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l. 

RESUMEN. 
El s1ndrome nefr6tico primario es una entidad caracteriz!!. 

do por edema, proterinuria, hipoalbuminemia e hipercoles­
terolemia, atribuído a diferentes causas y de etiolog1a -

desconocida. Se puede presentar a cualquier edad, pero es 
más frecuente e niños varones en edad preescolar. Su ínci_ 

dencia se desconoce, pero se ha calculado entre 1.3 a 2.B 

por cada 100.000 niños menores de 16 años. La mejor ex?l~ 

caci6n de los trastornos que ocurren en el s!indrome ne-­
fr6tico es la proteinuria y se considera que el aumento -

de la permeabilidad de la membrana basal glomerular a las 
prote!nas es el factor inicial en la fisiopatolog!a del -
s1ndrome nefrótico. Se ha postulado que el s1ndrome ne-
fr6tico es la expresión clínica de una enfermedad inmuno­
def iciente autolimitada primaria y son varios los fenóme­
nos que sugieren que se trata de una desorden inmunol6gi­

co: la relación con estados de hipersensibilidad, la alte 
ración en la función de las c6lulas T, la liberación de un 

factor termosestable en el suero de ~stos pacientes que -
tienen un efecto inhibitorio sobre los linfocitos, la bu~ 

na respuesta a medicamentos inmunosupresores, la asocia -
ci6n establecida con la enfermedad de Hodgkin, la presen­

cia de complejos inmune circulantes, entre otros. 

Al parecer maltiples mecanismos inmunopatol6gicos se com­

binan para iniciar la lesión en el síndrome nefr6tico pri_ 
mario. 



OBJETIVO.- 2. 

Revisar aspectos generales del síndrome nefr6tico pri -

mario, y específicamente la información que existe sobre 

los trastornos en el sistema inmune lo que probablemente 

explique la causa de este síndrome. 
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INTRODUCCION. 

Historia.- Desde los tiempos de Richard Bright, la cla­

sificaci6n de las enfermedades renales (y de glomerulo­

nefri tial en particular, ha sido materia de conceptos 

cambiantes permaneciendo confusas hasta el momento. La­
raz6n, es obvia: con frecuencia los hallazgos patol6gi­

cos no se correlacionan con los síntomas clínicos y la­

secuencia tradicional: agente causal-lesi6n anat6mica-­

fisiopatología-rasgos clínicos, con frecuencia no pueden 

ser relacionados sin dejar dudas a lo largo de cualqui~ 

ra de los eslabones de esta cadena. 

El término nefrosis, originalmente fue un concepto 

histol6gico utilizado para designar procesos degenera­

tivos (especialmente tubulares) en oposici6n a las 

lesiones nefríticas inflamatorias (especialmente glom~ 

rulares). Volhard (1) restringi6 el e-ermi:nó~~pacientes 

con edema masivo riñones grandes, grasos y pálidos 

(nefrosis lipoidea o cambios m~inimos). Los pacientes, 
que además de edema también presentaban signos histo -

lógicos y clínicos de glomerulonefritis ( como hiper -

tensi6n arterial) se consideraban que padecían•nefritis 

con componente nefr6tico". 

Entre 1930 y 1940, se acept6 el término de síndrome 

nef r6tico para indicar una condici6n debida a cambios­

histol6gicos y etiología variables, que tienen como 

denominador coman la proteinuria masiva. Se consideró-

que la normalidad principal era una permeabilidad aume!l 

tada a las proteínas y se reconocieron signos "degene-
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rativos" t~ulares corno un reflejo del aumento en la 
ingesta de proteínas. Se cornprob6 que la lipidernia era­
una consecuencia secundaria a la hipoalburninernia, Se 

esta de acuerdo en que las alteraciones que se encuentran 
en el síndrome nefrótico, en especial el edema son con­

secuencias predecibles de la proteinuria que causa la -

hipoalbuminemia, procesos fisiopato16gicos responsables 

de lo que se llama síndrome nefr6tico. 

Definici6n.- Se conoce como sfndrome nefr6tico a un 

grupo de entidades caracterizadas por edema, (como signo 
clínico más importante y notorio), proteinuria,hipoalbu­

minemia e hipercolesterolernia; acompañada en algunas 
ocasiones por hematuria, hipertensi6n y disrninuci6n del­
filtrado glomerular (2). Hace algunos años se.consideraba 
una sola entidad. Actualmente, s.e considera como un grupo 
de alteraciones relacionadad, cada una de las cuales es -
capaz de producir proteinuria masiva y algunas veces pér­

dida ~regresiva de las nefronas (3). Las causas atribuídas 
al síndrome nefrótico se encuentran dentro de una gama 

amplia de factores relacionados a: infección, medicamentos, 

toxina, o a ciertas enfermedades multisistémicas o hered! 

tarias (3). 

