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I NTR.ODUTGG CTION

se presenta

sindrome nefrdéticc entidad . que

E1

Yy de esta

entidades, que’ por:

¥y respuesta Ai'.tfétamienté

Esta clasiflcaclon comprende
del prlmer ano de la'v1da P
y Col. (Cuadro 1)

Bl . también = de

oma’ este nombre

taria contra»rlnon feta

'51endo ‘posibleestablecer . .u

gestacional;

tico en madres que tlenen antecedentes de hlJOS con 51ndrome

nefrdético congénito en’ embarazos previos.




cera parte del'peso del:producto al naclmlento, siendo la°

de-s1lo comun,—y”alﬂnaci—
ficaciones
meconio. Los
fontanelas Yy

endocraneana,

edema

desairbllando

el 50Z de 1os paclentes en~1a prlmera semana de vida y el

resto durante el segundo mes de Qlda.

La expefiencia con tratamiento es mala, con respuesta
practicamente nula y recaidas frecuentes, siendo las opcio-
nes el tratamiento conservador con hipefqutricién enteral
para alcanzar el suficiente incremento de peéb,para recibir

trasplante renal. i

se

El sindrome nefrdtico del primer ' :
presenta entre los: 4 meses v los 12 ‘m estos pueden

SOGiados a

ser  de

etlologla descon001da'

Yy




a tumor de Wilm's, sindrome de Naiil-;Patella, sindrome de
una-rétula, pseudohermafroditismo, desgenécia "‘gonodal XY,

Y otras causas raras como la ‘brombosis de: la vena renal.

Esta variedad de sindrome nefrotlco tlene mejor respuesta

al tratamiento incluyendo esteroldes e inmunosupresores

asi como el trasplante renal.’

El sindrome nefrdético familiar, se ha reportado espora-—
dicamente en la literatura mundial en los WUGltimos 40 afios,
aungue la frecuencia real al momento no esta plenamente
dilucida.  La caracteristica de esta variedad de sindrome
nefrdtico 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 prondstico malo, la respuesta al tratamiento

es deficiente mostrando recaidas frecuentes y evolucionando

irremediablemente a la insuficiencia renal.



Cuadro 1

CLASIFICACION DE LOS SINDROMES NEFROTICOS ESPECIALES

T.- SINDROME NEFROTICO CONGENITO
— DE 1LOS O — 3 MESES DE EDAD.

II.- SINDROME NEFROTICO DEL PRIMER ANO DE LA VIDA. i
-~ DE LOS 4 A LOS 12 MESES DE EDAD '
ITI.— SINDROME NEFROTICO FAMILIAR. :
— DEL ARO A 1LOS 4 ANOS, ACME ENTRE 2 Y 4 ANOS. !

Fuente: Sibley KR, Maham J, Mauer M, Vernier LR.: A clinopatho

logic study of forty-eigth infants with nephrotic syndrome. ——

Kidey International 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 — K
sis. AMA. Journal of Disease of Children. 1957; 93: 469-483.

s T N T, LA LT,
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HISTORTA

os s:.ndromes nefroticos

El estudio y conoclmlento de;f.

1951-; cua.ndo Fanconi describe

remonta hasta

especiales, se
lo que considera una forma : d 1 ‘sindrome nefrdético,
el familiar, con las carac{ter; ‘que hasta la fecha

son establecidas.

En 1956, Nilo Hallman 'y ‘col.
‘6 Finlandes detectados en

“(13) informan de 8 casos

de sindrome nefrdtico congénito

Finlandia.

Mads tarde Norio y col. en 1969, realiza descripcidn

histopatolbgica de 11 pares de gemelos afectados.

Pitcok en 1971 reporta 12 pares de gemelo's“monocigotos
afectados con resultados de estudios histolégicosb similares.
'ﬁéxicana menciona

'Fue hasta 1982  que la literatura

la tGnica revisidn hecha en nues‘bro pa.:Ls sobre sindrome ne-
frético del primer afio de la v:.da, .cua.ndo el DR. Alcaléa

(16) hacen referenciaua

Yy Mota este_ slndrome encontrado

una incidencia baja.




