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SINDROMES NEFROTICOS ESPECIALES 

O B J E T I V O S 

I.- REVISION DE LA LITERATURA EN FORMA EXTENSA. 

II.- PRESENTACION DE CUATRO CASOS. 

III.- OBSERVAR SU COMPORTAMIENTO CLINICO Y RESPUESTA AL 

TRATAMIENTO. 

IV.- REVISION DEL MATERIAL HISTOPATOLOGICO. 
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I N T. R o D n c c I o N 

El síndrome ne.f'rót.:i:co.c: es' . uná entidad que se presenta 

:::rers:1o:~evaex::::::::::~::n;d}J.\~81~~¡'~~efttát:::::esy d:e 1 

esta 

año 

de edad. . . ·. . .. . . :·:1t:·0,:i;;'.'•:< ' 
Los síndromes ne.f'róticos · especial'es • J.o comparten tres 

, -, _,· ::2·.:.:.::~r·rr:.;:~i_~;~:f.¡~,{~;,-~r.: .. : , -
entidades• que por .. · su comportam:i:ento •::\clinico • evolución 

::::·p::::.~::::::,:;~::::: :5!8lilf !~~~1YtF::::;===~:: 
y Col. (Cuadro 1) • ···:c:·;.,-,1,;;; .:•· · 

tipo. ::.,:,~~f.º: .:;::::::: i~~il~~~~~·:::: :::.bí::.b:: 
por la alta:· .f'recuencia ··de pres,entaci'on·''\'en :!.este país donde 

, .... _ . '. · . _ -_,., ___ ;.~:;»,:·: ~, ,,~7~: ~~;;r~1~z~~:-~~~~~~~~Y~~~~}:~;.,:;, -:,-.· __ ·: ., > 
se calcula' una .f'recuencia de: 1 ;2(100;900.'nacido.~ vivos HalJ.-

man y Col~. Le '.~lama,; tamb~~ii::ii~~~~~~~~~~~~~~~:~J~istica p~r 
las características histologicas -.::.que;'i>presentan~·c·di.latacion 

de tubuJ.os prox~~ales clada:€~:~~~~¡}~~;~.:~~~~~~~j:}~a~iva. La 
transmisióri se :·reS.l.iza por :.~herencia·~~-:.(~autoSomi'ca':"'--~reseciva, 

::,::p::::,:·;:t~.:··;;:;;:~~i~~!~~f ~'.¡i~~,~·z:::·º::·::~: 
gestacional; siendo posible.6 establecer• .un· .:a:f;;.'Ei:n·.S'~tico prena­

tal por detección .de a:i}·~lÍ~~·b~~6ie¡na ~n··'~1 1;.líquido amnió­

tico en madres que ti..;:nen ·;.,;;teÍced~ntes de Í:i~j Ós .con síndrome 

ne.f'rótico cong,nito en embar~zo~ previos. 
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C1ínicamente ev~1u~ionan.con embarazo norma1 y genera1-

mente son productos p:r:e.térJ1i:rl_º_ de '35""'."36 semanas, con p1acen­

tomega1ia que en oca;i.;:rles ;:a.1c.anza: un peso mayor de 1a ter-
'·;.; . \-,_;- - :,~.··· 

::::e:::::óndeplod:::~G;f J~i;)~~~i[~~~~rI~~~::imci~:::~· Ys::n::c~: 
miento signos evide;:rlt;~·s::a.0· -á.'s.f'ixia'·•··,écior·roborandose. con cali-

.f'icaciones de Apgar ·.·. b¡j·~;;-t--t~':;!f?~J;'?e'.-~~~-~~i;.;f~i~;~-~-~~i-.,3eEido de 

meconio. Los .. datos relevan t. ··exp:Lar·ación:c: . .f'ísica son 
'···---:.-~1_:;~\-~;~, . :~:J%j~~;:f~_'.;~.-_:::_-<·. "' 

.f'ontane1as y suturas ·a:·iii:Pi::L·' e·;~'?ipertension 

::::::ª::::::a;,et;:::r:ri'?~~~I ::::::::: 

con desarro11o ps:ic6_~~;.i,t~'~Zt edema 

el 50% de los· pacientes· en ia: primera semana de vida y e1 

resto durante e1 segundo mes de vida. 

La experiencia con tratamiento es mala, con respuesta 

practicamente nula y recaídas .f'recuentes, siendo las opcio­

nes e1 tratamiento conservador con hipernutrición enteral 

para alcanzar el su.f'iciente incremento de peso para recibir 

trasplante rena1. 

El síndrome ne.f'rótico del primer año.::· .de:· la vida se 

presenta entre los 4 meses y 1os 12· .. · mese's ~>" estos pueden 

ser de e~i~logÍa .-d-esconocida y . ~;0_7:~~i.~&¡~~~f~5-~,(:a~ociados a 

ot;ra entidad -~~{~:CcS,gi~a'; secundarios_:poJ:";~_,,je~plo a .f'actores 

in.f' e e cio sos::. c ~m~···: .. •_i-~~;~-~tf~:·S~:~~~;t~:i~,~'.t~(-~~~~f ~'.~~~.~-f•~';,s. _•.Y cito-
me gai o_;i;'.~St~: ; ~·'.;bien· a~- intox1."cac:i.'ones'·,·:;ta1es ·:como ,-ei ~~·iiJ·E;·rcuri..o 
y e1 sínd;~me ri~-~~i'd;.;t~~';h;Jf't~.'Ü~''.! -_::~,Á~~-b~¡~;~~"-;;~~r aj amplo 
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a tumor de Wilm 1 s, síndrome de NaiJ..J..-PateJ..la, síndrome de 

una-rótula, pseudohermafroditismo, desgenecia gonodal XY, 

y otras causas raras como la trombosis de la vena renal. 

