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ANTECF.DF.NTF:S: 

El término de síndrome ncfrótico (SN) se refiere a la condición cllníca que cursa con proteinuria mayor o 

igual a 40 mg /m2 se lh. hipoalburnincrnia menor a 2.5 g/ di. edema e hipercolester.;lernia con colo-icrol sérico 

mayor a 250 mg/ di ( 1. 2. 3. 4. S. 6. 7 ). 

Más del 80"/o de pacientes son diagn0>o"ticados antes de Jos 6 afios de edad. cerca. del 63.5% se diagnostican 

entre 1 a 5 años de edad. predominando en el sexo masclilino en una relación de 2 a 3: l. La incidencia anual 

es de 2 a 7 nU<.-vos casos en menores de 16 rulos. con una preValencia de l S. 7 nuevos casos por cada 1 00000 

nii'los. de modo que 1 de cada 6000 lo desarrolla. La incidencia por ra7..as reportada es de 83% para 

afroamericanos. 7% en hispanos y 10% en caucásicos ( s. 9 ). 

El SN se clasifica según su etiología en: 

SN primario o idiopático que representa aproximadamente el 90% de Jos ca.:;;os·en niños. 

SN secundario que representa el l 0% y Q.""tá t.on relación a enfermedades sistémicas. corno Lupus Eritematoso 

Si,,-¡émico. diabetes mellitus. púrpura de Hcnoch-Schonlein. hepatitis. sífilis. sindr.ome de inmunodeficiencia 

hwnana. cnícrrnedad amiloidea. trombosis de vena renal (l. 2. 9. 10 ). 

Las •·ariantes histopatológicas del SN según lo e,.""tabl=ido por el estudio internacional de crúcnncdad renal 

ennii'losson:(l.3.6.9. IO. 11. 12). 

J. 

2. 

3. 

4. 

5. 

SN de ccunbios mínimos (SNC.!vf) que representa del 7s a 76. 7% de los casos. 

G/omeru/onefritis Membranoprolijerativa (GNMP) aproxiin~~en'te 7.5% de Jos casos. 

G/omeru/oesc/erosís focal y seg>neTU~a (GEFS) ;proxÍriia~Clite 6.9"/o de los casa;.. 

Glomerulonefritis mesangia/ prolijerativci·(GNmP). 

Glomeru/onefritis membr0nosa foNMJ. 

Discasc in Otildren: ISKDC) se.establecló.la eficacia de los eSieroides en el tratamiento de los nii'los con 

síndrome nefr.XÍco. La ISl~Dc~i ~;~PUso.~ esquema de estcroide de 8 semana. con base a ello el síndrome 

nefródco se clasifica en: ( 9. 10. 13. 14. IS) 

l. Corticoscnsible: Si l'O'>"terior al esquema completo se logra la remisión. es d=ir. la proteinuria es 

negativa o menor a 4mg /m2sc /h. 

2.Corticorresisten.te: Si durante las primeras 8 setnanas de tratruniento con esteroide persiste la 

proteinuria mayor a 4 mg I m 2sc /h. 
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3. CorticodependJenle: Si una vei reinitido el síndrome ncfrótico con Ja terapia con csteroidc el paciente 

nuevamente presenta protcinuria en r..mgo ncfrótico en las 2 primeras .semanas de terminado el esqu1..-rna 

Inicial. 

4. Recaídas frecuentes: 2 o más rccaidas durante los· primeros 6 mesCs de h;:ibCrse obtenido la remisión o bien 

3 o más recaídas en cualquier periodo dé 12 meses ( no relaC:i~ado .i ~bias en la dosis del .,,,-.eroide). 

La imagen histológica más frecuente Cll .. niños es la· de cambios mínimos. en el ISKDC se reporta WJa 

frecuencia del 75o/o. En este estudio se d0cwncnto que la rcspucSta a los cstcroidcs se correlaciona cc...,,-i una 

mejor evolución. Del 95 al 98% de ~iñ6s ~ cambios mínimos son conlcoscnsibles. los que tienen W1 mejor 

pronostico. ya que hasta 40°'/o' de niflos sC reportan como cordcorrcsistcntcs y con evolución a insuficiencia 

renal (l. 3. 10. 14. 16. 17. 18 ). 

El pronóstico de los niños con síndrome ncfrótico varía de acuerdo con Wla serie de factores : 

A) Por si solo el pa!nJn histológico es d<..-tcrminante en el pronóstico del SN. de modo que el SNCM es la 

variante más benigna por no generar daño glomerular y por su mejor respu""-.a al tratamiento esteroidco. con 

un 95% de remisión de la prOleinuria en el periodo de tratamiento de 8 semanas y 98% de remisión comph..'ta 

en 1 año de tratamiento. Sin embargo en seguimiento.a 5 años se ha reponado h3'."ta un 40"/o de casos con 

rccrudas frecuentes. mismos en los que s.; han rcali;,,¡do' biopsias subsecuentes y en las que se observa 

conversión del 15-45% a GEFS y~· un. 38% a n~ri-"~tfa lg M y de estos últimos hasta un 66% dcsarrol lara 
- c. . -.·-: .• -.•• , .-, 

eventualmente .GEFS. lo q;,., se c,(plica pOI- la irorill ei.; q~c- fas Z:Onas de esclerosis glomcrular características 

de la GEFS 3J Origlnarsc en las-rC:gi~ yWc.~~~;.;~·b~'cd~ ser poco visibles y malinterpretarse como 

cambios mínilll~ lo que 6;1i~;·~~e ¡:iaciC:,~~-~:i~~it~i.;¡6it~ diagnosticados como SNCM lleguen a 

desarrollar ill.~l1fici~cia';eri;tl (~;o;_~~~.~:;~;;>~''.{/ .•.· 
La GEFS se establece ·eÓOl~ I~ ;.íri:¡~~·ist~lógica de peor cvol ución y pronó:,"tico dado su alta frecuencia 

de conieorresistcncia y cvolllciÓn en 5-10 años a insuficiencia renal. con r<.-porte del 30 a 40"/o de 

pacientes corticorresistentes y 40 a.50"/o de insuficientes renales. sobretodo en aquellos con proceinuria 

masiva ( > 1 Og / 24h ). ofreciéndose Otras opciones terapéuticas tales como ciclofosfamida. clorambucilo y 

ciclosporina ( 10. 18. 21 ). 

Se reporta del 30 a 40"/o de remisiones en pacientes con GEFS con esquema prolongado de .,,,-.croide 
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hasta JXlr 6 meses. con supervivencia a 15 ailos del 100"/o en aquellos con adecuada resplL."ita y solo 

el 51 % de quienes no respondieron . En aquellos pacientes con GEFS quienes reca<.."ll JXlr primera vez. su 

evolución Ser-,f faVorable si se logra una s...-gunda remisión SO!>"tenida a más de 1 O años • reportándose hasta 

en un 75% de los casos ( 22 ). 

