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Liviaduloion,

ve acuerdo a la definicidn dol ur, schreiner,
el sindrose hefrdtico es una entidad clinica produ-
cidu por wdliiples causas, caractoriz.iGu por Wl in-
cremento en la permembilidad glowerular, y wanitoea-
tada por proteinuria nasiva. an foruz sccunduris,
hay una tensencia variable a la foraacidn de cuaexna,
ftipoalbusinenia, hiperlipidesnia e hipercolesterole-~
miu}B

ixisten 2 tipos de ofudrome hefrdtico: 1) El
que estd usvciado a un evento especi{fico, y en el
que la lesidn glowerular es una complicacién de o-
tra enfermedad, como por ejemplo el ocondicionado
por medicasentos, alargenos, infecciones, neopla-
sias, enferuedudes aultisistémicas, motubSlicas o
nereditarias, etc. 2) #l sfndrose lLefr6tico ldiop4-
tico debido & enfermedad gloworular primaria.13"14
£n el trabajo, wos roferiremos =21 se_undo tipo.

un nuesiruvd tieapos, la facilidad de redlizar
una biopsia renal, y su manejo adecuudo con las téc
nicas de microscopio de luz, inwunoflusruscencia y
microscopio electrémico, nos permite oncontrar di-
versas leniones histoldgicas. La multiplicidad ds
factores y condiciones clfnicas ugosiadas, oblija a
relacionarlo con el grupo de las enfernedaden plome
rulares, ya que todas sus varliedudea son capuces de
condicionarlo.

vos pardmetros clinicos comunes uin esta enti-
dad son los siguientes:

}roteinuria, cuya slectividaa u debterainadau
protefnas, serd de acuerdo al tipo de lesién canui-
cionante. u4n el caso de ser efecto de lesiones glo-
werularcs wfninas, la predoninancia es de albuminu-



ria, dando lugar a una inversidn del fndice A/G del
plasma.z—lB

lipoalbwainemia variable, paru la cual no exis
te una clfra detorainada, pero que goneralmente es
menor de 2.5 gryli. y conuicicnada por la péraida u
rinaria excesiva,

iliperlipidenin, depoudiendu exclusivazeuto de
las lipoprotofnas de baja y nuy baja densidad, 13

idipercolesterolenia, que puade alcwizar cifras
tan altas coao 1000 wg/dl o maa.L

tdema, condicionado por la baja oncoticidad
plasuética, dosoguilibrio subsecuente de las {uer—
zas de Jtarling, y depcndiendo ou intensidad del
grado de hipoproteinemxa. 13-14

ve ha encontrado también, pero en foma menos
frecuente, una dissinucién variaole en otro tipo de
protelnas como la Igl, ocasionulmente {lq y C3, An-
titroobina I1I, factores LI y XII de la coagulaocidn
y.en forme muciho menos frecuente, cifras aérican ba
jas de #ierro, Cobre, sing, 13, y 2%-Hidroxicolecal
ciferol.13

Irabajos prospectivos del Comité Ianternacional
para el £studio do las tnfermedades lenales en los
hifios, hen permitido establecer féraulas que hacen
posible 1la identificacién de la lesifu glouwerular,
antss de realizar una biogsia ronsl, mediente el a-
néligis de las caructerfsticus clinicas y luborato=-
riales. cato no ha dado buen reaultads eu adultos,
por el aumento de lad posibilidudes causantes de
3f{ndirose Leirdtico, ni taupoco en los inbtentos pre-
vios reallzados con la wisaua intencifu, perv con wun
n@mero reducido de pacianbes.a

iace mas de TU afios, ol vur, Hunk utilizé el
téruino "lefrosie Lipuide" para describir u un gru-



po de pacientes cou proteinuria mssiva, sin altera-
ciones glowmerulares al sicroscopio de luz, y con dg
péaitos tubulares consistentes en grénulos de 1{pi-
dos a nivel du lus cflulas del tdbulo proxiwal. Una
revisidu sus detallada, encoutré en el epitelio glo
wmerular, fusidn de los procesos poadlicos y wembra-
na bausal escenciulmente norausl, mas recienlemento,
a esu wlteracidn se denowind lesidén glowerular wini
wa, enfermedad de couwbios winiwos o uefropatfa de
cuiablos nfniuos.

