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"INTRODUCCTIORWN"

£1 sfndrome nefrético es una entidad patoléyica que se -

caracteriza por la existencia de:

a) Albuminuria masiva, definida como la proteinuria mayor -
de 40 mgrs/M2 de sup. corp/Hora, en una coleccibn noctur

na de 12 hrs,

b) Hipoalbuminemfa menor de 2.5 grs./dl

c) Con o sin hipercolesterolemfa y edema. (4, 8, 10, 17, 18)

La presencia de hipercolesterolemfa y edema son datos que

golamente refuerzan el diagnSstico. (17, 18)

El cdlculo de la superficie corporal se hace de acuerdo a
la siguiente f&rmula:

SC'= Peso x 4 + 9 En nifios menores de 10 kgs.
100



SC = Peso X 4 + 7 En nifios mayores de 10 kgs.
Peso + 90

o bien mediante las tablas de Du Bois que valora la su--

perficie corporal de acuerdo al peso y a la talla. (15)

El sfndrome nefr6tico puede ser lario-o idiopitico, secun

dario y congénito.

. El sfndrome nefrStico congénito también llamado de tipo
Finlandés, trastorno raro en nuestro medio, en el que se ha -
mostrado una herencia autosémica recesiva, que ocurre dentro

de los 3 primeros meses de vida (19).

En la tabla # 1 se enlistan las causas m&s frecuentes =--

que pueden dar lugar al sfndrome nefr6tico secundario.

La incidencia del sfndrome nefrStico idieopitico aunque -
es conocida en otros pafses, en neustro medio se desconoce, -
encontrando que hay una tendencia familiar detectada el el 2
a 8% de los casos, especialmente entre hermanos en quienes se
estima una incidencia 1000 vecesmayor que en la poblacifn ge-

neral. (4, 8, 10, 17, 18)

El 74% de los nifios con sindrome nefrético idiop&tico --

inician la enfermedad entre los 2 y 7 aios (4, 8, 10, 18)

En la patogenia del sindrome nefrético Indiopitico se pos
tulas
a} Que la pérdida de iones negativos a nivel de los capila-
res glomerulares incrementan la permeabilidad de protei-
nas polianifnicas de bajo peso molecular como la albfimi-
na (8, 10, 17, 18)



b)

3
Producci&n de Linfoquinas que alteran la permeabilidad --
qlomerul&r por parte de una subpoblacibn de linfocitos T
no bien caracterizada, cuya estimulacifn no es conocida;
Es posible que ciertos antfigenos del sistema mayor de his
tocompatibilidad est&n relacionados en la activacién de -

los Linfocitos T. (8, 10, 17, 18}

TABLA # 1

CAUSAS DEL SINDROME NEFROTICO SECUNDARIO EN LA INFANCIA

1.
2.
3.

Pactores hereditarios (nefrosis congénita)

Infecciones.~ Sifilis, Paludismo

Agentes nefrotdxicos.- Trimctadiona, Penicilamina, Mercu
rio, Oro, Bismuto, Probenecid, Medios de Contraste Renal.
Hipersensibilidad.,~ Alimentos, piquete de abeja, veneno
del roble, inhalacifn de polenes, enfermedad del suero.
Trastornos cardiovasculares.~ Trombosis de la vena Renal,
Pericarditis constrictiva, insuficiencia cardiaca conges
tiva venosa

Enfermedades malignas.- Enfermedad de Hodgkin, Leucemias,
Carcinomas,

Enfermedades Renales.~ Microangiopatfa trombStica Renal,
Glomerulonefritis aguda.

Otras enfermedades.~ Plrpura de Henoh-Sch¥nlein, Lupus
eritematoso sistémico, Amiloidosis renal, Mleloma MGlti
ple, Poliarteritis Nodosa, Diabetes Mellitus, drepanoci

tosis.




TABLA # 2
TIPOS DE LESION HISTOPATOLOGICA EN NIROS CON

SINDROME NEFROTICO IDIOPATICO

Nefropatfa con cambios mfnimos.
Esclerosis glomerular segmentaria y focal,
Glomerulonefritis membrano-proliferativa.
Proliferacién mesangial,

Esclerosis glomerular total.

Glomerulopatia extramembranosa

pos:

a)

b)

cibn

(10,

El sindrome nefrético Idiopdtico se ha dividido en 2 gru

Sindrome nefr6tico Puro.-~ Es aquel que cursa con ausen-

cia de azoemfa, hematuria, hipertensién arterial, hipo--
complementemia, cuya edad mds frecuénte estd comprendida
entre 1 y 6 afios; estos casos se asocian frecuentemente

a lesiones glomerulares minimas.