En los últimos años se han postulado algunos mecanismos -

inmunológicos responsables del síndrome nefr6tico. El ini 

cío y las recaídas del padecimiento se han asociado a me­

canismos al~rgicos o estado hipersensibilidad (2,3,6-8).­

Algunos autores han encontrado niveles de IgE elevados en 
niños con s!ndrome nefr6tico idiopático (6). A pesar de -
que el paciente con síndrome nefr6tico cursa con normo 
complementemia, existen reportes de complejos inmunes 
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circulantes en el suero de estos pacientes (2,9-11). 

Recientemente se ha sugerido la posibilidad de que el -

sfndrome nefrótico puede estar relacionado a una disfu!!_ 

ción en las c~lulas T, en el cual, factores humorales,­

quizá producción de linfocina, alteran la permeabilidad 

de la membrana basal glomerular (4,5,7,12-17). Otras 

alteraciones inmunulógicas descritas es la linfotoxici­

dad a cultivo de c~lulas renales epiteliales por linfo­

citos obtenidos de pacientes con sfndrome nefrótico de­

cambios mfnimos (13) y la inhibición de la blastog~ne -
sis normal por el suero de pacientes con sfndrome nefr~ 

tico idio~ático activo. su etiologfa sin embargo, aún -

permanece desconocida. 



6. 

EPIDEMIOLOGIA.-

El s!ndrome ncfr6tico se puede presentar a cualquier 

edad, pero es más frecuente niños varones en edad pre -

escolar. Su incidencia real en nuestro medio se descono 
ce pero en Norte América se ha calculado entre 1.3 a 

2.8 casos por cada 100.000 niños menores de 16 años y -

con una prevalencia de hasta el 72% en el sexo masculino. 

(2,3,8,). En 1946, Heyman y Startzman fueron los prime­

en reportar la susceptibilidad del sexo masculino al 

síndrome nefr6tico (18). White et al (18) han encontrado 

que esta susceptibilidad es caractr!stica del sindrome­

nefr6tico primario; ya que no se ha observado asociado­

con algunas otras formas de glomerulonefritis. No pare­

ce ser un fen6meno local pues se ha reportado esta sus­

ceptibilidad en diferentes países. Es un hecho intere -

sante y puede señalar hacia una susceptibilidad endágena 

en los niños en edad pre-escolar más que a un factor 

local, como se ha reportado en los niños de Nigeria en­

quienes se encontr6 que la causa se deb!a a malaria,sin 
hallar susceptibilidad en un sexo en particular. Más 

aGn, se ha observado que la predilección del s!ndrome -

nefr6tico de cambios m!nimos no se presenta después de­

los 13 años de edad y esta tendencia tampoco se ha en -

centrado en adultos con lesiones de cambios m!nimos (18). 
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FISIOPATOLOGIA.-

La prueba que mejor explica los trastornos que ocurren 
en el síndrome nefr6tico es la proteinuria, (19) y el­

aumento de la permeabilidad del glomérulo a las protef 

nas plasmáticas puede considerarse el factor inicial -

en la fisiopatología del síndrome nefrótico (16). La -

proteinuria del síndrome nefrótico es principalmente -

de origen glomerular. la densidad de los poros de la -

pared disminuye en el síndrome nefrótico primario. En­
teoría ésta debe disminuír el paso de las proteínas si 

se comportaran como moléculas sin carga. Las altera 

cienes que se presentan en la composici6n de la membr~ 

na basal són leves, aunque difieren de las estructuras 

normal. La relación de las unidades disacárido-hetero­
polisacáridos es diferente. Aumenta la concentración -

de glucoproteína de peso molecular alto y disminuye -

la concentración de ácido siálico, lo que hace que las 
cargas generativas de la membrana también se reduzcan-

La mejor explicaci6n en el aumento en la permeabilidad 

a moléculas como la albillnina es que las glucosialopro­

teínas cargadas (polianiones) de la membrana basal di~ 

minuyen su función de barrera electrostática y dejan -

pasar con facilidad las macromoléculas con carga nega­

tiva (19). 

La consecuencia de esta proteinuria masiva, secundaria 

al aumento de la permeabilidad glomerular es la hipo -

proteinemiay como Fesultado de ésta disminuye la pre -
si6n onc6tica plasmática • Este desequilibrio en las -
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fuerzas de Starling conduce a un aumento del líquido 

intersticial (2,20). Este trasudado de líquido desde 

el compartimento vascular al intersticial es un fac­
tor que contribuye a la formaci6n del edema. La pér­

dida de líquido del compa.timento vascular produce, -

así mismo, una reducci6n del volumen plasmático (2). 

En el síndrome nefrótico de cambios mínimos s6lo se 

altera la estructura de los podocitos por fusi6n de 

los procesos podales, con disminuci6n de la longitud 
de los poros que sencuentran entre ellos¡ los dia 

fragmas se observan desplazados de su posici6n orig! 

nal. Es posible que la fusi6n de los procesos poda -

les sea un mecanismo de protecci6n para limitar el -

paso de moléculas grandes (15). 