n iulcios de la ubcaun de los BU’s, se descri-
bieron 5 variedades histopatolégicas de lesién glo=
aerular afniza, cousistentes en alteruciones eapord
digus y diversas a nivel mesangial o tubular, que
“ pudieran en slpdn womento modiffcar la respuesta
dol paciente al mnneJo.8

ién la infancia, pe presenta preferenteaents en
nitos de 2 a & afos, existiendo en eatos Lfmites,
variaclones sin iwportancia, siendo esta variedad
histoldgica la condicionante de mas del 604 de los
cugos ue olnarome ihefrético reporiudos, oon mas a-
fectudos 108 varones en una proporcidn meyor de 2:1
o son coaunes la hipertensidén urterial ni la hewa-
turia wicroscdpica, existiendo reportes que mencio-
nan wnu incidencia de alrededor de 204 para la hi-
pertensidn y menos ael 504 para la hewaturia microsg
cépicy, uvlenwo la wacrosedpica, en los trabujos con
fracuencia mas elevadu, de un Llﬁ.z-s-g—l3-14

vl Lubormtorio, udewds de los purfmetros coauw
nes, paiede wenclonar en aljunos cusvs, ligera disal
nucidn d2 vlg con norepalidad en C5 ¥y C4. Los nive-
lea d¢ lgv uisainuyen cou ciertu {recuencia, pero
es mad coudn encouirurions aul ou usu recafda, Las
inwunoglubulitias yue wwiohtin ub duero con Ign e



Lge. secienteucnte se les ha agociado o estos pa-
clientes con la presencia de un antige:o HLA-512, 8o
bre todo a los gue presentan recafdas frecuentes.lj
La patogénesis es desconocida, tenidndose has—
ta el momento varias teorfaR; la mas recients y a-
ceptuda, enuncia la preemencia de una proteina de
carge eléctrica negativa, el dcido Biélico, en for-'

ma abundante en el epitelio celular.lj

Aun queda la
duda ai e¢s causa o efecto de la proteinuria.

intes de dar el btratamiento, es importante ve-
rificar la erradicacién de focos aépticos, ya que
1la presencia de una infeccidn, impide frecuentemen-—
te una respuesta terapéutica adecuada.

vesde el punto de viata uasnejo, estd bien esta
blecido el importante papel que desempefia el uso de
esteroides, & dosis también definidas, siendo la re
comendada para 108 nirios la Biguiente: 60 mg/mt2/24
hra. durante 4 semanas sin sobrepusar los B0 nmg/dia
Y posterioruente, disminuir la dosis por otras 4 se
manas a 40 ng/mt2/tres dias seguidos de la semana,
sn caso de ser necesaria la suspensién del trate-
miento por alguna cuusa, Bi tiene menos de 12 dias
de instalado puede hacerse 8in peligro; si la tera-
pla se ha wantenido por mas de 2 sezanas, la dosls
deberd sostenerse, y en el caso de infeccidn agrega
da, podrd aun aumentarse al doble, con el debido a-
porte antizicrobiang, 2 J=4=8-10-13-14

ilay variantes que algunos autores han conside~
rado cowo de mejor prondstico, dando en las Begun-
das 4 sewanas, 35 mg/ut2/en dias albarnos.9'12

sBte padeciwiento se caracteriza por un curso
ae recafdus y recuperuciones, con ung variasble su=
ceptibilidad a los esteroides. a8 frecuente encone
trar recuperaciones esportfneas, y de acuerdo a su



cohporbnmiento con el tratuuiento oateroideo, a los
pacientes se les clauifica en lu siguiente forma:
1) Hespondewor inicial sin recafdas. Z) despondedor
inicial con recafdas infrecuentes. 3) uespondedor i
picial con recafdas frecuentes, 4) Respondedor ini-
¢ial, no respondedor tardfo. 5) ho respondedor ini-
cial, respondedor wardfo., 6) Lo respondedor, 7) ieg
pondador caponténeo,

£n un trabajo con seguimwiento de wn alo, reali
zado por el Comité Internacional, se wenciona quo
el 344 fueron respondedorea iniciales sin recafdus,
194 fueron respondedores iniciales con recafdas in.
frecuentes y un 42 fueron respondedores iniciales
con recaf{das frecuentas.B e les cifres anterioros
se concluye que solumernts el 1m» fud no respondedor.

Para los pecientes no respondsedores o con re-
cafdas frecuentes, se han sugerido varios esyuenmas,
con algunos resultados muy alentadores, como son,
el uso de Yrednisona por tieupo prolongado (6 me-
ses) a dosis de 35 mg/mt2/en dias alternos. Otro eg
quema, 68 el uso de Ciclofosfamidu & dosis de 2-3
m3/Kg/dia durante 12 peuanas, en forma conjunfa con
un ourso complebo de I'rodnisona durunte B semanas;
ge puede utilizar Clorambucil en dosBis de .l-.2 mg/
Kg/dia hasta lograr leucopenia, y luego suspender
bruscasente, siempre apoy&ndose con Frednisona, uo
ha propuesto incluso, y con buenos resul tados, unu
reposicién parcial de Cortisol, Puponiendo que la
inguficlencia adrenocortical ocupa un lugur impor-
tante oo la presencia de recafdas,t73-4-5-6-T-9-11
ks prudente mencionar y recordar, los yraves ofec-
tos colaterales de cuua uno de ellos, por lo que Be
debe restringir su uso a casys muy especiales; in-
cluso hay quienes opinun yue unicanente se deberd