Esta variedad de síndrome nefróti.co tiene mejor respuesta 

al tratamiento incluyendo asteroides e inmunosupresores 

así como el trasplante renal. 

El síndrome nefrótico famiJ..~ar, se ha reportado espora­

dicamente en la literatura mundial en los Últimos 40 afios, 

aunque la frecuencia real al momento no esta plenamente 

dilucida. La característica de esta variedad de síndrome 

nefrótico es su inicio que oscila entre el afio de edad y 

los 4 afios con acme entre los 2 y 4 afios, la ocurrencia 

de la enfermedad entre hermanos; esta forma de enfermedad 

es severa y de pronóstico malo, la respuesta al tratamiento 

es deficiente mostrando recaídas frecuentes y evolucionando 

irremediablemente a la insuficiencia renal. 
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Cuadro 1 

CLASIFICACION DE LOS SINDROMES NEFROTICOS ESPECIALES 

I.- SINDROME NEFROTICO CONGENITO 
- DE LOS O - 3 MESES DE EDAD. 

II.- SINDROME NEFROTICO DEL PRIMER ANO DE LA VIDA. 
- DE LOS 4 A LOS 12 MESES DE EDAD 

III.- SINDROME NEFROTICO FAMILIAR. 
- DEL ANO A LOS 4 ANOS, ACME ENTRE 2 Y 4 ANOS. 

Fuente: Sibley KR, Maham J, Mauer M, Vernier LR.: A clinopa.th.Q. 
logic study of forty-eigth inrants with nephrotic syndrome. ~ 
Kidey Interna.tional 1985; 27: 544-552. 
Mahan JD, Mauer SM, Sibley RK, Vernier RL.: Congenital nephro­
tic syndrome: evolution of medical menegement and results of -
renal trasplantation. The Journal of Pediatrics 1984; 105: 549-
557. 
Vernier RL, Brunson J, Good RA.: Estudies on familial nephro 
sis. AMA. Journal of Disease of Children. 1957; 93: 469-483. 
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HISTORIA 

El estudio y conoci.miento. de .los síndromes nef'róticos 

especiales, se remonta ha.sita·· .1951:·. cuando Fanconi describe 
-~ /-:· . . ': 

lo que considera una i'orma dist"ilita."':::d·e. síndrome nef'rótico, 

el i'amiliar, con las que hasta la !'echa 

son establecidas. 

En 1956, Nilo Hall.man y ·éol.. (13) ini'orman de B casos 

de síndrome nef'rótico congénito ·ó Finlandes detectados en 

Finlandia. 

Más tarde Noria y col. en 1969, realiza descripción 

histopatológica de 11 pares de gemelos ai'ectados. 

Pitcok en 1971 reporta 12 pares de gemelos monocigotos 

ai'ectados con resultados de estudios histológicos simi1ares. 

Fue hasta 1982 que la 1i teratura mexicana menciona 

la Única revisión hecha en nuestro· pa~S sobre síndrome ne-

!'rético de1 primer año de ·ia vida~ cuando el DR. Al ca1á 

y Mota ( 16) hacen rei'erencia . a;: este síndrome encontrado 

una incidencia baja. 
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FORMAS CLINICAS 

Síndrome nef'rótico congénito; También llamado de tipo 

Finlandes Ó· Enf'ermedad Microquístici<'~),.',És transmitida en 

f'orma autosomica.. reseciva,,· .. de ·.ex;:;...~·~·j_'¡,·ri_·:.,.tempra.na entre la. 
-".-_,_', ;:·~'. .. ',- -· -- ,; :; .: 

:::::~~:~:::~~~¡~~~~~~~~~~lii:::::•:o::::=::•:::: 
gesta.ciona.1·,'.· ba.j o::•.peso;Wpra.',••.'edad\;c esta.ci·ona.1 donde se encuen-

::_ ;_ :. -;.:.~-~;.,.,/~~~~·>:;·~~}~~Y:~%~<~fft:i,~t~;{~~;:- -~,- ~ .. ·- -· .. -
tra. una. placenta.·<';voluminosa.;<;téqU tl~~::nrp.a.sar 25% O má,s del 

:::~::::0:~!~~?~~¡!~~~~1~i~~~;?t:;,::. ·::. :::::~:~~ 
La exploración f'Í.sica 'nos '·muest ·?.craneales separa.-

das con f'onta.nela.s amplias :n;,,;~s~;~~J~li~~~'.j,#.i~ert~nsión endo-

cra.nea.na.. La. apariencia. del":: re cien(f;;nacido •:'.es ti pica. pálido 
---' --~. -' --~rt-:.-:.;~ft~t~Yt~·,;:~~~;~.~~t?~:::::y;"~:.: :>.·:_: '. 

distróf'ico, nariz achata.da,."distencion·Ga.bdomiria.1 por a.sitia. 