El descenso del volumen plasmático puede disminuir -

tanto el flujo plasmático renal como la filtraci6n 

glomerular. Si ésta se encuentra reducida se produc! 

ra una retenci6n de agua y sodio, a no ser que, al -

mismo tiempo, disminuya tambi~n la resorci6n tubular 

de ~stos (2). 

Actualmente se considera el síndrome nef r6tico como 

una entidad f isiopatol6gica en la cual la retenci6n 

renal de sal y agua es secundaria a la disminuci6n­

de la presi6n coloidosm6tica produciendo p€rdida de 

líquidos del espacio intra\ilascular,disminuci6n del 

volumen plasmático y sanguíneo, gasto cardíaco y 

presión arterial, dando como resultado la activaci6n 
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de las respuestas homeostáticas involucrando al sistema 

simpático y los niveles de renina y aldosterona plasmá­

ticas. Esta hipovolemia también puede contribuir a la -

disminución de la tasa glomerular (1) . 

La aldosterona aumenta el transporte de sodio en el 

segmento distal del túbulo renal. Experimentalmente 

cuando ésta se encuentra aumentada, también están ele­

vados los niveles de renina-angiotensina, lo que sugi~ 

re que este sistema constituye uno de los controles -

en la secreción de aldosterona (2,21). En el niño con 

síndrome nefrótico la hipoproteinemia y la hipovole -

mia consiguiente son un estímulo permanente para l~ -

secreción renina y aldosterona. 

La contracción de la volemia secundaria a la hipopr~ 

teinemia es capaz de aumentar la secreción ADH (2) • 

Se ha comprobado recientemente, al estudiar pacientes 
nefróticos en condiciones basales y después de una 

carga de agua o la expansión del volumen san9uíneo 

mediante la infusión de albúmina al 20%, concluyendo­

que la alteración de la excreción de agua observada -

con frecuencia en estos pacientes se debe a una excr~ 

ciCln sostenida de ADH mediado por volumen y secundario 

a una disminución severa del volumen sanguíneo (22). 

La redistribución del flujo sanguíneo dentro del 

riñón constituye una de las posibles causas que per­

miten explicar la retención de liquidas en el nefrót.!_ 
co (1,2). 
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La proteinuria que lleva a hipoalbuminemia disminuci6n -

de la presi6n oncótica y salida de sodio y agua al es -
pacio intersticial del intravascular, produciendo edema­

especialmente en los tejidos laxos (párpados y extrem:id~ 

des inferiores) . 

A causa de aumento en los niveles plasmáticos de aldost~ 
rona hay mayor resorcién de sodio y agua en túbulo distal. 
El paciente nefr6tico no es capaz de corregir la hi!_)ovo­

lemia por que el sodio no regresa al torrente circulato­
rio, como ocurre en condiciones normales, y se queda en 

intersticio. 

Hay oliguria y excreci6n urinaria de sodio baja por la -
disminución en la filtraci6n glomerular y un aumento re­

lativo de la resorción de sodio y agua (19,23). 

La hiperlipemia presenta en la fase activa de la mayor!a 

de los pacientes nefr6ticos afecta a todas las fraccio -
nes de lípidos, especialmente al colesterol total; se ha 

considerado que un incremento en la lipogenésis hepática 
es el principal factor contribuyente (2,19,24), favore -

cido por la disminución en la presión onc6tica plasmática. 
Al aumentar la síntesis de proteínas por el hígado, y no 
perderse lipoproteínas beta por el riñón, se incrementan 
los niveles séricos elevando as! la síntesis de coleste­
rol. 

La hipocalcemia presente en el s!ndrome nefr6tico sol!a 
considerarse secundaria a la hipoalbuminemia al reducirsé 
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la fracción de calcio plasmático ligado a las proteínas -

(2) parece que estos cambios, probablemente son el resul­

tado de las pérdidas urinarias de los metabolitos activos 

de la vitamina o, dado que el peso molecular de sus com -
plejos con la vitamina D unida a las proteínas son más 
pequeños que los de la alb~mina. Parece, además, que to­

do este mecanismo depende factores como la duración de la 
enfermedad, el uso de esteroides, el nivel de .la función­

renal, el grado de albuminemia e hipoalbuminemia (25). 

se ha establecido que el síndrome nefr6tico se asocia con 

un estado de hipercoagulabilidad y se han observado anor­
malidades en los factores de coagulación, considerándose­

que la deshidrataci6n y la hemoconcentración en estos pa­
cientes pueden actuar como factores coadyuvantes. Sin 

embargo, recientemente, se ha encontrado la disminución en 

1os niveles de factores IX,XI,XII que parecen deberse más-

ª una pérdida urinaria por su tamaño molecular que a una­
al teraci6n en la síntesis de estos factores (2,24). 
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ASPECTOS INMUNOLOGICOS.-

