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GLOMERULOPATIA COLAPSANTE IPIOPATICA EN NINOS

INTRODUCCION

Las enfermedades glomerulares constituyen la causa mas frecuente de patologia
renal en nifios; en et Hospital Infantii de México “Federico Gomez”’, el 65% de los
casos anuales nuevos de enfermedad renal comresponden a este grupo de padecimientos,
ademas de que el 50% de los pacientes con insuficiencia renal crénica (IRC), la
etiologia corresponde a enfermedades glomerulares.

Las enfermedades glomerulares se han clasificado desde el punto de vista clinico,
histopatolégico e inmunopatolégico, pero el hecho de no conocer con exactitud la
etiologia impide que se establezca una clasificacién mas precisa (Cuadro I).

La clasificacion clinica, se basa en la presentacion inicial.

La histopatologica en los diferentes tipos de la lesién glomerular inicial (Cuadro 2)
por lo que es necesario utilizar técnicas histologicas especiales; es objetiva, ofrece una
buena correlacion con la evolucion y prondstico y es la mas empleada a nivel
Internacional. Los diferentes tipos de lesiones glomerulares pueden presentarse con las
mismas manifestaciones clinicas iniciales, en las primanas y secundanas se pueden
observar las mismas lesiones histologicas, por lo que la histopatelogica requiere
correlacion clinico-patologica. La inmunopatologica se utiliza para complementar las
anteriores. e inmunopatologicas.



CUADROI1

CLASIFICACION ETIOLOGICA, HISTOLOGICA Y CLINICA DE
LAS ENFERMEDADES GLOMERULARES

GLOMERULONEFRITIS PRIMARIAS

-Glomeruioneftitis aguda
‘Glomerujonefntis proliferativa endocapilar (aguda postinfecciosa)*

-Glomerujoneftitis rdipidamente progresiva
‘Glomerulonefritis proliferativa extracapilar*

-Glomerulonefnitis cronica
-Glomerulonefritis mesangioncapitar*
-Glomerulonefnitis proliferativa mesangial

-Nefropatia IgA*

-Nefropatia IgM*

-Enfermedad por cambios minimes
-Glomerulonefritis focal y segmentaria
-Nefropatia membranosa

* gon formas proliferativas.



CUADRO I1

CLASIFICACION HISTOLOGICA DE LAS GLOMERULONEFRITIS
PRIMARIAS

-Enfermedad por cambios minimos

-Glomerulcnefritis focal y segmentania (hialinosis segmentario y focal)
-Glomerulonefitis difusas

-Glomerulonefritis membranosa

-Glomerulonefritis proliferativas

-Mesangial proliferativa

‘Nefropatia IgA (Enfermedad de Berger)

-Nefropatia por depésitos IgM y C3

-Con ofros patrones de depésitos inmunes

-Endocapilar proliferativa (incluyendo la glomerulonefitis aguda postinfecciosa o
postestreptococica)

-Mesangiocapilar membranoproliferativa, tipos 1 Y 2

-Extracapilar rapidamente progresivas

-Glomerulonefiitis no clasificables



GLOMERULONEFRITIS ASOCIADAS A ENFERMEDADES SISTEMICAS

-Vasculitis sistémicas

*Vasculitis de grandes vasos
-Arteritis de células gigantes (temporal)
-Arteritis de Takayasu

-Vasculitis de vasos medianos
-Poliarteritis nodosa
-Enfermedad de Kawasaki

-Vasculitis de pequefios vasos
~Granulomatosis de Wegener
-Sindrome de Churg-Stratus
-Poliangeitis microscopica
-Parpura de Henoch Schonlein
-Crioglobulinemia mixta escencial
-Angeitis leucocitocldstica cutdnea
-Sindrome de Goodpasture

-Disproteinemias y parapreteinemias
‘Mieloma multiple
‘Macroglobulinemia de Waldestrém
-Amilotdosis
‘Enfermedad por cadenas ligeras
‘Glomeruionefnitis fibrilar o inmunotactoide
-Crioglobulinemias