:: b::::d P:::~u~:r, m< :::·~~,llli!~~f.;,. P::::~:1::1::::: 
y distención abdominal en.,lff;ipriIDe:r:a. ·~.emana· y el resto antes 

del segundo mes de vid~. :c\~:;~~~j}3~~,·~~,;:c·., . 

que 

Se ha demostrado• .una.:/:·tecnica.'" .de. :di.ag~Óstico prenatal 

consiste en det'3cció~P~;fa:·'~il~-:-fcetoproteína. entre la 

16-19 semanas de . gesta.c:ión': E3ri · mu,j ,;;'·es que ·cuentan con ante­

cedentes positivos. (13.,19)," 
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La etiopatogenia, auqnue no se ha demostrado se encuen­

tra vigente la teoría que refiere desarrollo de reacción 

inmune. anticuerpos de la madre contra el rifión fetal y 

aunque se ha buscado la presencia de anticuerpos en contra 

de la membrana basal del glomerulo fetal• estos no se han 

demostrado a pesar de los avances técnicos actuales. Se 

intentó además demostrar la presencia de un defecto bioquími 

co, que consiste en un defecto de la membrana basal glomeru­

lar en su secuencia de aminoácidos por una deficiencia de 

3 hidroxiprolina. 

La dilatación quística de los túbulos proximales se 

debe a la proteinuria masiva que produce un aumento en la 

presión hidrostática con dilatación subsecuente sin presen­

tar cambios en los túbnulos distales. 

El tratamiento no ha sido efectivo utilizando esteroi-

des e inmunosupresores • sin embargo la hiperalimentación 

entera]. ha permitido aumentar la sobrevida y por consiguien­

te la posibilidad de realizar trasplante renal. (15) 

A continuación muestro anális.:ls de .. :lEI.,~ ,'.principales 

características clínicas e histopatorógicas )d~:.,,~·i,rii. •. ··~~l):i:lc~-
.. , ·;.'J ·-- , .. - . ··-· 

cienes más representativas de la 'ii.t;;,r~tur~ ·~;;·;ij_~,,:·> Sibley 

Kl~:i~kne~ht' · ''(11'>0 'Leeuwen (17). 

(3). 

Mahuer (22, Vernier 

Montcrieff (7) • sobre 

(Ver Cuadros 2,3,4) 

( 1 ) • 

sínd~ome ~efróti.,;o congénito. 



Cuadro 2 

CARACTERISTICAS CLINICAS DEL SINDROME NEFROTICO CONGENITO 

SEXO HISTORIA PREMATU- IPLACENTO- FALLA INFECCIO- REMISION TRAS PLAN MORTALI-
CASOS* F M FAMILIAR REZ OOALIA MANEJO ms TE RENAL DAD 

O' 

95 28 26 34 19 7 87 79 9 34 51 

'° .. 

' 
100% 51% 66% 42.5% 23.7% 14.5% 91.5% 83.1% 18.7% 43.5% 53.6% 

* De los 95 casos, solamente en 54 se pudo recavar el sexo. 
Fuente: Sibley, Mahan, Mahuer, Vernier, Kleinkecht, Lewen, Montcrieff, 

·L 

. .----•''-·--· ·-·-···- ··- -·-· ··- -·· ·-



·~··. -·---· ---·· --- ------------·-·-· 

Cuadro 3 

HALLAZGOS HISTOPATOLOOICOS EN 39 PACIENTES 

CON SINDROME NEFROTICO CONGENITO 

CLASIFICACION HISTOLOOICA 
PACIENTES* 

NUMERO PORCENTAJE 

ENFERMEDAD MICROQUISTICA 21 54,0 

GLOMERULOESCLEROSIS GLOBAL 13 33.0 

PROLIFERACION MFSANGIAL DIFUSA 
O SffiMENTAL FOCAL 32 82.0 

ESCLEROSIS HIALINOSIS SEXJMEN -
TAL 14 38.0 

MICROGLOMERULOS O FE.TAL 25 64.0 

* Lesiones aisladas y/ o mixtas. 
Fuente: Mahan, Mahuer, Silbley, Vernier. 

.... 
o 



Cuadro 4 

HALLAZGOS HISTOPATOLOOICOS EN 46 PACIENTES CON 

SINDROME NEFROTICO CONGENITO 

CLASIFICACION HISTOLOOICA PACIENTES 
ROOSION 

NUMERO PORCENTAJ 

ENFERMEDAD MICROQUISTICA 24 52.1 2 4.3% 

GLOMERULOESCLEROSOS FOCAL 
7 15.2 o o SEXJMENTAL. 

GLOMERULONEFRITIS MESAN -
GIAL PROLIFERATIVA 10 21.7 o o 

ENFERMEDAD DE CAMBIOS - 5 10.8 4 B.6% MINIMOS 

Fuente: Sibley, Vernier, Lewen, Mcdonald, Kleinknecht. 

-' 
-' 
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SINDROME NEFROTICO DEL PRIMER A~O DE LA VIDA. 

