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RELATO DE CASO

Rim esponja medular, litiase, hipercalcitria e hiperuricosiria
em crianga. Relato de um caso e evolucdo

Medullary sponge kidney, nephrolithiasis, hypercalciuria and hyperuricosuria in a child.
Report of a case and follow-up

Célia S. Macedo!, Marcia C. Riyuzo2, Herculano D. Bastos3, José Morcelli4

Resumo

O rim esponja medular é uma patologia rara em criangas,
que pode se manifestar com hematiria e litfase. Relatamos o
caso de uma crianga com rim esponja medular, litfase, hiper-
calciuria e hiperuricosuria, cujo tratamento prolongado evitou
arecidiva da litiase.

J. pediatr. (Rio J.). 1996; 72(2):106-108: intoxica¢do por
mercurio, hipertensdo, sindrome do feocromocitoma.

Introducao

O rim esponja medular € uma patologia relativamente
rara em criangas; em revisdo de 131 pacientes com rim
esponja medular, Abeshouse e col., 1960! relataram ape-
nas os casos de 2 criangas de idade até 10 anos e de 7
criancas com idade entre 10 e 20 anos.

Na auséncia de complicagdes, esta patologia é uma
condi¢do assintomdtica em que a filtracdo glomerular é
normal e as alteragdes estruturais dos tubulos coletores
medulares podem estar associadas com diminui¢do mode-
rada da concentragdo ou acidificacdo urindrias.

As complicacdes mais importantes sdo litiase e infec-
cdo urindria. A associacdo entre rim esponja medular e

hipercalcitiria é observada em adultos e em criangas?™.
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Abstract

The medullary sponge kidney is rare in children and may
present it self with hematuria and nephrolithiasis. We report a
case of medullary sponge kidney in a child with nephrolithiasis,
hypercalciuria, hyperuricosuria and prolonged treatment which
avoided the recurrence of nephrolithiasis.

J. pediatr. (Rio J.). 1996; 72(2):106-108: medullary sponge
kidney, nephrolithiasis, hypercalciuria, hyperuricosuria.

Hematiria em faixa etdria de 2 anos tem sido associada ao
rim esponja medular?.

O objetivo deste relato € o de apresentar um caso cuja
sintomatologia se iniciou com 5 anos, com queixa de
hematiria macroscépica e eliminagdo de cdlculo 1 ano
apds. Chamamos atencgdo para a necessidade da pesquisa
de alteracdes metabdlicas como a hipercalcitria e hiperu-
ricostria idiopdticas que podem estar associadas e para o
tratamento especifico destas alteragdes.

Relato de Caso

Crianca de 10 anos e 4 meses, do sexo masculino com
hematuria desde os 5 anos e eliminagdo de célculo aos 6
anos de idade. Nessa época, foi feito diagnéstico de rim
esponja medular e, aos 10 anos e 4 meses, o diagndstico de
hipercalcidria e hiperuricosuria idiopéaticas; as dosagens
urindrias (24h) de célcio (mg/Kg/dia) foram 6,2 e 8,0
(normal <4mg/Kg/dia) e de acido drico (24h), 17 e 24
(normal para idade < 16mg/Kg/dia segundo o nomograma
de Stapleton®). As dosagens séricas de célcio e dcido tdrico
foram normais. Com o achado de hipercalcidria e a reali-
zacdo do teste de sobrecarga oral de calcio’ foi diagnosti-
cada hipercalcitiria idiopdtica do tipo indeterminado e
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iniciado o tratamento com hidroclortiazida, alopurinol e
citrato de potdssio, restricdo de purinas na dieta e aumento
de ingestdo hidrica.

O diagnéstico de rim esponja medular foi realizado
pela urografia excretora aos 7 anos (Fig. 1). Nova urogra-
fia excretora de controle foi realizada aos 14 anos (Fig. 2),
e em ambas o rim direito demonstrava todos os calices com
aspecto em escova devido a contrastacio de tibulos renais
dilatados com conservagdo de impressdo papilar. Na pri-
meira UGE (Fig. 1), observou-se discreta heterogeneidade
da regido papilar caracterizada por tibulos renais mais
dilatados que aqueles observados na UGE realizada poste-
riormente (Fig. 2). O rim esquerdo, em ambos os exames,
demonstrava aspecto em escova apenas no calice inferior.

Figura 1 - UGE (aos 7 anos de idade). Aspecto em escova em
todos os célices do rim direito e cdlice inferior do rim
esquerdo

O tratamento com hidroclortiazida (1mg/Kg/dia), alo-
purinol (ZOOmg/m2 s.c.) e citrato de potdssio (3g/dia) foi
mantido de 1989 a 1995. A crianga voltou a apresentar
cOlica renal 1 ano e meio apds interrupg¢ao espontanea do
tratamento, tendo ocorrido desaparecimento do quadro
ap6s a introducdo do mesmo.
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Figura 2 - UGE (aos 14 anos de idade). Aspecto em escova em
todos os calices do rim direito e célice inferior do rim
direito

O paciente manteve-se, durante esse periodo, sem
recorréncia da litiase, tendo apresentado hipercalcitdria ou
hiperuricostria em 6 amostras de urina de 37 dosagens
realizadas. Teve 2 episddios de hematiria macroscépica e
outros trés episddios de dores lombares e apresenta-se
atualmente com hematdria microscépica.