Nefropatia diabetica

Enfermedades autoinmunes
‘Lupus eritematoso sistémico
- Artritis reumatoide

-Enfermedades infecciosas
-Glomerulonefritis en la endocarditis bacteriana
-Glomerulonefritis de Shunt
-Sifilis
-Infecciones piogenas
-Infecciones parasitarias
‘Infecciones virales
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NEOPLASIAS

NEFROPATIAS HEREDITARIAS
‘Sindrome de Alport
‘Hematuria benigna familiar (Enfermedad de las membranas basales delgadas)
-Sindrome nefrético congénito
-Sindrome de ufia rétula
‘Enfermedad de Fabry

MISCELANEAS
‘Lesiones glomerulares tras el transplante renal
‘Nefropatia del embarazo (Preclampsia)
‘Nefropatia por radiacién
‘Nefropatia por obesidad mérbida
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ANTECEDENTES

Se ha descrito una variedad de esclerosis segmentaria y focal con patrén
colapsante, caracterizada clinicamente por una rapida progresion a insuficiencia renal
cronica, con predomino en ¢l sexo masculino y en afroamericanos; patologicamente se
caracteriza por colapso glomerular segmentario, hipertrofia € hiperplasia de las células
epiteliales viscerales y ausencia de inclusiones tubulo reticulares endoteliales. Por esta
razon se le ha denominado glomerulopatia colapsante.

Se han reportado lesiones patologicas similares en nifios y adultos con infeccion per
el virus de la inmunodeficiencia humana y/o abuso de drogas intravenosas.

Para la mayoria de los autores constituye una entidad patologica diferente y se han
descrito formas primarias y secundarias.

La lesidon histolégica no tiene predileccidon por algin segmento del ovillo
glomerular, y desarrolla adherencia a la capsula de Bowman fase muy avanzada. Las
células epiteliales adyacentes a los segmentos colapsados, se encuentran hipertroficas,
hay aumento de la matriz mesangial, obliteracién del lumen capilar, hipertrofia e
hiperplasia de las células epiteliales y viscerales que pueden levar a la formacion de
medias lunas.

Es un proceso mas global que focal, tiene mal pronéstico, la mitad de los casos de la
forma wdiopatica evolucionan a uremia terminal en los siguientes dos afios; La asociada
a virus de la inmunodeficiencia humana (HIV), es la que presenta prondstico mas
sombrio en poco tiempo.

Los reportes en la literatura de pacientes en edad pediatrica con esta patologia son
€scasas.

12



JUSTIFICACION

La patologia renal es muy diversa y dentro de estas, las glomerulopatias destacan
de manera importante; la glomerulopesclerosis segmentaria y focal (ESF) se presentan
del 15 al 20% de los nifios con sindrome nefrotico, en donde se incluye a la
glomerulopatia colapsante, la cual es una entidad rara a nivel mundial, que se ha
definido como una forma agresiva de acuerdo a los datos histologicos de colapso de los
capilares glomerulares, con cuadro clinico de sindrome nefrotico grave de evolucion
vanable.

Por lo mismo, es de hacer notar que en el Hospital Juarez de México, al no ser
un hospital de concentracién, se hayan diagnosticado tres casos en un periodo de diez
afios, lo que justifica la etaboracién de este trabajo.



OBJETIVO

Presentar la experiencia en ¢l estudio de la glomerulopatia idiopatica colapsante en los
nifios atendidos en la Division de Pediatria del Hospital Juarez de México, de 1991 al
2000.
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MATERIAL Y METODOS

Se revisaron los expedientes clinicos de niflos con diagnéstico glomerulopatia
colapsante, documentada con biopsia renal, intemmados en la sala de Medicina Interna
Pediatrica, de abril de 1991a diciembre del 2000.

Las biopsias fueron tomadas en este hospital y enviadas para su interpretacién al
Departamento de Patologia del Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez con la
Dra. Maria del Carmen Avila Casado.

Los criterios de inclusion fueron: Pacientes de 0 a 18 afios de edad, que amentaron
biopsia renal para estudio de su patologia de base y cuyo diagndstico histopatologico
fue glomerulopatia colapsante.

