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INTRODUCAO

Trata-se de caso de transplante renal autélogo em
paciente com Neurofibromatose tipo 1 (NF-1)
apresentando:

: ~ secundaria a
Hipertensao Estenose da
. P oo
arterial arteria renal

ID: 521

NF-1 €& uma condicao rara, que acomete
aproximadamente 1:2600 dos individuos. Na populacao

pediatrica, € responsavel por 11 a 26% dos casos de Estenose |dent|f|cadaaangloplastla n3o

hipertensao renovascular. sendo feita dilatacdo por problemas técnicos.
RELATO DO CASO Diante da importancia da preservacao do rim e controle
pressorico, foli realizado autotransplante renal:
J.R.P.,, sexo feminino, 2 anos, portadora de NF-1, resseccao do segmento estenosado e reimplante de
encaminhada a internagdo devido a urgéencia arteria renal esquerda em aorta. Apos realizagao do
hipertensiva, identificada pelo pediatra em consulta de autotransplante, foi possivel reducao dos farmacos
rotina. Em investigacao, foram realizadas dosagem de anti-hipertensivos. Atualmente, a crianca usa Anlodipino,
renina e aldosterona plasmatica que se encontravam com bom controle pressorico e funcao renal preservada.

elevadas e metanefrinas urinarias que estavam normais. ~
Dando prosseguimento a propedéutica, realizou-se: DISCUSSAO

. . N A NF-1 € uma doenca autossbmica dominante, causada
Ultrassonografia > Parenqmmg Pres ervado e por defeito no gene que codifica a neurofibromina, sendo
[ Renal leve ass[metrla renal N AS ; A
_ (menor a esquerda) a  hipertensao | ( ) uma de suas possivels
apresentacoes clinicas. Os pacientes podem desenvolver
” Fluxo sanguineo A HAS principalmente devido ao surgimento de
preservado bilateralmente; feocromocitoma ou a estenose de artéria renal, sendo
[ Ecodoppler renal }-’ padrao de fluxo tardus essa a principal causa na populagéo pediatrica.
parvos em artéria renal
\ esquerda Y A fisiopatologia da estenose renal secundaria a NF-1 e
incerta. Ocorre proliferagcao da intima, adelgagcamento da
[Suspeita de obstrugéo} ) camada média e comprometimento da camada elastica
vascular em grandes vasos. No caso da artéria renal, o
4 _ ) acometimento € geralmente em porcao proximal.
Arteriografia Conir’lr_mada estenose de O trat | | - | | |
artéria renal esquerda atamento inclui anti-hipertensivos, angioplastia ou
\_ ) transplante renal autélogo, que se baseia no reimplante
da artéria renal na aorta ou por meio de bypass, utilizando
a veia safena ou artéria esplénica.
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