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Resumo

Introducio: A hipertensio renovascular constitui uma causa
rara de hipertenso arterial na crianca. A publicacdo dos resul-
tados das intervengdes percutdneas endovasculares em crian-
¢as com hipertensao arterial € escassa. Foi objectivo avaliar o
sucesso e a seguranca do tratamento endovascular da hiperten-
sao renovascular em idade pedidtrica.

Metodologia: Estudo casuistico, unicéntrico, de doentes com
idade inferior a 18 anos, com hipertensdo renovascular, sub-
metidos a tratamento endovascular entre 1997 e 2011. Foram
incluidos transplantados renais e portadores de doengas
sistémicas.

Resultados: Foram tratados sete doentes. A média de idade
foi de oito anos. Todos apresentavam hipertensdo arterial
grave sob terapéutica farmacoldgica multipla. Clinicamente,
apresentaram-se com cefaleias (n=3), agravamento de hiper-
tens@o arterial conhecida (n=1) ou assintomdticos (n=3). A
angiografia renal confirmou estenose artéria renal unilateral
em seis doentes e bilateral num caso. Trés doentes apresen-
taram alteracdes compativeis com displasia fibromuscular.
Os restantes tinham patologia sistémica associada: arterite de
Takayasu (n=1), neurofibromatose (n=2) e cistinose nefropa-
tica (n=1). Foram efetuadas treze intervencdes percutineas
endovasculares. A mediana do acompanhamento foi de 26
meses. Trés doentes ficaram normotensos e dois apresentaram
melhoria da hipertensdo arterial. O tratamento foi ineficaz
em dois doentes, ambos com patologia sistémica associada e
com necessidade de nefrectomia posteriormente. Nao ocorre-
ram complicacdes major ou mortalidade relacionada com o
procedimento.

Conclusdes: A angioplastia percutanea constituiu uma téc-
nica segura e uma boa opg¢do terapéutica, de primeira linha,
em particular nos casos estenose da artéria renal por displasia
fibromuscular. Nas situacdes secunddrias a doencga sistémica

os resultados sdo varidveis dependendo da etiologia e gravi-
dade da situacdo.

Palavras-Chave: Hipertensao renovascular, tratamento
endovascular, crianca
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Endovascular treatment for renovascular hyper-
tension in children

Abstract

Introduction: Renovascular hypertension is an unusual cause
of hypertension in children. The long-term results of percuta-
neous transluminal renal angioplasty have been less extensive
reported in children than adults. Our aim was to evaluate the
safety and success of PTRA for RVH in children.

Patient and Methods: A retrospective review of data for all
children with renocascular hypertension, who underwent endo-
vascular treatment at a single centre, between 2007 and 2011,
was performed. Patients with renal transplant and multisystem
diseases were included.

Results: Endovascular procedures were performed in seven
children. All patients had high blood pressure despite the use
of an optimal multiple drug regimen. Three patients presented
with headache, blood hypertension was incidentally diag-
nosed in three and one presented with worsening of known
hypertension. The mean age was 8 years. Renal angiography
showed unilateral renal artery stenosis in six children and
bilateral in one. Three patients had fibromuscular dysplasia.
Other four patients had systemic diseases: neurofibromatosis
(n=2), Takayasu’s arteritis (n=1) and nephropathic cystinosis
(n=1). The median follow-up period was 26 months. Cure
of hypertension was achieved in three patients and improve-
ment was established in two. There was a failed hypertension
response in two patients, both with systemic diseases and
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with nephrectomy in the follow-up. There were no procedure-
related deaths or major complications.

Conclusions: Percutaneous angioplasty was a safe and suc-
cessful first-line treatment option in children with renal artery
stenosis, specially in patients with fibromuscular dysplasia. In
situations secondary to systemic disease the outcomes vary
depending on the etiology and severity of the conditions.

