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RESUMO

A glomerulonefrose segmentar focal (GESF) ¢ um distirbio renal com presenga expressiva de proteinuria
(geralmente na faixa nefrética) e dano glomerular, que afeta criangas e adultos. A constatacdo diagnostica € feita
por meio de bidpsia renal, onde serdo observadas alteragdes podocitarias. O objetivo deste trabalho consiste em
relatar o caso de uma paciente com diagnostico de glomerulonefrose segmentar focal. O relato de caso ¢ de
paciente do sexo feminino, 27 anos, branca, iniciou quadro de edema de extremidades de membros inferiores e
urina espumosa. Os achados descritos as microscopias de luz e imunofluorescéncia caracterizam caso de GESF.
Apos realizagdo dos exames, a paciente comegou a usar 40 mg/dia de furosemida e 20mg/dia de prednisona,
além de sessdo de pulsoterapia com metilprednisolona, com novo aumento de proteintria de 24 horas,
internagdes recorrentes e descompensacdo clinica em anasarca. Iniciou-se tratamento com ciclofosfamida
alternada com metilprednisolona, com melhora da proteinuria desde entdo. Os corticoides sdo a opgdo de escolha
para o tratamento de GESF, apesar de haver incerteza sobre os riscos e beneficios. Nos casos de ndo remissao
com a corticoterapia, opta-se pelo uso de ciclosporina associada a prednisona, que pode provocar uma remissao
total em muitos pacientes. O mofetil micofelonato pode ser usado como alternativa nos ndo respondedores.
Persistindo a resisténcia e com aumento de proteinas frequentes, é indicado o esquema com ciclofosfamida em
associacdo com a prednisona € com constante acompanhamento. O uso dos inibidores da calcineurina, tem
demonstrado efeitos positivos no tratamento da GESF. Até o presente momento ndo foi descrito ao certo os
mecanismos envolvidos na GESF, fato que dificulta o tratamento desta patologia é crucial que trabalhos atuais
e futuros examinem os individuos de forma abrangente para identificar as caracteristicas dos que respondem e
dos que ndo respondem ao tratamento da doenca.
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1 INTRODUCAO

A glomerulonefrose segmentar focal (GESF) é um distarbio renal com presenca expressiva de
proteinuria - geralmente na faixa nefrética e dano glomerular, que afeta criancas e adultos. Acredita-
se que a GESF priméria seja de origem autoimune e a secundaria, aquela com caracteristicas
histologicas de dano podocitario ocasionados por diversos mecanismos como virus, drogas e a
adaptativa, sendo esta anterior a mais comum, causada por uma sobrecarga crénica dos néfrons
(GAUCKLER, 2023).

O grau de proteindria na instauracao da patologia pressupde o nivel da GESF, sendo este um
indicador do dano dos glomérulos renais. Porém, a constatacao diagndstica é feita por meio de bidpsia
renal, onde serdo observadas altera¢des podocitarias (GARCIA, 2020).

Ainda séo escassos 0s estudos como base em evidéncias para o tratamento da GESF em adultos,
no entanto o recomendado ainda é a intervencdo com imunossupressores, especificamente na GESF
primaria com sindrome nefrotica, a recomendacdo inicial € utilizar os glicocorticoides, sendo os mais
comuns a metilprednisolona e a prednisolona e, para pacientes com contraindicacdo aos GC pode-se
langar mdo do uso dos inibidores de calcineurina, tais como o tacrolimus e a ciclosporina. A escolha
pelo método terapéutico deve ser baseada na experiéncia, comorbidades e objetivos dos pacientes
(GAUCKLER, 2023).

Nessa perspectiva, o conhecimento acerca da GESF faz-se necessario considerando que esta é
uma doenca renal progressiva com numero importante de pacientes que evoluem para perda de funcao
renal. O objetivo deste trabalho consiste em relatar o caso de uma paciente com diagndstico de

glomerulonefrose segmentar focal.

2 RELATO DE CASO

Paciente feminino, 27 anos, branca, iniciou quadro de edema de extremidades de membros
inferiores. Apds dois meses, observou também a presenca de urina espumosa. Nega tabagismo e
alcoolismo, nega uso de medicamentos, apresenta histérico familiar negativo para hipertensao,
diabetes ou nefropatias. Iniciou acompanhamento na nefrologia, com os seguintes resultados de
exames: creatinina sérica 0,9 mg/dL; ureia 32 mg/dL; triglicérides 253mg/dL; albumina sérica
2,86g/dL; proteinuria de 9.497mg/24h. As dosagens de FR, FAN, anti-DNA e a sorologia para HIV,
HCV e HBV foram negativas. Os componentes C3 e C4 estavam normais. Exame de ultrassonografia
de aparelho urinario sem alteragdes.

A paciente foi submetida a bidpsia renal sem intercorréncias. Os achados descritos as
microscopias de luz e imunofluorescéncia caracterizam caso de glomerulonefrose segmentar e focal.
Ap0s realizacdo dos exames, a paciente comecou a usar 40 mg/dia de furosemida e 20mg/dia de

prednisona, além de sessao de pulsoterapia com metilprednisolona, com novo aumento de proteinuria
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de 24 horas, internacfes recorrentes e descompensacdo clinica em anasarca, com necessidade de
furosemida endovenosa para controle volémico. Foi feita entdo tentativa de imunossupressdo com
micofenolato sédico, também sem sucesso, por intolerancia a medicagédo. Iniciou-se tratamento com
ciclofosfamida alternada com metilprednisolona, com melhora da proteindria desde entdo. O desmame

do corticoide foi feito, paciente em acompanhamento.