gdministrar o aguclloa pacientes en guisnes esté
contraindicado el uso ue llx'eunismm.j"g

iers lus aiteraciones gleuerulares conaicionap
tos de ofndroue hefrético, diferentes 4 Llas 1€3i0w-
nes wlnixas, estd plenasente coaprobuado que el uso
de ssieroines no tiene ninjuno usilidad, y que si
hay algunos reportes del uso uve Ciclofusfamida a do
gie mlta con clerto tipo de respuestu, el nfmero de
recafdus es muy altp,d-ti-l1-12

L procSolico a large zlazo del sfndrome iefrd
tico por lesiones glowvrulures miniuas es excelente
gobre tedo si llera Loy siguientes parduetros: a) u
nicamente cambios glomerulares afninos en el wicrog
copio de luz, 8in lus varioaasdes recientemenie dea-
critas por el Comité Interuacional. b) Lesiones epi
teliules difusas, solanents distinguibles por el mi
croscopio electrénico. c) Ausencia de depbasitos de
finmunvglobulines en la iomunofluorescencia. d) que
remitus ciupletusente con el primer trutamiento.



Aalodlal ¥ MECUWLS,

£n este tralajo, se incluyeron a todos 199 pa-
clentes que iugresaron ul vervicio de rediatrin del
llospital "20 de hoviemore" del Is3:lr, con el diug-
néstico de Jsindrome hefrdtico, entre Agosto de LTV
¥ Abril de 1980.

Fueron un totul de 38 nifios en los que se intg

&r6 ol diagudstico clinico y laboratorial, consis-
" tentes en suema y albuainuria igual o mayor de 40
ng/hr/mt2, y que llenaron lu3 Siguientes condicio=-
nes: tener una edad cowprendida entre 2 y 13 afios,
¥ no haber recibido tratamiento esteroideo o innung
supresor previo a su detecocién en el Hospital.

506 buscaron intencionadamente los siguientes
parimetros: la odad de los padres en el momento de
nacer ol pacliente; las manifestuciones clinicas mas
frecuentes e importantes cowo el edema, la intensi-
dad del. miemo, considerando leve, a aquel que Bola-
mente se presentaba en cara y paries distales, modg
rado &l que abarcabas la mayor parte del cuerpo sin
oxistir ascitis o derrame pleurel, y anasarca, cuan
do presentaba estas dos dltimas condiciones; el ha-
llazgo de oliguria mayor de 48 hrs., eni como de hi
pertensifn arterial y hematurig wacrescéplca,

veosde el punto de vista laboratorial, se iuveg
tigé la biouetrfa hemdtica, con especial atencién a
la hemoglobine y leucocitosis; la qufmica 'sangufnea
completa; el examen general de orina, urocultive y
albuminuria de 24 hrs.; los estudios inmunolégicos,
en especial, complemento hemol{tico y las inmunoglo
bulinas G,A y k.

sieupre que fue pvaible, sl terminar el estu-
dio integrel del peciente, 8e realizé una biopsia
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renal percutanea, revisando sus pallazgos con oi-
croscopio de luz, inaunotluocrecencin 4 microscopio
eleciréuico,

lor dltimo, se analizdé el tipo de manejo ini-
clal iusbalado y el coaportamiento del padecimiento
durante un ailo, haciendo hincapié en el ndmero de
recafdas y su respueata.

Las wanifeataciones clfuicus del s{narowe he-
frético y otros signos y sintomas asociados, 8¢ va=-
loraren de acuerdo a loa oriterios internacionales
¥y la apreciacién del wéuico tratante. Los informes
de laboratorio, de acuerdo a las técnicas convencig
nales para cada uno de ellos.,

sl tratamiento esteroideo por lo general se
di6 a uosis de 2 mg/Kg/dia de krednisona en 3 tomas
durante 4 semanas, y la misma dosis, durante otras
4 pewanat pero en dias alternos. cuando 8e usd Ci=~
clofosfamiua, se administrd a razén de 2 ng/Kg/dia
durante 12 semanas, algunas veces sola, y en otraas,
acompaiflada de irednisona a la dosis seiiulada.

