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INTRODUCCIÓN 

El síndrome ncfrótico del primer arlo (SNPA) r.:s una entidad poco común. Dependiendo 
de la serie .. la inch.h:ncia varia entre 5 v 6~-í. 1.h: todos los casos de síndrome ncfrótico r.:n 
pediatría. Se asocia a un grupo hctcrog¿nc:o de cnfonnedadcs que pueden ser hereditarias. 
cspor.ídica..c;. adquiridas o presentarse como parte de un síndrome de malformación gcnc:rnl: 
todas ellas con un curso. evolución y pronóstico muy diferentes entre si. 1

·:: 

De acuerdo a la edad de inicio. el SNPA se denomina congénito (SNC) si se presenta 
antes de los 3 meses: o infantil (SNJ) si se presenta entre los 3 y 12 meses de edad. Esta 
connotación es imponantc. y::t que los nitlos con SNC suden no responder a ningún tipo de 
inmunosupn:sión y la rcmisidn espontánea cs extremadamente rara. J-listológicamc!'ntc tienen 
un pronóstico muy pobre y la m uertc ocurre por lo general dentro de los primeros 6 meses de 
edad. Por otra panc. los pacientes con SNl tienen mayor oponunidad de presentar remisión 
espontánea y d pronóstico dcpendc Jcl tipo histológico. Se han descrito tipos primarios (o 
idiopáticos ) y secundarios. J-'4 

Tinos idioPáticos 

•Síndrome: ncfrótico finlandés (SNF) 
•Esclerosis mcsang.ial difusa <EMD) 
•Lesiones de camhins minimos (LCM) 
•Proliferación mcsangial difusa (PMD) 
•Esclerosis scgmentaria t'Ocal (HSF) 

Tipos .;ccundarios 

• lnfcccionlt!'s pcrinatalcs: 
Sífilis 
VIII 
Toxoplasmosis 
CMV 
Epstcin Barr 
Rubcola 
Hepatitis B 

• Intoxicación por mercurio 
• Síndrome hemolítico urémico 
•Lupus eritematoso sistCmico 
•Asociado a condiciones sindromáticas: 

Sindromc de una-rótula 
Síndrome de Dcnys·Drnsh 
Síndrome de Fr..siscr 
Síndrome de Lowe 
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Síndrome congénito tipo finlandés 

El síndrome ncfrótico tinh1ndCs <SNF> es el prototipo de los síndromes ncfróticos 
congCnitos. Es una cnfcrnu.:dad autosdmica rcct:siva. c.¡ut: se observa con mayor frecuencia en 
Finlandia. pero que se ha reportado alrededor de todo el mundo. Su incidencia se estima en 
uno por cada 8.000 nacimientos en Finlandia. '~·"·!O 

Su patogénesis al.in es incierta. aunque se sabe que el defecto se encuentra a nivel del 
brazo cono del cromosoma l<J. Se ha sugerido una alteración cn la incorporación de varios 
compont:nlcs aniónicos dentro dc.: la membrana basal glomcrular. especialmente el 
protcoglicano sulfato heparñn. Esta anonnalidad está presente in útero y se: asocia con un 
incremento de los nivdes de alfh-fcto proteína. que puede ser detectada en el lfquido 
amniótico y en el suero de la madre desde la semana 15 ó t 6 de cmbarazo.Q.rn 

Histológicamcnte existe dilata.ciún pscudoquística irregular de Jos túbulos proximales y 
frecuentemente existe fusión de los pedicelos di!' las células epiteliales glomerulan:s. Más 
tarde se agrega tibrosis intersticial. intiltr..tción linfocítica y de celulas plasmáticas. dc:pósitos 
concéntricos pcriglomerularcs v de tejido conectivo y esclerosis glomerular 
progresiva. l.~.(>.-...io 

El cuadro clínico es muy unifonnc. El primer y más const:intc signo es la gran placenta de 
mas del 25o/o del pt:so del niilo al nacimiento. La prcmatun:z es común y generalmente existe 
d antecedt:nlc familiar. El aspt:cto clínico característico incluye suturns y fontanela nrnplins. 
nariz pt:quer1a. hipcnclorismo e implantación baja de pabellones auriculares. distensión 
aOdominal y ascitis. hernia umbilical. posición de opistótonosjunro con edema generalizado. 
El edema se detecta desde la prirncr.J. semana en la mitad de los casos. 1 ·~Q·' 0 