Sindrome nefrético Impuro.~ Es aquel que cursa con hema

turia, azoemfa, hipertensién arterial, hipocomplemente--
mia, y que generalmente se presenta antes del afio o des~
pués de los 7 afios; este tipo se asocia generalmente con
otro tipo de lesiones glomerulares diferentes a las de -

cambios minimos. (17, 18

Tradicionalmente el tratamiento va enfocado a la elimina

del edema por medio del uso de diurdticos y corticoides.
17, 18)



Aunque se desconoce la fisiopatogenfa del sindrome nefrd
tico idiopdtice, el tratamiento con prednisona ha sido Gtil -
en la desapariciOn de la albuminuria y de los sintomas que la

acompanan.

pesafortunadamente los corticoides al inducir supresién
adreno-cortical se asocian con recaidas tempranas; mientras -
la funcibn adrenocortical es normal se ven recaidas subsccuen

tes mis tardfas. (6}

Sc ha demostrado que el tratamiento intermitente produce
mayor supresibén del eje hipotalamo-pituitario-adrenal y mayor
nimero de efectos colaterales que el tratamiento alterne. (6,
10, 17, 18). En la Tabla # 3 se resumen los esquemas terapeQ

ticos utilizados.

El estudio Internacional de enfermedades renales en los
nifies ha demostrado que los nefrdticos que reaccionan a la ~—
prednisona lo hacen en un término de 14 dfas en el 73%, y de

28 dfas en el 94% de los casos., (17)

Si la proteinuria se negativisa durante las segundas 4 -
semanas de tratamiento esteroideo se agregan 4 semapas mds de -

tratamiento a partir del inicio de esta negativizacién. (18)

En los pacientes con sindrome nefrético Idiopitico el es
tudio internacional de las enfermedades renales en los nifos
reporta que a pesar de mantener un adecuade esquema terapefiti
co con prednisona, hay un 5-10% de pacientes en los que la -~

proteinuria no se resuelve después de 4-10 semanas; estos ca-



sos se les conoce como "No respondedores Iniciales" y se esti
ma que la glomerulosclerosis focal y scgmentaria es responsa-
ble del 40% de estos casos, estos pacientes por lo general --
progresan al estadio terminal de la enfermedad renal y su pro

n&stico es muy desfavorable. (9, 17, 20)

Hay un 5% de nifios que después de responder adecuadamen-
te en 1 6 m&s ocasiones al tratamiento con prednisona, desa--
rrollan resistencis tardia a los corticoides, estos casos se
conocen como "No respondedores tardios"; por lo gencral se --
asocian a lesiones glomerulares minimas, responden a la tera-
pia sola o combinada con inmunosupresores y su pronSstico a -

largo plazo es bueno. (14, 17)

Finalmente hay un tercer grupo de.pacientes los cuales ~
desarrollan dependencia esteroidea, concepto que implica re~-
calda del sfndrome nefrdtico cuando la dosis de prednisona se

disminuye o se suspende. (8, 10, 17, 18)



TABLA # 3
ESQUEMAS TERAPEUTICOS

PRESNISONA 60 mgrs./M2 s.C./dfa, v.0., fraccionada en 3
6 4 tomas diariamente por 4 semanas {miximo
80 mgrs) seguido de 40 mqrs./Mz s.c./dfa por
3 dfas consecutivos de cada semana, por un -
periodo adicional de 4 semanas (+)

INTERMITENTE:

PREDNISONA 60 mgrs/M2 s.C./dla, v.0., fraccionada en 3

EN DIAS 8 4 dosis diariamente, por 4 secmanas (miximo

ALTERNQS: 80 mgrs)} sequido de 40 mgrs./M2 s.C./dfa, en
dfas alternos (cada 48 hrs.) por 4 semanas -
mis.,

PREDNISONA 2 mgrs./kg./dfa (miximo 80 mgrs.) fracciona-

EN FORMA da en 3 dosis por 4 semanas, sequido de la -

PROLONGADA misma dosis en dfas alternos cn una sola to-
ma matutina durante 8 semanas mds, con aso--
ciacién de 2400 a 4000 U diarias de vitami--
na D3; a partir de este momento se disminuye
la dosis diaria a 0.5 mgrs./kg cada 2 sema-~
nas, hasta llegar a 0.5-0.75 mgrs./kg/dia en
forma alterna, la cual se mantiene por 9 me-
ses, cumplido este plazo se iniciard la reti
rada a un ritmo de 0.125 mgrs/kg cada semana,
hasta obtener la supresifn, de modo que el -
tratamiento durara un aio en total. [++)

CICLOSFOS- Se usa en combinacidén con prednisona, a do-
FAMIDA: sis de 2 a 2.5 mgrs./kg/dfa, en dosis Gnica
por la mafana por 8 semanas; Al cabo de este
tiempo se suspenden ambas drogas. Su uso es-
t8 limitado a Corticorresistencia, corticode
pendencia y recaidas frecuentes de la enfermedad.
+ International Study of Kidney Diseases in Children

++ Arreglo a las pautas dadas por Broyer para los nifios con
SNI con recaidas de la enfermedad.




