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Resumo

As técnicas dialiticas extracorporais continuas de baixo fluxo sdo terapéuticas de substitui¢do renal seguras e eficazes, e apresentam vantagens em
relagdo as terapéuticas dialiticas intermitentes no tratamento de doentes em estado critico.

Descreve-se o caso de uma crianga de 5 anos, portadora de glucogenose tipo I, que no decurso de uma gastroenterite aguda sofreu uma descompensagio
metabdlica grave, e parece ter desenvolvido uma «Sindrome de Resposta Inflamatéria Sistémica» com choque e antiria, em que a hemodiafiltragio
venovenosa continua foi realizada com éxito. Discutem-se aspectos clinicos e técnicos.
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Abstract

The continuous extracorporeal dialysis techniques of low flow rate are safe and effective means of renal replacement therapy, and have advantages

in the treatment of critically ill patients.

We report the case of a child of 5 years old, with Type I Glycogen Storage Disease, that in the course of an acute gastroenteritis soffered from
a severe metabdlic decompensation, and seems to have developed a «Sistemic Inflamatory Response Sindrome» (SIRS), with shock and aniria, in whom
the continuous veno-venous diahemofiltration was performed with success. Clinical and technical aspects are considered.

Key-words: Continuous Veno-venous Diahemofiltration, Acute Renal Insuficiency. «SIRS», Type I Glycogen Storage Disease.

Introducao

A introducdo da hemodidlise por Kolff e Berk em 1944
revolucionou o tratamento da insuficiéncia renal aguda .
Infelizmente esta técnica estd associada a grandes variagdes de
osmolaridade que podem ser fatais em doentes em estado critico
com delicado equilibrio hemodindmico e metabdlico V.

Kramer e colaboradores foram os pioneiros das terapéuticas
dialiticas continuas extracorporais de baixo fluxo, ao descre-
verem em 1977 a hemofiltracdo arteriovenosa continua, utilizada
com melhor tolerancia do que a hemodidlise convencional, em
doentes em estado critico com insuficiéncia renal aguda .

Desde entdo as terapéuticas dialiticas continuas — hemofil-
tracdo, hemodiafiltracio e hemodidlise — tém sido largamente
usadas em adultos ®¥, e mais recentemente aplicadas em criangas
6.6 7.8 S3o comprovadamente eficazes numa variedade de
situacdes associadas a insuficiéncia renal aguda em que a hemo-
didlise intermitente ou a didlise peritoneal estdo contraindi-
cadas.

Entregue para publicagdo em 95/11/29.
Aceite para publicacdo em 96/03/20.

Caso Clinico

Crianga de sexo feminino, 5 anos de idade, portadora de
glucogenose tipo I, admitida na Unidade de Cuidados Intensivos,
transferida de outro hospital, em choque, anasarca e anuria,
para terapéutica de substituicdo renal.

Trés dias antes tinha comecado com vdémitos e diarreia
profusa, sem febre. Foi tentada a hidratacdo oral sem sucesso,
sendo admitida no servigo de urgéncia, consciente com sinais
clinicos de desidratacdo grave, e acidose metabdlica e
hipoglicemia severas (PH = 6.9, HCO, = 2.9 mEq/1, BE =
-26.7 mEq/1, Glicemia = 0 mg/dl).

Apesar da reposi¢do da volemia com correc¢do dos
desiquilibrios hidroelectroliticos e metabdlicos, e do suporte
inotropico com aminas vasopressoras, a evolucdo foi para a
instabilidade hemodindmica e antria, sendo transferida para a
unidade de cuidados intensivos do nosso hospital.

Na admissdo mantinha-se consciente com periodos de
agitacdo, e referindo sede. Peso - 15 Kg (P<5), estatura - 94 cm
(P<<5), temperatura rectal - 37.8° C, frequéncia cardiaca - 151
¢/min, frequéncia respiratdria - 50 ¢/min, tensdo arterial - 78/14
mmHg. Cianose labial e dos leitos ungueais em ar ambiente,
edemas generalizados muito acentuados, ldbios secos e olhos
encovados. Polipneia e tiragem intercostal moderadas. Na
auscultacdo pulmonar eram audiveis crepitacdes inspiratdrias e
expiratérias dispersas pela metade inferior dos dois campos
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pulmonares. Auscultacdo cardiaca sem sopros. Abdéomen com
edema acentuado da parede e presenca de ascite. Volumosa
hepatomegalia (15 cm abaixo do rebordo costal direito, apéndice
xiféide e rebordo costal esquerdo), sem esplenomegalia.