Key words: renovascular hypertension, endovascular treatment,
children
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Introducao

A Hipertensao Arterial (HTA) afecta cerca de 1% da popu-
lacdo em idade pedidtrica!2. Contrariamente aos adultos, em
que a maioria das situagdes corresponde a HTA primadria, nas
criancas é frequentemente secundéria!*#. Das crian¢as com
HTA secundadria, cerca de 10% tém hipertensdo renovascular
(HTRV)"*. A HTRV € uma causa importante de HTA reversi-
vel e define-se como aquela que resulta de lesdes que limitam
o fluxo sanguineo para um ou para ambos os rins, total ou
parcialmente’. Do ponto de vista fisiopatoldgico, resulta da
diminuicdo da pressdo de perfusdo renal que induz a reducdo
da pressdo e hipoperfusdo do segmento distal a estenose.
Como consequéncia, € ativado o sistema renina-angiotensina-
-aldosterona. A progressao da estenose acelera a reducdo do
fluxo sanguineo renal, com elevag@o da pressdo arterial cul-
minando em hipertenséo grave, por vezes maligna®. Enquanto
nos adultos a natureza das lesdes é quase invariavelmente
aterosclerética, nas criancas com HTRV a causa €, frequen-
temente, a displasia fibromuscular (DFM), com envolvimento
da camada média da parede arterial renal*®®. Outras causas de
HTRYV na idade pedidtrica incluem a neurofibromatose (NF),
a trombose pés-cateterismo da artéria umbilical, as sindromes
com malformacdes vasculares (como a sindrome de Williams
ou de Turner) ou doencas arteriais sistémicas, como a arterite
de Takayasu ou a doenga de Moyamoya?#®,

A HTRYV pode evoluir de modo assintomadtico ou, no extremo
oposto, manifestar-se com encefalopatia hipertensiva e/ou
insuficiéncia cardiaca congestiva®. As criangas sintomadticas
tém taxas elevadas de morbilidade e mortalidade?.

Habitualmente, o controlo adequado da HTA ¢ dificil, apesar
da terapéutica anti-hipertensora. Os efeitos secunddrios e os
problemas de adesdo a terapéutica sdo frequentes e, quando
existe normaliza¢do da pressdo arterial, a hipoperfusdo renal
secunddria a estenose vascular pode conduzir a insuficién-
cia renal’. As opg¢des terapéuticas dirigidas a lesdo primaria
incluem a cirurgia de revascularizacdo ou os procedimentos
endovasculares®’. Tradicionalmente, o tratamento € cirtrgico.
A abordagem percutanea da estenose da artéria renal foi des-
crita pela primeira vez por Griintzig et al. em 1978'. A expe-
ri€ncia com a angioplastia percutanea em idade pedidtrica tem
sido crescente nos dltimos anos, com varios casos clinicos e
pequenas séries publicadas?>79-11-12,
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Objectivos

Avaliar o sucesso e a seguranga da angioplastia percutdnea
da artéria renal, em criangas e adolescentes com hipertensio
renovascular.

Metodologia

Estudo casuistico, unicéntrico, através da andlise dos proces-
sos clinicos de criangas e adolescentes com HTRV tratada
entre 1997 e 2011. Foram estabelecidos os seguintes crité-
rios de inclusdo: idade < 18 anos, HTRV documentada por
angiografia e submetidos a tratamento endovascular. Foram
incluidos doentes transplantados renais e portadores de doen-
cas sistémicas.

Registaram-se os dados demogréficos, as doencgas associadas,
o modo de apresentagcdo, o método de diagndstico, os farma-
cos anti-hipertensores, os detalhes do procedimento endovas-
cular, os resultados imediatos e a médio/longo prazo.

As decisdes relativamente ao tratamento foram baseadas na
idade e no tamanho da crianga, extensdo da lesdo, histéria
natural da lesdo e complexidade técnica. A indicacdo para
angioplastia foi colocada pela possibilidade de cura, pela
necessidade em reduzir o nimero de farmacos anti-hiperten-
sores e/ou necessidade de preservar a funcdo renal.

No que respeita a técnica de angioplastia, todos os procedi-
mentos foram realizados sob sedoanalgesia, e a via de acesso
preferencial foi a artéria femoral direita. Apds angiografia
diagndstica, a artéria renal foi cateterizada com um fio guia
introduzido através de um cateter. O didmetro final dos baldes
utilizados foi entre 3 e os 7 mm, o correspondente ao didmetro
estimado normal do segmento estenosado. Foi administrada
heparina intra-arterial (100 U/kg) durante o procedimento.

Do ponto de vista angiografico, o procedimento foi conside-
rado um sucesso quando ocorreu o aumento do didmetro do
vaso de forma a alcangar dimensdes normais, confirmado por
angiografia imediata. Definiu-se como melhoria angiogrdfica
a diminuicdo do grau de estenose, sem resolugdo total. Como
insucesso foi considerado a auséncia de melhoria angiografica
do grau de estenose. Foi considerado aparecimento de reeste-
nose quando, apds angioplastia com bom resultado angiogra-
fico, se verificou uma nova subida dos valores de pressdo arte-
rial e se documentou o reaparecimento de estenose vascular.