Indeperdientemente al grupo de pacientes al que pertenez
can, a excepcidn de los "No respondedores iniciales”, el 85%
de los paclentes presentan recaidas subsecuentes, las cuales
requieren de mGltiples cursos de tratamiento esteroideo gque a
la larga favorecen el desarrollo de efectos colaterales. (4,-

8, 17)

El valor adicional de los agentes alkilantes del tipo ci
clofosfamida, Clorambucil y nitrbgeno de mostaza est& bien do
cumentado en el tratamiento del sindrome nefrético idiop&tico;
Sin embargo su administracién estd sujeta a efectos colatera-
les desfavorabies, por lo que su usc se limita a cuando hay ~
resistencia, dependencia o toxicidad esteroildea. (1, 3, 7, 8,

9, 14, 17, 18}

La ciclofosfamida ha sido usada desde 1961 en el trata--
miento del sindrome nefr6tico idiop&tico del nifio, el modo de
accibén se desconoce, pero hay evidencias no concluyentes de =

un mecanismo inmunolégico. (1, 3)

La ciclofosfamida en combinacifn con dosis bajas de pred
nisona ha mostrado ser efectiva en la reducciSn de la frecuen

cla de las recaidas; llevando a remisiones mfs duraderas. (1,

3, 17

Los efectos colaterales derivados del uso de ciclofosfa-
mida incluyen:Alopecia transitoria, cistitis hemorrdgica, leu
copenia, alteraciones de la funcién gonadal, la desafortunada

asociacidn Varicela y Sarampidn fulminante v muerte, asf{ como




esterilidad temporal o permanente en tratamientos prolongados.

1, 2, 17)

No se sabe si la duraci6én del tratamiento, el nivel de -~
la dosis o la edad (prepuberal o pospuberal} sean los facto--
res m&s crf{ticos, aunque estudios recientes sugieren que la -

ciclofosfamida no es t6xica a la gonada inmadura. (1, 2, 3).

El nitrégeno de Mostaza es utilizado desde 1950 y repor-
tes actuales sugieren que en combinacién con la prednisona --

hay remisiones mds prolongadas (7, 17, 21)

Se estd investigando con otro tipo de medicamentos para
el manejo del sindrome nefrbtico idiopdtico en la infancia, -

>como lo es el uso de Levamisol, pulsos de Metil-Prednisolona,
e indometacina, la experiencia afin es escasa, pero se han re-

portado algunos resultados favorables. (12, 13, 16}



10

"M IPOTESTIS"

vValorar el efecto de la combinacién prodnisona/ciclofoéfg
mida en pacientes con sfindrome nefrético idiopético en la in--
fancia y evaluar el resultado en términos de remisién y presen

cia de recaidas.



il

"MATERIAL Y METODOS"

-El presente trabajo incluy6 la revisién de los expedientes
clinicos de 6 nifios que ingresaron al servicio de Pediatrfa del
Centro Hospitalario "20 de Noviembre" ISSSTE, con diagnéstico -
de Sindrome Nefrdtico Idiopdtico entre Diciembre de 1979 y Agos
to de 1985, que recibieron tratamiento a base de prednisona/ci-

clofosfamida.

De los 6 pacientes mencionados, 4 tenfan historia de remi~
5i6n completa al tratamiento esteroideo en r&gimen alterno, pe-
ro presentaron recaidas frecuentes de la enfermedad. Un pacien
te fue clasificado como esteroideo resistente "no respondedor -
iHICiaP'después de 4 esquemas completos de prednisona ({(paciente
$# 1), y el Gltimo paciente presentS remisidén parcial de la en--
fermedad a la administracidén de prednisona en 5 ocasiones dife-~

rentes (paciente ¥ 4).
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El diagn6stico de sindrome nefrbético idiopitico se. esta-

blecid de acuerdo con los criterios sefalados en la definicién

La recoleccién de datos incluyé: Edad, sexo, cuadro clf
nico hipertensivo, tratamiento instituido {dosis, tiempo de -
administracién, efectos colaterales y complicaciones), res---

puesta al tratamiento y reporte histolfgico de la biopsia re-

nal.

Se investigsé de manera intencionada la existencia y evo-
lucién de la albuminuria, hematuria, azoemfa, e hipocomplemen

temfa.