Es aquel síndrome nef"rótico que se presenta a los 4 

meses a los 12 meses de vida ext~auterina. No se ha encentra 

do transmisión hereditaria, la mayoría de los autores consi-

deran que la etiología más f"recuerite del síndrome nef"rótico 

del primer año de la vida es l.a ····se6undaria a procesos inf"e­

cciosos como: síf"ilis congénit":·, t~~oplasmósis ·y citomegalo-

~~:~;~:~::;:~~::~:•~:~~~~~:~:~i~ll~~~~~~~JE2~~~~~~~ 
mo y disgenesia gonadal x:.:xC-t5~~,'.!!%~~j . '~~if~~f";(n~ ha sido 

posible documentar causa etióJ.:ógicá.'s';.' ' ' '13 ;·16-,17) 
·. :- ' ~::\- •: ";·:?~::·,_~:~¡;h~;'.;~,\i'7,·'?/··:.~~.'.~~~~~i~~:~~,'J{~i~~?'!!~.~{'>~··;·:)!1:',:;·. ~,e:-: 

Bioquimicamente. se• def"i'nE>'.;iguar:q_ue·;;eJ.:/sin,drome nef"róti 

::ll::::P::i::ns:::t0~f~i:~1f~?ªf:::·:::·:·:;:::mf :::i::ed: :::a. un 

( 

16

) El ·-l~&~~~~,~~¿~¡;ú~~:~t :.~ncuentra basado prim~rdaÚmente 
--~~ :~:-¿~.-.~}::'.f~:;:~~~~~~(J~·:<·\f~~~:~;;J,,,·: • •>:zr-•-. A,•' O 

en esteroides_;/.e2L111munosupresores con un'.:~-~-~;~~;~~~~{~;~~.t~esta, 
relacion~nd~~~j:','~~~~·~;~~~~emente con la variedad:&;.histológica 

,. ,.. . ·;·1··-:: -_;'.~-~ . -·' - : ,·.:-:,: 

de cambios mí:<i:i~os. _Cómo alternativa se ·~E>·'{·t.":'.~~~'.;~;:·tf =1,:ª H-' 

tera tura médi·6·a .' ~:l-_· _transplante renal con· .·result.ad.oiF• al en ta-
; · ·. _:- · .\,f 7.-~,,-/:i\·. /.v:.·. <:·' 

dores, pero aún·.··no>se ... publica trabajo que-desmuestre .. .,;;;t.adí~ 

ticamente signif"icat~vo. 
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A continuación se muestra un -análi~is de las principa­

les características clínicas e histopatolÓgi'cas de las pu­

blicaciones más representativas de la literatura mundial: 

Alcala-Mota (16), Sibley (17), Mendelson (18), Vernier (1), 

Lewen (3), McDonald (5), Klenknecht (11), Moncrieff. (Ver 

Cuadro 5,6) 



Cuadro 5 

• CARACTERISTICAS CLINICAS DEL SINDROME NEFROTICO 

DEL PRIMER Aao DE LA VIDA 

SEXO HISTORIA INFECGION HTk. HEMATURIA füMISION MORTALIDAD GAsOS F M FAMILIAR 

34 13 21 6 9 8 15 25 9 

100% R8.2% 61% 17.6% 26.4% 25.5% 44.1% 73.5% 26.4% 

-

Fuente: Alcala-Mota, Sibley, Mendelson, Vernier, Lewen, McDonald, Klennecht. 

• .~' ' --·F.' ,,': .. :;_¡'•.'.,..,.\<,:.,'.'.,.-.. · .._;•-,t._<,;· •. ~•~.(~.0,..,¡,",o.,1~"''":'.'o°": ;;_,~"::.,,,~~.:a.~..:;._-.. ~,,._,,.,.._r.'.!L--· 

..). 

~ 

. ' 
i 



Cuadro 6 

LFSIONFS HISTOLOOICAS ENCONTRADAS EN EL 

SINDRDME NEFRDTICD DEL PRIMER A!lO DE LA VIDA 

TIPO DE LESIDN HISTOLOOICA PACIENTES 

NUMERO PDRCENTAJ! 

ENFERMEDAD DE CAMBIOS MINIMDS 13 59.0 

ESCLEROSIS GLOMERULAR FOCAL 2 9,0 

ESCLEROSIS GLOMERULAR DIFUSA 6 27.2 

GLOMERULOPATIA MlliBRANOSA 1 4,5 

Fuente: Alcala-Mota, Sibley, Mendelson, Montcrieff, Ver­
nier, Lewen, McDonald, Klenkwecht. 

_. 
\11 

•: 
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Síndrome Ne:f"rótico Familiar.- Las características clí­

nicas más importantes del síndrome nei'rÓtico i'amiliar son 

las siguientes: edad de inicio generalmente entre el año 

y los 4 años de edad, alcanzando su acmé entre los 2 y los 

4 años• la ocurrencia de la enf'ermedad entre herma.nos• la 

descripción bioquímica de1 síndrome nei'rótico :familiar es 

igual que la del síndrome nefrótico idiopático. 

La :forma de enfermedad f'amiliar es más severa. y el 

pronóstico malo• de curso f'ata1 que generalmente presenta 

recáidas .f'recuentes independientemente de 1a. variedad his­

tológica. 