Do ponto de vista clinico, foram considerados casos de
sucesso aqueles com normalizagdo mantida dos valores de
PA (<P95 para a idade, sexo e estatura), sem necessidade de
terapéutica farmacoldgica. Foi considerada melhoria quando
foi possivel a diminui¢do do nimero de farmacos anti-hiper-
tensores. Considerou-se faléncia de terapéutica endovascular
a persisténcia da HTA e/ou aumento do nimero de formacos
necessarios para o seu controlo bem como a necessidade de
nefrectomia ou cirurgia de revascularizagdo.
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Resultados

De Janeiro de 1997 a Dezembro de 2011, sete criancas com
HTRYV foram submetidas a angioplastia da artéria renal.

A mediana da idade foi de 8 anos (minimo: 2 anos; maximo:
16 anos). Quatro doentes eram do sexo masculino e 3 do sexo
feminino. A referenciacdo foi feita por nefrologista pedidtrico
em 5 casos e por pediatra assistente nos restantes 2 casos. A
caracterizacdo geral da amostra encontra-se resumida no Quadro.
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Na admissao, seis dos sete doentes apresentavam critérios de
repercussdo de 6rgdo alvo: hipertrofia ventricular esquerda
(n=5), microalbumindria (n=4), insuficiéncia renal (n=2) e
retinopatia hipertensiva (n=2).

A suspeita de estenose da artéria renal foi sugerida por um ou
mais exames auxiliares de diagndstico: ecografia/ecodoppler
das artérias renais (n=3), cintigrafia renal (n=2), angiorres-
sonéncia (angio RM, n=2) e angiotomografia computorizada
(angio TC, n=1).

Quadro. Caracteristicas dos sete doentes com hipertenséo renovascular submetidos a angioplastia da artéria renal.

Idade Lesdo N° Acompanhamento
Sexo Diagnéstico Lateralidade Clinica Orgio de pa Resultado
(anos) . . (meses)
Alvo Angioplastias
1 2 F DFM Unilateral Encefalopatia /e 2 \ic, RH 1 156 Cura
hipertensiva
2 11 F DFM Bilateral Assintomatico Nao 2 120 Cura
3 16 F DFM Unilateral Cefaleia HVE 1 12 Cura
4 4 M NF Unilateral Assintomatico MIC 2 26 Melhoria
5 4 M AT Unilateral Agravamento HTA HVE, MIC 3 94 Faléncia
Unilateral Encefalopatia
6 13 M CN hipertensiva HVE, IR, MIC, RH 3* 18 Faléncia
(EAAR) . <
Disfungao enxerto
7 6 M NF Unilateral Assintomatico HVE, MIC 1 9 Melhoria

AT, arterite de Takayasu; CN, cistinose nefropatica; DFM, displasia fiboromuscular; EAAR, estenose da anastomose arterial renal; F, feminino; HTA,
hipertensao arterial; HVE, hipertrofia ventricular esquerda; IR, insuficiéncia renal; M, masculino; MIC, microalbuminuria; NF, neurofibromatose;
RH, retinopatia hipertensiva; RM, ressonancia magnética; TC, tomografia computorizada;* incluida angioplastia com stent

Quatro doentes apresentavam doengas sistémicas associadas:
arterite de Takayasu (AT, n=1), neurofibromatose (NF, n=2) e
cistinose nefropdtica (CN, n=1), este dltimo com estenose da
anastomose da artéria renal dois anos apds transplante renal. Nos
outros trés casos ndo havia patologia sistémica associada. Nestes,
atendendo ao achado de estenose da artéria renal, foi assumido o
diagnéstico de DFM na sua forma isolada, se bem que o diagnos-
tico definitivo desta entidade seja andtomo-patoldgico.

Trés doentes encontravam-se assintomaticos e o diagnés-
tico de HTA foi feito em avaliagdo de rotina. Trés doentes
apresentavam cefaleias, dois dos quais em encefalopatia
hipertensiva aguda. No doente transplantado renal, além da
encefalopatia hipertensiva, verificou-se ainda disfuncdo do
enxerto e presenca de sopro abdominal. Por dltimo, um dos
doentes apresentou-se com agravamento de HTA em contexto
de arterite de Takayasu conhecida.