3 

En un estudio realizado por Bcsbas y cols .• con empico de ciclolbsfamida y clorambucilo como 

tratamiento para pacientes con GEFS y corticorresistentes. se reporta en relación al <.."tllplco de ciclosfosfamida 

remisiórÍ completa en el 20. 7% (34 pacientes) JXlr un periodo menor a 6 meses. remisión parcial en el 

24.4o/o(40 pacientes) y sin respuesta en el 54.9"/o (90 pacientes). De los que remitieron completamente 1 tenía . -. ' . . ' . 

diagnosticcidc ÓEFS ·e JO). El clorambucilo fue empleado en pacientes resistentes a ciclofosfamida. con 

remisión completa en solo el 2.0% (8 pacientes), remisión parcial en 12.5% (5 pacientes) y sin respuesta en 

67% (27 pacientes). ob1t."t1iéndosc solo la remisión parcial en 1 de los paciente con GEFS • En el mismo 

estudio se reporta evolución a insuficiencia renal crónica hasta en el 41% de pacientes con GEFS ( 10 ). 

En otro estudio de Korbct y cots. se ~ep.;;..a pacientes tratados con ciclofosfamida o cforambucilo 
. ·::···:··-· ; ... .. ' -. 

asociado a prednisona y quienes previamente fueron sensibles a csrcroide. con remisión total en el 51% ( 22 

pacientes ). remisión parcial en et 23% c10 pacientes) y sin r""l>ºcstª er. ;,, · 26:v.- cíY~c:i.e_ntcs >. así como 

reducción del indice de rccaidas. evitándose ,()!; ~ adic_i6na1~ de <:Stcroi~~: E:ri:~~tÍe1\~ Pacientes que 

inicialmente füeron resistentes a "'-"tcroides el 17% ( j 1: Pacl~tcs) alcanzaroo la remlsión tOtal • el 15% (27 

pacientes) la remisión parcial y no respondieron el 690/.. (127. ¡X;í:ic1ltcs ). to qué apoya lo ya com~tado en 
, i·_ '• -l;;:.-·, 

relación a que la respuesta inicial al cstcroide p~o~u~ 1:a· respuesta a otros tratamientos y tiene implicaciones 

en la evolución del síndrome nefrótico ( 22 ·). 

En relación a la ciclosporina A como terapéutica adyuvante en pacientes con GEFS corticorrcsitentes • se 

reporta alto grado de dependencia al medicamento y rccaidas frecuentes posterior a suspenderlo. sin poder 

evitar la progresión a insuficiencia renal crónica y hasta el 30% de rccurrcncia de la proccinuria posterior al 

transplante renal. en relación a to que se sugiere la presencia de un fuctor patogénico circulante. muy 

probablcrnent<: una proteína. lográndose la remisión del síndrome nefrótico en algunos pacientes J>O!>"terior a 

la plasmaf&csis ( 1 O. 20 ). 

En el estudio rcali>"..ado JXlr Korbct y cots. se reporta en pacientes tratados con ciclosporina A y pr=iamente 

sensibles a esteroíde. remisión completa en el 73% ( 3 1 pacientes ). remisión parcial en el 7"/o ( 1 paciente ) y 
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sin respuesta en el 20"/o ( 3 pacientes ). y en cuanto a los pacientes trat;.dos con ciclosporina A e inicialmente 

resistentes a esteroide. remitieron completamente 29"/o ( 82 pacientes ), parcialmente 2:?% ( 61 pacientes ) y 

no tuvieron respuesta 49"/o ( 138 pacientes ). Sin embargo se reportan más del 75% de n...:aidas al cumplir el 

esquema o discontinuar el medicamento. to que puede rcsuhar c..-n dc...""PL-ndc.."11cia y potL-ncial nefrocoxicidad 

inducida por la ciclosporina A.. Por otro lado aun cuando son mejores los resultados obt<!llidos con 

ciclosporina A en comparación con Jos agentes dtotóxicos. si no se logra respuesta con la ciclosporina A en 

W1 lapso de 4 a 6 meses de tratamic...-nto .. es improbable que Ja remisión ocurra al continuar con cJ mismo .. y de 

mantenerse la remisión en lD1 lapso mayor a 12 mcse"'i .. puede ser disminuida la dosis pauJatinamcntc ha.c.."ta 

slL"pcnder sin subst..~ucntcs recaída..~ ( 22 ). 

Otros parámetros detcnninantes en el pron6'."lico del SN son: 

O) ~del paciente al momento del diagnóstico. reportando mejor respue>."ta al tratamiento inicial en 

menores de 5 años • como se establece por Sudcsh y cols. en un estudio en el hospital de Clcvcland • en 

una evaluación de 148 casos de SN tratados con PON y con seguimiento a 5 años. en donde de los pacientes 

de JO meses a 3 afias ( 55 pacientes) solo lograron la remisión completa SO (91%). de 3 a 8 afias ( 63 

pacientes) lograron la remisión completa 47(75%) y de 8 a 17 años ( 29 pacientes) lograron remisión 

completa 13 (45%).· ( 3). 

C) La hieerren.~ió,;· ,,.;·ha r~ado en el 8 a 1 2% de los pacientes al momento de ser ·diagnosticados como 

síndrome neírótiro: ~~:~~C.: mostraron blja respuesta al tratamiento estcroide ini~i',,{,.s; como evolución 

desfavorable a 5 afias ·d.:; ~miento. como se ha reportado por Wynn y cols. en un estudio realizado en la 

clínica Mayo en MinnCSola..evaluando a 132 pacientes quienes cursaron con SN en la infancia (menores de 

15 años, dtirante c1'P.,ri0do de 1951-1967 ). n.;x>rtando 20 pacientes ( 12%) con hipcrt"'1Sión arterial 

diastólica. 3 de los cuales ( 15%) inicialmente fueron resistentes a estcroides. 50"/o de ellos (JO pacientes) 

f"allecicron. 5 de los cuales f"allccieron por Calla renal ( 25% ). A difürencia del 10"/o de casos de hipertensión 

rcponados en pacientes sobrevivientes,. en pacientes finados se reporta ha...~a en 22% ( 18 ) 

En otro reporte por Sudcsh y cols. 12 pacientes (8.2%) ser rcponaron con hi~Ttensión y de e>.1os 6 (50"/o) 

no respondieron al tratamiento inicial con PON. 2 ( 17%) respondieron solo parcialmente y 4 (33%) remitieron 

completamente. En el mismo estudio en s..-guimicnto a 5 años se observo en 4 pacientes hipcrtensos (57%) 

mala evolución y solo 2 (29"/o) con buena evolución ( 3 ). 
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D) La henoaruria igualmente se ha observado ao;ociada a m"'1or rcspU<..."ila al tratami<.."ntO csteroidco y 

evolución desfavorable. reportado por Sudesh y cols. en sus estudios. con r<."POrle de 18 pacientes 

con hematuria sin rcspUQ.'ta al tratamiento inicial ( 55% ) y 1 1 pacientes con hematuria que lograron la 

remisión completa ( 35% ). con significancia estadística representada por una P menor a 0.005. En relación a 

la L"Volución en el SL-guimicnto a 5 años se reponan 9 pacientes ( 43%) con evolución desfavorable y 7 ( 33%) 

con curso favorable con una P igualmente significativa menor a 0.005 . ( 3 ). Esto tan bien se apoya por los 

cstudíos de Wynn y cols. quienes reportan 28 pacientes ( 21 % ) con hematuria al inicio del diagnóstico. de los 

cuales 9 ( 32%) Callccieron por falla renal y de estos.· 6 ( 21 % ) füeron inicialmente resistentes a esteroide. A . . . . . ' . -

diforcncia del 14% de pacientes quienes cursarO:icon tí~turia y sobrevivieron desarrollando falla renal 
·-:~'t-· ':·' ,--,,·. 