La albúmina sCrica gl!'nt:ralmcntt!' tiene valores por dl!'bajo de 1 gr/di. Los niveles de lgG 
están disminuidos y existe pérdida urinaria de factores de complemento B y D. con la 
consiguiente susceptibilidad a infecciones. La pérdida urinaria dc: algunas otras proteínas 
como la trJnsfcrrina. vitamina O unida a proteínas. 250H colecalciferol y honnonas tiroideas 
unida~ a proteínas pueden producir anemia por deficiencia de hic:rro. pobre cn:cimien10. 
defecto c:n la osificación e hipotiroidismo rc:spectivamente en algunos pacientcs.2

·Q·
10 

Los pacientes son resistentes .a csteroidcs y otros inmunosuprcsorcs. La causa de muerte 
por lo gcnl!'ral no es uremia.. sino infecciones o diarrea grave con desequilibrio 
hidroelcctrolítico. 9

.in 

Esclerosis mesangial difusa 

La esclt:rosis mcsangial difusa (E!\10) es una entidad poco comün. Fue descrita por 
primer.'.l vez p<"r Denys en 1967. pcn. .. -... Drash en 1 '>70 fue quic:n sugirió un posible mecanismo 
patog.Cnico común dur.mte ta embriogénesis. l"4-ln Su curso cJinico es el de un síndrome 
nefrótico sin rc:spuesta al tratamiento y con r:ipida progresión a insuficiencia renal tcnninal. 
En la primera etapa existe incremento de la matriz mcsangial .. con paredes capilares normales 
pero con hipertrofia de los podocitos. Postcrionnente existe engrosamiento de la membrana 
basal glomcrular y la expansión mcsangial causa obliteración de los lúmenes de los capilares 
que a la larga provocan contracción del ovillo gloml!'rular .. La progresión de la SMD no 
incluye proliferación celular pero existe una singular capa de podocitos que cubren los 
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glomérulos csclcros:u.Jos. Las lesiones túbulo-intersticiales incluyen atrofia tubular y librosis 
intersticial" 

Pueden existir túbulo.,. dilatados. pero su aspecto no c:s tan pronunciado como cn el SNF. 
L~' interesante Lh: la S:'\11) e:-. que no .. uro aparece ..::umo cnfcn11cdaJ primaria. sinu que 
también se asocia a otros tipos de SN J>.t\. La asociación de tumor de Wilms. alteraciones de 
la ditCrcnciación sc:\.ual y glomcrulopatia progresiva es conocida corno síndromc d..: Dcnys­
Drash y cs causada por una alteración en el gen del tumor de \Vilms WTI. 

Los esfuerzos por idcntifü.:ar el gen responsable del tumor Je Wilms condujeron a la 
identitic:1ción del gi.:n \VJ en el cromosorna 11. banda pi J. Las mutaciones constitucionales 
del gen \VTI fucron inicialmcnh.: dcmostrJ.das i.:n p:tcicntcs con Sl\.10 en 1991 y han sido 
úcscrit.:..1s cn más de lJO'V,. Jel sínJromc Je Denys·DrJ.sh. 11 •1

t. 

Existen fbrmas completas e im:omplctas. sicndo el clcmcnto unificador Ja nefropatia. Ésta 
Cl.m~bie en sindrome nefrótico. hipertt:nsión c insuficiencia renal. Típicamente:. los hallazgos 
renales dc este síndrome ~on los Ue una glomerulopat'ia crónica con hipt:rcelularidad 
mt:sangial difusa. esclerosis g.Jurncrular y adclgazantiento de: la mt:mbrana basal de los 
capilares en asociación con inflamación tubulointt:rsticial. 15 

Las altcr..tciont:s sexuales son casi siempre pscudohcnnafroditismo masculino. pero se han 
reportado casos con disgcncsia gunadal mixt..'1. y purJ.. Frccuentcmc:ncr: las gónadas 
disgcnéticas tiencn gonadoblaslorna. un mmor poco agresivo que permanccc asintomático 
por años. El ncfrohlastt,ma puede ser uni o hilatcrnl o no estar presentes. Su ausencia puede 
deberse a que el p;1t.:icntc 'ica mu~ pc4uc1hl )'el tumor no se ha)·a aún manif'Cstado. a que el_ 
tumor sea diminuto y no ha) a sid .. , detectado. o a una variedad incomplt:ta dl!I sindromc. 11

•
1

' 