Um doente encontrava-se medicado com apenas um farmaco
anti-hipertensor enquanto os restantes estavam medicados com 2
ou mais farmacos (médximo 4), com associagdes de vérias classes
- beta bloqueantes, alfa bloqueantes, bloqueadores dos canais de
célcio e/ou inibidores da enzima de conversio da angiotensina.

Do ponto de vista angiogréifico, um doente apresentava este-
nose bilateral da artéria renal e em seis a estenose era unila-
teral (em quatro a esquerda, num a direita). Por dltimo, no
doente transplantado, tratava-se de estenose arterial do enxerto.
Salienta-se, no doente com AT, o envolvimento de outros ter-
ritdrios vasculares (carotideo, adrtico toracico e abdominal).

Foram realizadas treze angioplastias (min: 1 e max: 3 por
doente), uma das quais com colocagdo de um stent. A
mediana do tempo que decorreu entre o diagnéstico de HTA
e a primeira intervencdo endovascular foi de 4 meses (1- 9
meses).Verificou-se um bom resultado angiografico inicial
em quatro doentes: DFM (n=3) e NF (n=1) (Figuras 1, 2 e 3).
Os restantes trés doentes (NF, AT, CN) apresentaram resul-
tados angiograficos insatisfatérios, com estenoses residuais
significativas no final do primeiro procedimento.

Verificou-se o aparecimento de reestenose num doente com
DFM e com estenose bilateral da artéria renal. Clinicamente
apresentava cefaleias e HTA. Foi feita nova angioplastia
com baldes de alta pressdo, com resolugdo da estenose. Um
dos doentes com NF manteve HTA apesar do bom resultado
angiogréfico inicial.
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Nas situagdes em que houve estenose residual (n=3), foram
efetuados novos procedimentos. No doente com AT verifi-
cou-se agravamento da HTA tendo sido submetido a dois pro-
cedimentos adicionais, constatando-se progressiao da doenca,
com compromisso do territério intrarrenal. No doente com
CN, p6s transplante renal, foi colocado um stent. Um dos
casos com NF manteve estenose residual resistente a dilatacdo
com baldes de alta pressdo apds segunda dilatac@o.

Figura 1. Doente com displasia fibromuscular: angiografia diagndstica
revelando estenose localizada da artéria renal direita (setas)

Figura 2. Displasia fibromuscular: angioplastia

Nao houve complicac¢des major (infegdes, hemorragias, aneu-
rismas ou dissecc¢des arteriais) ou mortes direta ou indireta-
mente relacionadas com o procedimento. Como complicacio
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minor salienta-se, durante o procedimento, a formacdo de
trombos no local da estenose, imediatamente ap6s a dilatagdo,
que resolveram com a administracdo de heparina e abciximab
intra-arterial, seguida de aspirac@o do trombo (n=1).

Figura 3. Displasia fibromuscular: aspeto angiografico imediato pds
angioplastia demonstrando resolugéo da estenose.

Houve necessidade de nefrectomia em dois doentes. No
doente com AT, 10 meses apds o ultimo procedimento, por
progressdo da doenga de base levando a agravamento genera-
lizado e oclusdo total da artéria renal. No doente com CN, 2
meses apés o dltimo procedimento, foi realizada cirurgia de
revascularizacdo com bypass aorto-renal. Como complicacio
operatdria destaca-se a ocorréncia de hemoperitoneu com
necessidade de nefrectomia. Apresentava rejeicdo aguda do
enxerto.

Todos os doentes foram reavaliados, com uma mediana do
tempo de seguimento de 26 meses (9 -156 meses). Trés dos
sete doentes ficaram normotensos e dois apresentaram melho-
ria da HTA. O tratamento foi ineficaz nos restantes dois doen-
tes: um com estenose residual refractdria a dilatacdo (AT) e
um (CN) por estenose residual e reestenose pos-colocacdo
de stent. O envolvimento extrarrenal e a doenca vascular
parenquimatosa intrarrenal foram responsdveis pelos maus
resultados obtidos nestes casos, respetivamente.

Os trés doentes com DFM foram considerados casos de
sucesso pois permanecem sem HTA e sem medica¢do. Houve
melhoria da HTA nos dois doentes com NF, com valores
tensionais controlados através de um menor nimero de far-
macos. Dos doentes nefrectomizados, um (com AT) mantém
HTA medicado com trés farmacos; outro (CN) mantém-se
em didlise peritoneal, com HTA grave, medicado com quatro
farmacos.
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Discussao

Apresentamos o resultado do tratamento endovascular de
HTRYV em sete criancas com estenose da artéria renal.