durante el seguimiento de éste estudio. se rcp0nc>'W1 4 i % de pacientes con hematuria. falla renal y que 

fallecieron por ..,,-.a causa ( 18 ). . ' .. ,.,,, 

E) La proteinMria persistente (rcisi~~Ci~-a ~~Óí.dcs). se asocia frecuentemente a un elev-Jdo número de 
~ . ' . ·'·. ' ;,·.' . 

ca'iOS de SN con hematuria (41 %), hipcr1ensié>n (is%), hipcrcole>.'terolcmia (68%) e hipocomplemcnternia 

(37%), observándose con maya« fr~;,,.;cia .!ra :n1Ji6s ~yores de 6años. como lo rcpona Bcsbas y cols. en un 

C>.'tudio donde se dio scguimi.;Ú~. en _un -~iodo.i;.iriable de 1 hasta 1 o años. a 164 niilos de 1 a 16 años de 

edad con SN resisten.te a esteroid;,,;. dood.; _38% d~ los casos tuvieron patrón hb-tológico de GNMP, 25% 

GEFS. 20% GNmP, 12% SNCM y 'so/., aNM_ y cid .los cuales 12 pacientes del total incluido (7%) 
,._ :-:-· 

cvolucionaron'á'. in.StificiciiCi;¡"¡.e~i:a· S afloS'de 5Cgujmicnto. siendo en su mayoría GEFS. implicando más dCJ 

40% de este ultimo'Fp0 hi~i()16g;~o'.ri();~pe f~~,;~~ ~ el concepto inicialmente reportado de que la GEFS 

es la varianté ~~~ p~1~i:~fi'~f"~if', < r ':'.':'. :~ · -
<:.·.~.-:. ... "'- ·.:.~, ,, ~, , ,:-L.: .. \ , . .':. ~<i:; ·- .·,., ·.·, 

"':<. ;:;:._:~: ~·.-,:/;.-:- .;;.·.¡. -:-;~:":,· __ ,_-.,, ,-:~o:,c:~---· :·-;·~~- "· 

En conclusión ~ I;; ~ ~;.,en'Ulcl~. ~Í· SNcM ·.,_;. I~ ~ant~ hiStolÓgicá del síndrome ncfrótic6 con mejor ·. 

pronostico con 98% de remisiones a 1 ailo de tratamiento con prcdnisona. opuesto a lo reponado para la 

GEFS la que cursa con deterioro progresivo de la fünción renal llegando hasta un 41 % de pacientes que se 

rcponan con insuficiencia renal crónica a 5 años de evolución. con recaídas frecuentes aun con otros 

medicamentos diferentes a cstcroidc como son los agentes citotóxicos y cicJ~--porina A, e incluso recurrencia 

de la proteinuria en 30"/o de pacientes pooo.-ierior a ser transplantados. 

TESIS CON 
FALLA DE ORIGF.N 



6 

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA. 

Algunos Autores como Ncsrin Bcsbas r<.-portan en el seguimiento de paci<.."Jltcs con GEFS a 5 ai'ios. una 

fr""ucncia de evolución a insuficiencia renal tan alta como el 41 o/o. asl como un 15-45% de ca.o;os de SNCM 

que evolucionan a GEFS como repone histopatológico en biopsias subsecuentes al evidenciarse 

corticorresistcncia ( 19 ) . La progresión a insuficiencia renal se ha rcponado que es más rápida en las r:v.as 

africanas o hispanas. lngulli y Tejan encontraron que en nmos con estas ra7.as ( 5 7°/o del total ). 50"/o llegaron 

a insuficiencia renal en 3 ailos. y 95% después de 6 años de evolución. ( 34 ) 

En el Hospital de. Pediatría del Centro Médico Nacional Siglo XXI tenemos cada vez un mayor número de 

paci~ntes ".cfcri~~c~.-~,~~~-iCorrcsistcntc. a quit .. •nl!S se h¡m tratado con esquema de ciclosporina. en un 

periodo reciente de 8 añ_os a la Techa. con lo que parece haber buena evolución y baja incidencia de 

pacientes que progresan a insuficiencia renal crónica • Jo que se opone a lo reportado en la literatur.i. ya que 

en lo.ref'.,;<."11;~'}.:.SO d¿· ciclof'osfamida. clorambucilo y ciclosporina Ase reportan porcentaje de remisiones 

tan bajos ci,m·~ ~é1\s~ 22 % en pacientes conicorrcsistentcs, sin poder modificarse con estas modalidades 

terapéuticas_ la evoluciÓn de los paci<.."Jlles a insuficiencia renal y en quienes al realizárselcs biopsia en SU gran 

mayoría ,;¡,·re~á diagnóstico hh."topatológico de GEFS. 

De todo ello sÍirge la inquietud de conocer el pronóstico de los pacientes con .GEFS como diagnó.-iico 

inicial por biopsia renal y/ o en biopsias subsecuentes durante su seguimiento'':" el HoSpital de 

Pediatría del Centro Médico Nacional Siglo XXI. considerando al patrón histológico como una de las 

"-ariablcs pronosticas más importantes. 

De donde surge la pregunta: 

& Cuál es el pronó!J,-/ico de Jos pacienle.s diagnosticados con G/onaeru/oe.sc/erosis Focal y 

Segntenluria en el llospital de Pediatría del Cenlro Médico Nacional Siglo XXI ? 

TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 



7 

00.JETIVO GENERAL. 

Establc!ecr el pronóstico de la función renal de los pacientes con Glomerulocsclcrosis Focal y S...-grnentaria 

en el llospital de Pediatría del C<!ntro Médico Nacional siglo XXI. 

00.JETIVOS F.SPF.CIFICOS. 

1. Establecer el riesgo para desarrollar Insuficiencia renal crónica ante la presencia de factores 

pronósticos ya conocidos (hematuria. proteinuria persistente. hipcncnsión, edad al diagnóstico. 

sexo). desde el inicio del diagn6'.<ico de Glomcrulocsclcrosis Focal y Segmentarla. 

2. 0...'"tcrminar la frecuencia de insuficiencia renal en pacientes con GEFS 
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HIPÓTF.SIS GF.NF.RAL. 

Los packntcs con Glomerulocsclerosis Focal y Segmentarla en el Hospital de Pediatría del 

Centro M<.'dico Nacional Siglo XXI. desarrolla con menor frecuencia In,,-uficit.'llcia renal crónica en 

comparación con lo reportado en la literatura. 
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.JUSTIFICACIÓN. 

La Glomcrulo.....~lerosis Focal y 5<.."gJJlcntaria se considera la variante histológica del sindrome nefródco con 

p..--or pronóstico. con incremento en el número de estos pacientes en el Hospital de Pediatría del Centro 

Médico Nacional Siglo XXI. 

DL'Sde hace 8 ailos en que se implemento la cielosporina como modalidad terapéutica. parece haberse 

modificado la evolución de estos pacientes. con reducción en el número de aquellos que desarrollan 

insuficiencia renal crónica. siendo relevante el .pOcldr·cSt~blccerlo. ya que de corroborarse C>."ta información 
,_ . -. ; ,- .. 

se estaría dismin1:1ycndo la incidcncia.~,e. I~~~~iCnc~a,rcr:ial crónica con Ja consecuente mejoría en la calidad 

de vida y ahorro en los costos de un traÚuni~to sustituti.vo como la diálisis pcritoncal. hcrnodiálisis y 

tr.msplante renal. 
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l>F.SCRIPCIÓN GF.NF.RAL DF.L F.STUDIO. 