El esquema de tratamiento que se utilizé para la induc-%

cifn de la remisién fue prednisona asociada a ciclofosfamida.

La prednisona se administr$ a dosis de 2 mgrs/kg/dia (m&
ximo 80 mgrs), repartidos en 3 dosis, via oral, por 4 semanas,
seguida de la misma dosis en dfas alternbs por 4 semanas mds,

al término de la cual se suspendiS.

La ciclofosfamida se utilizé a una dosis diaria de.2 mgrs/

kg/dfa en una sola toma matutina durante un’ lapso de € semanas.,

La respuesta al tratamiento se evalud como sigue:

1.- Remisi6én_completa: Reduccibn de la proteinuria a menos de
4 mgrs/M2 S.C./hr o albustix de 0 6 trazas por 3 dias con

secutivos.
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Remisidn Parcial: Persistencia de la proteinuria, pero ~-
con desaparicifn de las anormalidades bioqufmicas y clf~

nicas del sfindrome nefrético.

Recaidas frecuentes: A la presencia de 2 6 mds recaidas

en 6 meses posterior a la buena respuesta inicial & 3 re
caidas o m4s en lapso de un afio.

Recaidas.~ Definida como 3 dias consecutivos de protei-
nuria medida en 2 & mds cruces o mids de 40 mgrs/M2 Sup.
Corp/hora

Corticosensible.- A los enfermos que presentaron remi~-—
81i6n completa durante o al final de las 8 semanas de tra
tamiento.

Corticodependencia.~ Es la remisifn completa durante el

tratamiento con prednisona, pero la recurrencia de la en
fermedad cuando la dosis se disminuye ¢ en el mes siguien

te luego de suspendido el tratamiento.

Corticorresistencia.- Que es la falta de respuesta al -

tratamiento con prednisona y ésta puede ser de 2 tipos:

a) No respondedor Inicial.- Paciente que continua con ~
proteinuria, anormalidades bioqufmicas séricas y cli-
nicas del sindrome nefrético después de 4-10 semanas
de tratamiento con prednisona.

No_respondedor Tardfo.~ Son aguellos pacientes que -

no responden a la prednisona después de haber respon-

b

-~

dido previamente en una o mds ocasiones.
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Se consider§ buena respuesta cuando los enfermos presen-
taron remisién completa de la enfermedad durante o al final -

de las 8 semanas de tratamiento con prednisona/ciclofosfamida.
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"RESULTADO 8"

Los resultados obtenidos fueron los siguientes:
En total fueron 6 pacientes con predominio del sexo mas--

culino; 4 varones y 2 mujeres.

La edad vario entre 2 y 7 afios, con un promedio de 4.5 --
afos. La respuesta al tratamiento combinado c¢on prednisona/ -

ciclofosfamida fue como sigue:

En 4 de ellos se observf remisién completa de la enferme-
dad, evolucionando sin recaidas durante los 3 vrimeros afos, -
al cabo de este tiempo un paciente presenté recaida del sindro

me neffético. {(paciente § 3)

Un paciente tuvo remisifén parcial ya que posteérior a la -
administracién de prednisona/ciclofosfamida persistié con albu

minuria masiva, pero con desaparicién de las anormalidades big
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quimicas séricas y clinicas del sindrome nefrético, (papiente
# 4), y s6lo uno present6 resistencia al tratamiento (pacien-

te § 1).

Hasta la terminaci6n del estudio ningln paciente habfa -

evolucionado al estadio terminal de la enfermedad renal.

De los 6 pacientes solamente 4 tuvieron reporte histopa-
tolbgico del anél%sis de la biopsia renal inicial (los hallaz
gos Histopatolfgicos se refieren en la Tabla # 4), en los 2 -
pacientes restantes la muestra fue inguficiente para diagnés-
tico especifico (pacientes # 2 y # 6); ambos presentaron remi

sién completa después de la administracién de prednisona sola

y combinada con ciclofosfamida.

En 3 pacientes se encontraron lesiones glomerulares mini-
mas y el otro presente glomerulonefritis preliferativa intra-
capilar leve.

En la tabla § 5 se muestran los datos clinicos y de labo
ratorio de los 6 pacientes antes de iniciar el esquema predni
sona/ciclofosfamida.

El Gnico paciente que presentd en forma combinada hematu
ria, azoemfa e hipertensién fue el ¥4, en cuya biopsia renal
mostrd lesiones tabulo intersticiales asentuadas, que fue el
que presentS remigién parcial de la enfermedad y en la actua-

lidad continla con sindrome nefr&tico.