Las consideraciones téóricas y las observaciones cl1nicas 

han hecho pensar a los investigadores que el sindrome ne­
ff6tico primario es la expresi6n cl1nica de una enferme -

dad inmunodeficiente autolimitada primaria. Son varios 

los fen6menos observados en el s1ndrome nef r6tico de cam­
bios minimos que sugieren que se trata de un desorden 

inmunol6gico: la evidencia de una alteraci6n mediada por 

c~lulas, la sensibilidad dependiente de IgE, la presencia 

de complejos inmunes circulantes los dep6sitos de comple­

jos inmunes en la membrana basal. 

Evidencias de que mecanismos inmunol6gicos juegan un pa -

pel en la patog~nesis del s1ndrome nefr6tico se derivan -

de estudios inmunopatol6gicos, por anaiog1a con ciertaas­

enfermedades en animales que acurren naturalmente o que -

son inducidas por manipulaci6n inmunol6gica, y por alter~ 

ci6n en los niveles de complemento s~rico y componentes -

de este (6). Se ha concluído en cuanto a la probable ~at~ 

g~nesis del sindrome nefr6tico primario que los linfoci -

tos periféricos liberan un factor del tipo de las linfoc_!. 

nas, que tienen un efecto anti-inflamatorio y que incre-­
mentan la permeabilidad vascular lo que ~odr1a favorecer­

en parte la presencia de proteinuria en esta entidad (12). 

Experimentos de transferencia utilizando sueros de ~ac~e~ 

t~s· · con s1ndrome nefr6tico idiopático han indicado la­
presencia de un inhibidor terrnoestable con una marcada 

afinidad por los linfocitos. El sindrome puede ser el re-

sultado de una alteraci6n de células T y varias observa -

cienes sugieren que un factor circulante es el responsa J 
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ble de la enfermedad (26). Este factor es termoestable, -

se encuentra en el suero de pacientes con síndrome nefr6_ 

tico y tiene un efecto inhibitorio sobre los linfocitos -
con caracter!sticas competitivas (5,16,27). 

Se ha confirmado que el ntímero total de linfocitos defi -

cientes funcionalmente esta presente en la fase activa 

del síndrome nefr6tico. El número total de linfocitos T -

esta disminuido, mientras que el número total de células­

B se encuentra aumentado. Estos valores regresan a la 

normalidad cuando hay remisi6n del síndrome nefr6tico 
(7). Las células T supresoras por medio de la liberaci6n­

de productos inhibitorios solubles deprimen la inmunidad­
celular en el s!ndrome nefr6tico (15). 

En resumen, se habla de que el síndrome nefr6tico es una 
anormalidad sistémica de la funci6n de células T apoyados 
en la falta deevidencia de una respuesta a los anticuerpos 
humorales; la producci6n elevada de un factor de permeabi­

lidad vascular, la linfocina que probablemente se deriva -
de las células T; la remisi6n obtenida en estos pacientes 
con el sarampi6n o la vacuna antisarampionosa, que sabemos 

modifica la inmunidad mediada por células; la susceptibil~ 
dad de pacientes a infecciones bacterianas especialmente -

neumococo; la asociaci6n ya establecida entre el s!ndrome­

nefr6tico y la enfermedad de Hodgkin y el beneficio tera -

péutico obtenido de los esteroides y la ciclofosfamida que 

también deprimen la, respuesta mediada por células (4,28). 

En relaci6n al complemento, en el síndrome nefr6tico los -

los componentes clásicos de este se han encontrado norn¡ales 

con ta~excepci6n de Clq que se encuentra dism!muido en una 
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tercera parte de los pacientes. Existen estudios en los 

que se reportan niveles muy bajos de factor B sérico, -

llamado también proactivador C3, en el síndrome nefr6-

tico en recaída 6 en su fase activa con niveles norma­

les de Clq, C3, C4, encontrándose una correlaci6n alta­

mente positiva entre el factor B sérico y las concen 

traciones de albúmina sugiriendo que este factor puede­

estarse perdiendo por la orina. Los niveles séricos ba­

jos pueden estar influyendo también en la alta inciden­

cia de infecciones severas, ya que se ha relacionado 

con la disminuci6n de la actividad opsonínica (6,29,30). 

Se ha demostrado incremento significativo en las inmun~ 
conglutininas (autoanticuerpos a determinantes antigén.!_ 

cos de C3 y C4) durante episodios agudos del síndrome -

nefr6tico primario; aunque los niveles de complemento -

total y BlC permanecen normales. 

Se ha establecido en algunos pacientes la relaci6n con -

fen6menos hipersensibles y niveles altos de IgE. Los -

niveles de IgG e IgA se reportan disminuídos sin embar­

go estos valores se incrementan con tratamiento médico­

ª base de esteroide aunque permanecen en valores bajos. 