El c:.-iudio será en relación a una cohorte. retrospt.."Ctivo. descriptivo y exploratorio. En función a estas 

características .. la conducta a seguir para su realización es la siguiente: 

1. Los nombres de los pacientes serán obtenidos a panir de los registros de estos. existentes en el 

s...'!Vicio de nefrologia en Jos formatos 430- 8 o de los expedientes de patología. 

2. A panir de disponer de los nombres se revisarán los expedientes correspondientes a cada paciente en 

el archivo clínico del Hospital de Pcdiatria del Centro Médico Nacional SIGLO XXI. de los cuáles se 

tomará la infbnnación requerida y establecida en la hoja de recolección de datos. 

3. La información en relación a los patrones histológicos-del SN en cada pacientes. se obtendrá de 

los repones de histopatología de laS biopsi,.¿:~"3tizadas. los que obtendremos de los archivos del 

servicio de patología. 
•:," ~ .. 

4. Trataremos en la medida de_ lo posible_cstabl~:·comunicación vía telefónica con los pacientes 

dados de alta por mayoría de edad ~~~.~~~?t~o. -
5. Los expedientes de pacientes -diag0.:ls{i.~d6s_ Cé,~o 

0
GEFS y que no se encuentren directamente en el 

archivo por haber sido depurad(,,i a]·a,:ct;¡~b·~IJ.;ri:C,; ~ ~enclrán a través de la solicitud para su 
- -_ ',:·.,. -, - . . . . .-.,~"- - - . - - . -

acceso .con el coordinador de árclliVe> de cstchOsf,ital. 
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MATF:RIAL V MÉTODOS. 

LUGAR DE REALIZACIÓN: Hospital de po..-diatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI. IMSS. tma 

Unidad de tercer nivel de atención médica con afluencia de los Hospitales Ck.'flcrales de la región sur del 

Distrito Federal. así como de los e.-iados de Querétaro. Marcios y Guerrero. 

DISEJ';O DEL ESTUDIO: Estudio de tma cohorte. longitudinal. retrospectivo y descriptivo. 

UNIVERSO DE TRABAJO: Nii\os con Glomcrulocsclcrosis Focal y Segmentaría diagnosticados en el 

Hospital de Pediatría del Centro Médico Nacional Siglo XXI. con atención de seguimiento en el mismo 

hospital. 

CRITERIOS DE SF.LF.CCIÓN. 

CRITERIOS DE INCLUSIÓN. 

1. Nii\os diagnosticados como GEFS primaria por medio de biopsia renal a su ingreso o durante 

biopsias de &..'gllimiento. 

2. Nii\os ml!Ilorcs de 14 ai\os al ser ingresados al Hospital de pediatría. 

3. Nii\os que siguen el protocolo de tratamiento del Hospital de Pediatría del Centro Médico Nacional 

Siglo XXI por mínimo 1 ai\o. 

CRITERIOS DE NO INCLUSIÓN. 

l. Filtración Glomerular menor del 50% a su ingreso. 

cru·mruos DE EXCLUSIÓN. 

l. Nii\os con seguimiento del protocolo de tratamiento del Hospital de PC<liatria del Centro M.!dico 

Nacional Siglo XXI por menos de 1 ai'io. Yll. sea por alta SL'CUJldaria a mayoría de edad o cambio de 

adscripción. 

2. Expediente extraviado. 

TESIS CON 
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TAMAÑO DE LA MUESTRA. 

Este estudio será sobre una cohorte. retrospectivo. exploratorio, por lo que se tomarán a todos los pacientes 

con diagn6'.-iico de Glorncrulocsclerosis Focal y S..."gtnentaria. 

VARIABLES. 

UNIVERSALES. 

SF..XO: Se determinará por las características f"enotípicas de genitales externos. 

Escala de medición: Nominal. dicotómica. 

Có..tt\!goria: Femenino9 masculino .. 

77EMPO DE DIAGNOS77CO: Tiempo transcurrido entre su ingreso al Hospital de Pediatría del Centro 

Médico Nacional Siglo XXI y el momento de ingreso al estudio. 

Escala de medición: Cuantitativa. 

Cat<.-goría: Meses. 

DEPENDIENTES. 

FUNCIÓN RF...NAL: Determinada por la filtración glomerular (FG) a su vez medida por la depuración de 

crcatinina.. 

Escala de medición: Cuantitativa, continua. 

Categorías: a) Insufié:iencia Renal terminal: FG menor a 10 mi /min / 1. 73 m 2sc. 

b) Insuficiencia renal crónica: FG de 11-50 mi/ min / 1.73 m 2 sc. 

e) Deterioro de la función renal: FG de SI- 79 mi/ min / 1.73 m 2sc. 

d) Función renal normal: FG mayor a 80 mi / min / 1. 73 m 2sc. 

TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 



13 

PROTEJNURIA AL FINAL DEL SEGUJMJF .. NTO: Determinada por cuantificación de proteínas en orina en 

la última d1..'lenninación existente en el expediente. 

Escala de medición: Cuantitativa.. 

Categorías: a) Rango ncfrótico: Mayor o igual a 40mg / m 2sc/ h. 

b) Significativa en rango no nefrótico : Menor a 40mg I m 2sc I h. 

e) negativo a proteínas: Menor a 4mg I m 2sc / h. 

INDF.PF.NDIF.NTES. 

EDAD Al. INICIO DEL TRATAADENTO: F-dad reportada al inicio del tratamiento alquilante o ciclosporina. 

Escala de medición: Cuantitativa.. de r37.ón. 

Categoría: Años. 

EDAD: Ai'los cumplidos en base a la fecha de nacimiento proporcionada en la historia clínica y /o la calculada 

y registrada al momento del diagnóstico del síndrome nefrótico. 

Escala d<! medición: Cuantitativa <liscreta. de razón. 

Categoría. AI1os. 

RF..SPlJES'TA AL ESTERO/DE: Evaluada por mooificación de la proteinuria po..""tcrior a la administración de 

prednisona a 60mg / m 2sc / dla por 4 a 6 semanas, seguidos por dosis de 40rng / rn2sc / 48h por 4 a 6 

semanas.. 

Escala de medición: Nominal, politomica. 

Categorías: a) Corticorresistente: Cuando después del esquema con prcdnisona persiste en rango nefrótico. 

b) Conicodependiente: Cuando cursa con protcinuria m.;;ativa en las primeras 2 semanas del 

tratamiento con prednisona. pt....To presenta protcinuria en rango ncfrótico en las primeras 2 

S&......-nanas posteriores a1 termino deJ esquema o al disminuir Ja dosis. 

c) R<.'Caidas frecuentes: Más de 2 recaídas en los primeros 6 meses de obtenida la remisión del 

síndrome nefrótico o más de 3 recaídas en cualquier p......-iodo de 12 meses. 
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IMAGEN lllSTOLÓGICA INICIAL: E,:, fWJción del r<..-porte histopatológico de la biopsia tomada a su 

ingreso al hospital. 

Escala de medición: Nominal. politomica.. 