Je consider§ respuesta, a la disainucidén de la
albuninuria aurante o después de un tratauiento, a
cifras por debajo de 4 mg/Hr/mt2. La respuesta par-
cial fué catalogada como la comprendida entre 4 y
40 mgshr/mt2, necafda, fue la albuminuria que se
presentd después de un tratamiente completo o una
. remisién, igual o mayor de 40 mg/hr/mt2.

oe considerd como biopsia renal dtil, a aque-
1la yue wostrara un mfnino de & glomérulos. La ter-
minolog6a histopatoléyica empleada conteapld como
lesiones glounarularcs wfnitus, a un especimen con
gloudrulos escenciulmente normales al micraoscopio
de luz., La esclervsic focal y sesmentaria, a aque-
lla nuestra con glomérulos esclerosados solamente
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en un segmento, y con una efectacién de menos del
804 del total de glomérulos, Como glouwerulonefritis
proliferativa, se considerd a la biopsia con glomé-
rulos que mostraron proliferacién mesangial,

Por razones de espacio, y exclusivamente en eg
quemasd y cusdros, se utilizardn las siguientes si-
glas: ShI como Sfndrome Nefrético ldiopdtico; LGM
como Lesiones Glomerulares Minimas; EF3 como Eacle-
rosis Pocal y Segmentaria; GHR como Glomerulonefri-
tis Froliferativa,
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anolbidado,

waesiros resulbadus en el trubajo fusron los
siguienien;

sl wotal de paclientes fué de %L niiios entre 2
¥ 13 advs te ecuad, con un prousdio de ¢.5 en Y aflos
¥ b mesus se roviaidn,

ve puno detereinar lo edad de los padres al na
cer el puciente en 27 nifus, notando unu incidencia
ael tl.4. (22 casos), de padres entre 21 y 40 nilos,
nenores do egsu edad solumente encontrumos 2 casos
(1.4}, 7 vayores de 40 zfios 3 casos (11.1%). ho hn
bieron variacione3 importentes relacionadas con la
Losidn hiatoputolégica encunirada,

Las edudes wus frecuentes fueron los 2 y 7 a-
ifos con & nifivs on cuda una, estendo entre 2 y & a-
flos el Tls del total dol grupo cowv de muestra en
la Fig. 1

Lo
ptus,

25450676 910111213
i.dud ptes.
Figura l.= cdedes aus Irecuentes de proesentacidn

del ofnarowt hofrético IdiopdAtico.

wl gexo precouinente fué el masculino con 27
nifdes (fle), por Ll uinas (29.).

we raalizaron %o biopsius renules percutdneas
a 35 ninos, de dan cuales 35 fusron las gue llena-
ron lua condicido histoputold ica de un mnfnimo de &

¢lowérilos pura sor duil, ya que ana fud
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insuficiente, y cun 1lnu otras 2 se towaron muestras
de otro tejidu (udsculo e hfgado), 3i descartumos
éatas, nos quedamos con 30 nifios de biopsia dtil,
habiendo repetido el prcceciuwiznto en 3 da ellos
por falta de respucstu al manejo en forua persisten
te, notando que en los 3 casea, la lenidn iniciule~
mente descerita fué mfuima, y en la segunda blopsia
se encontrd esclerosis focal y sementuria, tal vez
por ser muestra muy superficial la primera y dc¢ te-
jido yuxtamedular la segunda, 0 simplcmente por el
carécter focal do la lesidn. Contemplanio come defi
nitiva la lesidn doscrita en ls segunda biopsia, en
contramos, eu un total de 30 niffos, 15 casos (504)
de lesiones glomerulares mfnimas, 10 casoa (33.3%)
de easclerosis focal y segmentaria y 5 casos (16.74)
de glomerulonefritis proliferativa,

w1 comparanos nuestros hallazgos con los repor
tados en la literatura mundial, se puede olaborar
el cuadro 1,

H lorcenizje de pucientes

sssveresrer0sesssses s

Habib scameron: Churg

tssessseecersrsvraeve

sespens

tLosidn

evnsves

LR Y)

¢ Luil 5l.4 59.1 7.1 76.5 oL
. oars 1i.5 0 9.4 8.2 33.3
v oLy 8.8 17 Jel 5.5 16,7 ©

Cuadro 1.~ Cuadro couparativo de lus lesiones histo
patoléiicas encontradas en nifios con oin
drome sefrdtico ldiop4tico.

Como se pourd obscrvar, nucutra frecuencia de
leniones focalea esclerosantes y proliferativas en=-
docapilurea es mucho meyor a las encontradas en o-
tros pafses, hacienuo lu observacidn de que las 4
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roferenalas del cuadro anterior, tuvieron otras vu-
riedades de lesién glomerulur, todus primarias copo
la nefropatfa meabranosa o la membranoproliferativa
que nosobtros, tal vez por el ndmero reducido de pa-
cicntes no encontramos.