Se realizó una revisión y análisis de 1as principales 

caractrísticas c1ínicas e· hi"1tológica.s de la literatura. 

mundial; Montcrie:f.".f' (7) ;· M~nd;,;ison (18) • Bader (9) • Klein-
'. . ' •'•" 

knech ( 11 ) ' estos" resuitS:do~ ··se expresan en los Cuadros 

(7,8) 



<: 1i y 11 
CASOS F M 

29 22 7 

100% 76% 24% 

Cuadro 7 

CARACTERISTICAS CLINICAS DEL 

SINDROME NEFROTICO FAMILIAR 

HISOTIRA 
FAMILIAR 

REMISION INFF.CCION 

29 8 3 

100% 27.5% 10.3% 

' 
Fuente: Montcrieff, Mendelson, Bader, Kleilnecht. 

MORTALIDAD -' 
...;¡ 

11 

37.9% 



Cuadro 8 

CARACTERISTICAS HISTOLOOICAS DEL 

SINDROME NEFROTICO FAMILIAR 

TIPO DE LESION HISTOLOOICA PACIENTES 

NUMERO PORCENTAJ 

ENFERMEDAD DE CAMBIOS MINIMOS 16 55, 1 

GLOMERULOESCLEROSIS FOCAL 5 17.2 

-
GLOMERULOESCLEROSIS DIF11SA 2 6.8 

HIPERCELULARIDAD MESANGIAL 2 6.8 

Fuente: Montcrieff, Mendelson, Bader, Kleinknecht. 

····-··-~-·-· .,- .. ,. -· --··--- --·-· --·-.----~------... -

-' 
00 
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PROGRESOS DE DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO EN 
SINDROMES NEFROTICOS ESPECIALES 

~'':::"·- -

Actua1mente 1:a- medicina se encuentra~ en ·r.;,:;;.o1u~i.6n 

:::::::··L.::r:<#~:~;;~;:¡tjtt:,[~~f ~~~\~~2~~~~t1~~;,::• 
reí'erirse a 1os siridrOmes_-:rieí'rotic_o's\espec'iai'es'>··:a:·:1os,cua-

· .. ;- : ':.::·~~:;~·-:;~~ .. \;":;,::: · ... .,:'.:>::::· . .:.-:.:: J: -"':.\:/:·~;:.>:\ .~::.>~*~!/'~ .t~¿~;~:!:'(:;~'.,~'.·;·,~:~,:-_.;;~~\.:··;~~::f;~¡!f';::<:,.s::..~-, ·.;:~.>'::;--, .. ::· ~~-
1 es 1a 1iteratura'i•medica9·na'ciona1.-1,y_:·>extrarijera«;',hacen,._:.escasa 

::~·,::::::; :;;;~::::1t ¡Jtt~;~~~l~l2~~~~:j~§". f:: 
1a cuantií'icacion:.-;,:'deY~·.pr'o'teínas· ?.reco1eccion de orina de 

r ,.,, '.»;:,~: - .. .• -· '.\~~''·'f!.'~1 :~x>--~·~·(\~_-'r:7. 
24 horas, p1e's ·:r.-.prob1emas, entre e11os 1a 

--:-·::· :.~~-;~:t{~f~~:{~ _ ~"' ·. -~ .. ,f<~~f,~li~~~,:~·~.V-~ f.~:-.. ·:-._: 
dií'icu1tad para :ia·:,.;:r::eco ec_cion.-c,'.de_"·1a :mue_stram y su e1evado 

"; <·,',.:-::\~~~~~~-~~~?J1 1:;~·-~~-:)~1;ilf,(r.~tt;f~~~;~:~:~:r-~-~-),:_. :' :- ' 
costo de prosesamiento~~:;_;j:Ac_tua1mente· se pueden estab1ecer 

parámetro de p;~-t~~fn~~~~,l~:ti{~gifH~:~~Lia re1ación de .proteí-

nas/ creatinina en ,~ia"·primera'•;;o,:miccion de1 día, como esta 
... <-'.:~~-:A::~:~'.~;.:{~'.\!?c·:~~~ }lf.~.~~11~.~;·,,'!<';f\: ··/ ·: ~.::·:. ·.-.: 

estab1ecido por· Abi tho1:~.C ~"'(y;;.:;coi:-~'''(30) · 

E1 síndro~e zi-~,,~Hi~~~~t~~~~~-~l~,~~; " como .,:t;á ~e, menciono 
en 1íneas anteriores ·en:-.,·e.·s'te}.trabaj o ",t:i:ene .·un ,•mai: .. pronóstico 

::" i:: :::::::·it~~ii~l!i\~~j~~f f i!f ~~~::::: 
es e1 trasplante',órenaJ:~t·:·e1·:;i_cuaJ.;,\:en-J;'la'(.>niS:yor1a"'de;,,-'.1.as· oc·asio:--

ne s no s_~_ __ ~-~~K~;3,fü:~~·~fü~~:~¡;r~~'.§~~~1S~~Jt~~~,i~~~~,~~:~i:;~-· · :~1ínica s 
e inmuno1ógi cas ,, 'de·,_, 1os\' pacien te's ·;·· .. ~·Los;\rii've1e s "-,'de ·' inmunog1 o-

,.. :. , ~é.;,: ·.'_;<f"Y->'i':~:-.'~-'~-'·:~;·.·;·r;-:1;>~,:,'~~~C~'.-:~~>.>::f:~':::: ?-1}:~:..';'.·'-'::ff./ .. -~R~.::~~--~~.Y:,.:: :::·:··;..:"<>:·.: -~; , 
bul..inas en pa;,~·:ie·n~~~~~·:::!~~-~~.-~'.¿.,~ín~,; .. ºm·,7_:~·· ~--~;:_~t~~-~ ·-. .'c~ngeni to, ti.e­

nen bajos nive1es de· IgG 'por ·2.;, que 'son .más suceptib1es 
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tes 

ni ve1El's>•rec:iomendados para la'-

(15) 
' . 