La presentación clUsica es en el periodo nc:onatal con gcnitalcs ambiguos. aunque más dt:I 
40°/o parecen t'Cnotipicamentt: femeninos. Generalmente existe sindromt: ncfrótico e 
insuficiencia renal. con una progresión inevitable hacia estadio final. Una vez que: se instala 
la uremia y dchido al riesgo Je tumor de \\!ilrns oculto. se prctierc la ncfrcctomía bilateral. 
Al momento de la nefrcctnmia. hHJo el tejido gonadal debe: ser rcmovid(.'l. por la alta 
incidencia de tr..tnst'brmación maligna. •+-f 7 

E:\.iste tamhiCn una .... 11brcpnsicilln clini..::a entre este síndrome y el complejo W"ARG 
( IVilms tumor. Aniridia. ambiguous Gc!nirnlia and mental Rctardation). 1

"' 

Por último. el diagnóstico temprano pcnnite una asesoría genética apropiada. Casi todos 
los casos parecen ser cspor.idicos. S..: ha propuesto. basados en la evidencia. circunstancial .. 
que: cl sindromt: dc Den)s·Drash rt:sulta dt: un defecto en Ja embriogénc:sis del surco 
urogcnital y t:I rit:~go de: rccurrencia en familian:s pan:ct: scr pequeño.'"' 

El slndromc de Fr..ti~cr ..:s olra patología asociada a una mutación dd gen WTl que 
tan1b1én cursa con pscudnhc:-~· .l!°!" ·~:.:, ~"" ·~:-s..:•:!ir.""'· L:'S r';i..::~:lt~s :;,t::i\.!::t!r.-:.cntc ~e 
pn:sentan con genitales cxtcmos frmcninos pero con cariotipo XY. Sin embargo. a 
dt:fcri;:ncia del síndrome de: Dt:nys·Drash. la h:sión histopatológica característica es 1-tSF. 
tienen una progresiOn mas lenta a falla renal t&:nninal y existe mayor incidencia. de tumon..-s 
gonadalcs (gonadoblastomas) .. más qut: tumor de Wilms. 13 

--~ -·-- ·--- .. 
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Otras ::lomerulopatías primarias 

Los c .. h.:mas tipos iUiopúticos ocurren con mayor frecuencia después de los 3 mcscs de 
edad. Su pronl.lstico es v:triablc .. pero por lo generJI es menos severo que c:n el SNF o SZ\110. 
Una pequeña proporción de pacientes n:sponden fovorablemcnte a la terapia con t:stcroides y 
en al¡;unos casos cspor.idicos existe remisión cspontti.nca. 1

-'·" 

Puc:dc observarse cualquier variante histológica. Cerca del 5% de: los pacientes con SNPA 
cursan con h:siones de cambios mínimos. Es raro que presenten hematuria .. nzoc:miu o 
hipcncnsión. En relación a la c:!Oclc:rosis sc-gmc:nlaria y focal .. se ha reponado una incidencia 
cntrc el 5 y 10%. No hay evidencias concluyenh:s de: que la terapia inmunosupresora altere el 
pronóstico de esta condición. Se ha observado n:curn:ncia de esta lesión posterior al 
trnsplan1e renal. 17 

Infecciones perinatalcs 

De las infecciones asociadas a SNPA .. la sífilis es una causa bien conocida. Puede 
manifestarse en etapa nc-onatal. pc;:ro por lo general se observa entre uno y cuatro meses de 
edad. La sitilis ocasiona una combinación de glomc:rulom:fritis y nefritis intersticial. La 
glomcruloncfritis mc:mhranosa parece ser común. 1-Hstopatológicamentc se observa 
infiltr:1ciún intersticiul con células plasmáticas y linfocitos. pero en cl glomC:rulo sólo se ha 
rcponaJo discreta proliferación cnJotclial y adclga.l'.amiento Je la memhr.im.1 basal. Se han 
dcmostr.iJo depósitos granulosos difusos de lg G y el antígeno treponC:mico a lo largo de 
capilares glomcrularcs con microscopio de inmunotluorc:scencia y se han observado 
depósitos densos glomcrulan:s subcpitclialc:s por estudios ultrac:structurales en estos ca.sos. El 
prnnóstico e.Je la enfennc<lad renal <lcpc:nde Je Ja severidad de la lcsitln histopatológica. La 
terapia antimicroOiana. gcnerahncnh: penicilina. 1

·
4

•
1 17

·
1

" 

