urgéncia da area de influéncia. Estava assintomatica e
negava cefaleias, epistaxis, palpitacdes, dificuldade respiratoria, alteragdes da visdo,
alteracdes da for¢a muscular ou da sensibilidade tatil ou dolorosa. Nos antecedentes
negava edema, altera¢des do padrao micional (nictiria, poliuria e distria).

Na urgéncia hospitalar, as PAS e PAD mantiveram-se acima do P99 + SmmHg,
apresentava uma frequéncia cardiaca de 89 bpm e saturagdo de oxigénio de 99%. A
auscultagdo cardiaca, pulmonar e o exame neuroldgico ndo apresentaram alteragdes. A
avaliagdo analitica (hemograma, ureia, creatinina, ionograma e urina II) ndo revelou
alteracdes. O ECG revelou ritmo siusal e auséncia de critérios de voltagem sugestivos de
HVE.

A ecografia renal revelou uma assimetria de dimensao renal (RE-4 cm; RD-12 c¢m), com
ligeiro aumento da ecogenecidade.

Esteve internada durante 18h para vigilancia e iniciou terapéutica hipotensora com
introducdo gradual de IECA (enalapril), antagonista dos canais de calcio (nifedipina), e B-
Bloqueante (carvedilol), tendo sido encaminhada, no dia seguinte, para a consulta de HTA
pediatrica do Hospital de Santa Maria (HSM).

Na investigagdo subsequente realizou um MAPA (medi¢do ambulatoria da PA durante 24
horas) sob terapéutica hipotensora, que revelou valores tensionais de PA sistdlica,

maioritariamente, no P99 e diastolica no P95. (Figura 2)
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Figura 2 - MAPA sob terapéutica anti-

hipertensora: Valor tensional médio
sistolico das 24 horas de 133 mmHg,
dentro do P99 e valor tensional médio
diastolico de 80 mmHg, dentro do P95
para a idade, sexo e altura. Valores de PA
para HTA sistolica estadio I e PA
diastolica normal alta. Variacao
circadiana da PA atenuada. Status nao

Dipper.

normal. Os valores de renina (39 pg/ml) e

aldosterona (167 pg/ml) encontravam-se ligeiramente aumentados.

A avaliacdo cardiologica revelou um ECG com QRS de amplitude aumentada a esquerda e

o ecocardiograma revelou uma hipertrofia ventricular esquerda concéntrica, boa fung¢do

global e sem cardiopatia estrutural.

A ecografia renal com Doppler realizada confirmou a existéncia de um rim esquerdo

atréfico, uma artéria renal esquerda de reduzido calibre, hipoperfusdo difusa do

parénquima do rim esquerdo e a hipertrofia compensadora do rim direito.

A angio-TC abdominal revelou uma estenose em toda a extensdo da artéria renal esquerda

e fraca opacificacdo do parénquima renal esquerdo pelo contraste (Figura 3). Nao se

observaram altera¢des da aorta toracica descendente distal € abdominal.
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Figura 3 - Angio-TC abdominal: Marcada reducio difusa e regular do calibre da
artéria renal esquerda imediatamente apds o ostium e em toda a sua extensdo, com
permeabilidade do limen mantida. Nao se observa circulacdo colateral. Artéria renal
direita permeavel e de calibre normal ou mesmo proeminente. Rim esquerdo atrofico
(RE: 4 cm), com deficiente opacificacio do parénquima renal pelo contraste. Rim
direito com hipertrofia compensadora (RD: 12,5 cm), morfologia normal e boa

opacificacido do parénquima, com espessura normal.
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Figura 4 - Angio — TC abdominal (reconstruc¢io 3D)
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O renograma com iECA (Figura 5) demonstrou uma total auséncia de captacdo de is6topos
por parte do rim esquerdo e um rim direito vicariante, com um débito de filtragdo

glomerular de 90 ml/min.

Figura 5 - Renograma com captopril: Exclusido funcional do RE. RD vicariante co

DFG: 90 ml/min.

A presenca de HTA grave nao controlada com terapéutica farmacologica tripla, associada a
estenose da artéria renal e exclusdo funcional do rim esquerdo, condicionou a realizacao de
nefrectomia.

O seguimento posterior revelou descida dos valores de PA estando atualmente medicada

com um hipotensor (nifedipina AP 20 mg — 2 vezes/dia).