Avaliagio analitica inicial: Hb - 7.0 g/l, Htc - 24%, Leucdcitos
- 22500 (N-77%), Plaquetas - 482000/mm3, Protéina C Reactiva
- 7.04 mg/dl, Tempo de Protrombina - 12.8", Taxa de
Protrombina - 95.6%, Tempo de Tromboplastina Parcial - 26.8",
Glicemia - 15 mg/dl, Sédio - 146 mEq/1, Potdssio - 3.0 mEq/
/1, Célcio - 2.1 mEq/l, Creatinina - 2,3 mg/dl, Ureia - 31.9 mg/
/dl, Proteinas Totais - 58 g/l, TGP - 64 UI/L, PH = 7.25, HCO3
= 10.4 mEq/l, BE = 15.1 mEg/l, PO2 = 91 mmHg, PCO2 = 24
mmHg, Satura¢do de O2 = 96% (com Fi O2 a 151/min). No Rx
de térax observava-se um discreto infiltrado intersticial difuso.
O ecocardiograma evidenciava uma dilatacdo ligeira da auricula
esquerda e do ventriculo direito, e ventriculo esquerdo de funcéo
normal. As culturas de sangue, urina e fezes efectuadas na
admissdo vieram a revelar-se negativas.

Foi entdo efectuada terapéutica de substitui¢do renal pelo
método da hemodiafiltragdo venovenosa continua. Introduziu-
se um catéter Vascath 6.5 de duplo limen, na veia subcldvia
esquerda. Utilizou-se equipamento Gambro AK-10HD e um
hemofiltro HF 400. A hipocoagulacdo do sistema foi efectuada
na linha arterial com uma dose inicial de heparina de 50 U/kg
peso, seguida de uma perfusdo continua de 8 a 16 U/kg/hora.
Preencheu-se o sistema com albumina a 20% para evitar
desiquilibrios hemodindmicos. Regulou-se o fluxo de sangu'e
no circuito extracorporal para um ritmo de 100ml/min. A solucdo
de didlise foi a Gambrosol tipo 2 (liquido de didlise peritoneal)
com a seguinte composic¢do: sédio - 140 mEq/l, cdlcio - 3.6
mEq/l, potdssio - 2 mEq/l, magnésio - 1.6 mEq/l, cloro - 117
mEq/l, lactato - 30 mEq/l, e glicose - 100 mg/dl. O liquido de
reposi¢ao foi composto por: soro fisiolégico 1/3 + soro glicosado
a 5% 2/3 + bicarbonato de sédio a 8.4% 66 mEq/l + Na Cl a
20% 20 mEgq/l alternando de hora a hora com uma solucio
composta por: soro fisiolégico + cdlcio 4 mEq/l + magnésio 0.5
mEq/l. O liquido dializante foi efectuado em contracorrente com
o sangue e num ritmo de 500 a 900 ml/h. O liquido de reposi¢ao
foi perfundido pds-filtro e adaptado de hora/hora de modo a
obter um balanco negativo entre 3-15 ml/kg/hora.

Durante este procedimento foram administrados soros e
transfusodes de concentrado de glébulos rubros, ndo tendo sido
observado nenhum desiquilibrio adicional do sistema cardio-
vascular. A crianga foi alimentada por via entérica, com dieta
especial isenta de lactose e suplementada em amidos crus.
A evolugdo foi para a recuperagdo progressiva e completa da
fungdo renal.

Discussao

A glucogenose tipo I ¢ uma doenca geneticamente
determinada, causada pela deficiéncia de actividade da enzima
glucose-6-fosfatase no figado, rim e mucosa intestinal, com
acumulagdo excessiva de glicogénio nestes orgdos. A deficiéncia
da actividade em glucose-6-fosfatase no figado é responsivel
por uma inadequada conversdao de glucose-6-fosfato em glu-
cose, através das vias de glicogendlise e da gluconeogénese,
causando rdpida instalagdo de hipoglicemia com o jejum © ',

Estes doentes devem seguir uma dieta isenta de lactose e
restricta em fructose, com refei¢cdes de 3/3 ou de 4/4 horas,
suplementadas em amidos crus permitindo uma lenta libertagio
de hidratos de carbono ao longo do dia, sendo por vezes neces-
sdrio recorrer a alimenta¢do por sonda nasogdstrica nocturna
nos primeiros anos de vida ©'". Sdo doentes susceptiveis a
desiquilibrios metabdlicos graves quando € perturbado o seu
esquema alimentar, o que pode acontecer na presenga de
infec¢des banais, sobretudo quando hd vémitos ou diarreia.

No caso que descrevemos, na sequéncia de uma gastroenterite
aguda, a doente sofreu uma descompersacgdo met=bdlica grave,
e parece ter desenvolvido uma «Sindrome de Resposta Inflama-
téria Sistémica » (SIRS) com choque, anasarca e andria.