Los 6 pacientes tuvieron una estancia hospitalaria prome

dio de 5-6 semanas, lapso que incluye el tratamiento completo

con ciclofosfamida.
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De los 4 paciéntes que tuvieron remisién completa de la
enfermedad; s6lo uno de ellos presentd una recaida subsecuen-
te (paciente # 3) pero 3 afos despu&s de haber tenido remisién
completa; los restantes 3 pacientes no han presentado recaida

2 afios después de haber recibido tratamiento.

No hubo efectos colaterales y complicaciones derivadas -
del uso de ciclofosfamida durante las 6 semanas del esquema,
refiriéndose solamente a lopescia en un enfarmo {paciente # 1},

la cual se resolviS después de la terminacién del tratamiento.

En la Tabla # 6 se muestra la respuesta de nuestres 6§ pa=-
clentes a la combinacién ciclofosfamida/prednisona y se corre-

laciona con la lesi6n histolbgica.

TABLA § 4 RESULTADOS DE LA BIOPSIA RENAL

No. Paciente Sexc Edad{+) Diagnéstico HistopatolSgico

1 M 2 afios  Lesiones glomerulares minimas y

calcinogis renal focal moderada

2 P 7 afios Material Insuficiente

3 M 6 aiios Glomerulonefritis proliferativa

Intracapilar levo

4 M 3 afios lesiones glomerulares minimas -
con Nefritis Tubulo Intersticial

de tipo primario acentuado

5 M 7 afios lLesiones glomerulares m{nimas

6 F 2 aflos Material Insuficiente

+ Corresponde a la edad en que se hizo el diagnéstico.



TABLAG#S

RESULTADO DE LOS DATOS CLINICOS, HISTOLOGICOS Y DE LABORATORIOQ
Paciente| Lesi6n Histol8gica | Homaturia+ | lipertensién Azoemia Hivocomulementemia
(percentil 95} | (Creat>2 mqrst) (C3 »70 mgrs/dl}

1 ILGM con calcinosis sI s1 NO NO
2 Material Insuf, sI NO NO NO
3 Proliferacién

intracapilar leve NO s1 51 NO
4 L.G.M. con Nefritis

Tdbulo Intersticial 3 sI SI No hay renorte
5 L.G.M. NO NO NO NO
6 Material Insuf, NO HO NO NO

+ 51 = Hematuria mayor +++

81




TABLA 6

RESPUESTA A LA CICLOFOSFAMIDA/PREDNISONA Y

RELACION CON LA LESION HISTOLOGICA

Diagndstico Histolbgice

Respuesta

Paciente

1 L.G.M. con calcinosis focal
Moderada Resistente

2 Material Insuficiente Sensible

3 Proliferacién Intracapilar Leve Sensible

4 VL.G.M. con nefritis tubulo~ Remisién
Intersticial Parcial

5 L.G.M. Sensible

6 Material Insuficiente Sensihle

19
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“DISCUSIOQN"

Los agentes insmunosupresores del tipo de la ciclofosfami
da han demostrado ser de utilidad en los paclentes corticorre-
sistentes, corticopendientes y con recaidas frecuentes de la -

enfermedad (1, 3, 8, 9, 17).

En nuestro material de estudio 4 de los pacientes habfan
respondido al tratamiento esteroideo, peroc presentaron recai--
das frecuentes de la enfermedad, y por ello se indicé el uso -~

de ciclofosfamida.

ﬁn 2 pacientes el material de biopsia renal resulté insu~
ficiente para diagnéstico especifico, pero la respuesta positi
va al tratamiento hizo innecesaria una 2a. biopsia; haciendo -

suponer que la lesifn histol8gica era de cambios mfnimos.

EL patr6n de respuesta observada con la combinacién ciclofosfami
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da/prednisona fue semejante a la respuesta obtenida con el uso

s6lo de prednisona.

tas lesiones encontradas en estos pacientes no se ajustan
a nuestro modo de ver al concepto de lesiones glomerulares mf-
nimas, ya que el paciente # 1 se asocio con Galéinosis focal -
moderada y en el nGmero 4 se encontraron lesiones tubulo-inters

ticiales acentuadas.

Asf, el beneficio de la ciclofosfamida en este estudio -~
consisti6 en reducir considerablemente la frecuencia de las re
catdas de la enfermedad, ya que de los 4 pacientes que respon-:

dieron solamente en uso se observé una recaida 3 afios m4s tarde.

La ausencia de efectos colaterales de importancia deriva-
dos del uso de ciclofosfamida, en este estudio, asf{ como la ==
respuesta satisfactoria son diffciles de valorar, considerando
~que el nmero de pacientes es todavia escaso, por lo que estos
resultados deben ser considerados como preliminares; sin embar
go su toxicidad potencial debe ser considerada siempre, impo--
niéndose una monitorizacién clfnica y de laboratorio en forma

frecuente.