DISCUSSAO

A HTA de causa renovascular representa 5 a 10% de todos os casos de HTA nas criangas e
¢ a terceira causa mais frequente, a seguir a coartacdo da aorta e doengas do parénquima
renal (5). Cerca de 11 a 60% dos casos de doenga renovascular sdo familiares, com padrao
autossémico dominante e penetrancia variavel (5,6,7). O compromisso do fluxo sanguineo
a uma parte ou a totalidade de um ou ambos os rins (5,7) envolve a activacdo do sistema

renina-angiotensina-aldosterona, com consequente retencdo de agua e sodio. Quando a
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doenca ¢ unilateral, a excrecdo de sddio e dgua pelo rim saudavel pode ser suficiente para

evitar que a retencao hidrica contribua para a HTA (5).

O achado mais frequente ¢ a presenca de estenose da artéria renal, bilateral em mais de
50% dos casos, podendo incluir estenose dos vasos principais, seus ramos major e/ou
pequenas artérias intrarenais (1, 5, 8, 9). Dados da angiografia digital de subtraccao
sugerem que as estenoses do ostium e da artéria renal principal sdo mais comuns do que as
estenoses distais (10). Apesar de existirem vdarias causas (6), as mais comuns em idade
pediatrica sdo a fibrodisplasia muscular (na Europa e América do Norte (11) e a arterite de
Takayasu (11). No caso descrito documentou-se uma estenose unilateral da artéria renal
com estreitamento do vaso em toda a sua extensdo, desde a emergéncia da aorta abdominal

até ao hilo renal.

O quadro clinico ¢ varidvel. Alguns doentes sdo assintomaticos, outros apresentam
cefaleias (criancas mais velhas), nduseas, vomitos ou ma progressao estatuto-ponderal
(criangas mais jovens). A crise hipertensiva (urgéncia ou emergéncia) pode ser a primeira
manifestagdo da doencga. A avaliacdo da PA permite fazer o diagnéstico de HTA mas o
restante exame fisico pode ser completamente normal (7,12), mesmo na presenca de
patologia significativa, como no caso descrito. De facto, at¢ 70% dos diagnosticos de
doenga renovascular pediatrica sdo um achado ocasional, resultante da avaliagdao da PA (6)
que, de acordo com as recomendacdes da SEH, deve ser avaliada por rotina em todas as

criangas a partir dos 3 anos de idade, em consulta de vigilancia de satde infantil (3).

Diagnéstico

A monitorizagdo da PA em ambulatério (MAPA) deve ser realizada sempre que possivel,
uma vez que confirma o diagnostico de HTA, caracteriza o perfil tensional em relacdo ao
status dipper/ndo dipper e apds inicio de terapéutica farmacoldgica permite monitorizar a

resposta a terapéutica (3).

Suspeita-se de HTA secundéria, nomeadamente de causa renovascular, num paciente com
hipertensao grave (PAS superior a 200 mmHg, em média, 52 mmHg acima do P95 para a

idade, sexo e altura), evidéncia de lesdo de orgdos alvo (coracdo, rim, olho, sistema
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nervoso central) ou com HTA de dificil controlo farmacologico (3). A presenca de um
sopro abdominal (na area correspondente a artéria ou artérias renais), sindromes com risco
aumentado de doenca vascular (neurofibromatose, esclerose tuberosa, sindrome de
Williams) e sinais de vasculite (doenca de Takayasu) também alertam para a possibilidade
de doenga renovascular. Outros factores de suspei¢do sdo a historia de agressdo vascular
prévia (trombose da artéria renal, cateterizacdo da artéria umbilical, trauma, radiagdo),
antecedentes de transplante renal, hipereninémia, hiperaldosteronismo, hiponatremia e

hipocaliémia moderada (3,5,6).

A investigacdo etiologica da HTA deve seguir as recomendacdes da SEH (3). Perante a
suspeita de doenca renovascular, ¢ importante a realizacdo de exames analiticos e
imagiologicos. Analiticamente, ¢ importante determinar a concentragdo plasmatica da
renina e aldosterona. Concentragdes plasmaticas de renina aumentadas em posi¢do supina
sao um forte indicador de HTA renovascular (12). No entanto, estes valores devem ser
interpretados no contexto clinico, uma vez que o tratamento com iECAs ou diuréticos pode
provocar falsos positivos (6). Devido ao hiperaldosteronismo secundario, os doentes com
HTA renovascular apresentam frequentemente, algum grau de alcalose e hipocaliémia. A
deterioragdo renal pode estar presente nas estenoses graves ou ser consequéncia da propria

hipertensao (7).