’ " Al apalizar lus manifestaciones clinicas nas
frecuentemente encontradas, notamos que las varia-
clones eran minimas couparando el grupo completo
portador de Sfndrome Nefrético, y cada una de las
lestiones histopatoldgicas, Lo que sobresale, o3 la
diferencia que existe enire los tipos de lesidn y
el porcentaje de hipertensidn arterial presentado,
siendo solamente de 13,34 pars las lesiones glomeru
lares minimes y de 504 y 1004 para les otras 2 va=-
riedades; otro dato, ea la rara presonta'oidn del o~
dean en foma leve., Lo anterior se ilustra en el
cuadro 2,

WesesssecresvssRst It s Ite e

Porcentaje de pacientes M

.
.
SV IS PN INLIDRIB LI IIBINLEIBILAS
.
.

Lesidu histopatolégica .
§'"'éiéﬁéé"":Ez'éﬁi:'i"iéﬁ"3:'f;:i‘ﬁ"3"6&13"5
PP IR P L U PR
tidoma modorado 39,4  33.3 40 w0 3
-Ezdem leve 2.6 0 0 0 5
i0liguria 25,6 20 20 o :
BB 13 100

Cuadro 2,- Manifestaciones clinicas was frecuente-
mente encontradas en relacién a la le-
8ién islomerular,

un las alteracioncs laboratoriales, detectamos
a la albuninuria mayor de 40 mp/hr/m 2 como la dni-
ca presente en todos los casos, Tambiér con frecuen
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cia elevada encontramos la hipercolesterolenin mae
yor de 300 mg, la hipoalbuminemia menor de 2.5 g

¥ la hipoproteinesia menor de 6.5 g , sin variacig
nes importantes de acuerao al tipo de lesién. in
nuestra casufstica, & diferencia de lo reportado en
la literatura mundial, tuvimos un alto porcentaje
de pacientes con hematuria microscépica para las 3
variedades de lesidn, con un elevado 73.34 para las
lesiones glomerulares minimas. Ningtn caso se pro-
genté en forma de hematuria macroscdpica.

®entesinsecesessresrssrssssnsso e

H korcentaje de pacientes .

LAY R N Y N R T R P Y N
.

.§?§§69 histopatoldgica

Seevocnssvees

.
-
-
1]
-
-
[}
.
.
.
-
.

+ Alteracién :..f?%..? LGN ¢ EPS o CWp -
tAbuwsinuria 100100 1007 100 %
tiipercolest.  92.1 100 %0 8 :
lHipoalbumin,  86.8 93 80 B ¢
Siipoprotein.  92.1 93 100 60
liipoglobulin., 68,4 6646 80 20 3
SHenaturia 78.9 . 73.3 80 100 ©
*Anewia 1.5 333 40 20 3
Leucocitosis  47.3  46.3 50 0 ¢
JUrea 50 2 40 20 o
fcreat. 1.5 184 20 40 o i
:Qrocult. posi t. 26.3 20 30 60 o
iCH50 <150 44.4  do.l b0 60 :
63 < &0 36,6  16.6 66,6 25 ¢
sc4 ¢ 20 6.2 0 0 o 3
210G ¢ 800 76.5 75 5T.1 50 3
fei 2a%0 L BnEL LT a0

Cuadro 3,- Alteraciones laboratoriales mans frecuen~
temente eancontradus cn relacién a la lew
vidn glowerular,
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Hubo un elevado porcentaje de pacientes porta=-
dores de esclerosis focal y segmentaria (66,64),
con disminucidn de la fraccidén C3 del complemento
a cifras por debajo de B0 mg La IgG se encontré
disninuida a menos de 800 mg con mayor frecuencia
on los nifios con lesiones glomerulares minimas. ror
dltimo, la Ighk se elevd por encima de 150 ug en to
dos los pacientes con glomerulonefritis proliferati
va, lodas las alteraciones de laboratorio se deta-
llan en el cuadro 3.

Analizando el tratamiento iampartido, enconira-
mos que 5 pacientes no reclibieron medicamento algu-
no como terapia, de los cuales, 1 presentaba lesio-
nes glomerulares minimas y renitid espontaneamente
sin recafdas; a otro no se le hizo biopsia, remi~
tiendo esponta’neamente sin recafdus; los otros 3,
tenfan escleronis focal y segmentaria sin respussta
eapontanea ni tratamiento posterior. (Esq. 1)

2 pacientes recibleron tratamiento menor de 8
seaanas; 1 tenfa lesiones.glomerulares m{niwas, con
respuesta iniclal y una recafda en uu aflo; el otro
tenfu plomerulonefritis proliferativa, sin recupers
cién en ningln wmomento ni terapia agregada poste-
rior. (Esqg. 2)