Nuestros resultados est&n de acuerdo con otros reportes -
en pacientes similares (1, 3, 17) y creemos gue la ciclofosfa-
mida/prednisona es una buena alternativa para pacientes corti- '

cosensibles con recaidas frecuentes.
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Al parecer su mayor indicacién es en paclentes corticoseg
sibles con recaldas frecuentes que tienen lesiones glomerula--
res minimas, pero su uso también ha sido preconizado en pacien
tes con "Lesiones complejas®™ corticorresistentes con resulta--

dos variables (1, 3, 9)

Los dos pacientes en quienes el tratamiento no fue satis-
factorio no pueden ser clasificados como lesiones glomerulares
minimas aunque los glomerulos se encontraban Spticamente indem

nes.

La estancia hospitalaria de dichos pacientes en nuestra -
unidad es demasiado prolongada, la cual sélo tiene como objeto
evaluar el desarrollo eventual de complicaciones y efectos co-
laterales derivados del uso de prednisona ya seca sola o en com
binaci6n con ciclofosfamida, las cuales bien pueden ser evalua
das en el domicilio del enfermo, mediante sensibilizacién a la
familia respecto a la cronicidad de la enfermedad, instruyéndo
la en el manejo de tiras reactivas con monitorizacibn seriada,
asf como el beneficio psicolégico otorgado al nifio de estar en
casa Vs. el hospital con los riesgos que este Gltimo entrafia y

disminuir el costo hospitalario.

La biopsia renal que es un indicador muy valioso en el ~-
dlagnéstico del sfndrome nefrbtico y que sirve como quia para
establecer un tratamiento racional, valorar el pronbstico, se-
guir la progresi6én de una lesifn y valorar la respuesta al tra

tamiento (4, 10, 17, 18) debe de ser tomada por gente experi--
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mentada para evitar en lo posible la toma de muestras insufi--
cilentes, asf como la realizacién de biopsias seriacas en los -

pacientes que asf o ameriten.

Concluimos que el paciente pediétricé con sindrome nefré
tico idiopitico debe ser manejado inicialmente con tratamien-
to a base de prednisona, de acuerdo con los esquemas acepta--
dos y s6lo en caso de falta de respuesta, recaidas frecuentes
o certicodependencia debe indicarse el tratamiento con ciclo-
fosfamida independientemente de los hallazgos histopatolbgi--

cos encontrados en la bilopsia renal.
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"RESUMENES _CLINICOS"

PACIENTE # 1

R.S.P.
Cédula: S5ASS~-570212/7 Peso: 11 kgs.
Edad: 2 afios sC = 0.50

Fecha de ingreso: 4/11/8B2

Originario y residente de Monterrey, Nuevo Ledn, presenté

Rubeola a Yos.18 meses de edad resuelta sin complicaciones.

Inicia su Padecimiento a los 2 afios de edad con edema bi-
palpebral y hematyria microscépica, motivo por el que ingresa
al C.H, "20 de Noviembte" en donde se corrobora el edema palpe
bral y de.miembros inferiores, con T.A. de 115/80 C*Percentil
95), con sangre ++++ en el examen general de orina. Albuminu-

‘ria de 24 hrs. de § grs./1t (500 mgrs/MZ S.C./hr), albumina --
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plasmética de 1,9 grs/d1, colesterol 752 mgrs%, €3 100 mgrs/dl,
Ta biopsia renal realizada el 1° de marzo de 1982 evidencié le
siones glomerulares minimas con calcinosis focal renal modera-
da, recibio 4 tratamientos completos con prednisona a régimen

alterno sin remisidn de la enfermedad ya que persistié con al-
buminuria de 24 hrs., de 5 grs/1 (416 mgrs/Mz'S.C./hr), albdmi -
na plasmitica de 2 grs/dl, colesterol 525 mgrs%, sangre ++++ -
en el examen general de orina, Se dio un esquema Prednisona/

ciclofosfamida al término del cual el paciente continuo con --

Tos mismos pardmetros laboratoriales y edema.

Khkhhkhhkhkkhrkhhkhkkhk

" PACIENTE # 2

M.C.S. Peso: 20 kgs.