FORMAS CLINICAS

- Sindrome nefro't.lco conzenlto, Tamblen,llamado de tipo

-

F:Lnlandes Y Enfermedad Microqulstlc transmitlda en
forma au'bosom:.\.ca reseciva » . ‘ > ; : ‘ﬁemprana entre la
16 - :

drome

embarazos normales,

craneana.

distréfico, i 3y : ; a'bdom:.nal por -asitis.

dibilidad muscular, Y. pos::.c:l.on calcanea

de ambos pies, 1la mit‘z‘a‘.(_i'ﬁde

toprotelna entre la

cedentes positivos. (13 19)
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La etiopatogenia, augnue no se ha demostrado se encuen-—

la teoria que refiere desarrollo de reaccidn

tra vigente
inmune, anticuerpos de la madre contra el rifién 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

intenté ademids demostrar la presencia de un defecto bioquimi
que consiste en un defecto de la membrana basal glomeru—

co,
por wuna deficiencia de

lar en su secuencia de aminodcidos

3 hidroxiprolina.
La dilatacidén quistica de
debe a la proteinuria masiva qQue produce un =aumento en la

los tiibulos proximales se

presidn hidrostdtica con dilatacién subsecuente sin presen-—

tar cambios en los tubnulos distales.
El tratamiento no ha sido efectivo utilizando esteroi-

des e 1nmunosupresores, sin embargo la hiperalimentacidn

enteral ha permitido aumentar la sobrevida g por consiguien-—
15)

te la posibilidad de realizar’ trasplante renal.

A continuacidn muestro analisis

Klelnknecht

(3), Montecrieff (7)), sobéé slndrome —nefrotlco congénito.
. » o S o

(17), Mahuer (22, Vernier (1),

{(Ver Cuadros 2,3,4)




Cuadro 2

CARACTERISTICAS CLINICAS DEL SINDROME NEFROTICO CONGENITO

S E X 0 HISTORIA [PREMATU- PLACENTO-| FALLA |INFECCIO- REMISTON TRASPLAN- MORTALI-
CASOS*! F M | FAMILIAR[REZ MEGALIA | MANEJO NES TE RENAL | DAD
%l | % |9 |7 | | ® |9 | % |5
1007 1517 [66% | 42.5% | 23.7% | 14.52 | 91.57 | 83.12 | 18.72 | 43.52 53.6%

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




Cuadro 3

HALLAZGOS HISTOPATOLOGICOS EN 39 PACIENTES
CON SINDROME NEFROTICO CONGENITO

*
CLASIFICACION HISTOLOGICA PACLENTES
NUMERO PORCENTAJE
ENFERMEDAD MICROQUISTICA 21 5.0
GLOMFRULOESCLEROSIS GLOBAL 13 33.0
PROLIFERAGION MESANGIAL DIFUSA
0 SEGMENTAL FOCAL 32 82.0
BSCLEROSIS HIALINOSIS SEGMEN -
TAL 14 38.0
MICROGLOMERULOS O FETAL 25 64.0

* Lesiones aisladas y/o mixtas.

Fuente: Mahan, Mahuer, Silbley, Vernier.

oL



Cuadro 4

HALLAZGOS HISTOPATOLOGICOS EN 46 PACIENTES CON
SINDROME NEFROTICO CONGENITO

CLASTFICACION HISTOLOGICA PACIENTES REMISTON
NMERO ___ PORCENTAJ
ENFERMEDAD MICROQUISTICA | 24 21 |2 43
GLOMERITLOESCLEROSOS FOCAL
SFGMENTAL, 7 B2 100
CLOMERVLONERITIS MESAN -
GIAL PROLIFERATLVA 10 27 1o o
RNFERUEDAD DE CAMBIOS -
e 5 108 {4 8.6

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

Ly
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SINDROME NEFROTICO DEL PRIMER ANO DE LA VIDA.

Es aquel sindrome nefrdtico que se presenta a los 4
meses a los 12 meses de vida extrauterina. No se ha encontra
do transmisidén hereditaria, la mayoria de los autores consi-—

deran gque la etiologia més frecuenﬁefdel sindrome nefrético

del primer afio' de la. vida es 1£ 'darla ‘a procesos infe-
cciosos como: sifilis congénita, ‘
virus, & secundarioc a intoxic
urémicthemolitico ¥ trombosis.

asociados a otras entidades’

de Naill-Patella, sindrome dé

rlmordailmente

encuentra - basado

spuesta,

inmunosupresores con . un;abuena:

variedad

relééiénandose frecuentemente con 1la istolégica

de camblos.mlnlmos

teratura- medlca el transplante renal " con‘r sultados alenta—

dores, pero aun no se publlca trabaao que smuestre estadls

ticamente significativo.
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A continuacién se muestra un 'anéli;ié- de las bpvzv-inc‘ipa—
les caracteristviycas clinicé.s e histopat_élvégivcaS' de 'las pu-—
blicaciones maé.s" representativas: "de "la " literatura mundial:
Alcala-Mota (16), Sibley 17, Mendeléén (18), Vernier (1),
(11), Moncrieff. (Ver