La magnitud del incremento de IgG se ha relacionado con 

el tiempo durante el cual el paciente ha estado reci -

hiendo esteroide. 

Por el contrario, se han encontrado niveles altos de 

IgM, que permanecen elevados alín durante las remisiones 

prolongadas, se ha hablado entonces de que el síndrome 

nefr6tico puede tener origen inmunol6gico y tratarse de 
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la deficiencia funcional de células T que media la con­

versi6n de síntesis de IgM a IgG e IgA cuando se estim~ 

la al sistema inmunol6gico en pacientes con síndrome 

nefr6tico. Este defecto parece tener relaci6n con una -
deficiencia selectiva en la funci6n de las células del­

timo (31). 

El significado de los dep6sitos inmunes en el s!ndrome­

nefr6tico aún no esta claro, sin embargo, hay una incli 

naci6n a interpretarlos como secundarios a la proteinu­
ria y no de significado patogénico primario ya que no -

están localizados en la IJlembrana basal glomerular, el -

sitio de la lesi6n funcional (14). 

El hallazgo más importante a la inmunoflorecencia i ha -

sido el dep6sito mesangial difuso de IgM asociado a C3-

cuya intensidad fue menor que el de IgM. Estos dep6sitos 

pueden representar proteínas atrapadas secundariamente­

en el tejido previamente lesionado. serta interesante -

saber si el dep6sito de IgM en el síndrome nefr6tico -­
es indicativo de mal pron6stico (32). 

Se ha descrito en estudio de niños con síndrome nefr6-

tico primario que los dep6sitos inmunes y el aumento -

de la celularidad mesangial pueden predecir el curso -

clínico de la enfermedad. As! en los pacientes con noE 

mocelularidad glomerular tendrán menor número de recai 

das, mientras que el número de éstas sera mayor si los 

hallazgos en la biopsia son de hipercelularidad mesan­
gial. se establece entonces,la hip6tesis de que la 
presencia de dep6sitos inmunes predice el gran riesgo-
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de no respuesta a los asteroides (11). El hallazgo de 

depósitos de Ig y complemento en la pared capilar sugie­
re una patogénesis de complejos inmunes circulantes rnás­

frecuentemente en pacientes con oron6stico nobre. Los 

complejos inmunes circulantes pudieran tener un napel 

patogénico diferente del depósitos directos e inflama 

ción local. Los complejos inmunes pueden influír en los­

aniones intravaculares vasoactivos, en la ag~egaci6n pl~ 

quetaria, activación del complemento y mecanismos de 
coagulación que pudieran e)ercer consecuencias f isiológ:!:_ 

cas independientes del depósito titular de complejos 

inmunes circulantes. La proteinuria del síndrome nefr6t:!:_ 

co podría iniciarse por este mecanismo (10). 

Recientemente, las propiedades de carga del glomérulo 

también se han implicado en el desarrollo de la lesión -

inmune al glomérulo facilitando la localizaci6n de varios 

antígenos cati6nicos a lo largo de la pared capilar donde 

in situ ellos inician la formación de ~omplejos inmunes. 

La neutralización de las cargas de la barrera reducen la 

formaci6n de complejos inmunes. La neutralización de las 
cargas de las barreras reducen la formación de dep6sitos 

inmunes glomerulares debido a antígenos cati6nicos y 

aumenta los depósitos formados por antígenos ani6nicos -

se ha demostrado un equilibrio dinámico entre los anti -

cuerpos depositados en el glomérulo y los anticuerpoos­

antimembrana basal glomerular circulantes. Ambos fen6me­

nos pueden ser determinantes importantes de la cantidad­

y la composici6n de dep6sitos de anticuerpos antimembra­

na basal glomerular y por lo tanto de la severidad de la 

lesión tisular que se produce (7). 
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La presencia en el síndrome nefrótico de anticuerpos con 
una actividad de autoanticuerpo correspondiente y la for 

mación de complejos inmune circulantes pueden indicar un­

papel en el inicio del insulto inmunológico al riñón. 

Hay sugerencias de que las lesiones renales en el s!ndro-­

me nefrótico de cambios m!nimos es causada por linfocitos 

reactivos primarios con antígenos de riñón fetal. As! mi!!_ 

mo se han reportado anticuerpos circulantes contra ant!g~ 

nos renales en el síndrome nefrótico y se han podido de-­

tectar nivela bajos de anticuerpos en un pequeño grupo de 

pacientes con síndrome nefr6tico primario. Estos anti 

cuerpos están dirigidos contra los ant!genos de tejido hu 

mano normal, aunque a niveles subc~ínicos ellos parece 

que representan la fase inicial de una irregularidad inm!!_ 

nol6gica. El hecho de que un ntimero significativo de CO!!!_ 

plejos contengan anticuerpos con una reactividad id~ntica 

o similar a los autoanticuerpos indica que estos juegan -

más que un papel subclínico (9). 