O estudo por ultra-sonografia renal e radiografias du-
rante o periodo de seguimento ndo demonstraram cdlculos
urindrios.

Discussao

O rim esponja medular € uma anormalidade do desen-
volvimento em que a ectasia e formagdes cisticas nos
ductos medulares coletores conferem a medula a aparén-
cia de esponja. S3o seus sindnimos ectasia tubular renal,
doenca cistica das piramides renais, ectasia canalicular
pré-calicial, doenca de Cacchi-Ricci e dilatacdo cistica
dos tibulos renais®. Sua freqiiéncia na populagio geral é
estimada entre 1:5000 e 1:20.000, sendo suareal prevalén-
cia desconhecida. A maioria dos casos descritos ocorre de
forma esporadica, congénita, ndo hereditdria, entretanto
tem sido sugerido, em alguns casos, um padrao heredité-

rio’.
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O rim esponja medular pode estar associado a uma
ampla variedade de anormalidades dos rins e de outros
orgdos ou sistemas, particularmente a hemihipertrofia
congénita e menos freqilentemente a Sindrome de Ehlers-
Danlos, estenose congénita do piloro, Sindrome de Mar-
fan, Doenca de Caroli, malformacdes cardiacas, Sindrome
de Beckwith-Wiedemann!?, anodontia congénita, doenga
policistica renal, rim em ferradura e mal rota¢do ou dupli-
cacdo renal?.

O diagndstico € feito pela urografia excretora, uma vez
que € o método mais eficaz para visualizar os tdbulos
dilatados cheios de contraste.

Em casos nao complicados, a UGE demonstra dilata-
¢ao tubular predominantemente papilar, sendo os rins de
tamanho normal, uma ou mais pépilas podem estar envol-
vidas em um ou ambos 0s rins; no caso relatado, observa-
se esse comprometimento papilar caracteristico em vdrias
pépilas a direita e em apenas uma a esquerda.

Além desse aspecto, outros sdo descritos a Urografia
Excretora como o padrido em “cacho de uva”, em “buqué
de flores™8-11,

O rim esponja medular se manifesta habitualmente
pelo aparecimento de calculose, hematiria ou infeccio
urindria; acredita-se que a combinagdo de hipercalcitria,
defeitos leves da acidificagdo urindria e a estase em tlibu-
los dilatados levem a formacgdo da litiase e que a hematiria
na auséncia da litfase ocorra ou pela hipercalcitria associ-
ada ou pela aumentada fragilidade dos tibulos renais®. Na
evolucdo deste paciente, ocorreram varios episddios de
hematiria macro ou microscopicas nido relacionados a
calculose e que possivelmente estdo relacionadas a prépria
ectasia tubular e hipercalcitria.

O tratamento dessa condic¢do clinica é dirigido para a
prevencdo ou nio recidiva de calculose ou infec¢do urina-
ria.

Yendt e Cohanim!2, em 1978, demonstraram clara-
mente que a terapia com tiazidicos em pacientes adultos
com rim esponja medular reduz o minimo de recorréncias
de litiase ou de nefrocalcinose em pacientes normocalci-
dricos e hipercalcidricos e utilizaram tiazidicos para esses
pacientes durante anos.

Ahipercalcitriaidiopdticana infancia quando se acom-
panha de litiase tem sido tratada com hidroclortiazida com
bons resultados!3!14, Neste caso, o paciente foi tratado
com hidroclortiazida mesmo tendo o diagnéstico de hiper-
calcidria do tipo indeterminado e ndo do tipo tubular, que
€ o tipo comumente tratado com boa resposta com tiazidi-
cos, tendo-se em vista o quadro clinico de calculose,
hematdria e dores em coélica.

O diagnéstico de hiperuricosuria idiopdtica deve ser
realizado quando se detecta resultados de dcido trico
urindrio em 2 ou mais amostras de urina’; neste caso, o
paciente apresentou inicialmente duas dosagens elevadas
e posteriormente no seguimento mais 3 amostras com

hiperuricosuria.
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Na litiase causada por hiperuricosiria, recomenda-se
dieta pobre em purinas, alcalinizagdo urindria e o emprego
de alopurinol!3-14,

Com relagdo ao paciente, as medidas terapéuticas para
o controle da hipercalcidria e hiperuricosiria preveniram
a recorréncia da calculose, embora ele apresente uma
condi¢do anatdmica favordvel a recidiva da litiase. Parece
justificavel a manutencdo do tratamento das alteragdes
metabdlicas nos pacientes que apresentem rim esponja
medular e litiase.
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