Categorías: a) Glomeruloesclerosis Focal y Scgmernaria (GEFS): Esclerosis glomerular global y/ o focal 

asociada a grado variable de atrofia tubular. 

b) Cambios minimos ( SNCM) : Glom..;rulos histológicamcntc normales con capilares 

glomerulares normales. 

e) Glomerulonefritis mcsangial proliferativa: Las regiones del mesangio son uniformes pero más 

prominentes sccWldario al incremento~-cl.~_úmcro de células, con la matriz cxtracclular 

glomerular normal tanto'en el m~gici.cOrr;b'en la membrana ba."'11 periférica.. 

IM-WUNOLOGÍA DE LA BIOPSIA.'i.N/é/AÍ_:ca;,_cterizado por la presencia o no de reactantes inmunológicos 
.. ;:-

con mayor frecuencia lg M y fracción c·3 del c0mplemento y menos frecuentes Ig G y C lq. 

Escala de medición: nominal, politomica.. 

Categorías: a) lnmWlologfa m.-gativa. 

b) Depósitos de Ig M. C 3 y C Iq dentro del gk>mérulo incluyendo cápsula de llowrnan y 

membrana basal glomerular, sobre zonas de esclerosis. sin afectar todos los glomérulos. 

e) Depósitos de Ig M y C 3 en el mesangio y en todos los glomcrulos. 

d) C3 principalmente o exclusivamente depositado en la membrana basal glomerular periférica 

(subendotclio ) y mcsangio de solo algunos glomerulos. 

HIPER7T!.NSIÓN ARTERIAL: Determinada por mediciones de presión aneñal sistólica y diastólica por arriba 

de la pcrccntila 95 para la edad y sexo al diagnosticarse como síndrome nefrótico. y durante el s..-guimiento de 

su evolución. (En base a las tablas especificas por edades y sexo en Thc Harrict Lane Handbook. 15• edición). 

Escala de medición: Cuantitativa, continua. de razón. 

Categoría: mmHg.. 
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PROTEINURIA AL INICIO DEL TRATAMIENTO: Determinación de proteína~ en orina al inicio del 

tratamiento con ciclosporina. 

Escala de medición. Cuantitativa. de ra7-Ón. 

Categoría: mg / m 2 se/ h. 

IIEJJATCJRIA: Determinada por presencia de sangre en orina al ingreso áJ Hospital de Pediatría y/ o al inicio 

del tratamiento con ciclosporina A. 

Escala de medición: Nominal. dicOlómica. 

Categoría: Si. no. 

77E'JPO DE TRATAkDENTO CONCICLOsPORINA: Tiempo completado de tratamiento con 

Ciclosporina A.: 

Escala "de medición : c'uru1Ütati'\Ía. de razón. 

Categoría: ~eses: 

71EJ\,fPO DE REMISION: Tiempo durante el cuál se logró ncgativizar la prOlcinuria con tratamiento a base 

de ciclosporina A. 

Escala de medición: Cuantitativa. de razón. 

Categoría: Meses. 
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RESISTENCIA A CICLOSPORINA : Evaluada en función de la ausencia de respuesta al tratamiento con 

ciclosporina A al no haber negativiz.ación o disminución de Ja proteinuria. 

Escala de medición: Nominal. dicotómica. 

Categorías: 

a) Resistencia tardía: Se considera como tal cuando un paciente presenta proteinuria negativa 

por lo menos durante 6 meses de estar recibiendo ciclosporina A y posterionnente desarrolla proteinuria 

progresiva y que no remite con el incremento de la dosis de ciclosporina. 

b) Resistencia temprana: Cuando la proteinuria persiste en rango nefrótico sin remitir desde el inicio del 

~tamiento co~· ciclosporina A .. 

CQl\fPLICAC/ONES: Definidas como la presencia de alguna condición clfnica que ameritó hospitalización 

del paciente. 

Escala de medición: Nominal. politómica. 

Categorías: 

a) ANASARCA: Presencia de edema generalizado que no respondió a manejo 

b) 

c) 

extra.hospitalario· con medicamentos .. 

INFECCIONES:. Prócesos infecciosos graves del tipo de neumonia. hepatitis. peritonitis. 

HlPERT~·~i-61'!: En caso de elevación de presión arterial sistólica y/ o diastólica por 

arriba· de pcrcentita 95 para la edad y sexo9 que no se controló con manejo médico 

extrahospitalario . 

TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 

16 



ANÁLISIS ESTADISTICO. 

Dado las caracterfstieas ya descritas del estudio se aplicaran medidas de tendencia central. 

Se clasificará a los pacientes en ::! gn.ipos: 

1. Pacientes quienes desarrollaron insuficiencia renal crónica. 

2. Pacientes quienes no desarrollaron insuficiencia renal crónica. 

Los 2 grupos de compararán con la finalidad de calcular riesgo relativo de desarrollar insuficiencia 

renal crónica. asf como riesgos relativos para los diversos f'actores predisponentes .. y mediante análisis 

multivariado detenninar las posibles variables de confusión. 
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ASPECTOS ETICOS. 

El estudio será solo descriptivo, rt."lrospectivo y la información será obtcruda de arcltivos de 

información. lo que implica no ameritar de maniotra.o; directas sobre los pacientes • 

PERSONAL Y RECURSOS FINANCIEROS. 

El csnidio requerirá solo de recolección de inrormación sin ameritar financiamiento. 

TESIS CON 
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RESULTADOS. 

Se revisaron W1 lotal de 27 expedientes de pacientes con diagnl-'Jstico clínico de síndrome nef"rótico priJYlario e 

histopatológico de Glomcrulocsclcrosis Focal y Segmentarla (GEFS). de los cuáll!S se descartaron 2 al 

considerarse la Glomcrulocsclcrosis füe de tipo secundaria. 

20 (80"/o) de los pacientes fueron del sexo masculino. con una relación H:M de 4: l .La mediana para la edad al 

diagnóo."tico füc de 4 años. encontrándose pacientes diagnoo.-iicados desde los 7 meses hasta los 12 años (q 25: 

2. q7S: 6 ailos) (Fig. 1) . La edad actual de los pacientes con una mediana de 11 años, un minimo de 5 y un 

máximo de 20 años. 

De los 25 pacientes 20 fueron corticorresistentes y 5 conicodcpendientes, a 18 se les rcali7.o diagnóstico de 

GlorncrulocsclL-rosis Focal y Segmentaría desde la primera biopsia. a 4 en la segunda y a 3 en la tercera.. 

En 1 1 (44%) de los pacientes se reporto hematuria a su ingreso al hospital y en 7 (28%) hipcnensión; 17 

(68%) de los pacientes cursaron con proteinuria en rango nefrótico a su ingrcso.3 con proteinuria en rango no 

nefródco. 4 con síndrome nefródco remití do y a 1 no se les reali7-6 protein uria al ingreso (Tab. 1).13 pacientes 

se reportaron con deterioro de la funcióri renal al ingreso al Hospital ( Depuración de creatinina de SO-

80mUm2sc/min ) sin incrementos en los niveles de crcatinina sérica. 9 con función renal normal y a 3 no se 

les realizó depuración de creatinina pero con reporte de creatininas séricas normales (Tab. 2). 