El sinJrome dc: inmuno<lcticicncia adquirida (SIDA) sc manifiesta principalmente por 
infecciones interrecurrcntcs con gt!rmcnes oportunistas y por el desarrollo de neoplasias. Las 
altcr.:u.:ioncs renales se manifiestan por. a) alteraciones eh:ctroliticas y del metabolismo 
ácido-ba..;e. ocasionadas a su vez por diarrea. infecciones de repetición .. desnutrición y uso de 
medicamento~ ncfrotOxicos: b) insuficiencia renal aguda o crónica: e) síndrome nefrótico: 
obscrvanJose diversas lesiones glomcrularcs y tubulointersticiales que aunadas a las 
manitt:staciunes clínicas se les conoce como ncfropatía del SIDA. 1

"" 

La m.:fropatia del SIDA en edad pcditltrica presenta características clínicas e: 
histopa1ológicas similares a las dcl adulto. La proteinuria es c:I signo mús temprano y 
constante. Su intensidad cs variable y puede cambiar desde mínima hasta síndrome nefrótico. 
La hipertensión y la hematuria son rJras excepto cn los casos de SIDA. Otro signo 
caractt:ristico es la presencia de niveh:s muy altos de inmunoglobulinas lgG. lgA e JgM en 
sucro. Entre las lesiones 4uc podemos encontrar. la esclerosis segmentaría focal es la más 
car.icteristica )'' frecuente. pero pueden obsc:rvarse también lesiones de cambios mínimos. 
hipc:rplasia mesanqial moderada. necrosis tubular aguda. nefritis intersticial y 
ncfrocalc inosis 1 ·~.::-

. -- -- - ;] 
TESIS CON 

FALLA DE ORIGEN 

8 



En algunos estudios se ha encontr..ido que la sohrcvida de los adultos con SIDA se acorta 
cuando se acompaña de lesión renal. Al poco tic.:mpo de iniciarse la diálisis. desarrollan un 
síndrome de: emaciación y desnutrición fulminante de etiología dcscono..::ida y fallecen a las 
pocas semanas. Algunos autores han manejado la ncfropatia asociada al SIDA en nii\os con 
prcdnisona por vía oral. sin respuesta fuvorublc. En la actualidad. se urili7..an otros 
mcdh.:amentos como la ciclusporima ··A··. 1'' 

La m:frosis secundaria a toxoplasmnsis es extn:madamc:nte rara. El aspecto histológico del 
síndrome nc:frótico congénito es variable e incluye lesiones típicas de enfenncdad 
microquistica renal. l-ISF y prolifer.ición c.:nJocapilar. 1

•
4

•
7

• .:J..~.s 

La cnfennedad por Ci\.1V también se ha asociado al síndrome ncfrótico. Pueden 
observarse comúnmc:nte inclusiones virales. sobre todo en células de túbulos contorneados 
distales v colectores. Otras infcccinnc.:s asociadas a SNPA son la hepatitis B v la rubeola 
congCniÍa. que causan glomc:rulonefritis mcmbranosa.'·"'·7 -::.s -

Misceláneas 

En relación al síndrome ncfrótico congénito asociado con In intoxicación por mercurio. 
no se han señalado annnnalid!1dc:s con microscopio de luz. Resultados mñs recientes han 
demostrado que es un síndrome mediado por complejos inmunes. 1·"· 7·:.s.::' 

Algunos niños con malfi_,rmaciones cercbr..iles presentan síndrome: ncfrótico en etapas 
muy lempr.inas después del nacimiento. El síndrome de Galloway-1\--Jowat incluye 
microcefolia. síndrome ncfrótico y hernia hiatal. Otras entidades incluyen alteraciones a nivel 
ccrchral. ocular. cardiaco y diafr.igmiltico. 1·"'·"'-:s 

Ademá..-;; se ha observado proteinuria masiva dur.intc el primer año en cnfcnnedades 
como sindrome de Lo""'C. sinJnlmc uña-rótula. Jisgcnesiu gon¡¡Jal XY. 1..s.h.::s 

El lupus eritematoso sistCmico es r.iramcnte diagnosticado antes de los 5 años de edad: sin 
embargo. debe sc.:r consider.tdo cn t:I diagnóstico diforcncial del SNPA. Estos pacientes 
tienen títulos elevados de ANA. hipocomplemcntcmia y glomt:rouloncfritis proliferativa 
difusa. La respuesta a la ter.ipia inmunosuprcsora es pobre en muchos casos.1..s.tt . .:!5.::tt 