9 pacientes recibieron itratamiento mayor de 8
8semanas, de los cuales, 4 tuvieron lesiones glomeryu
lares minines con respuesta inicial en 3 de ellos;
1 cursd sin recafdas y 2 con 1 recafda al afio; el o
tro solasente respondid, sin recafdas posteriores,
al agregarse ciclofosfamida en un tercer intento de
manejo. Utros 4 nifos tenfan esclervsis local y seg
mentaria y nunca se recuperaron; el @ltimo paciente
tenfa glomerulonefritis proliferativa y tampoco se
recuperd, (kEsg. 3)
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Un solo nifio con usclerosis focal y seguenta- .
ria se manejé desde el inicio con lreunigona/Ciclo-
fosfwnida a las doais antes mencionadas, con remi-
8ifn parcial permanente, sin recafdas. (isg. 4)

esse assseresssese

¢ No. :lorcents

esass st sesses et Ins e

ifipo de tratam, = o ptes, i ptes:
‘lrat, de 8 sem, 21 55.2 %
E'Emt. >de 8 sem, 9 23.6 ;
Esxn trabam, 5 13.1 :
tirat. < de & sen, 2 5.2 °
STrat. con Ciclo, 3 2.6 g

WeBeOsGILRI L IIIISIINPISIEBOISO ISR IYPIIOT SO,

Cuadro 4.- Uiferentes tipos de tratamiento inicial
iupartidos al grupo completo.

ve los 3b niffos del trabaje, a 21 se les dif
el tratamiento inicial completo de & semanas, Jola-
mente a 14 86 les hizo biopsia rennl con los gi=
gulentea resultados: 9 tenfan lesiones glomerulares
wminines, de &stos, 7 se recuperaron, 1 se recuperd
parcialaente y L no se recuperd, le los B primeros,
4 tuvieron 1 recafda en 1 ailo, incluyendo al respon
dedor parcial; los otros 4, no tuvieron recafdas.
£l dltivo paciente se recuper$§ hasta un tercer fn-
tento de manejo con lrednisona/Ciclofostamida, sin
presentar recafdas. 2 nifios tuvieron esclerosis fo-
cal y segmentaria, 1 no respondid nunca y el otro
tuvo respuesta parcial con 2 recafdas al aflo, 3 pa-
cientes tuvieron jlouserulonefritis proliferativs,
preicilando uuo de ellos, respuesta parciel con 2
recufdun al ado, y lou otros 2, nunca respondieron,
Log 7 pacientes sin diagndstico histopatoldgico, o~

volucionaron en la siguiente forma: 3 fueron respon
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dedores iniciales sin recafdas, y 4 con respuesta i
nicial y 1 recafda al aflo. (Esy. 9)

on los siguientes esquemas se slmplifica la e—
volucidn de los pacientes de ucuerdo al tratamiento
recibido, siendo A, respondedor inicial; B, respon-—
dedor purcial; ¢, no respondedor; D, sin recufdas;
&, recaldas infrecuentes, o sea, 1 en 1 aflo; F, re-
cafdas frecuentes, o sea, 2 o uas al aflo; y U, res—
pondedores a rrednisona/Ciclofosfomida,

1. 1 3
Lubi 77 EF5
@ ¢ ¥
1A 1A 3¢
¥ &
1 1

kaguema L.~ tvolucidn de los 5 pacientes que no re~
cibieron ningdn tratasiento.

1 1
LWE GNP
: i
¢ 4 -
1a 1c
¢
Y

raquena 2.~ svolucién de los 2 pucientes que reci-

bieron tratamiento menor de & semanas,
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4 4 1
L 2F3 Gkp
: LA NN ] ’: 3 E
¢ b b #
3010 4C 1c
¢ ¢ b
2 16

Bequena 3.- £volucién de los Y pacientes yue reci-
bieron tratamiento mayor de & semanas,

[ /8

o—-o--rl;w

Bese

b
isaguena 4.~ cvolucidn del paciente que recibid tra-
taciento 1 rednisona/Ciclofosfanida

9 2 : 3 7

Lk i che 227

(IS SR S $ ¢ %
7TA 18 1 8 1¢ s 2 TA
R R R & ¢ &
40 18 1 ¥ L¥ 30 4K

Ssquema 5,~ &voluuidu ¢e los 21 pacientes gue reci-
bicron trataniento de 8§ semanas.
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=n nuestro estudio, no existid relacidn alguna
entre el ufnuroue Lefrdtico laiopitico o sus varie~
aaaes nistopatolépicus con la edad de los padres al
nacer el niflo, ya que el muayor porcentaje de casos
se preusents cucnao los padres tenfan eatre 21 y 40
allos, siendo ruro eucontrurlos en umenores de 20 y
mayores ae 40U,

«l sexu prewoaninante estuvo de acuerdo a lo
2-9-12-13%

descrivy por otros autores, asi cowo las
E

= o

dades wus frecuentenente encontradas, entre 2 y b
fos.

cl edema fué un signo constante, variando de
woderauy @ la wnasarca, slendo paco frecuente yue
en sl momento de detectarlos, se encontraran con
aignos leves del misama,