A SIRS ¢ uma resposta inflamatéria geral a uma grande
variedade de agressdes infecciosas ou ndo infecciosas '". Vdrios
orgdos e sistemas — cardiovascular, respiratério, renal, hepatico,
gastrointestinal, hematoldgico, neuroldgico, pele e musculos —
podem estar afectados em variados graus pela hipoperfusio
tecidular. Se o processo nao for travado a tempo a faléncia
multiorgénica serd, a maior parte das vezes, inevitdvel. Subja-
cente as alteragdes multissistémicas, encontra-se a activagido e
libertacio de vdrios mediadores promotores da resposta infla-
matdria sistémica do hospedeiro. Alguns autores especulam com
a existéncia de um mediador inflamatério ndo controlado e
aberrante libertado pelo figado lesado pela isquemia '

A doente encontrava-se em condi¢des de instabilidade
hemodindmica que contraindicavam a realizagdo de hemodid-
lise ¢ a volumosa hepatomegalia dificultava e comprometia o
sucesso da didlise peritoneal. Escolhemos por isso o método
da hemodiafiltragdo venovenosa continua.

As téenicas dialiticas extracorporais continuas de baixo fluxo
apresentam vantagens em relacdo as técnicas de didlise
convencional ¥, O seu cardcter continuo permite uma remogao
gradual de liquidos e de substancias com propriedades vaso-
activas e cardiodepressoras da circulagdo, mantendo uma boa
pressdo de enchimento do ventriculo esquerdo '¥. A capacidade
de remover liquidos é de grande importincia no doente com
insuficiéncia renal oligoandrica. Permite a administracdo de
sangue e derivados, drogas e suporte nutricional adequado,
evitando a hipervolemia e o edema pulmonar agudo, uma das
principais causas de morte nestes doentes “ 'Y, O equilibrio
metabdlico e a eficdcia na remogdo de produtos azotados varia
com o tipo de técnica escolhido .

As vdrias modalidades descritas s@o: hemofiltracio arterio-
venosa ou venovenosa continuas, hemodiafiltracdo arteriovenosa
ou venovenosa continuas, e hemodidlise continua .

Na hemofiltra¢do existe remocdo convectiva de dgua e de
solutos de baixo peso molecular através de uma membrana
semipermedvel usando um gradiente de pressdo. Este processo
difere da didlise que envolve a remocgdo de pequenos solutos
através de uma membrana semipermedvel usando um gradiente
de concentragdo (mais do que de pressdo), permitindo a elimi-
naco selectiva de certos solutos para o liquido de didlise &',
A remogdo continua de ultrafiltrado do plasma, regulado essen-
cialmente pela direcgéo e ritmo do fluxo solvente, elimina eficaz-
mente a sobrecarga de liquidos e permite uma correc¢do dos
pardmetros metabdlicos e a remocdo de toxinas. O método
porém, € limitado para eliminar compostos azotados e torna-se
insuficiente no doente anurico ou hipercatabdlico &',
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A hemodiafiltra¢do combina a hemofiltragdio com a did-
lise, associando a eficiéncia na remog¢do de liquidos a capaci-
dade de remoc¢do de solutos, controlando a uremia de forma
eficaz, ‘W2,

Nas modalidades arteriovenosas e for¢a impulsionadora
do circuito € a pressdo sanguinea do doente, sendo necessdria
a cateterizacdo de uma artéria e de uma veia de grande cali-
bre (6, 15|.

Nas técnicas venovenosas € necessdria apenas a cateterizaco
de uma veia com catéter de duplo limen. A for¢a impulsionadora
do sangue € obtida através da interposi¢do de uma bomba no
circuito. Requer médulo e pessoal treinado, mas permite gerar
um fluxo constante de sangue independentemente da tensdo
arterial e do valor do hematdcrito, com menor probabilidade de
coagulac¢@o do circuito extracorporal ',

Em idades pedidtricas, a hemodiafiltracdo arteriovenosa ou
venovenosa continuas tém sido também usadas, no tratamento
das crises metabdlicas associadas a erros inatos do metabolismo
. Alguns autores defendem ser a técnica ideal para a depuragiio
aguda de metabolitos toxicos, evitando lesdes irreversiveis do
sistema nervoso central 7. Pensamos poder afirmar que neste
caso a hemodiafiltracdo pdde depurar também as substincias
toxicas eventualmente responsdveis pelo desencadeamento e
manuten¢do da SIRS desempenhando um papel decisivo na
reversdo deste processo.

Em resumo, a hemodiafiltracio venovenosa continua, assim
como outras técnicas dialiticas extracorporais continuas de baixo
fluxo, constituem métodos seguros e eficazes para o tratamento
de recém-nascidos, lactentes ou criangas maiores, com insufi-
ciéncia renal aguda e disfuncdo multissistémica, e estdo também
indicadas no tratamento de crises metabdlicas associadas a erros
inatos do metabolismo.
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