Cé&dula MARV-500401/8 S.C = 0.79

Edad: 7 afios

Sexc: Femenino

Fecha de ingreso 15 de junio de 1983

‘Es originario y residente de Morelda, Mich. Cursd con ~w~
cuadros gripales y diarreicos frecuentes. Hepatitis a los 6 ~

aho§ de edad,

Inicia su padecimiento a los 6 afios de edad con aumento.-
de peso de hasta 6 kgé. en lapso de 2 semanas, asi como edema
bipalpebral que progresé a la anasarea fue tratada en su lugar
de origen con un ciclo campleto ce prednisona en régimen alter
no al término del cual presenta nuevamente edema generalizado,
motivo de su transferencia a este C.H., A su ingreso se corrg

bora el edema, T.A. 100/70, albGmina en orina de 24 hrs. 6.9
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grs/1 (363 mgrs/M2 5,C./hrs), albimina plasmdtica de 1.8 grs/J
d}, colesterol 539 mgrsi, creatinina sérica 0.4 mgrs%, con eri
trocftos en orina ++#++, C3 150 mgrs/dl. La biopsia renal rea-
1i1zada el 29-VII-83 mostré materfal insuficiente para diagnés-
tico especifico, Recibié &4 ciclos completos de prednisona a -
régimen alterno al término del cual la proteinuria se negativi
z& con desaparicidn de las anormalidades bioquimicas y ¢lini--
cas de Ta enfermedad. E1 enfermo presenté 5 recaidas de la en
fermedad en lapso de un afio, en sy Ultima recaida recibié mane
Jo con Prednisona/Ciclofosfamida y a la mitad del esquema el -
edema habfa desaparecido y el laboratorio mostré Albuminuria -
de 24 hrs (-), 2lbdmina plasmitica 3.6 gqrs/dl, Colesterol 177

mgrsd, eritrocitos en orina (-), creatinina de 0.4 mgrs%.

Dos afios después de haber recibido tratamiento el pacien-

te no ha recaido.

hkhkhhkhkkkhshhkhakkdd

PACIENTE # 3

G.R.B. Peso: 24 kgs.
Cédula: GURC-~361110/7 SC = 0.90
Edad: 6 afosg

Sexo: Masculino

Fecha de ingreso: 15 de Diciembre de 1979

Originaria y residente del D.F., madre portadora de sinu-
sitis cronica, faringoamigdalitis de repeticién, por 1o gue se
te realizd amigdalectomia a los 4 afios de edad. Hidrocele pog

traumdtico a los 2 afos. Hernioplastia inguinal a los 7 afios,
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Intcta <u padecimiento a los 2 afies de edad, con edema --
palpebral, y de miembros inferiores motivo por el cual se in-<
terné en el DIF recibiendo tratamiento, con furosemide y meti--
corten por lapso de un 2fio. Se refiere que hubo remisidén com-
pleta de 1a enfermedad, un afo después el paciente recae por -
lo quese le realiza biopsia renal que reveld Tesiones glomeru-
lares minimas, se dd el mismo esquema terapedtico con buena --
respuesta al mismo. E1 paciente es internado en el C.H. 20 de
Noviembre por presentar a los 6 afios de edad edema bipalpebral
y de miembros inferiores, con T.A. 120/80 (J>Percentil 95), al
biminurta de 24 hrs. de 7.7 grs/1 (356 mgrs/M2 §.C./hr), albu-
mina plasmantica 2 grs/dl, colesterol 445 mgrs/%, €3 92 mgrs/
dl, se revisan tas laminillas de la biopsia renal reportando -
glomerulonefritis proliferativa intracapilar leve y de cardc--
ter difuso, Ha recibido en total 5 tratamientos completos con
prednisona en régimen alterno, al término de los cuales Ja Al-
buminuria se negativizo. En Tapso de un afo habia recaido 6
veces {5 de las cuales asociadas a infeccidn de vias respirato
rias superiores); recibid esquema Prednfsma/ciclofosfamida en
su §1tima recaida de la enfermedad al térmipo del cual el ede--
ma habia désaparecido y e} laboratorio mostré: Albuminuria de
24 hrs, negativa, albimina plasmitica de 3.5 grs/dl, coleste-
rol 217 mgrs%, examen general de orina normal, y cretinina de

0.7 mgrs%.

E1 paciente permanecid en remisidn por lapso de 3 afios, -

sin embargo en la actualidad la albuminuria ha reaparecido.
ThW R Adk kb dhdk o hok bk kk
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PACIENTE £ 4

T.S,L, Peso: 14 kgs.
Cédula: 540111/7 $.C, = 0,60
Edad: 3 afios

Sexo: Masculino

Fecha de ingreso: 9 de marzo de 1983

Originario y residente de Juchitl&n, Oax. con antecedente
de cuadros faringoamigdalinos de repeticién desde el afio de --