Los mecanismos descritos que parecen iniciar la altera -­

ción inmunológica a nivel renal parecen ser el depósito de 

niveles bajos de complejos inmunes circulantes o el ata-­

que directo de anticuerpos. En cualquier caso los niveles 

del agente incitante son bajos y no causan un daño agres_i 

vo, sin embargo, son lo suficientemente significativos P!!_ 

ra producir una enfermedad persistente (9). 

Se ha sugerido la persistencia de un antfgeno fetal en el 

síndrome nefr6tico de la infancia con una disminución pr.e_ 

gresiva en la edad adulta, que podrfa explicar la frecue!!_ 

cia de la edad en este tipo de enfermedad renal ya que el 

síndrome nef r6tico de cambios mínimos es hasta 15 veces -
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mas frecuente en los primeros años de la vida que en la -

edad adulta (13). 

Parece que mGltiples mecanismos inmunopatol6gicos se com­
binan para iniciar la lesi6n en el sfndrome nefr6tico pri 

mario. 
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CLINICA.-

Como ya se ha mencionado anteriormente, el síndrome nefr~ 

tico suele presentarse en los niños en edad preescolar, -

entre los 2 y 6 años de edad, con edades limites entre los 

18 meses y 8 años. Es muy raro en el lactante y adn más­

rai:o·:en .. :su forma cong€nita, y despu€es de los 7 años el 
ndmero de casos disminuye rápidamente encontrándose una i_!! 

cidencia mayor de sindrome nefr6tico secundario a una en -
fermedad sis~6mica o a una lesi6n glomerular bien definida 

(2,8). 

El primer signo alarmante es el edema palpebral fluctuante 

que en dtas sucsivos puede incrementarse hasta constituir­

se en edema generalizado de carácter postrural. La progr~ 
si6n del edema puede llegar a ascitis e hidrotórax, que 

puede producir dificultad respiratoria hasta la disnea de­

de esfuerzos. La diuresis se puede reducir a voldmenes 
correspondientes a un tercio del volumen urinario habitual. 

Generalmente, el comienzo del padecimiento o un nuevo bro­

te no se puede relacionar a un episodio infeccioso previo, 

a vacunaciones, a la administraci6n de medicamentos u otro 

evento. Con la progresión del edema aparecen irritabili -
dad y anorexia, dolor abdominal difuso que se ha relacion~ 

do con el edema de la pared intestinal y puede simular un­
cuadro de abdomen agudo¡ otras veces, los dolores abdomin~ 

les se pueden relacionar con infecci6n de vias urinarias,­
debidas a E. coli entre 11 y 22.1% (2,18). Puede presentaE 

se diarrea relacionada o no con el padecimiento. 

Durante la fase activa de la enfermedad se puede observar 
detención en el crecimiento asociada al efecto del trata -
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miento con esteroides. El ritmo del crecimiento se recu­

pera al remitir la sintomatolog!a y al finalizar el tra­

tamiento. 

El paciente nef r6tico tiene mayor sensibilidad para con-­

traer enfermedades intercurrentes, siendo en especial gr~ 

vedad las infecciones bacterianas y virales. Es m~s notQ 

rio ésto cuando el paciente se encuentra bajo tratamiento 

esteroideo, ya que las manifestaciones de infecci6n no 

suelen ser muy floridas en su sintomatolog!a. su curso es 

silencioso y las manifestaciones aparecen cuando el esta­

dio es avanzado. Es importante tener en cuenta en ellos-

el estado de hipovolemia e hipercoagulabilidad con que­

cursan, y sedebe valorar en forma adecuada los métodos y­

mani?ulaciones agresivas. 

La exploraci6n fisíca es, en la gran mayor!a de los casos 

y en especial en el paciente con s!ndrome nefr6tico prim~ 
rio, negativa. A excepci6n del grado de edema y la leve­

hepatomegalia con que pueden cursar (2,3,8,14,18). 
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DIAGNOSTICO. -

Los rasgos clínicos y de laboratorio del síndrome nefr6ti 

co pueden ser los mismos, ya sea que la condici6n se haya 

presentado secunda~ta1 a una enferemdad sistémica subya-­

cente o a una enfermedad renal primaria (3). Obviamente,­

el diagn6stico es importante ya que en muchas oportunida­

des, puede ser una guia para el tratamiento especifico. 

Por laboratorio podemos encontrar que las pruebas de fun­

ci6n rendn se encuentran, en un alto procentaje, dentro de 

limites normales. 