Para-,_, ·aigunos ·autores • 

pacien:~~~· con síndro~e · nefrt~~Ei.J~; 
tidos .• a' U:n estado anefrico,:-.conS'apc:i 

si s.• -;~f~toneai_ ·_,. P~.e s~-~.;~:?·-lj~;i~i~~~t{~~~~~;~~~~·~:t?~~~f {.\.?ie~5-~~-~'.f:~f:~ .· 
no,.son.·:nefre·ctomosados·;·•i~'J:a · ta"jas:':tson···que'.·•recuperan ';los 

ni~~1:~s~'.~;~'.1,f:}.~·~,~J~;~~~§,1[~i~*~~~;:¡•itf~·~·~}~~~~;·:·~~~~nas. > dism~~.Í~~-- '~1 
edema';" _desaparecen'/alteracío"nia"s'{•_en,el. sisi¡ema de coagul~ci6~ 

· 1os niveles d .. :iíP,i~d~*f\~~~~-8~;f~'.:•~·l:t10 normal y ganan peso. 
Por· lo que el" ,-.tr_a:_sp_J.,~~:te,,:::renal sigue siendo la Única 

posibilidS:d firme p.,:ri;_;"~stos'i~acientes. (22) . : ... ·; ' ....... - .-~·· -· . ~ 
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PRESENTACION DE LOS CASOS CLINICOS 

CASO No. 1 

M.L. Mascul.ino d.e 8 horas de vida extrauterina, 

registro hospital.ario 43 140. 

Originario de: AJ.amos, Sonora. 

con 

Motivo de trasl.ado: Masa quística abdominal de 15X15 cm. 

sin precisar l.Ímites, bl.anda, fija a pl.anos profundos, de­

pendiendo aparentemente de vías. bil.iáres. 

Antecedentes de embarazo;'· -.37 ··semanas de gestcional., 

grupo sanguíneo madre O n_egatj_+~;i_: interrupción del. embarazo 
::. _,s;. _,. 

por cesarea iterativa por pr;_e'fc_~ÍO.mpl'Íia~ •se refiere _exposi- _ 

ción a Rx durante el. pri'mti!r .'t'.r'i¡De;~~t~';.,·:y a cj,l:'.ugía por pl.as-
. ·.·:~·.,,.c.: .. -:;(? ~·-:·: , ·:··· , 

tía umbil.ical., uroinfección ·•·durante';? el embarazo .. c.ontrol.ada 

con ampicil.ina y ácid"o .~;;~&~&~~~~~;r~j~ff;·:::#;#:~~~fi?.ir dosis. 

Se refiere además antecede_n-te'';fde\'fp"óJ.ih:i:'_drami-;ios; . 

PC- : 3 :: • • í•:::::.::~;,~ii!f ff f tt~I~í~~t;i~¡~º·::::~::::: 
pl.iegue simiano, · J.a.~- e_xpl.orac:l!ori¡¡tJ"SHER";~;menor_Jde.:• .• 37. semanas. 

Labora torio: Cul. f.ir;~-~-~~J:'{~~~ ~'.~~'.f'.(;';f;.1~:-·'.. · 
exudado ótico, estafil.ocó~o~coagu asa4negativo. 

Cordón um bil.i ca~.~,,~~~~~~!%~~~~[t~!~~~~'.~~~,~~§-~ei, "· •. 
Líquido paracentesis·;•.'estafiJ..'oéóco:.;v·c·oagul.asa negativo. 

· ·· ·::\<·:St-::,:_. . .:'.i'~~::f:d,P~~;'.._ ... ·.:;: _ ·_ .. : :· ·: : 
Punta de cateter¡0K . enterobacter. 

Sonda vesical., xI"'~;t·~S~'e - '.•¡ •. 

. -::r:-\S'~'f<;~ _ .... ~,. .,._. _ --
Hemocul ti vo, ho hubo ·•'des,arrolro ~ 

- ,_.<·<:~~:¡,!1(>~:.::}:_._;,::-· :_· 
Séricos, Urea 107;. Cr':'~tinina· mg%, Na 132, K 4.3, Ca 7.8 

Proteínas total.es 4.1 gr" AJ.búmina 2.4 y gl.obul.ina 1.7 mg% 
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U/Purea 4.1. FeNa 14.3. 

Bilirrubinas: BT=6.4, BI= 4.8 y BD= 1.6. 

Ultimos controles séricos: 

Na= 135, K = 3.2 Meq/1, 01 = 70 Meq/1, Creatinina 3.3. 

Urinarios: Proteinuria 17 mg/m2SC/Hra. Vol. urinario 220 m1. 

Proteinuria de 48 mg. 