O diagnostico de HTA renovascular pode ser estabelecido por diferentes exames
imagiolégicos (6). O pequeno calibre dos vasos sanguineos, tempos de perfusdo e
momento de administragdo do contraste bem como os esforcos para reduzir a exposi¢ao a

radiagdo podem condicionar a execug¢do destas técnicas (9, 10).

A ultrassonografia com Doppler ¢ o método inicial de abordagem (5), por se tratar de um
meio ndo invasivo, reprodutivel, de baixo custo, facilmente disponivel e sem necessidade
de radiagdo ionizante, sedacdo ou uso de meios de contraste endovenosos (10). A
identificacdo de rins assimétricos (diferenga superior a 1,5 cm de comprimento), rim unico,
massa renal ou peri-renal sdo os achados mais relevantes que sugerem HTA secundaria (7).
Nas criangas, artérias renais principais de pequeno calibre e artérias renais acessorias ainda
menores, tornam a observagdo directa da estenose dificil e por vezes impossivel. Assim, o

uso de Doppler renal fornece evidéncias indirectas de estenose arterial proximal (10). Para
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além da dependéncia de operador e janela acustica por vezes desfavoravel, a sensibilidade
(90%) e especificidade (68%) sdo inadequadas para identificar com fiabilidade estenoses
na artéria renal acessoria, ramos da artéria renal e artérias intrarenais (7,10). Ainda assim, a

ultrassonografia renal indica a necessidade de realizar outros exames imagiologicos. (8)

A angio - TC oferece boa resolugdo espacial e ¢ o método mais sensivel para detectar
estenoses distais a artéria renal principal. As estenoses sdo identificadas comparando a
porc¢do da artéria envolvida com o seu segmento adjacente ou com a artéria contralateral e
caracterizadas quanto a extensao e percentagem da redugdo do limen. Constituem sinais
secundarios de doenga renovascular dilatagdes pods-estenoticas, formagdo de vasos
colaterais, defeitos focais da perfusdo do parénquima e cicatrizagdo parenquimatosa (9). A
maioria das estenoses da artéria renal nas criangas envolve a por¢do extraparenquimatosa
das artérias principais, artérias acessorias ou segmentares (ramos de 1* ou 2* ordem), com
boa visualizagdo na TC renal (9). A angio-TC renal apresenta como vantagens o facto de
ser um exame minimamente invasivo, permitir reconstrugdes tridimensionais e,
actualmente, possibilita a utilizacdo de protocolos com menor dose de radiacdo, sem
comprometer a qualidade da imagem. Pode, ainda, ser realizada sem seda¢do, dependendo
da faixa etéria e colabora¢do do doente. A principal limitacdo ¢ o estudo dos ramos a partir
da 3% ordem (9). Deve ser realizada nos casos graves, definidos como idade jovem (devido
a pouca precisdo do Doppler), Neurofibromatose tipo 1, lesdes multiplas ou sindrome da
aorta abdominal detectado por Doppler (4). No caso apresentado a angio-TC comprovou a
estenose da artéria renal esquerda em toda a extensdo, apesar do limen se encontrar

permedvel. Nao havia evidéncia de circulagdo colateral.

A angio-RM (angiografia por ressonancia magnética) também avalia a aorta e as artérias

renais principais (5).

Quando existem restricdes médicas do doente, como artefactos de metal, a angio- TC ¢
mais adequada. Além disso, tem maior disponibilidade, menor custo, rapida execugdo e
pode detectar calcificacdes vasculares. A qualidade da imagem obtida com os ultimos
aparelhos de TC permitem uma resolucdo espacial mais elevada e reconstrucdes
tridimensionais (9), dai que no nosso centro hospitalar, cirurgides pediatricos prefiram a

angio — TC (9).

11
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Apesar dos avangos da tecnologia radiologica, a angiografia diagndstica continua a ser o
gold standard para o diagnostico e a técnica com maior precisdo para a avaliagdo de
doenga renovascular, principalmente nos ramos de menor calibre (5,6,12). Fornece, ainda,
a possibilidade de intervencdo terapéutica (4). Um mapa detalhado da aorta, artérias
pélvicas, territorio celiaco, artéria gastroduodenal e artérias mesentéricas superior e inferior
pode ser necessario para a escolha do procedimento ciriirgico. A ecografia intravascular
pode acrescentar informagdo que ndo era evidente na angiografia (6). As principais
indicagdes para a sua realiza¢do sdo hipertensdo persistente (P99), falha no controlo da PA
com monoterapia e angioplastia planeada (12). Independentemente dos resultados da
ecografia renal com Doppler, criangas com alta suspeita clinica de hipertensdo mediada por
renina devem realizar arteriografia para visualizag@o directa da aorta e artérias renais (10).
Se a angio-TC ndo visualizar a vasculariza¢do intraparenquimatosa e ndo existir evidéncia
de estenose extraparenquimatosa, pode também ser necessaria uma angiografia para
excluir definitivamente doenga renovascular (9).