Lewen (3), McDonald. (5), Klenknecht

Cuadro 5,6)



Cuadro 5

CARACTERISTICAS CLINICAS DEL SINDROME NEFROTICO

DEL PRIMER AR DE LA VIDA

SEX O {HISTORTA
sis | 7w (mgqg| DFECCION | A, | HEMATURIA | RRAISION  |ORTALIDAD
o3 oAl 6 9 8 15 25 9
1008 P8.2% 612] 17.62 | 26.4% 25.5% a1k 73.5% 26.4%

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

7L



Cuadro 6

LESIONES HISTOLOGICAS ENCONTRADAS EN EL
SINDROME NEFROTICO DEL PRIMER ARO DE LA VIDA

TIFO DE LESION HISIOLOGIGH | UL
| TR0 RORCENIATE
RIFERMEDAD DF CAYBIOS MINIS | 13 5.0
ESOLEROSIS CLOVERULAR FOGAL | 2 9.0
ESCLEROSIS CLOVERULAR DIFUSK | 6 21.2
CLOVERULOPATTA HEPERANCSA 1 I

Fuente: Alcala-Mota, Sibley, Mendelson, Monterieff, Ver~
nier, Lewen, McDonald, Klenkvecht.

s



16

Sindrome Nefrdtico Familiar.- Las caracteristicaé:cli—
nefrdtico familiar son

del sindrome

importantes
generalmente

edad de 3inicio
alcanzando su acmé entre los 2 y los
la

nicas més
entre el afio

las siguientes:

¥ los 4 afios de edad,
4 afios, la ocurrencia de la enfermedad entre hermanos,
descripecidén bioquimica del sindrome nefrdético familiar es
igual gque la del sindrome nefrdtico idiopadtico.

enfermedad familiar es més severa y el

La forma de
curso fatal gque generalmente

prondstico malo, de
frecuentes independientemente de 1la variedad his-

presenta

recdidas

toldgica.
Se realizd una revisibén ‘y andlisis de Tldas principales

Hisﬁolégiéas de la literatura

caractristicas clinicas; .e:
 naé1§bﬁ7(i8), Bader (9), Klein-

mundial; Montcrieff (7)!

knech (11), estosyifééﬁitados se-;ékpresan en los ~Guadros

(7,8)




Cuadro 7

CARACTERISTICAS CLINICAS DEL

SINDROME NEFROTICO FAMILIAR
R HISOTIRA
CAS0S TN | FAMILIAR REMISION | INFECCION {MORTALIDAD
9 12|17 9 8 3 n
1007 1763 [24% | 1007 21.5% 10.3% 31.9%

Fuente: Montcrieff, Mendelson, Bader, Kleilnecht.

Ll



Cuadro 8

CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS DEL
SINDROME NEFROTICO FAMILIAR

TIPO DE LESION HISTOLOGICA PAGIENTES
NMERO  PORCENTATH
EFERVEDAD DE CANBIOS MINMOS | 16 5.1
GLOMERULOSCLEROSIS FOCAL 5 17.2
GLOVERULOESCLEROSTS DIFUSA 2 6.8
HIPERCELULARIDAD MESANGIAL 2 6.8

Fuente: Monterieff, Mendelson, Bader, Kleinknecht.

8L
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PROGRESOS. DE DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO EN
SINDROMES NEFROTICOS ESPECIALES :

Actualmente
coﬁstante, pero
alguﬁas areas
referirse a los'
les la llteggturg

mensidn.

Durante . muc

los métodos ‘nefrotlco fue

on de orlna de

v
la cuantificacidn
24 horas, existien entre ellos la

pueden establecer

’~copo esta

condiciones i ;clinicas

bulinas en paclentes con'isindrome nefrotlco»congenlto, tie—
nen bajos niveles‘H suceptlbles
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a infecciones y. . por

como arma terapdutic

de inmunoglo—
eras 24 horas. Algu-

fegtlvo para el

.proporciona

recomendados para

‘sistema de coagulaclon~

o’ normal ¥y ganan: peso.
renal sigue siendo lavunlca

be) clentes. (22)
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PRESENTACION DE LOS CASOS CLINICOS
CASO No. 1

\

M.L. Masculino d/e-‘S‘ hoyras de vida extrauterina, con

registro hospitalario.43‘140.