Hemato1Ógico: plaquetopenia 50, 000, TP 27 11 • con testigo de 

13", ribrinogeno de 285 con testigo de 200 mg. 

Biopsia renal: mostró en~ermedad de cambios mínimos. 
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CASO _No. 2 

M.V.B. Femenina de 9/12 15/30. 

Originario y residente de: Hermosillo, Sonora. 

Motivo de Consulta: Edema generalizado y ascitis. 

Antecedentes heredo~amiliares: Dos hermanas de 8 años y 

6 años aparentemente sanas con EGO normales. 

Antecedentes personales patológicos: negativos a patología. 

Padecimiento Actual: Inicia a los 9 meses de edad con edema 

generalizado y ascitis. 

Exploración í"Ísica: Peso de 9 Kg. con edema generalizado 

ascitis con godette positivo, í"aringe hiperemica y granulosa 

cardiopulmonar sin compromiso aparente, abdomen con líquido 

de ascitis no megalias. Extremidades con el edema ya reí"erido 

Laboratorio·: EGO ·con hematuria, proteinuria 6.40 .gr/100_0 ml. 

Colesterol ·337, proteinas· séricas ·totales 3. 70· mg%, .•al?umina 

1 .41 mg%. Globulina: 2.29 .mg%, Relaci.Ón ..A/G .=.'0.:.61:.;_:¡·,:··'i~ 

Inicia tratamiento con prednisona a dosis~ i.::.:~:6,·~~~·~·ri·~·i.·onS:l.e s 
-,:-,· 

.. ··_,,., . ~ .:· :.· ' 

por 6 semanas, sigue posteriormente· .por ''·:2':: sem.anas: a días 

al ternos suspendiendo se y continuando\.: .'con .... ,h.fd.rC>cortizona 

a dosis de 1 mg/Kg/día administrá.~d~~~~p~r~5 meses. 
"• .·' ;· -~~z'c'L;:: ;~(,~:" 

Control de laboratorio íiiuestrá.::~._,, •'' 
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IgG 90 mg/dl. 

IgA 50.5 mg/dl. 

IgM 13 mg/dl. 

Gabinete: Urogra~ía excretora normal. 

Al momento se encuentra en remisión. segui~iento 3 3/12 

sin asteroides y EGO normales. 

Biopsia renal: en~ermedad de cambios mínimos. 
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CASO No. 3 

J.M.M.A. Mascu1ino de 9 años, Originario y residente 

de Guaymas, sonora. 

Motivo de Consu1ta: Edem~bipa1pebral: y ol:iguria. 
_,_¡· .. 

Antecedentes heredo:fami.iia],.e.s: .'.herm.ano mayor con síndrome 

ne:frótico dese l:os dos ;afiC.s::.•e;ri'·ir.:>misión 20 años. 

Antecedentes person·.,:~:~·~·;;{~.~~;~{~~¡cos: negados a toda patol:o-

gía • :'.~~;j:1]'.t;~;·:~~F 
Padecimiento Aétual::\Sf,inici·Ó: ··a: _'ios 9 años de edad con edema 

bipa1pebra1 ~· ~3:;~f~ffe,~!~)-Ji;:<.z 
Laboratorio: EGO~prot~i~uria de 28 gr/l:. hipercol:esterol:emia 

aumento de l:a Ig~:.:j;~(;'{"~·~¡~u~ión de l:as B Y; Gam'magl:obul:inas. 

Se inicia manejÓ .~.;~ :':~stríCCión de l:íquido:- y/Na é~n Furos e 

::•: Y n::::::::n::e .:~ =:~'::;¡¡~¡~~~~ii~~~~~1:~::n ::.i::·:~ 
momento. actual: Jul:io·· .1988':.ha'':.pr.éa'entado"':6':';r.eé.aídas .- . 

La primera recaída 4 m.;.~e~ g¡;·~'~J~'.'.;'::~2:~~· iniciar el: manejo 

con Proteinuria masiva así·"· como:· ·e·de~a.~ ·iniciandose manejo 

con asteroides y cicl:o:fos:famida re.mi tiendo, permaneciendo 

asintomático por 1 año. Dosis de medicamentos son l:as conven 

ciona1es, l:a segunda recaída ~s manejada a dosis convencio­

nal:es de prednisona por 4 semanas continuas y cuatro semanas 

al: terno negativisandose y permaneciendo en remisión por 

9/12, posterior a esto presenta su tercer recaída con edema 

:facial:, as ci ti s y proteinuria masiva, 
- . '~ :·· -. ' - -~ 

in·i·ciandose manejo 

con mismo esquema y dosis asteroide remitiendi el: cuadro 

permaneciendo en remisión 7/12 posterior esto presenta l:a 
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cuarta recaída con edema y proteinuria masiva iniciándose 

con prednisona misma dosis y mostasa nitrogenada permanecien 

do en remisión 1 año 4/12 y al momento muestra :fascie Cushi­

noide, posteri6rmente a este tiempo nuevamente edema genera­

lizado y proteinuria masiva quinta recaída y recibe trata-

miento con prednisona e inmediatamente al suspender asteroi­

de presenta recaída, clasi:ficandose como sídrome ne:frótico 

corticodependiente agregandose al manejo ciclosporina perma­

neciendo en remisión por tiempo de 6/12 produciendose la 

sexta recaída remitiendo con asteroides y realiza nuevamen-

te biopsia renal. 