As limitacdes da angiografia diagndstica sdo o facto de se tratar de um exame invasivo,
necessitar de sedagcdo ou anestesia geral, a exposi¢do a niveis elevados de radiacdo (9) e
poder ser insuficiente para avaliar doenca renovascular, uma vez que as anomalias
angiograficas nas criancas sdo habitualmente bilaterais e envolvem os pequenos ramos

arteriais (12).

O recurso a medicina nuclear com a realizagdo da cintigrafia renal (ou renograma) com
captopril ¢ outro método nao invasivo que permite identificar uma causa renovascular e ¢
util para avaliar o grau de funcdo do rim comprometido (6). Tem como desvantagens o
escasso detalhe anatomico e a incapacidade de diferenciar doenca vascular de doenga

parenquimatosa (9).

Alguns doentes sdo sujeitos a colheita de renina da veia renal. Esta técnica invasiva ¢
particularmente Util nos casos de estenose bilateral e/ou segmentar da artéria renal,
permitindo a localiza¢do do foco de isquemia que estd a libertar renina em excesso € a
provocar a HTA (5). Determina a lesdo que mais beneficiard de intervengao (11), prediz os
resultados da mesma (7) e pode influenciar a escolha do tratamento médico. Doentes
hipertensos com actividade da renina plasmatica aumentada sdo bons candidatos para o

tratamento com antihipertensores que actuem no eixo renina-angiotensina-aldosterona

Trabalho Final do Mestrado Integrado em Medicina 12
Catarina Pedro Fernandes



(iIECAS ou ARAs). Doentes com actividade da renina plasmatica suprimida pela retengao
de agua e sodio respondem melhor aos diuréticos. A colheita de renina da veia renal ¢é
habitualmente realizada simultaneamente a angiografia diagndstica (8). Uma razdo de
renina superior a 1.5 entre as veias renais principais ¢ significativa, sendo corroborada por
uma razao inferior a 1.3 entre a veia renal contralateral e a veia cava inferior infrarrenal.
Um resultado positivo pode constituir um preditor de bom progndstico apos a angioplastia

ou cirurgia (12).

Tratamento

O tratamento da hipertensdo renovascular pode ser dividido em terapéutica médica e

procedimentos endovasculares ou cirirgicos.

A terapéutica médica (medidas gerais e farmacoldgicas) ¢ sempre necessaria e ¢ efectuada
enquanto decorre a avaliagdo do doente, devendo ser mantida se os outros procedimentos
ndo forem possiveis ou ndo trouxerem beneficio (11). A decisdo de iniciar
antihipertensores depende ndo s6 dos niveis de PA, mas também, da presenca ou auséncia

de lesdo de orgdo alvo, factores de risco ou doencas adicionais (3).

Em criangas com doenca renovascular, a monoterapia ndo ¢ geralmente suficiente para
atingir um controlo tensional adequado e a combinagdo precoce de farmacos ¢ necessaria,
reduzindo-se efeitos adversos e complementando mecanismos de acc¢do (3). A escolha dos
antihipertensores inclui os inibidores da enzima de conversdo da angiotensina (iIECAs),
antagonistas do receptor da angiotensina (ARAs), antagonistas dos canais de calcio, beta-
bloqueantes e diuréticos. Os mais utilizados sdo os iIECAs ou ARAs, (5) apesar dos
farmacos que bloqueiam o sistema renina- angiotensina- aldosterona estarem, de um modo
geral, contra-indicados até que seja excluida doenga renovascular bilateral ou estenose
unilateral critica em rim tUnico. Tal justifica-se pelo facto destes agentes reduzirem a
pressdo de filtracao do glomérulo, levando a lesdo renal, reversivel apos a sua interrupgao
(5). O risco de lesdao renal é muito superior em criancas desidratadas e ¢ necessaria
precaucdo com a associacdo de diuréticos e farmacos que afectam o sistema renina-
angiotensina-aldosterona (6). Na doenga unilateral ndo critica, o inicio ou aumento das

doses dos iIECAs ou ARAs pode aumentar temporariamente os niveis de creatinina (até
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20%), sem que constitua um sinal de deterioragcdo renal (3). Em criancas com doenga
unilateral, a lesdo renal ¢ dificil de monitorizar, uma vez que o0s mecanismos
compensatorios do rim saudavel contralateral, mantém os niveis normais de creatinina

normais (6).