La presencia ue hipertensién arterial fué defi
nitivavente deteruinada por lm variedad histoldgica
presente, existiendo couo en otras series,2E=9~11=

una diferencia notable entre las lesiones gloue-
rulares winizas (13.34), y las lesiones complejas
{50 para la esclerosis focal y 1004 para la proli-
feracién endocapilar),

La heuaturia nunca fué observada coao siguo
clfrico, pero 8{ con carfdcter microscépico en el
exaaen general de orina. A diferencia de lo reporta
do por otros autorcs, cowo el Jr. ¥eldzguez del .og
pital lrfantil de oéxico con un 325 de incidencia
para lus lesiones .logerulares winimas, nosotros no
encontrumuou una aiferencia significativa ol correlg
cionarlsz con el tipo de lesidn histoldégica, con un
elevaio 73.%0 para lag lesiones wfnimas, y de &C,5 y
100» para las Lesiones couplejas, ve tul forma, yue
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este signo no fué ae ayuda para el oiagndatico clfi~
nico diferencial,

aa sico reportado por varives autures, princie-
pulaente & partir del vr. srenner on 1978, que la
solectividad de la proteinuris perwite presuponer
el tipo de lesién histoputnldépica. Logotros no tuvi
mos lua oportunivad de realizarla, y en un intento
de guplir nuestra carencia, Se tratd de correlacio-
nar la concentracidn de protefnus plasefticas. sl
resultads no fué cowvincente.
ua proporcidén de nifjos con lesioues glomerula—
res winimas fué 2enor a la encontrada en otras revi

siones, 9-11-12-13

paro estd de acuerdo en que conse
tituy: el nayor porcentaje. vira diferencia signifi
cativa se refiere a la incidencia tan elevada de lg
giones esclorosantes focales sncontrada por nvso-
tros, ya gue estos hallazgos alcanzaren un porcentg
Jje 3 veces mayor yue lo repertado pour la dra. Habib
¥ los wres, Churg y w=hite, ol wismo comentario pue~
de hacerse con las lesiones proliferativas, Llama
la atencidn nuestra susescia de lesiones membrano-~
sans y wewbranoproliferativas, que puede estar condi
clonads por el grupo reducide de pucientes, sin deg
cartar que oxista efectivasente ung diferencia yeo.-
grifica. T

vu pobre resnuedta ds lag Lesiones osclerosans-
ted toucales y proiiferativag endocupilaren a los eg
teroiawo, fud una vez wwd confirusnn an ests trava-
jo, yu que de LL niios con aiferentes eaguemas de
rrednisong, bolasente ut zasw con escLerasis focal
4 Bopatubarin evolueiond nacina wnw rauisidn parcial

coi reweafltns frocuen vt y obtra nida von ~lomerulo-

velritas proliferstivie rewposaid en i usl formwa, on

el Gnico aso en quesn uwsawnas slclofuslesiun comd



tratuulento iriciul, se logrd Wiy recisidn pareiul
persistente sin recafday, gque pueds cousiderarse co
Mo la Lejor respuestae obteonica en este grupo,

L& recuporacidu esponténea, cuando la lesidn
plomerular fué winima, 86 pudo cowprobar en un solo
pacieute, gienuo el o,um d¢ su grupo, citra gue si
bien eu buju, e3 la cucounirada por lo general a 6bw
te respecto. vuandu el tratawiento esteroideo fué
incoupleto, o soa, wenor du & somanay, favorecid la
aparicidn de recafdas irecuuntes, sl uanejo de este
tipo ue lesidn cou el eaquenu couvencional de & se-
wanas ue :rewnisonu, wostrd similitud con la res-
puest: inicial obtenida on los trubajos de la ura.
Hebib vun 197L y por el Cowité (nternucional en 1976
Lo contruste, la evolucidn de nuestros pacientes
reapondedores iniciales a un wio, fuéd significativy
mente we)or yue on esas wiswus series. (Cuadro 5).
A wunera de explicacibn ue esta variunte, pudiera
8sor gue en nusntra casufsticu los niilvs no fueran
portauores de antf,cro idbLa-sl2, en la actualidnad
consiaerudo cowo factor predispounente de recafdas,
0 uo Leder cursauc con infeeciones, fuetor conside-
raGo coie condicionunto de recafdas, ——4oT0T=13
bl zunejo cou Preunisoanw uurunte un btiewpo wayor a
8 seuunas, no wostrd uwinguna ventaja sobre el trata
wiento counvencional,

al upacer un anflisis de loa datos clfnicos y
su correlacidn higtoputuibpica, poderos concluir de
nuestros nullezgos, gow el dnico si_no fitil que nos
puede oricutur a wospachar el tipo de leuidn glcinre
rular, es la predencin de hipertensidn arterial. u-
tro dets gue pusue eo alsdn mousnto ser sugesbivo y

grien

Ty constituge i 2aad de prosentacidn del

LInerone Lovrdtico, pues en nueatrs easufstica en-
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contraavd yue de LU pucientes con losiornes esclero-
santea, ol 604 curszbun entre los 10 y 13 afios.