edad,

Principia a los 2 anos de edad con edema bipalpebral que-
evoluciono rapidamente a la anasarca, motive por el que se - -
transfiere de su lugar de origen a este C.H. en donde se en---
cuentra a su ingreso con edema generalizado, T.A. 120/90 (>per
centil 95), con albuminuria en orina de 24 hrs de 7.5 grs/l --
(520 mgrs/M2 S.C/Hr), Albumina plasmitica 2 ars/dl, colesterol
520 mgrs%, creatinina 2.7 mgrs%, eritrocitos an orina ++++, no
se encontrd reporte de complemento, recibié tratamiento a base
de restriccidn hidrosalina, diuréticos y albimina en varias --
ocasiones, ha recibido prednisona en régimen alterno en 5 oca-
sfones; 3 tratamientos completos y dos interrumpidos por proce
sos infecciosos intercurrentes (Infeccién de vias urinarias -
Bronconeumonia); posterior a todos los esquemas instituidos, --
el paciente continué con albuminuria de 5.4 grs/1 {347 mgrs/M2
S.C./hr), albumina plasmitica de 2.5 grs/dl, colesterol de 190
mgrs%, creatinina de 1.5 mgrs%, eritrocitos en orina {-) con -
desaparicidn del edema y control de la presidr arterial, en --

lapso de un aflo recayé en 5 ocasiones. La biopsia renal ini--
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~ cial reveld le$idnes glomerulares minimas, un afio después la -
2a, biopsia reveld Nefritis tubulointersticial detipo primario
asentuada. E1 pacfente requirié internamientos mdltiples por
- deshidratacidn y desequilibrio- hidroelectrolitoco, con acido-
sis metab6lica y deplecién electrolitica cayendo en una oca---
sion en Insuficiencia renal aguda de la cual se recuperd con -

30 bafios de dialisis peritoneal.

Durante su dltima recaida se manejdé con Prednisona/Ciclo-
fesfamida al término de la cual se corrigid el edema, persis--
tiendo con albuminuria de 4.6 grs/1t (319 mgrs/M2 S.C/Hrs), --
albimina sérica de 3.3 grs/dl, colesterol 175 mgrs%, creatini-
na de 0.4 mgrs%, eritrocitos en orina (-); persistiendo hasta
1a actualidad con Albuminuria.

whkkhkkhkhkhk kA hhkhhddh

PACIENTE # 5

Los datos de este paciente se omiten ya que en una segun-

da revision su expediente se encontrd extraviado.

KkkhkkhkkhkAhhrhhhhhhkn

PACIENTE § 6

R.M.C Peso: 12 kgs.

78dula; MAGA-531827/8 S.Cc = 0.53

3exoc: femenino

Fecha de ingreso: 27 de abril de 1984

Originario y residente del D.F., cuadros faringoamigdali

nos de repeticidn.
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Principio a los 2 afios de edad con edema bipalpebral] que
evolucioné rapidamente a la anasarca, siendo internado en el
C.H. 20 de Noviembre, donde se le detecta edema generalizado,
T.A. 100/60, albdmina en orina de 24 hrs. de 2.46 grs/1 (193
mgrs/M2 S.C./hr}, albimina plasmitica de 2.3 grs/dl, coleste-
rol serico 435 mgrs%, sangre en orina ++ creatinina sérica de
0.3 mgrs%, C3 107 mgrs/d1. La biopsia renal mostré muestra -
insuficiente para diagndstico especifico. Recibid 3 trata---
mientos completos con prednisona en régimen alterno al térmi-
no de los cuales la albuminuria se negativizd; sin embargo en
lapso de un afio el paciente recayd en 3 ocasiones todas ellas
asociadas con cuadros infecciosos de vias respiratorias altas,
recibid esquema Prednisona/ciclofosfamida en su Gltima recaida
y al cabo de 4 semanas habia desaparecido el edema y el labora
torfo mostré albuminuria de 24 hrs. negativa, albdmina sérica
de 3 grs/dl, colesterol de 216 mgrs%, sangre en orina negativa,
creatinina de 0.5 mgrs%., Actualmente tiene dos afies sin pre--

sentar recaidas de la enfermedad.
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"CONCLUSIONES"

El uso de prednisona/ciclofosfamida en pacientes con sin
drome nefrético indiopatico en edad pediftrica es reco--

mendado ya que:

a) Disminuye la frecuencia de recaidas
b) Hay buena tolerancia al medicamento

¢) Los efectos colaterales son minimos.

Sin embargo hay que tener presente que el tratamiento --
inictial del sfndrome nefrético idiopdtico en mediatrfa -
es a base de Prednisona y s6lo en aquellos casos cortico
rresistentes, corticodependientes y con recaidas frecuen
tes de la enfermedad, se recomienda el uso de ciclofosfa
mida.

31
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Es de suma importancia la conclentilzacién de la familia
respecto a la cronicidad de la enfermedad y a su manejo,
ast como la instruccibén con el manejo domiciliario > ~=-
de tiras reactivas, con lo cual se podrfa reducir subs-

tancialménte la estancia hospitalaria,
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