La segunda biopsia renal :fué a , ci',elo abierto. 

Resultados de las dos biops:tas'c renales son en:fermedad 

de cambios mínimos. 
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CASO- No. 4 

G.M.A. Mascul.ino de -22: afios, Originario y Residente 

de Guaymas, Sonora. _,-_, 

Antecedentes hered~.f"¡~-iJ..iares: Hermano menor con sin-

drome ne.f"rótico corti'cbr'esistente con edad actual. de 20 

afies. 

Antecedentes personal.es: netgados a toda patol.ogía. 

Padecimiento actual.: inicia a l.os 2 afies al. presentar 

edema general.izado. 

Laboratorio: con proteinuria masiva, hiprcol.esterolemia 

e hipoproteinemia, recibe mane_jo con dieta hiposÓdica y 

restricción de l.Íquidos, iniciandose tratamiento con predni-

sena a dosis convencional.es presentando recaída temprana 

agregandose manej_o .con ciclo.f"os.f"amida con remis.ión .. t.otal 

del cuad.r.o permaneciendo hasta el momento en remisión. 

Biopsia renal: mostro En.f"ermedad de Cambios mínimos. 
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e o N e L u s I o N E s 

EJ.. presente trabajo an·aJ..iza J..as expresiones más raras 

deJ.. Síndrome Ne:frótico, que' i~cJ..uye .;tre:s·, entidades; Congéni-

:=::E::.~:::::::::~o:::J~~tf j!~~iitE::~ .. ~:::::::: 
con J..:e ca::í:::::o::e::;1·1:~~fl%1il~;b~~ _;~,-,i consideramos J..os 

'{e,~:::~ " 

:~::~:-::::::::::it!i~ef l~t~~i;~~~~~f~··· ~:,?:.::.·::::::: 
porcentajes 

y casí 80% de 

expresados . son 

histoJ..Ógicqs 

variedad 

dad de cambios 

datos 

50% de 

:ia · en:ferme-

ue~:~:¡t~ .J..a biopsia 
-- . ,, .. ~J!J~~l:/~~::···.:. --~::. 

de nuestro paciente.. ,, ,7:~.1.8;22¡,23) 

DeJ.. síndrome ne¿óti~~ ;,d:é~' ~f{~tff,t;~~~"':,~e/ J..a vida J..os 

puntos más importantes -consideramos". J..os.•'siguientes: Clíni­

camente existe una mayor :frecuen~ia en ~e~-o ~ascuJ..ino al.can-

zando 61 %, con historia :famiJ..iar baja, y J..a :frecuencia de 

in:fecciones en 26%, siendo eJ.. porcentaje de remisiones aJ..to 

alcanzando eJ.. 73%, con una mortaJ..idad in:finitamente inferior 

que ne:frosis congénita siendo eJ.. 26.4% correspondiendo con 
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ia evoiución de1 paciente de nuestra casuística. De ia va-

riedad ,.histo1Ógica ia más í"recuente es ia en.f'ermedad de 

cambios m1.ni.mos •. misma que 

11.13,15,17~18) 

' ' 
presenta nuestro paciente. (1 o.-

·nei sí~drome .neí";;.ótic'o , de1 Fami1iar ias conciusiones 

son ias suguierite·s}, ··'p:r·a'dó~~i-i:;._ sexo .f'emenino 3.:1 • con histo-

:::n::·:~:::.2~~.~;;~~~!,~i~\,.;:rc .. onr:-::,.:: ::•i::.oin•:o·q;: 
siendo ia variedadJ.l~níásik:·.f'recuente ·ia ení"ermedad .. de,· cambios 

::n::::::::~
5

::,;~\illitt~fa;C~~:;:,n•:::::.:::::::: 
ya que ha permanecido_:·;:en'Y remi's:i:on~'.durant.e:·: ,20 años de segui-

:; .i\y~:.::i~:'.;{ °' - ., ';;~~~~;fl~i{>··;.\~:~;'\~;-;·_·;>1~:.·:-·-. -
miento. E1 otro cas·o:•, u0Cion~licompatib1e con 1os 

jif· :\;~ti:~;~~~~·~.~:~~~;:~f. ·i~tera tura. - h1., 2 • 
4,6.9,1.1 ,.18) 

La 1ncideric'i' 
3t!;~:,··~:fr~.:~~~--~-;::~·--~~--::f:~?: -~:;:~:·:_,~ , :· .. >·; ~ 

indr'ó'mss·§~ri~.f'r.ótic·oa ··especia1es • ·es 
·-~·¡:;:':-;-t'~:"~;;.---.: -... , . ' - . ·, . -

comparaci~'.~!H~b~';Ct\~f~\~fí'~6sis · ~s~~;ádica • generaimente 

edad de:·, presentacion que es predominantemente 

baja en 

ia 

de 2 a~;~:~·~~:r~~ad. 
por en 

menores 
,. 

Consideramos:,· q1ié mejorando ios conocimientos sobre 

ei tema desarroiiado en ei presente trabajo podremos mejorar 

su atención y ~o~ dnde ei pronóstico de ios síndromes ne.f'ró­

ticos especia1es~ 
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