El tiempo de seguimiento osciló de 1 a 12 años con una mediana de 6 años. Los 25 paclcntes recibieron 

tratamiento con ciclosporina A (CsA) • con un tiempo promedio desde el ingreso al inicio del tratamiento de 

S.8 meses y un máximo de 44 meses. una mediana para la dosis inicial de 3.3 mg/ le/ día ( q2S: 2.5 yq75: 

4. 1 ), y mediana para el tiempo de tratamiento de 42 meses. con un mínimo de 1 mes y un máximo de 107 

meses. El paciente que solo recibió 1 mes de trataJlliento cursó con resistencia a la ciclosporina aunado a 

toxicidad por Ja misma con reducción de Ja depuración de creatinina en 70% con respecto a la inicial. 

cambiándose el tratamiento a cíclofosfamida. Se reportó resistencia a la CsA en 7 (28%) pacientes. 3 de ellos 

con resistencia primaria y 4 de tipo tardía. En 23 (92%) de los pacientes se requirió de da>is adicionales de 

prcdnisona durante el seguimiento. con una mediana para la dosis de 27 mg/ rn2se/ día. 10 (40°/o) pacientes 
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recibieron tratamiento con Ciclofosfamida (CF A) con un promedio de 7 bolos y un máximo de 16. 5 de ellos 

secundario a toxicidad por Cs A., 3 por resistencia a Cs A y 2 por ambas causas (fab. 4); de los 2 pacientes 

restantes que desarrollaron resistencia a CsA • a 1 de ellos aun no se le ha iniciado CF A y e 1 otro cursó con 

IRC que no permitió continuar con tratamientos furmacológicos. 

17 pacientes cursaron con prOf.cinuria en rango ncfrótico al iniciar el tratamiento con Ciclosporina A y 8 en 

rango no nefrótico (Tab 1.). AJ inicio del tratamiento con ciclosporina 14 pacientes se reportaron con 

deterioro de la función renal pero con creatininas séricas normales. 7 con función renal normal y a 4 no se les 

realizó depuración de crcatinina pero tenían repone de crcatininas sérica.~ normales. La mediana de la 

detenninacióri de albÜ.nina sérica al iniciar tratamiento con CsA fue de 2.6 g/ di con Wl mínimo de 1 g/ di y 

un máximo de 4.8'gl di • 
'. ·"' ' , ' .. ~ , 

1 1 pacientcS'a~eriÜ..:~ de hospitalizaciones. con una mediana de 2 • Wl máximo de 6 • siendo las causa más 

frecuente infecciones graves. 19 (76%) del total de pacientes cursaron con recaidas en promedio de 2 con un 

máximode6. 

PACIENTES QUE EVOLUCIONARON A IRCT. 

En lo relacionado a la evaluación de la función renal al final del seguimiento. 5 (20"/o) de los pacientes 

desarrollaron IRC. con promedio de tiempo al cuál la desarrollaron de 4.2 aílos. con wi mínimo de 6 meses y 

un máximo de 6.5 ailos. 2 de estos pacientes actualmente están en protocolo de transplante y los 3 restantes 

con tratamiento conservador (Tab. 6). 

En la distribución por edades se reportó a 3 (60"/o) como mayores de 5 ai\os al momento del diagnóstico. con 

Wl ORde 2.78 (intervalo de confianza de .373 -20.81). Los 5 pacientes fueron del sexo masculino. con un 

OR de 1.333 ( intervalo de confiar17.a de J .035 - 1. 71 7 ). los 5 fueron corticorresistentes con wi OR de 4.09 

(intervalo de confianza de 0.402 - 41 .65). 
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Los 5 pacientes tuvieron repone histopatológico de GEFS desde la primerd biopsia. La hematuria al ingreso 

se reportó en 2 (40"/o). con un ORde 0.81 (intervalo de confi3117.a de 0.111 - 5.98). y ninguno cursó con 

hipenensión al ingresar. 7 de los 25 pacientes se reportaron corno hipcnensos a su ingreso al hospital y de 

ellos 6 actualmente cursan con función renal normal y 1 con deterioro. 

Los S pacientes al ingresar aJ hospital cursaron con proteinuria en rango nefrótico .. Al iniciar tratamiento con 

ciclosporina A solo 4 de los pacientes pr«.!SClltaron protcinuria en rango ncfrótico. y l con proccinuria en rango 

no nefrótico .. Al finali7.ar el tratamiento 1 1'4-"Tsistió con protcinuria f...~ rango nefrótico~ 2 en rango no nefrólico 

y a 2 con proteinuria no significativa (Tab. 7) 

2(40%) de los 5 pacientes cursaron con resist=cia a ciclosporina A. en 1 fue de tipo tardia y 1 d..: tipo 

temprana. La mediana para el tiempo de tratanúcnto con ciclosporina A para este grupo de pacientes con IRC 

fue de 48 meses. con mínimo de 2 y máximo de 107, el paciente con tratamiento de solo 2 meses cursó con 

toxicidad por Cs A cambiandose el tratamiento a ciclofosfurnida (CFA). La dosis promedio de ciclosporina A 

fue de 3.5 mgf K I día. y de prednisona adicional durante el seguimiento fue de 27mg/ m2sc I dia. 4 pacientes 

recibieron ciclofosfamida. 2 por ·cursar tanto con resistencia como toxicidad por ciclosporina A y los otros 2 

solo por toxicidad a la tni,,-ma; 

Los 5 pacientes cursaron con recaídas.. promedio de 2. con un mínimo de 1 y un máximo de 4 (Tab. 8). El 

promedio de hospitalizaciones fue de 2. siendo la causa principal infocciones graves (Tab.5). No se reportaron 

defunciones. 

PACIENTES QUE CURSARON CON SÍNDROME NEFROTICO ACTIVO AL FINAL DEL 
SEGUIMIENTO. 

En relación a la evaluación de la proteinuria al final del seguimiento. 7 (28%) pacientes alcanzaron la 

remisión total. 11 (44%) pacientes alcan7.aron la remisión parcial y 6 cursaron con síndrome nefrótico activo. 

De los 6 con SN activo 3 pertenecieron al grupo que desarrollo IRC. 

En relación a los 6 pacientes que al final del seguimiento persistieron con síndrome nefrótico activo, 2 
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(33.3%) tenían más de 5 atlos de edad al ser diagnosticados. 5 (83.33%) paciente5 ~on del sexo 

masculino.5 füeron corticorresistentes y 1 fue corticodependiente. A 5 de los pacientes se les realizó 

diagnóstico de GEFS desde la primera biopsia. y 1 en la segunda biopsia. La hematuria estuvo presente al 

ingreso al hospital en solo 2 de los 6 pacientes. y 1 de ellos cursó con hip.!rtensión al ingresar. el cuál 

22 

actualmente cursa con función renal normal. De los otros 6 pacientes que se reportaron como hipcnensos a su 

ingreso al hospital. al final 3 se reportaron con proteinuria en rango no nefrótico y 3 sin proteinuria. 

3 de los 6 pacientes cursaron con deterioro de la fimción renal al ingresar al hospital pero con crcatininas 

séricas normales. en 1 la función renal füe normal y a 2 no se les realizó la determinación de depuración de 

crcatinina pero con repones de creatininas séricas normales. 2 de los 6 pacientes cursaron con deterioro de la 

función renal al inicio del tratamiento con ciclosporina • igualmente con creatininas séricas normales. en 3 füe 

normal y a 1 no se le determino depuración de creatinina y su reporte de creatinina seriea fue normal. Al final 

del tratamiento con Cs A 1 paciente cursó con función renal nonnal y 5 pacientes cursaron con deterioro de la 

!Unción renal. de ellos 3 evolucionaron finalmente a IRC. 
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Fig. l. 