Originario de: Alamos, Sénora.
Masa quistica ‘abdominal de

flja a.-planos profundos,

Motivo de +traslado: 15X15 cm.
de—

sin precisar limites, blanda,

pendiendo aparentemente de v1as blllares.
3 ”semanas de gestcional,

Antecedentes de embarazo

grupo sanguineo madre O negat; in@grrup016n del embarazo

por cesarea iterativa por  preeclampsis, -
cidén a Rx durante el prim 3 ‘a clrugla por plas—

tia umbilical, uroinfe

A su ingreso- con
“umbilical,

PC= 323cm., hlpertel
o 37 ‘semanas.

prliegue simiano, -’

Laboratorio: Cultifds

Sonda vesical,

Hemocultivo, ho h
Séricos, Urea 107, Creatinina mgZ, Na 132, K 4.3, Ca 7.8
‘Albfimina 2.4 y globulina 1.7 mg2

Proteinas totales 4.1 . gri-

R T S it v, !

se reflere exposi-

quueamienfo,n'

SN IS TR
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U/P urea 4.1. FeNa 14.3.
Bilirrubinas: BT=6.4, BI= 4.8 y BD='"1.6.

Ultimos controles séricos:
Na = 135, K = 3.2 Meg/1, Gl = 70 Meq/1, Creatinina 3.3.

Urinarios: Proteinuria 17 mg/mZSC/Hré. Vol. urinario 220 ml.

Proteinuria de 48 mg.

plaguetopenia 50,000, TP 27" .con testigo de

Hematoldgico:
13", fibrinogeno de 285 con testigo de 200 mg.

Biopsia renal: mostrd enfermedad de cambios minimos.

T P

!
;
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CASO No. 2

M.V.B. Femenina de 9/12 15/30.
Originarioryvresidente de: Hermosillo, Sonora.
Motivo de Consulta: Edema generalizado y ascitis.
Antecedentes heredofamiliares: Dos hermanas de 8 afios ¥y
6 afios aparentemente sanas con EGO normales.
Antecedentes personales patoldgicos: negativos a patologia.
Padecimiento Actual: Inicia a los 9 meses de edad con edema
generalizado y ascitis.
Exploracidn fisica: Peso de 9 Kg. con edema generalizado
ascitis con godette positivo, faringe hiperemica y granulosa
cardiopulmonar sin compromiso aparente, abdomen con liguido
de ascitis no megalias. Extremidades con el edema ya referido

Laboratorio: EGO con hematuria, proteinuria 6.40.gr/i0Q0 ml .

ralbumina

Colesterol 337, proteinas‘séricas'totaleS~3.70imgz;

1.41 mg%. Globulina 2.29 mgZ%, Relacidn A/G

Inicia tratamiento con prednisona . a .dqsis C nvenq;oh&les
por 6 semanas, sigue posteriormenpe&pdr .
alternos suspendiendose Yy cént}pﬁé;ds
a dosis de 1 mg/Kg/dia gdmiﬁiv

Controi‘de*lgporgtofid'ﬁﬁéétfa

Perfil 'de:

Inmunoéiobgl;ngsE or’ianFOdifuéién radial:
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IgG 90 mg/dl.

IgA 50.5 mg/dl.

IgM 13 mg/dl.
Gabinete: Urografia excretora normal;
Al momento se encuentra en remisidn. ’ségﬁiyiénto‘“B 3/12
sin esteroides y EGO normales.

Biopsia renal: enfermedad de cambios minimos.
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CASO No. 3

J.M.M.A. Masculino de 9 afios, Originario y residente

de Guaymas, sonora.

Motivo de Consulta: Edema Bipalpebral y ollgurla.