Em criancas com doenca renovascular grave, o tratamento com diurético pode provocar,
por si s6, deterioracdo renal (6). Diuréticos de ansa devem ser utilizados com precaugdo e
em combinagdo com outros agentes uma vez que, no momento de apresentacdo, a maioria
dos pacientes carece de dgua e sal devido a natriurese que a hipertensdo provoca (3). Em
monoterapia, podem ainda, aumentar a libertacdo de renina e exacerbar a HTA (11). As

redugdes de PA sdo equivalentes com iECAs, ARAs e antagonistas dos canais de célcio

(3).

Criancas com estenose da artéria renal sob terapéutica médica, devem monitorizar
periodicamente a PA, realizar MAPA e avaliar lesdes de orgdos-alvo (11). Uma HTA
refractria a terapéutica optimizada constitui uma indicagdo para intervencao endovascular
ou cirtrgica (6). De facto, a maioria dos doentes ira necessitar de uma intervengdo e
mesmo com PA controlada, a necessidade de procedimentos adicionais deve ser

equacionada (6, 7).

Procedimentos endovasculares:

Apesar da escolha entre procedimentos endovasculares ou cirGrgicos assentar na
experiéncia da equipa médica/cirurgica, a terapéutica endovascular, particularmente a
angioplastia renal percutanea constitui o tratamento “standard”, mesmo em lesdes graves e
localizadas no ostium (4). Alguns autores defendem que a presenca de um rim atr6fico nao
¢, necessariamente, uma contraindicacdo para a angioplastia percutdnea, podendo ser

benéfica mesmo com evidéncia de isquemia créonica (11).

A angioplastia conduz a melhoria ou cura em mais de 50% dos casos, ainda que algumas
criangas necessitem de mais do que uma intervengdo (11). O objectivo deste procedimento
¢ normalizar os niveis de PA. Quando tal nido ¢ possivel, pode diminuir o nimero de
farmacos necessarios ou as suas doses. Se houver indicagdo cirurgica, a angioplastia

permite proteld-la até ao crescimento completo da crianga, altura em que os vasos terdo
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calibre adequado para a técnica de reconstrugdo, evitanto re-operagdes (6, 11,12). No
entanto, nem todos os doentes obterdo beneficio, nomeadamente os que tém patologia

intrarenal (11,13).

Os métodos de tratamento endovascular utilizados sdo a angioplastia renal percutanea, com
colocacdo de stent na artéria renal ou dilatagdo com baldo adrtico e a ablagcdo com etanol
(5). A colocagdo de stents em criangas € controversa, uma vez que os resultados a longo-
prazo ndo sdo conhecidos. A maior desvantagem dos stents ¢ a reestenose intra-stent,
podendo ser superior a 25% apds o primeiro tratamento (6). A angioplastia percutanea

apresenta, ainda, outras complicacdes peri e pds-procedimento (6, 11).

Criancgas com estenose de ramos segmentares e areas focais produtoras de renina que nao
podem ser tratadas com sucesso através de outros procedimentos, sdo candidatas a ablacao
com alcool (2, 12). O etanol provoca uma lesdo endotelial grave e irreversivel, que destroi
eficazmente o foco de isquemia. No entanto apds ocluir artérias de médio calibre, o foco

isquémico pode formar vasos colaterais, com persisténcia da hipertensao (8).

No caso apresentado, a angio — TC evidenciou uma estenose da artéria renal em todo o seu
comprimento, associada a um rim sem fun¢ao. Assim, a doente ndo ¢ uma boa candidata ao
tratamento endovascular. A  presenca de lesdes extensas, multiplas, bilaterais ou

intraparenquimatosas sdo achados que predizem uma ma resposta a angioplastia (11).