Dlstrlbucl6n por edades al momento del dlagn6stlco de SN. 

14 

~ 1: ..... ~~~~~~~~~-...,'--~~~~'"-~~,..-~--.,--~~~~~~~ 
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Tab. 1 Evolución del síndrome nefrótico en pacientes tratados con Cs A. 

pflL'"'J11püCf1 Ingreso basal 3 6 9 12 15 18 24 30 36 48 60 72 84 96 108 
meses/ 

Ev'"11uci00 
SN . 

l.RL"lllisión 3 o 3 2 3 6 8 4 2 6 5 2 9 2· .3_- o o 
total ' ~ ,, 

2.RL"ITlisión 8 4 12 14 .JO 3 9 14 6 5 .,7_,_ "2?:- 4•' . _;l · I o o 
narcial :; -~" ... 

3.Activo 21 17 17 7 4 5 7 4 o 2 2 3 2 o 2 o o 1 
4.No se rcali7..ó o o 1 2 2 o 1 1 o o 1 o 4 o 1 o o 

protcinuria 
Total 25 25 25 23 23 21 19 18 16 14 13 13 13 10 6 2 

J.Proreimlria menor de 4mg /~se/ h. 
2.Proteinuria de 4 a 39.99 mg/ nrsc /h. 
3.Proteinuria de 40mg /nrsc / h o mayor. 
4.No se realizó detenninación de proteinuria en relación a no coincidir la fecha del tiempo de seguimiento 
establecido en la tabla con la cita correspondiente de Jos pacientes. 
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Tab. 2 Evolución de la función renal en los 25 pacientes con GEFS. 

BASAL INICIO CON 
CsA 

NUMERO DE 
Función renal 

l. Normal 9 7 
2.Con deterioro 13 14 

3.IRCT o o 
4.No se realizó ÜL'P. Cr 3 4 

/.Depuración de CreaLinina mayor de BOmg/ min/ J. 73nrsc. 
2.Depuración de Crearinina de 79.99 a 50 mV min /J. 7 3,,.,2sc. 
3.Depuración de Crearinina menor de 50ml/ min /J. 73n?sc. 
4. No se realizó la determinación de depuración de creatinina... 

Tab. 3 Resistencia a Ciclosporina A 

ResisJencia a Cs A Numero de Numero de 
pacientes del pacientes con 
total IRCT 

1. Sin resistencia 18 3 
::?.Resistencia nrimaria 3 1 
3.Rcsistcncia tardía 4 1 

l. Sin resistencia 

AL FINAL DE AL FINAL DEL 
CsA SEGUIJ\.UENTO 

PACIENl"ES 

13 12 
8 8 
3 5 
1 o 

2. Con síndrome nefrótico activo persistente sin remitir la proteinuria desde el inicio del tratamiento. 
3. Proteinuria negativa por Jo menos en 6 meses de tratcuniento con CsA v posterior desarrollo de 

proteinuria progresiva que no remite a incrementos de la dosis de la ,;,iSTnt:L. 

Tab. 4 Causas del empleo de ciclosfosfiunida en los 25 pacientes con GEFS. 

Causa del empleo de CFA 
Toxicidad oor Cs A 
Rc:sh.1:cncia a Cs A 
Arnba~ causas 

Numero de pacientes 
5 
3 
2 
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Tab. 5 Causas de hospitalización. 

Causa Pacientes con FR nonnal Pacientes con IRCT 
Ana."'11'ca 3 o 

Hipcncnsión 3 o 
Infecciones 4 3 

No amcritarcwt JO 2 
Total 20 s 

Tab. 6 Descripción y evolución de los pacientes que desarrollaron IRCT. 

Numero de paciente Edad sexo HAS Hematuria Resistencia Toxicidad Recibió Tx. Actual 
aCsA nnrCs.A CFA delRCT 

s 8". 1-1 NO NO NO SI NO Protocolo 
tranSPlante 

9 10"1 l m H NO SI NO SI SI Protocolo 
tranSPlante 

17 13ª. 1-1 NO SI SI SI SI conservador 
18 ISªllm 1-1 NO NO SI SI SI conservador 
24 l lªl lm 1-1 NO NO NO SI SI conserv.>dor 

Tab. 7 Evolución del síndrome nefrótico en pacientes que desarrollaron IRCT a partir de 
iniciar con Cs A. -

Tiempo en Basal 3 6 9 
m=<....._, 

Evolución SN 
t.RL~isiOO o o o 

total. 
2.Rr..."l'llisión o 

cial. 
3-A<--tivo s 2 2 
4.Nosc o 2 2 
rcaJizó 

rOlcinuria 
S. Total s s 

24 30 36 48 60 72 

o o o o 

o o 

1 o 1 
2 1 o 

3 2 
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Tab. 8 Recaídas en los 25 pacientes con GEFS. 

Nwncro recaídas/ 
Pacientes 

Pacic.."fltCS con GEFS 
Pacientes con IRCT 

o 

6 
o 

2 3 

4 6 
o 3 

Tab. 9 Factores de Riesgo en pacientes con IRCT. 

26 

4 s 6 

6 
o o 

Factores de riesgo OR Intervalo de confiatt7.a al 

IRC / í"::.dad al diagnéJ>."tico 2.78 
IRC I Actividad del SN 8.5 

IRC I Conicorrcsistcncia 4.()9 
lRC / Hematuria 0.8) 

95% 
0.373 -20.8) 
0.971 - 74.42 
0.402-41.65 
O.J J 1-5.98 
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DISCUSION. 

En la revisión de todos los pacientes con sindrome nefrótico del Hospital de Pediatría del Centro Médico 

Nacional Siglo XXI. se encontraron 186 nii'los con este diagnóstico. De éstos 25( 13.4%) correspondieron al 

diagnóo.""tico histopatológico de GEFS. siendo menor lo rcponado en otros estudios (6.9"/o). sin embargo 

probablemente este rLjXJl'te menor este en relación a que en aquellos estudios la indicacioo de biopsia renal 

füe el diagnóo."tico clínico de síndrome nefrótico. en donde 80"/o de los nii'los fueron síndrome nefrótico de 

cambios mínimos. a diferencia de nu~1.Tos pacientes en quienes la indicación principal de la bi~ia renal fbe 

la corticorrcsistcncia. climinandose de esta manera a la mayoría de los niflos con camhios mínimos. 

En la literatura se reporta un 15-45% de ca~ que inicialmente Íl.K.."Ton SN cambios mínimos con conversión 

en el seguimiento a GEFS; en nll"'-tro estudio 7 (28"/o) pacientes fueron diagnoo."ticados corno GEFS en 

biopsias subs<..'CUCnlCS. rL-portándosc la primera biopsia en 1 de ellos corno SNCM y en los otros 6 como 

prolifcracioo mcsangial lo que delcrmina un porcentaje de conversión similar a lo reportado en otros 

estudios. 

La distribución por sexo concuerda con Jo previamente reportado con mayor frecuencia en el sexo masculino .. 

siendo mayor la relación hombre- mujer en nuestro grupo de C>o"tudio reportándose en 4: J ( A diferencia de lo 

r<..;xirtado en la litcrdtura de 2-3: 1 ). con un OR de J .33 identificado en los 5 pacientes que <k...-.;arrollaron IRCT. 

lo que determina al sexo masculino corno un factor de riesgo para mal pronostico del síndrorne nefrótico 

aunque con poca significancia estadística.. 

