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RELATO DE CASO

Linfangiectasia renal bilateral: Um caso associado a derrame pleural,
ascite e policitemia
Bilateral renal lymphangiectasia: A case associated with pleural effusion, ascites and polycythemia
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Resumo

A linfangiectasia renal é uma desordem do sistema linfatico renal rara e benigna, relatada tanto em adultos como
em criangas, podendo ser congénita ou adquirida. O conhecimento desta condigdo é baseado em relato de casos
isolados. A apresentagdo é variada, podendo ser sintomatica ou ndo. Relatamos o caso de um paciente de 13 anos
com linfangiectasia renal bilateral associada a policitemia, derrame pleural e ascite durante sua internagdo na
enfermaria de Pediatria.

Abstract

Renal lymphangiectasia is a rare and benign disorder of the renal lymphatic system, reported in both adults and children.
It can be either congenital or acquired. Knowledge of this condition is based on isolated case reports. The presentation
is varied, and the condition may be symptomatic or asymptomatic. This article reports the case of a 13-year-old patient
with bilateral renal lymphangiectasia associated with polycythemia, pleural effusion, and ascites during hospitalization
in the pediatric ward.
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Alinfangiectasia renal € uma entidade pouco frequente
e conhecida®3. E uma desordem benigna do sistema linfatico
renal relatada tanto em adultos como em criangas, podendo
ser congénita ou adquirida’?. O conhecimento desta condicdo
é baseado em relato de casos isolados*?. Formas de apre-
sentac¢do variadas foram descritas, podendo ser um achado
de exame de imagem assintomatico, ou estar associado a
hematuria, proteinuria, dor em flancos, dor/distensdo abdo-
minal, massa abdominal palpavel, edema de extremidades,
hipertensdo arterial, policitemia, efusdo pleural e ascite?>. Em
alguns casos, pode haver faléncia renal®>.

O tratamento ird depender das complicagGes apresen-
tadas e da gravidade?3®. Um total de 43 casos de linfangiec-
tasia renal foram reportados entre 1890 e 19932. Somente 14
casos foram descritos desde 1993 na literatura, trés deles com
derrame pleural*®” e quatro com policitemia®®%°. O objetivo
deste artigo é relatar o caso de um paciente de 13 anos, com
linfangiectasia renal bilateral, associada a derrame pleural,
ascite e policitemia, e sem alteragdo da funcdo renal durante
sua internacdo em enfermaria de Pediatria.

Paciente masculino, 13 anos, 165 cm, negro, com
diagndstico de linfangiectasia renal bilateral ha 4 anos. Foi
referenciado ao centro de tratamento intensivo (CTl) do nosso
hospital transferido da Unidade Basica de Satide com quadro
de pneumonia que, apds 10 dias de febre, evoluiu com dispneia
um pico hipertensivo de 160X100 mmHg (acima de 135x90
mmhg calculado como percentil 99% de pressado arterial para a
idade e estatura). Na admissdo do CTl paciente apresentava-se
hemodinamicamente estavel, sendo necessaria oxigenoterapia
em mascara e iniciados cefepime, azitromicina e oseltamivir.

Ap0s dois dias, foi transferido para enfermaria ja em
ar ambiente, em bom estado geral, eupneico, pressao arterial
(PA)=129X75 mmHg. De alteragGes ao exame fisico, apresen-
tava: murmurio vesicular reduzido em bases de hemitéraces
direito e esquerdo, massa palpdvel em flancos direito e es-
querdo, com dor a palpagao profunda de flanco esquerdo.

Os exames laboratoriais evidenciavam policitemia
(hematdcrito=52,4%, hemoglobina=16,2 g/dl), leucdci-
tos=14.000/mm3 (0/2//0/0/10/63/13/12), EAS normal, sem
proteinuria ou hematduria, fungdo renal normal, ureia=10
mg/dl, creatinina=0,59 mg/dl, PCR=6,9 mg/dl (< 0,5 mg/dl).
Ecocardiograma: sem alteragdes

Na histdria patoldgica pregressa possuia incontinéncia
urindria e enurese noturna, sem acompanhamento médico
ha 2 anos.

A ultrassonografia abdominal evidenciava rins aumen-
tados de volume (+ 18 cm), com multiplos cistos periféricos e
em pelve renal bilateralmente. Nao compativel com doenga
renal multicistica. A ultrassonografia de térax evidenciava pe-
qgueno derrame pleural direito homogéneo e derrame pleural
esquerdo laminar com atelectasia.
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Na tomografia havia derrame pleural bilateral pequeno,
maior a esquerda, e ascite. Rins topicos com grande aumento
de volume, de contornos lobulados, com espessamento pa-
renquimatoso difuso (Figuras 1 e 2).