‘hermano mayor con sindrome

Antecedentes heredofamlliabe

nefrético dese los dos afioSien femisién 20 afios.
Antecedentes peréon&l rico ;‘negados a toda patolo-

gia.
liés 9 afios de edad con edema

r a'de 28 gr/1. hipercolesﬁerolemia

el manejo

con proteinuria masiva  asi“ ‘iniciandose manejo

con esterocides y clclofosf mida»,remltlendo, permaneciendo

asintomdtico por 1 afio. Dosis-de ‘medicamentos son las conven

cionales, la segunda recaida es manejada a dosis convencio-
nales de prednisona por 4 semanas continuas y cuatro semanas
,alterno negativisandose y permaneciendo .en .remisidén por

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

facial, ascitis ¥ proteinuria masiva, 1n1ciandose manejo

con mismo esquema Yy dosis esteroide remitiendi el cuadro

permaneciendo en remisidén 7/12 posterior esto presenta la
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cuarta recaida con edema Yy proteinuria masiva iniciandose
con prednisona misma dosis y mostasa nitrogenada permanecien
do en remisidn 1 afio 4/12 y al momento muestra fascie Cushi-
noide, posteridrmente a este tiempo nuevamente edema genera-—
lizado y proteinuria masiva quinta recaida y recibe trata-~

miento con prednisona e inmediatamente al suspender esteroi-

de presenta recaida, clasificandose como sidrome nefrdtico

corticodependiente agregandose al manejo ciclosporina perma-—

neciendo en remisidén por tiempo de 6/12 produciendose la

sexta recaida remitiendo con esteroides y realiza nuevamen-

te biopsia renal.
La segunda biopsia renal fuéia7ciélo ébierto.

Resultados de las dos biéﬁsias”rgﬁéles»son enfermedad

de cambios minimos.
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. CASO-No. 4"

G.M.A. Masculino;;"d:"e_’. 2‘é: afios ;- ‘Originario y HResidente

de Guaymas, Sonora.

Antecedentes he iliares: Hermano menor con sin-

nefrdtico corticoresistente con edad actual de 20

Antecedentes personales: netgados a toda patologia.

Padecimiento actual: dinicia a los 2 afios al presentar
edema generalizado.

Laboratorio: con proteinuria masiva, hiprcolesterolemia

e hipoproteinemia, recibe manejo con dieta hiposédica y

restriccidén de liquidos, iniciandose tratamiento con predni-

convencionales presentando recaida temprana

sona a dosis
ciclofosfamida con . remisidén .. total

agregandose manejo .con’
del cuadro permaneciendo hasta el momento en remisién.

Biopsia renal: mostro Enfermedad de Cambios minimos.
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CONOCLUTUSTIONES

EL presente trabago anallza las expresiones mAs raras

del Sindrome Nefrotlco, treslentldades, Congéni-—

to, Del primer aﬁd”dé la*Vld' 2k Familiar. Tratamos de
resaltar los més impp:tiﬁté cos de tratamiento

e histopatoldgicos, estable uéﬁte .de relaciédn

'con la casulstica nuestr

De- el 751ndrome ?nefrotlc consideramos los

puntos més‘impdrtanteS'los

Clinicamente nuestr

andlisis
o

y casi. 80% de:

expresados .son .compatible

histoldgicos -muestrani:u

Del sindrome néfrético

puntos més importantes consideramos os 51guientes: Clini-

camente existe una mayor frecuen01a en sexo masculino alcan-
zando 61%Z, con historia familiar baja, ¥y la frecuencla de
infecciones en 26Z, siendo el porcentaje de remisiones‘altO‘
alcanzando el 73%Z, con una mortalidad infinitamente inferior

que nefrosis congénita siendo el 26.4% correspondiendo con
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la evolucién‘ael paciente de nﬁesfra casuistica. De la va-—

riedad' hlstologlca la -mészufreéuentev es la enfermedad de

camb;osrminiqos,.misma que presenta nuestro paciente. (10, -

11,13,15,17,18) 7" :
“Dei Jsiﬁaroﬁe‘inéfrétiéb :d;i' Familiar las conclusiones

son” las sugulente ‘Predomina sexo femenino 3:1, con'hiSto—

ria famillar de remlslones ique

apenas uﬁg mortalidad de ca81 40 Z,

con.'esta 'varledad

minimos en 55%

de nefrosis, uno deinuestros.icasos ‘se sale’de los’patrones

clinica,

de evolucidn

con los

ompatible

ei.la lieratura.z(ﬂ,z,

4,6,9,11,18)

B s "
mes:zmefrdticos respeciales, -es

baja en comparacidn nefrbsis esporiddica, generalmente

predominantemente en

por 1la edad ‘de ~es’
menores de 2 aﬁb ‘

Con51deramos ; ‘mejorando los conocimientos sobre

el tema desarrollado en el presente trabajo podremos mejorar

su atencidn y por énde el prondstico de los sindromes nefrd-—

ticos especiales’.

S
o SRR
o \@ N

3 Tﬂ\\;\%
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