En todos los pacientes se registré la edad, sexo, raza, historia de abuso de drogas
intravenosas, hipertensién arterial, sindrome nefrotico, sindrome nefritico, funcion
renal, bisqueda de HIV, hepatitis B y C v Lupus eritematoso sistémico (LES),
hallazgos de biopsia, tratamiento, progresion a la insuficiencia renal, destina final.



RESULTADOS

En el pericdo estudiado se realizaron 70 biopsias renales de las cuales solo 3 (4.2%)
correspondieron a glomerulopatia colapsante.

Los pacientes fueron adolescentes hispanos, con edad promedic de 15 afios, dos del
sexo femenino y uno del sexo masculino (Tabla I) sin antecedentes de abuso de drogas
intravenosas, dos de elios presentaron fiebre y artralgias semanas previas al inicio de su
padecimiento, sin haberse relatado la presencia de erupciones cutineas. La
caracteristica clinica predominante fue la proteinuria en rango nefrdtico presente en los
tres casos estudiados, aunque en un paciente se encontraron manifestaciones de
sindrome nefritico-nefrotico y todos cursaron con hipertension arterial,

Ninguno tuvo evidencia de enfermedad sistémica ni infeccién por virus de la
inmunodeficiencia humana (HIV) (Tabla 4).

Dentro de los hallazgos de laboratorio, cabe destacar, que los 3 presentaron
proteinuria en rango nefrético, mas de 40mg/h/m2sc/dia (coleccion de orina de 12h) e
hipercolesterolemia. Dos presentaron insuficiencia renal cronica al momento del
diagnéstico y todos tuvieron serologia negativa para HIV y hepatitis B y C (Tabla 3).

La hipertension arterial se tratd con diuréticos e inhibidores de la ezima
convertidora angiotensina y/o calcio antagonistas.

La paciente 1 (M.V_P.) recibi6 tratamiento en otro hospital a base de prednisona
antes de establecer el diagnostico histopatologico; ha evolucionado rapidamente a
insuficiencia renal cronica terminal, actualmente se encuentra en el programa de dialisis
peritoneal continua ambulatoria (DPCA) desde hace 5 aiios, dentro del protocolo de
transplante renal de donador cadavérico. (Tabla 4).

El paciente 2 (O.R.H.) una vez que se establecio el diagnostico histopatolégico,
se inici6 tratamiento con captopril, controlandose por consulta externa y actualmente se
encuentra con funcion renal normal, normotenso, aunque persiste con sindrome
nefrotico bioguimico, después de dos afios de seguimiento acudi¢ a otra Institucion,
donde le prescribieron prednisona durante algun tiempo y a dosis no especificadas
(Tabla 4).

La paciente 3 (P.C.M.) falleci¢ por probable septicemia, tres semanas después de
haberse dragnosticado (Tabla 4)
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TABLA 1|

NO. SEXO EDAD

1 (M.V.P) Femenino 16

2 (Q.R.H) Masculino 14

3 (P.CM) Femenino 15

TABLA 2
MANIFESTACIONES CLINICAS PACIENTE

Sindrome nefrotico- nefritico 1
Sindrome nefrético 2
Edema periférico 2
Hiperiensidn arterial 3
Fiebre 2
Artralgias 2
Erupciones cutdneas 0
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TABLA 3

Hallazgos de laboratorio al momente del diagnéstico

Hipercolesterolemia

Proteinuria nefrotica

Proteinuria no nefrotica

Funcion renal normal

Acs antinucleares

HIV

Hepatitis B, C

RO|IC|O|—|O|W{w

Insuficiencia renal crénica

TABLA 4

Tratamiento Evolucion Destino final

Causa
fallecimiento

1)Ningunc IRCT DPCA*

2)Captopril y Funcién renal normal | Consulta extema

prednisona Sindrome nefrético
bioquimico

Hipertension arterial
controlada

3)Prednisona y Fallecio Fallecio
ciclofosfamida

Septicemia

-Insuficiencia renal crénico terminal
*Dialisis peritoneal continua ambulatoria
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TABLA S

DESCRIPCION MICROSCOPICA DE LAS LESIONES
GLOMERULARES

Caso I(M.V P} Los cortes presentaron 6 glomérulos totalmente esclerosados y uno
colapsade con prominencia de las células epitehiales viscerales, los tabulos estan
dilatados y contienen un material proteinaceo. Hay atrofia tubular y fibrosis intersticial.