nealizar wne biopsiu rensl percutinea a wn ri-
o con sfniroue hefrético luiop4tico, ha quedado su
jeto, de acuerdo a la corriente de loyg filtisos ¢ a~
fios, a aquelloo pacientes resistentes a la lreunisg
pa 0 a los que presentun recafdas frecuentes. ssto,
aun e3 temu de controversia, y depende de las dife~
rentes escuelas v tendencias, la conducts que ge
lleve a cubo fineluente,

Vowo ya se mencioné, en nuestra revisién exis-
ten pocos datos en el wmomento de detectar al pucien
te y realizar su estudiov integral, que nos orienton
hacia un diagndstico definitivo y su probable evolu
¢ifn, situgcién yus debe plentearse inicialiente a
log padres, yue on forma indirecta , estfn tanto o
was afectados emocionalmente por €l pacecimionio
que ol propio niflo, de daberdn velorar los riesgos
que existen ul realizur este proceuiziento, datcs
cuidadosunente tabuludos en nuestro Hospital por el
uT. oto y cols,, naviendio encontrado cowo resul ta-
dos, un 34.7+ de casos con muterial de biopsia dtil
pare diagnésiico histopatoldgico, y como fnica com-
plicacién, la presencia de hematuria macroscépica

" sea leve o moderada y nunca severa, en el GB.4. ae
pacientes, e deberdn considerar también, los valo-
res inforuativo y pronéstico de la bilopsia, que de
acueruo 1 eatudio entes ueancionado, nos peruitiré
conocer con segurided la lesidn a la que nos enfren
tamon y su probable curso, evitando de tiznera tem-
pranu, el uso repetido ¢ indiscriuwinado de esateroi-
des v inuunosupressres con sus aupliamente conpci-
do3 rieos, Unu vez unalizados estos parémetros, ¥

solemante eutonces, oe ceberd docldir en forma indi



viduul la realizacidn do La biopsia renal,

; ripo de :Porcencaje de pacientess
; ):laepuesta . uabib : l.:hl)(. ok et_at:ro:

iuesp. inio, 61.4 93 1.7
3“95"' parc, 22.6 0 1.2

ho resp. 16 ¥ 11.1
win recaids 30.6 38 57.1
viec, infrec. 19 42,8

stesssssnnssnnsnsa

1dec, frec.

Seetiesetesiettvetessnasdsranrnctb ot

Guadro 5.~ nespuesta iniciesl y evolucién durante un
afo de los pacientes con lesloncs glome-
rulares winicas que recibieron rredniso~
na durante & semanaa. (ISKUC 8on lus si-
¢las en Inglée del Comit§ Internacional
para el cstudio de las Suferaedados hana
les en roo hifles),

22



1o~

2,

3"‘

4um

5.

Tom

Yo=

23
vubublUalonzs.

tl cuadro clfnico del 3{ndrowe wefrdtico Idiopd
es slmilar pura cualjuier variedad histopatold-
¢lca condicionante, siendo la hipertensidn artg
riul, el finico signo orientador y sugerente de
lugibn glomerular compleja.

La hematuria wmicroscdpica no es una manifesta-
c¢ién exclusiva de las lesiones couplejas, sien-
do posible encontrarla en casi el 754 de las lg
siones glomarulares ninimas,

ia causa mas frecuente de S{ndrome Nefrdtico Il
diopdtico en loa nifios son las lesiones glomery
lares afnioas, existiendo en nuestro eatudio, u
na incidencia de esclerosis focal y segmentaria
y tlomerulonefritis proliferative, superior a
cualquier otra serie.

Los esteroides no tienen ningdn efecto terapbu-
tico sobre las lesiones complejas,

El uso de Preunisona como terapfutica, durante
un tiempo menor de 8 semanas, puede hacer remi-
tir el cuadro, pero se hscen frecuentes laks re—
cafdas.

La Ciclofosfamide es un buen recurso en los ca-
goa de lesionos glomerulares miniues no respon—
dedores imiciales.

£1 uso dc¢ rreunisona durante 8 semanas, es el
wejor uanejo terapbéutico que se puede olorgar a
pasientes con lesiones gloweruleres mlnimas,
gienuo en nuestro trabajo su evolucidn durante
un ao, uejor que lo reportado por el Comité In
ternacional para el tstudio de las Lnfermedades
«enales en los niios.

La rezlizacidn de una biopsia renel percuténes
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ante un caso de 3f{ndrome Lefrdtico ldiop4tico
de ‘reciente deteccién, debe ajustarse a& un ané-
lisis indiviaual de varios factorea del pacien-
te y el medio que lo rodea.
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