Figura 1. Rins topicos com grande aumento de volume, de contornos
lobulados, com espessamento parenquimatoso difuso, sem sinais de dilatagdo
pielocaliciana ou ureteral. Presenca de cistos corticais esparsos e de formagdo
cisticas localizadas nos espagos perirrenais e nos seios renais que distorcem
e estiram o sistema coletor, sem determinar dilatagdo, compativel com
cistos parapiélicos. Considerar hipdtese de linfangioma/linfangiectasia renal.
Tomografia computadorizada de abdome.

Paciente trouxe laudo de biopsia renal realizada em
2011:

Cdpsula renal com tecido fibro-adiposo intensamente
vascularizado, permeado por infiltrado inflamatdrio poli-
morfonuclear ao lado de grandes estruturas vasculares de
paredes hialinas e revestimento aplanado compativeis com
linfangiectasia.

Parénquima renal com tecido fibroso e proliferagdo
vascular capsular associado a extensa faixa de hialinizagdo
subcapsular contendo alguns ductos necrdticos. Glomérulos
de tamanhos variados com ectasia dos espagos de Bow-
man, esclerose glomerular focal, infiltrado inflamatdrio



Figura 2. a) Pequeno derrame pleural bilateral, com atelectasia compressiva do parénquima pulmonar em correspondéncia. b) Derrame pleural maior a esquerda.
c) Pequena quantidade de liquido livre na cavidade abdominal (seta vermelha). d) Presenca de infiltracdo liquida nos espagos pararrenais. Presenga de circulagdo
colateral venosa pararrenal direita que comunica as veias renal direita e cava. Tomografia computadorizada de térax, abdome e pelve.

predominantemente mononuclear permeando o parénquima,
que mostra fibrose e dilatagdo focal de ductos.

Observa-se ectasia vascular difusa de permeio aos
ductos e glomérulos, por vezes ao grau de microcistos.

O quadro histoldgico, associado aos exames de imagem
e a historia clinica é compativel com nefromegalia por linfan-
giectasia renal e pielonefrite crénica por compressdo. Auséncia
de restos embriondrios ou de neoplasia neste material.

N3o foi necessaria realizagdo de drenagem pleural, pois
paciente estava eupneico e estavel.

Foram completados 10 dias de tratamento com cefe-
pime e 5 dias com azitromicina. Manteve-se com PA normal,
apds estabilizacdo inicial, no restante da internacdo (abaixo
de 124X78 mmhg, de acordo com percentil de PA calculado
para estatura e idade), sem necessidade de anti-hipertensivos
e funcdo renal normal. Recebeu alta para seguir acompanha-
mento pela pediatria geral e urodindmica.
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Pouco mais de 50 casos de linfangiectasia renal
sintomatica foram descritos desde 1890%¢. Os pacientes
se apresentam em qualquer idade, ndo ha predilegdo por
sexo, sendo a maioria bilateral (90%) e assintomatica®?°,
Quando sintomatica, tem sido associada com dor abdomi-
nal em flancos, hematuria, proteinuria, distensdo/massa
abdominal, hipertensao, policitemia, derrame pleural,
ascite, fadiga, perda de peso, pielonefrite e, raramente,
disfungdo renal*5610,

Sua patogénese ainda é incerta, mas ha a hipdtese de
que resulta de malformagdo do desenvolvimento do tecido
linfatico renal, ocasionando obstrucao e acumulo e linfa no
parénquima, regido subcapsular e hilo®°. Lesdo adquirida
pds-trauma, cicatrizagdo ou inflamagdo é outro mecanismo
proposto®l. Alguns sugerem gque seja um processo neoplasico
benigno®,
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Os diagndsticos diferenciais incluem doencga renal
policistica, nefroblastomatose, linfoma, nefroma cistico mul-
tilobular, hidronefrose, hematoma, abscesso ou outras causas
de massa renal”012,

O diagndstico da linfangiectasia renal é baseado em
dados clinicos em conjunto com os achados da ultrassono-
grafia, ressondncia magnética e tomografia®. Pode ser confir-
mado com aspira¢do por agulha de fluido quiloso e colegbes
perinéfricas que evidenciam predominio linfocitdrio (> 90%),
porém raramente é necessariol>%,

Os achados em exames de imagem incluem cistos
peripélvicos e colegdo fluida perirrenal’. Na ultrassonografia
visualizam-se cistos simples, anecoicos, com paredes bem
definidas’. Os rins podem estar aumentados e com perda da
relacdo corticomedular’. Na tomografia computadorizada
visualizam-se também as cole¢bes fluidas, mas os septos
podem ndo ser bem definidos’.

Caracteristicamente, ndo ha invasdo de estruturas
adjacentes, embora possam estar em contiguidade ou deslo-
cadas pela lesdo>’. Em caso de extensdo para pelve ou regido
retroperitonial, os diagndsticos diferenciais tornam-se mais
provaveis'®. Em relacdo a doenga renal policistica, principal
diagndstico diferencial, os cistos ocorrem no cértex renal,
enquanto na linfangiectasia o cértex renal é normal, além de
o sistema pielocaliciano ndo apresentar dilatacdes!?.