Caso II (ORH) Los cortes corresponden a corteza y contienen 10 glomérulos
hipercelulares con células mononucleares intraluminales. Las céluias epiteliales estin
muy prominentes y algunos capilares muestran colapso segmentario, los tubulos y
artericlas no presentan alteraciones.

Caso lIT (P.CM) Se observaron 4 glomérulos, Dos de estos presentaron zonas
segmentarias de colapso glomerular con prominencia de células epiteliales viscerales
las cudles estan vacuolizadas. Los tubules e intersticio no presentan alteraciones
aparentes, pero el fragmento es muy pequeiio

ESTA TESIS NO SALE
DE LA BIBLIOTECA
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DISCUSION

La glomerulopatia colapsante es una lesién glomerular descrita recientemente en la
literatura médica, el primero en describirla fué Dr.Weiss en el afio de 1986, sugiriendo
que podria representar una nueva entidad que a pesar de sus semejanzas morfologicas,
es clinica y patologicamente  distinta de la esclerosis segmetaria focal y de la
nefropatia asociada con el virus de la inmunodeficiencia humana.

A partir de los afios 90, se describen en la literatura casos de pacientes con
glomerulopatia colapsante primana. Se puede presentar a cualquier edad, aunque afecta
principalmente a personas jovenes, predomina en el sexo masculino y en paises con una
composicion racial variada, predomina en la raza negra.

En nuestro caso predomina el sexo femenino (2:1)

Dos de nuestros pacientes refirieron sintomas previos al inicioc de las
manifestaciones renales sin relatar la presencia de erupciones cutdneas El signo clinico
mas conslante y caracteristico observado, fue la presencia de sindrome nefrdtico con
evolucidn muy diferente en cada uno de ellos. Tal como se reporta en la literatura, los
pacientes presentaron datos de insuficiencia renal al momento del diagnéstico, sin que
se pudiera determinar el ritmo de progresion hacia uremia terminal, aunque los reportes
de la literatura muestran que esta vana de 2 a jos 15 meses.

Los hallazgos histopatolagicos encontrados fueron los caracteristicos de esta entidad
patologica. En relacion a la patogénesis, se han implicado algunos factores sin que se
hayan podido sostener. Una de las teorias propone que se trata de un virus stmilar al de
la inmunideficiencia humana, el cual seria responsable de los sintomas que refieren los
pacientes al inicio de su padecimiento. En relacién a esto, sabemos que esta lesidn
parece de novo, en el injerto renal y sobre todo en pacientes que han recibido
tratamiento antirechazo con anticuerpos monoclonales OKT 3, aunque no se ha aislado
hasta el momente, ningin virus en el tejido renal de los pactentes transplantados. Es
probable que €] dafio que sufren los podocitos en esta enfermedad, sea secundana al
resultado de factores humorales.

Todos nuestros casos se trataron de glomerulopatia colapsante idiopatica.

Se han informado en la literatura casos secundanos
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CONCLUSIONES

1) El sindrome nefrotico de presentacidon brusca acompailado de insuficiencia renal
cronica, es una manifestacion predominante, en los pacientes con glomerulopatia
colapsante

2)) En nuestro estudio predomino el sexo femenino (2:1)

3) Para realizar el diagndstico se requiere el estudio histopatologico

4) Los adolescentes parecen ser el grupo més afectado dentro del grupo pediatrico en
este hospital

5) Nuestros pacientes tuvieron glomerulopatia colapsante idiopatica

6) La glomerulopatia colapsante es una entidad grave, con progresion rapida a
insuficiencia renal cronica terminal
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