A estenose da artéria renal ¢ uma das principais causas de
HTA na crianga depois das cicatrizes renais e da doenca
glomerular!?#7. A prevaléncia precisa ndo é conhecida mas é
estimada em 5-10% das criancas com HTA!?*¢ Nesta faixa
etdria, a estenose da artéria renal corresponde a um espectro
de doencas, observando-se uma clara diferenga na distribui¢do
mundial, com um nimero significativamente maior de casos de
estenoses relacionadas com processos inflamatdrios sistémicos
descritos em paises africanos e asidticos™®!*. Nesta série, a prin-
cipal etiologia foi a DFM, de acordo com o esperado.

Documentdmos, a semelhanca dos relatos na literatura, o
espectro da apresentacdo clinica, desde as situagdes assin-
tomadticas até as situagdes com encefalopatia hipertensiva e
repercussdo em Orgdo alvo, presentes em seis dos sete doen-
tes, paradigmatico da gravidade da situagao®.

Nos doentes com suspeita de HTRV o diagndstico estenose da
artéria renal implica um estudo imagioldgico detalhado®!>14,
Nesta série, em cerca de metade dos doentes, a ecografia com
Doppler foi o método utilizado. Porém, € de realgar as limi-
tacdes deste método e salientar que, apesar das capacidades
diagndsticas da angio RM e angio TC, a angiografia perma-
nece como o método de diagndstico de elei¢ao®*!*. Todos os
doentes foram submetidos a angiografia para confirmacio
diagndstica. Nesta série de doentes, com estenose inequivoca
angiografica, ndo foi necessdrio a confirmagdo diagndstica
através do doseamento da renina nas veias renais e veia cava
inferior. No nosso centro, a semelhanca de outros, reserva-
mos esta técnica aos casos em que ha ddvidas de diagndstico,
nomeadamente quando a estenose ¢ muito distal, intraparen-
quimatosa e/ou de dificil identificacao®.

O tratamento ideal deve ser individualizado atendendo a
doenca renal especifica de cada crianga. As opgdes terapéu-
ticas da doenca renovascular na crianca incluem as medidas
farmacoldgicas, a angioplastia percutinea, a cirurgia de
revasculariza¢do ou mesmo a nefrectomia unilateral em casos
selecionados 671315,

A elevada incidéncia de doenga sistémica neste grupo de
doentes condicionou uma elevada taxa de estenose residual
apos a primeira dilatacdo, que, no entanto, ndo se observou
em casos de estenose unilateral da artéria renal, que sdo com-
provadamente os melhores candidatos a esta técnica?>78:12,

O tratamento por angioplastia percutidnea apresenta taxas de
sucesso que dependem da patologia de base, com prognds-
tico muito favordvel nas situacdes de DFM 2,,6,9. No nosso
estudo, a angioplastia foi também um sucesso nestes casos,
com resolucdo completa da HTA em 100% dos doentes com
DFM. Nos doentes com NF, apesar do bom resultado angio-
grifico inicial num doente, permitiu apenas a melhoria do
controlo da HTA. No doente com AT houve progressdao da
doenga com oclusdo completa da artéria renal e necessidade
de nefrectomia. O doente com CN manteve HTA mesmo apds
a colocagdo de stent, tendo sido submetido a cirurgia de revas-
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cularizacdo com bypass aorto-renal e mais tarde a nefrecto-
mia. A semelhanca de outras séries descritas, nos doentes com
quadros clinicos associados a doencas sistémicas a evolucio
nao foi tdo favoravel®!¢. Como avalia¢do global podemos afir-
mar que o tratamento endovascular da HTRV foi um sucesso
terapéutico em trés dos sete doentes e melhoria noutros dois.

Conclusoes

A angioplastia percutanea constituiu uma técnica segura e
uma boa opg¢ao terapéutica de primeira linha nas criancas com
estenose da artéria renal. A angioplastia percutdnea permitiu
a obtengdo de bons resultados a curto e a longo prazo nas
situagdes de DFM. Neste estudo, as situacdes secunddrias a
doenca sistémica tiveram resultados varidveis dependendo da
etiologia e gravidade da situacdo com um progndstico menos
favordvel nas situacdes com envolvimento extra renal ou
intraparenquimatoso. Salientamos a importancia da avaliacdo
da pressao arterial por rotina em todas as criancas, atendendo
a que uma parte significativa das situacdes de HTRV cursa de
modo assintomadtico.
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