Neste caso, o paciente apresentava na tomografia
computadorizada rins com grande aumento de volume, de
contornos lobulados, com espessamento parenquimatoso
difuso, sem sinais de dilatagao pielocaliciana ou ureteral, além
de formacgao cisticas localizadas nos espagos perirrenais e nos
seios renais que distorcem e estiram o sistema coletor, sem
determinar dilata¢do. Ou seja, apresentava cistos localizados
na pelve renal, o que é caracteristico de linfangiectasia. Outros
diagndsticos como nefroblastoma, linfoma e nefroma multino-
cular cistico também podem ser excluidos pelo fato de todos
envolverem o parénquima renal®2.

O tratamento dos casos assintomaticos é conservador??,
Diuréticos e anti-hipertensivos podem ser utilizados em pa-
cientes sintomdaticos*?. Casos complicados podem ser tratados
com nefrectomia (se unilateral), drenagem percutanea, ou
marsupializa¢do dos cistos para o retroperitonio, especial-
mente em caso de dor, hematuria ou hipertensdo arterial
dependente de renina”®, Este procedimento estd associado
a ascite recorrente, que pode ser abordada com diuréticos®.

Embora o diagndstico seja baseado em exames de
imagem, a bidpsia renal foi feita em alguns casos?. Neste
caso, o paciente ja havia realizado biopsia renal no momento
do diagndstico aos 8 anos, que corroborou o diagndstico ao
evidenciar na cdpsula renal estruturas vasculares de paredes
hialinas e revestimento aplanado compativeis com linfangiec-
tasia e detectou ainda pielonefrite crénica por compressao.
Foram descartadas neoplasias.

No presente relato, paciente apresentou derrame pleu-
ral, ascite, policitemia, sem alteracdo da fun¢do renal. Houve
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um pico hipertensivo no inicio do quadro, porém manteve a
pressdao normal no restante da internagao.

Ha poucos casos de associagdo com derrame pleural
na literatura?. Nosso paciente apresentou derrame pleural
bilateral pequeno, que ndo necessitou drenagem, embora
tenha sido internado com dispneia. Foi iniciado tratamento
para pneumonia no momento da admissdo, quando ndo se
tinha ciéncia da doenca de base, tendo sido completada a an-
tibioticoterapia. No entanto, consideramos mais provavel que
o derrame pleural tenha sido por transudagao relacionada a
linfangiectasia do que por processo parapneumaonico, embora
nao tenhamos como comprovar esta hipétese.

De todo modo, consideramos valido ponderar que,
mesmo em vigéncia de pneumonia, um paciente com lin-
fangiectasia renal pode apresentar derrame pleural, ndo por
processo parapneumonico, mas sim pela sua doenca de base.
O fato de apresentar ascite poderia corroborar o diagndstico
de transudagdo. Assim como pela presenca de policitemia e
massa abdominal dolorosa, caracteristicas descritas associadas
a doenga de base.

O paciente apresentava niveis de hematdcrito e hemoglo-
bina superiores aos normais para sua idade, ndo era tabagista e
ndo tinha nenhuma outra causa mais provavel para a policitemia.
O mecanismo proposto para a policitemia é a isquemia causada
pela compressdo renal e a consequente secregdo de eritropoie-
tina pelos linfangiomas perinéfricos®*°. Ndo houve complicagdes
relacionadas e ndo foi necessario tratamento.

E controversa a abordagem terapéutica da policitemia
secunddria a linfangiectasia renal®. Ha relatos que necessita-
ram intervencdo e foram realizadas flebotomias para controle
da hemoglobina®?®,

Alguns autores referem que em caso de manejo cirurgi-
co a marsupializagao é preferida em detrimento da drenagem
percutanea’®. No entanto, ndo ha indicios de que a marsu-
pializagdo dos cistos melhore a policitemia, além de causar
significativa morbidade, ndo sendo, portanto, recomendada
nesses casos®. A escleroterapia é referida como tratamento
promissor?®,

A linfangiectasia renal é uma entidade rara, muitas
vezes congénita, que pode progredir para faléncia renal. Seu
conhecimento é devido a relato de casos isolados, o que torna
dificil seu diagndstico precoce e o0 manejo de suas complica-
¢Oes, principalmente em situagGes de urgéncia e emergéncia.
E importante que os pediatras tenham informac3o sobre esta
doenca e de suas possiveis associagGes, beneficiando o diag-
noéstico, a terapéutica e o seguimento dos pacientes.

NOs apresentamos um caso de associagdo com derrame
pleural, ascite, policitemia e massa abdominal dolorosa que
necessitou de tratamento de suporte. O seguimento clinico
deve ser feito com controle do hemograma, monitorizacdo da
funcdo renal, da pressdo arterial e com exames de imagem.
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