Procedimentos cirurgicos

Nas criangas, a cirurgia ¢ o Unico tratamento definitivo para a HTA renovascular. A
hipertensdo refrataria a terapéutica e a angioplastia constituem as principais indicagdes
(6,7). Outras indicagdes sdo a evidéncia de lesdes de orgdos alvo, efeitos adversos
farmacologicos intoleraveis e lesdes vasculares ndo passiveis de correc¢do por angioplastia
(11). Muitos centros adoptam a angioplastia como tratamento de 1% linha e os
procedimentos cirurgicos como 2* linha. Nas estenoses extensas, com mais de 10 mm de

comprimento, a cirurgia pode ser considerada a primeira op¢ao, tal como no caso descrito

(11).
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Os procedimentos cirtrgicos incluem varias técnicas de revascularizacdo e por vezes a
nefrectomia do rim atr6fico e com ma fungdo. As taxas de cura variam entre entre os 70 —
82% e melhoria em 12- 27 % dos casos (11). A complexidade da anatomia vascular e

idades menores justificam a menor probabilidade de “cura completa” (7).

Os procedimentos de revascularizagdo sdo a abordagem mais comum e incluem a re-
implantacdo da artéria renal, o bypass aortorenal com enxerto autdlogo ou protese e a
autotransplantacdo do rim afectado para um novo local (7,11). A técnica mais utilizada ¢ a
re-implantagdo da artéria renal, sendo esta re-implantada directamente na aorta, noutro

vaso renal ou esplancnico (11).

Na revascularizagdo, o conduto vascular utilizado deve ser, idealmente, autdlogo (11). Por
vezes, ndao had outra op¢do sendo utilizar enxertos protésicos que acompanham o
crescimento do doente, apesar do risco de infec¢do, dificuldades técnicas com pequenos
vasos e durabilidade incerta (11). Nesses casos, ¢ preferivel manter o fluxo renal através de
meios endovasculares e adiar a cirurgia até a puberdade, realizando nessa altura,

revascularizacdo definitiva com material protésico (6).

Frequentemente, verifica-se o envolvimento extenso da artéria renal e artérias renais
segmentares, particularmente na displasia fibromuscular e no sindrome da aorta abdominal
avancado. Nestas situagdes, a remoc¢do do rim ou reconstru¢cdo das artérias segmentares ¢

realizada com autotransplantacdo do rim nas artérias iliacas ou aorta (6).

A nefrectomia primaria justifica-se quando a doenga renovascular ¢ inoperavel ou existe
atrofia significativa com perda de fun¢do do rim (11). Mesmo que o rim afectado tenha
fungdo superior a 10%, se ndo existir outra opcao terapéutica, pode ser necessdria a sua
extraccdo (7). A nefrectomia secundaria estd indicada apdés um procedimento de
revascularizagdo falhado. A nefrectomia parcial ¢ efectuada na doenga localizada,
intrarenal e quando os vasos de uma regido polar ndo sdo abordaveis por angioplastia ou

cirurgia de revasculariza¢do (7).

O momento da cirurgia deve basear-se nos sintomas, resposta ao tratamento médico, idade

e tamanho do doente, assim como nos riscos inerentes a intervencao (11). De uma forma
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global, os procedimentos sdo bem tolerados. No entanto, a morbilidade ¢ relevante e a

intervengao cirurgica deve ser adiada, de preferéncia até a puberdade (6, 11, 12).

No caso descrito, apesar da terapéutica hipotensora tripla, a PA ndo estava controlada e os
exames efetuados, especificamente o renograma com captopril, revelaram um rim
funcionalmente excluido. A estenose da artéria renal localizava-se em toda a extensdo da
artéria, que apresentava calibre reduzido e limen permeavel, pelo que foi colocada a
decisdo cirurgica de nefrectomia. A necessidade de terapéutica médica verificou-se no
primeiro més apds nefrectomia. Na literatura estd descrito que o tratamento médico terd de
ser mantido em pelo menos metade das criangas tratadas por procedimentos

endovasculares ou cirurgicos (11).

CONCLUSAO

Este caso demonstra a possibilidade da HTA poder ser uma doenga silenciosa na idade
pediatrica e o seu diagndstico sé poder ser efetuado através da medi¢do da PA e da sua

correcta interpretacdo de acordo com as tabelas de percentis actuais.

Em presenca de HTA grave e /ou evidéncia de lesdo de orgdos alvo deve sempre

pesquisar-se uma causa secundaria.

A nefrectomia estd indicada neste caso por se tratar de uma estenose completa da artéria
renal com um rim funcionalmente excluido. Apesar dos bons resultados descritos a
nefrectomia do rim responsavel pela HTA nem sempre ¢ curativa, existindo uma pequena
percentagem de doentes que mantém valores tensionais elevados e necessidade de manter

terapéutica médica hipotensora.
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