La proteinuria es el dato de laboratorio más caracterfsti 

co, rápido y simple. suele ser una excreci6n de prote1-­

nas de lg o más en 24 horas, lo que es igual a 50mg/kg/d­

o 40 mg/m2/h (2,3,8,14,31,33). Las proteínas totales se -

encuentran por valores debajo de 5 g%, alcanzando en oca-­

sienes cifras aún más bajas. Los valores de albúmina sé­

rica se reportan por debajo de 2 g% y la fracci6n de albú­

mina alfa-2 se encuentran elevados (valores may.ores del -

l.2g%) (2,3,8,20). 

Las fracciones del complemento sérico son normales (2,6,8, 

14,15,18). 

Los niveles de colesterol.suelen ser mayores de 250 mg%, -

los 11pidos totales de 1500 mg%, con las fracciones de 

lipoproteínas de alta densidad con valores diminu!dos (3, 

8, 34,35). También se presentan cifras bajas de calcio -

sérico. 

Recientemente, se ha establecido que el sfodrome nefr6tico 
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está asociado con un estado de hipercoagulabilidad; además 

se ha asumido que los cambios en los factores de coagula -

ci6n pueden predecir complicaciones tromboemb6licas. Se ha 

observado una dismunci6n en los niveles de factores IX, XI, 

XII que parecen se deben en parte a la pérdida urinaria de 

estas proteínas, debido a su bajo peso molecular más que a 

una alteraci6n en la síntesis de proteínas. Así mismo se­

han observado niveles elevados de factor V y VIII que coi~ 

cide con la disminuci6n en los niveles de albGmina sérica. 

Estos no se han encontrado en la orina: tal vez debido al­

gran tamaño de estas moléculas. La elevaci6n de fibrin6geno 

es consistente y una anormalidad significativa en el síndr~ 

me nefr6tico (24). 

Básicamente el diagnóstico de síndrome nefr6tico se hace­

en base a todos los elementos que definen el síndrome 

nefr6tico proteinuria, hipoalbuminemia, edema¡ la ausen -

cia de signos clínicos sugestivos de una enfermedad sist~ 

mica elimina la posibilidad de que el síndrome nefr6tico­

sea secundario. 

Los datos que favorecen la posibilidad de un s!ndrome 

nefr~tico idiopático: 

a. La edad de comienzo entre 18 m y 8 a. 

b. La ausencia de macrohematuria, insuficiencia renal e -

hipertensi6n. 

c. Normocomplementemia. 
d. La celebridad de la proteinuria. (2, 3, 8,14,18,37) 

La misma respuesta terapéutica a los esteroides servirá -

de diagn6stico en la mayoría de las ocasiones. 

En un paciente con diagn6stico establecido de síndrome 

nefr6tico será necesario efectuar biopsia, si el paciente 
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es menor 6 mayor de las edades ya expuestas y en las que 

es más frecuente esta entidad, si hay presencia de hipe~ 

tensi6n arterial, datos de insuficiencia renal, macrohe­

maturia 6 microhematuria persistente; alteraciones urina 

rias sugestivas de tubulopatia renal y resistencia al tr~ 

tamiento con esteroides o episodios de recaídas frecuentes 
(2,3,8,18). 
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TRATAMIENTO.-

Desde que en la década de 1950 se encontr6 que los este­

roides adrenales induc!an diuresis y deten!an la protei­

nur!a en el síndrome nefr6tico, la administraci6n de es­

teroides se ha convertido en el pilar del tratamiento -

de esta entidad. A pesar de los efectos t6xicos colater~ 

les y la posibilidad de que los esteroides puedan aün 

aumentar la proteinuria en algunos pacientes, generalme~ 

te son efectivos en el control del edema en los pacien -

tes con nefrosis, y estudios retrospectivos sugieren del 

efecto benéfico a largo plazo de este tratamiento (38). 

Es de interés hist6rico la variaci6n en índice de morta­

lidad observado antes y después del uso de las sulfamidas, 

y penicilina, y antes y después del uso de esteroides. -

As! en la serie de Barness (2_), la mortalidad desciende 

de un 35% a 11% antes y después del uso de la sulfamida. 

Arneil (2) report6 una mortalidad del 67% antes de la 

sulfamida que descendi6 a 47% después de su uso. Con el­

ad,venimiento de la penicilina este indice disminuy6 a un 

35% y a un 9% después que se inici6 el manejo con este -

roides.Estos mismos autores señalan una remisi6n e~pont! 

nea en la era preantibiótica de un 33% y 55%, respectiv~ 

mente (2). En 1983 se report6 un estudio realizado en el 

Hospital de Pediatría del Centro Médico Nacional, en el­

cual se revisaron 89 expedientes de niños con s!ndrome -

nefr6tico idiopático admitidasen el servicio de Nefrolo­

g!a entre 1976 y 1981. De los 55 pacientes a quienes se­

les administr6 tratamiento con 'º~be'l:Xiill~,el 89% fue sen­

;ible a ellos; un caso result6 esteroideo dependiente, 2 

no respondieron a un segundo o tercer esquema y cuatro -

sufrieron más de 3 reca!das,uno lleg6 hasta la insufi 
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ciencia renal cr6nica y 3 (3%) fallecieron por infeccio­

nes secundarias adquiridas durante el tratamiento (8). 