3 DISCUSSAO

A GESF ¢ um processo patologico cronico, progressivo. Essa doenga renal pode ser definida
pela formacdo de uma cicatriz focal, que atinge apenas alguns glomérulos, ou ainda, segmentar,
podendo acometer l6bulos de alguns glomérulos. Tal alteragdo leva a lesdes esclerdticas caracteristicas
sendo, portanto, uma das principais causas de Doenca Renal Cronica Terminal (DRCT). Ela pode ser
classificada como priméria - que geralmente se apresenta como sindrome nefrotica, secundaria - inclui
hiper filtragao glomerular, ou hereditaria (GARCIA, 2020).

A GESF primaéria é uma doenca imunologica acompanhada por um padrdo focal caracteristico
de glomeruloesclerose que leva a sindrome nefrética completa. (GAUCKLER et al., 2020). Ela ¢
presumivelmente causada por um fator circulante desconhecido e pode responder ao tratamento
imunossupressor (SHABAKA; RIBERA; FERNANDEZ-JUAREZ, 2020).

Ao contrario da GESF priméria, as formas secundarias e genéticas ocorrem alteragdes
glomerulares adaptativas que levam a carga excessiva de trabalho do néfron e a hiperfiltracao, nao
respondem a imunossupressao, porém nao apresentam recorréncia apds o transplante renal. Na forma
secundaria, incluem-se GESF desadaptativa, associada a virus e induzida por medicamentos
(SHABAKA; RIBERA; FERNANDEZ-JUAREZ, 2020).

Os corticoides sdao a opcao de escolha para o tratamento de GESF, apesar de haver incerteza
sobre os riscos e beneficios. E possivel observar a relagio entre taxas menores de remissdo e tempo de
tratamento maior que cinco semanas, sendo indicado o uso de corticosteroides por seis meses. Nao
havendo melhora se comprova a resisténcia ao medicamento (GAUCKLER et al., 2020 e SHABAKA;
RIBERA; FERNANDEZ-JUAREZ, 2020).

Nos casos de ndo remissao completa ou de remissao parcial com a corticoterapia, opta-se pelo
uso de ciclosporina associada a prednisona, que pode provocar uma remissdo total em muitos
pacientes. O mofetil micofelonato pode ser usado como alternativa nos nao respondedores. Persistindo
a resisténcia e com aumento de proteinas frequentes, € indicado o esquema com ciclofosfamida em
associacdo com a prednisona e com constante acompanhamento (GAUCKLER et al., 2020).

O uso dos inibidores da calcineurina, tem demonstrado efeitos positivos no tratamento da
GESF. Sabe-se que a calcineurina faz parte da via de sinalizagao das células T e participam da ativagao

da produgao de IL-2 promovendo uma resposta imune em varios tipos celulares. A monoterapia com
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tacrolimus ou associada aos corticosterdides em baixas doses t€ém sido recomendados apenas como
agentes de segunda linha para tratamentos de adultos com glomeruloesclerose segmentar e focal
bloqueando a ativagdo das células T e estabilizam a actina diretamente nos poddcitos. Porém, o uso
prolongado da calcineurina leva a nefrotoxicidade e seus niveis séricos devem ser monitorados
rigorosamente (GAUCKLER et al., 2020).

O uso da ciclofosfamida, ciclosporina isolada ou combinada a esteroides t€ém demonstrado
eficdcia no tratamento de primeira linha em pacientes adultos com GESF, mas apresentam efeitos
colaterais toxicos importantes como infertilidade, urotoxicidade, oncogenicidade em anos ou até
mesmo décadas apoOs exposi¢ao ao tratamento (GAUCKLER et al., 2020).

O tratamento com Rituximabe, apesar da escassez de dados sobre sua efetividade, mudou o
panorama terapéutico no tratamento da GESF recorrente pos-transplante com 44% a 50% dos pacientes
tratados alcancando remissdao completa e 20% a 25% alcangando remissdo parcial. (HARSHMAN;

BARTOSH; ENGEN, 2022).

4 CONCLUSAO

Até o presente momento nao foi descrito ao certo os mecanismos envolvidos na GESF, fato que
dificulta o tratamento desta patologia. Desta forma se faz necessario o desenvolvimento de novos
estudos sobre a doenga para que se possa saber de fato o principal mecanismo envolvido na GESF.

Com os progressos na terapia imunomoduladora, foram alcangadas melhorias significativas.
Estao sendo avaliadas novas terapias que tém o potencial de aprimorar o progndstico. Considerando a
diversidade de manifestacdes da (GESF) e as multiplas vias moleculares envolvidas em sua
patogénese, ¢ crucial que trabalhos atuais e futuros examinem os individuos de forma abrangente para

identificar as caracteristicas dos que respondem e dos que nao respondem ao tratamento da doenga.
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