En lo relacionado a la edad al diagnóo."tico. la literatura reporta peor pronóo."tico en los pacientes diagno.."ticados 

después de los 5 ai'los de edad En m.JC>.""tro estudio 3 de los 5 pacientes quienes <k..""11Tollaron IRcr fueron 

mayores de 5 años al ser diagn°""ticados. n.,,rcs...-ntando el 60"/o de C>o1e grupo. con un OR de 2. 78 (intervalo de 

confianza 0.373 -20.81). lo que genera importancia en relacioo a que los pacientes a quienes se diagnostica 

síndrome nefrótico después de los cinco ai1os tiL-ncn menos probabilidad de que se trate de cambios mínimos 

y probablcrnen1e la glorneruloc:sckrosis que inicia después de los cinco ai'los sea más agresiva. es decir de 

peor pronóo.-.ico. 

Se reportan tanto a la hipertensión ancrial corno la hematuria al inicio del síndrome ncfr6lico como factores 
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de mal pronóstico. En nuestro estudio 11 (44%) del total de 25 pacientes con diagnóstico de GEFS. 

presentaron hematuria al ingresar al hoo.-pital. y de estas 11 packntes solo 2 (18"/o) evolucionaron a IRCT. 

siendo mucho menor a el 50"/o de pacientes reportados con evolución a IRCT. Por lo que en nuestro estudio la 

hematuria no se consideró un factor para IRCT. con Wl OR de 0.81 (intcrvdlo de confian7..a de 0.111 - 5.98). 

Los 1 1 ( 100"/o) pacientes con hematuria fUL-ron corticorresistentes • mucho mayor a el rt."'J'Orle de 21 % de 

asociación de hematuria con corticorrcsistcncia en otros estudios. Jo ql.K! si tiene implicaciones 5'.Jbre la 

respuesta iniciaJ YL"-·olución del síndr01Tic ncfrótico. 

En relación a la hipertensión arterial 7 (28%) de los 25 pacientes la prCS<..'lltaron al diagnosticarse., S<.'lllejantc 

al 200/o rcp..vt.ado en la literaturd. Ninguno de estos pacientes evolucionó a IRCT a diferencia de reportes 

previos de ha.sla 25% de pacientes hipcrtcnsos que evolucionan a fulla renal. por lo que tampoco füc un factor 

de riesgo para mal pronóstico en nUc-.~os pacientes. 

20 (80"/o) pacientes fueron identificados como corticorresb1cntes. siendo mayor el grado de 

corticorrcsistcncia en nUC>.1ra población. comparado con el 30-40% rc..-portado en estudios previos. 5 de los 20 

pacientes corticorrcsistC'llte evolucionaron a IRcr representando el 20"/o del total. con un OR de 4.09 

(intervalo de confiruu~ de 0.402 - 41.65). y siendo menor a lo previamente reportado ( 40-50"/o) . 

De los 20 pacientes corticorrcsistentc se reporta a 5(20"/o) en remisión total al final del seguimiento. semejante 

al 29"/o reportado por otros autores. 1 O (50"/o) de los pacientes corticorrcsistente alcan>'..aron la remisión parcial 

al final del seguimiento. mayor en relación a rcportcs previos de 22o/o. 5(25o/o} de los corticorresistente 

persisten con síndrome nefrótico activo. con un OR de 8.5 para desarrollo de IRCT (Intervalo de confian7..a de 

0.971 - 74.42). siendo el porcentaje menor a lo reportado en otros cstudios(49"/o). 

En nue.vo estudio 7 de los 25 pacientes con GEFS (28"/o) actualmente están en rctnisión. S de los 25 

pacientes (200/o) alcanz.aron la remisión con Cs A. menor a lo rc..-portado en e.1udios previos de hasta el 32% 

(42) • alcanzándola al 1.2.3. 7 y 19 meses de tratamiento respectivamente. Los otros 2 de los 7 pacientes (28%) 

en remisión total remitieron al dar tratamiento con CFA. tarnbien el rc..-pone es menor a co.-n.dios previos de 

hasta 20. 7°/o de remisiones totales CCJn este medicamento. 
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12 de los 25 pacientes con GEFS (48"/o) están en remisión parcial. 8 (32"/o) de ellos alcanzaron la remisión 

con Cs A y continúan con esta., porcentaje mucho mayor al reportado de solo 7''/o. Los 4 ( 16%) rco."tantes 

consiguieron la remisión con CFA la cuál siguen recibiendo. siendo el repone similar al 24% reportado en 

otros estudios. 

Los 6 pacientes reo."tantcs del total de 25 con GEFS (24%) aun persisten con SN activo cursaron con periodos 

de remisión en promedio de 3 meses. con recaídas frecuentes y actualmL'llte 4 de ellos reciben CF A y 2 Cs A. 

La resistencia a la ciclosporina A se reportó en 7 (28"/o) de los 25 pacientes con GEFS. y 2 (40"/o) de estos 7 

desarrollaron IRCT. no encontrándose porcentaje de refi:rcncia en la literatura aun cuando se rcpot"ta alta 

dependencia al medicamento y recaídas frccm.-ntes al suspenderlo. 

5 pacientes de los 25 con GEFS (20"/o) presentaron disminución de la depuración de crcatinina y elC"3ción de 

la crcatinina sérica. considerándose SL"CUfldario a nefrotoxicidad por la Ciclosporina A. con mejoría al 

disminuir las dosis de la misma. Sin embargo ninguna biopsia de las realizadas post<.Tior al inicio de la Cs A 

mostró datos de nefrotoxicidad. (34). 

En nuestro ~-.udio las cornpJicacioncs más rrCCUt..--ntcs fueron la.e;; inreccion~ incluso siendo el motivo 

principal de las hospitali7.aciones. 

De los 25 pacientes incluidos en el estudio 5 desarrollaron IRCT. representando el 20"/o del total y 

ubicándonos por debajo de lo reportado en pacientes con GEFS que evolucionan a IRCT (40-50"/o). y de ellos 

J a la fecha actual persisten con SN activo y 2 en remisión parcial. 4 de los 5 reciben actualmente tratamiento 

con CFA y uno de ellos con CsA. De estos paciL'lltcs 2 están en protocolo de transplante y 3 con tratamiento 

conservador. 
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CONCLUSIONES. 

En nuestro grupo de pacientes incluidos en el estudio. con diagnóstico de GEFS. pudimos identificar como 
probables fuctore:s de riesgo para desarrollo de IRcr las siguientes: 
!.Edad mayor de 5 aflos al ser diagnosticados. 
2.Prcscncia de Corticorrcsistcncia. 
3.Pcrsistcncia de actividad del síndrome nefrótico . 

Los riesgos relativas son de magnitud importante pero las intervalos de COllfiarl7~ son muy amplios. Se 
requieren co."tudios con población mayor para confirmar la magnitud de estas variables como fuctorcs de 
riesgo. 

En nuestro estudio no se C<JnSidcrJTon corno factores de riesgo la hematuria e hipt..Ttcnsión arterial al inicio del 
tratamiento. en contra..<iilc a los reportado en otros estudios. 

El pron6'."tico de nu.,,,tros pacientes con GEFS se n.-pona como mejor en relación a lo reportado en otras 
estudios. con evolución a IRCT en el 20"/o de ellos. 
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