Las pautas y los es~uemas de administraci6n de esteroides 

son diversos; actualmente el medicamente más usado y aceE. 

tado es la prednisona y a las siguientes dosis propuestas 

por el International Study of Kidney Diseases in Children: 

60 nL~ de prednisona por m2 se/día durante 4 semanas en 

forma continua y la misma dosis por cuatro semanas en for 

ma discontinua. 

Con los diversos esuqemas se han obtenido remisiones PªE. 

ciales completas y prolongadas, recaídas ocasionales;fr~ 

cuentes y dependencia o resistencia a los esteroides. En 

estos Gltimos casos se ha sugerido el uso de drogas cit~ 

t6xicas utilizado por primera vez por ~hasi en 1949 con­

mosta:all , nitrogenada. También se ha utilizado azatiopri­

na, clorambucil y en los Gltimos años la ciclofosfamida, 

sola o en combinaci6n con esteroides a la dosis de l-3mg/ 
kg por 2 a 8 semanas, debido a los efectos secundarios -

que se saben producen este tipo de medicamentos. La vigi_ 

lancia durante este tratamiento debe ser aGn más estrecha 
por la depleci6n medular que producen, y por ende la ma­

yor susceptibilidad a infecciones. Se debe tener en cuen 

ta que existe un alto porcentaje de riesgo de esterili -

dad en pacientes con este manejo. Nunca un medicamento -

citot6xico es el tratamiento de primera elecci6n (3,8,18, 

38). 

En cuanto a las medidas generales a tener en cuenta con­

el paciente nefr6tico están las medidas dieteticas: se -

debe suministrar una dieta en proteínas de alto valor 

biol6gico de cuando más 1.5 g de proteínas/kg de peso se 
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co/d1'.a (3). 

El sodio se debe restringir s§olo si el edema es sintonJ! 

tico y con respuesta pobre a la administración de diurét! 

cos.Se corre el riesgo de desencadenar una hiponatrem1'.a -

grave (raro) dada la inadecuada ingesta de sodio con pre­

sencia de alucinaciones y desorientación (39), por lo que 
no se debe indicar durante los períodos de remisión. 

El empleo de diuréticos potentes de asa es bastante con -

trovertido por que se discute que contribuye al estado 

hipovolémico de estos pacientes, a mayor depleción de 
sodio y potasio y favorece, además, el estado de hiperco!!_ 

gulabilidad y la presencia de complicaciones tromboemb61! 

cas (2,3). 

En algunas oportunidades el uso de albtimina pobre en sal­

con furosemide es necesario cuando el edema es bastante -

importante. Parece ser el manejo más aceptado, dado que -

se piensa que otras medidas como manito!, de:>ctranos, diu­

réticos, y restricción de líquidos pueden empeorar el es­

tado de hemoconcentraci6n persistente (23). 

Otro punto importante en el manejo integral es la suscep­

tibilidad de estos pacientes de adquirir infecciones sobre 

todo si se encuentran bajo tratamiento esteroideo o con -
drogas citot6xicas, y si bien el uso de antibióticos pro­

filácticos no esta indicado, si el empleo de un esquema -

antimicrobiano de amplio espectro una vez se sospeche la­

presencia de infecci6n (2,3). 



27. 

PREVENCION E INVESTIGACION.-

En el síndrome nefr6tico primario es dificil establecer -

medidas preventivas ya que no es posible preveer qué pa -

cientes paderán la enfermedad. No ocurre asi cuando se tr~ 

ta de síndrome nefr6tico secundario en donde se tomarán -
las medidas necesarias para evitar que el individuo adqui~ 

ra la enfermedad causal. 

Para un futuro es mucho lo que hay que aclarar en cuanto a 

a la etiología y los aspectos inmunes de esta entidad: hay 
mucho por saber todavía qué es lo que produce las altera -
cienes en la membrana basal, si los complejos inmunes cir­

culantes son los responsables de ello, por qué hay un gru­

po de pacientes que no responden al tratamiento estableci­

do, investigar más a fondo la relaci6n entre el s1ndrome -

nefr6tico y los estados de hipersensibilidad; averiguar si 

existe relaci6n entre el pronóstico y la presencia de dep~ 

sitos inmunes en la membrana basal glomerular; por qué se­

altera la inmunidad celular en este síndrome. Aclarar la­
hip6tesis acerca de la existencia de un antígeno fetal r~ 

nal que permanece a lo largo de la infancia que parece fa­
favorecer la incidencia de este síndrome en la edad pedi~~ 

trica. Es mucho lo que se ha investigado y escrito del -
tema pero son también muchas las dudas a esclarecer, 
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