Curso clínico de la enfermedad 

Si: conoce que la harrcra de los capilares glomcrularcs con carga selectiva juega un papel 
importante: en el paso tr.insglomerular de macromolC:culas. La mcmbr.:ma basal glornerular 
contiene sitios aniónicos constituidos por proteoglicanos dc sulfato-hcpar::in .. que constituyen 
la barrera con carga selectiva. Los cambios en cstas molCculas puctlcn inducir la pérdida de 
la selectividad de la carga y permitir fücilmente el paso dc protcinas a travCs de las paredes 
capilares . .:7-~ 

La pérdida masiva de prot.:inas condiciona en estos pacientes numerosas complicaciones. 
Las infecciones constituyen el principal problema. Debido a Ja pC:rdida de gammaglobulina y 
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factores de complt:menlo 13 y D. hay mayor susceptibilidad parn inf'c:ccioncs por bacterias 
capsul::ldas. lalcs como neumococo. E. coli. Slaphilococcus. Klcbsiclla. Entcrococcus. Se han 
~~~~~~;;~:::'.!casos de neumunia. peritonitis. meningitis. intt:cciún urinaria y scpsis. entre 

La hiperlipidemia es una imponantc característica del sindnlme nefrc.\tico. La 
tisiopalofogia es compleja. Se han postulado tres causas para su desarrollo: a) incremento en 
la sinlesis hepática de colesterol. triglicc!ridos y lipoprotcina: b) disminución de: la 
Jipoprotcin-lipasa. que conduce a una disminución de la conversión de lipoprotcinas de baja 
densidad a las de alta dcnsid:1d: c) disminución en la actividad de los receptores de LOLJo 

Puede haber altemciones en Jos índices de: honnona tiroidea y es comUn que presenten 
hipotiroidismo. S..: ha demostrJdo una disminución de los niveles sCricos de T4 total. T4 
lihrc. T3 total: acompaf\aJas de una elevación de TSJ-1. 31

·'
2 

La pCrdida urinaria Je plasminógcno y antitrotnbina 111 estimulan en fonna 
compc:nsatoria la producción de macroglohulinas. tromboplastina. factorc:s 11. V. VII. VIII. X 
y XII. contrihuycnJo asi a Ja hipercoagulahilidad y problemas trombóticos del síndrome 
ncfrótico. tales como la trombosis de la ancria rndial. braquial. femoral o sagital superior. En 
ocasiones existe TPT alargado. aun4ue no se encuentmn complicaciones hemorrágicas7

·::
7

-
3º 

Se han ,lhscrvado anonnal idades neurológicas y a veces. presencia de convulsiones. 
Asimismo. los pacientes suelen cursar con desnutrición. n:tardo en el crecimiento 
hipocalccmia. anc:mia por dcticicnciu de hierro y déficit del dc:sarrollo psicomotor. En caso 
de c:xistir hipoalbumincm ia imponante. lo~ p.acicntcs pueden pn.:s..:ntar complicaciones tales 
corno derrame pleural. ascitis restrictiva. hidrocele a tensión. En ocasion..:s v de acuerdo u la 
putologia de base. pueden desarrollar urcmia . .::: 7- 3º · 

El trJtamiento. por lo tanto. está encaminado a mantc:ncr al pacic:ntc en las mejores 
condiciones J..: vida. Los puntos que comprende la terJpia incluyen: 1) CllOtrol d..: infcccfones • 
.2) admini~tractún de albumina en caso necesario (derrJmc plc:urJI. ascitis restrictiva) .. 3) 
mantcnimiemo J..: una nutriciún adecuada. 4) tratamiento del hipotiroidismo secundario. S) 
prevención J..: trombosis. 6) diálisis y tr..isplantc en caso de folla renal tcnninal.:7 -:m 

En algunos casos sr.: realiLa ncfrcctomia unilateral para reducir la pérdida de proteínas. si 
es que c!sta no pcnnitc un crecimiento y desarrollo adecuados. Pueden empicarse también en 
fonna empirica medicamentos antipla4uctarios como ac. acetilsalicílico y dipiridamol en 
nirlus ..:on cv..:ntu' trornbutii:os.::7

-
1º 

Se ha observado que el tr.ltam icnto médico integral seguido de trasplante renal. ofrece una 
muy buena opnnunidad de supervivencia en estos casos. Por lo general. no existe rccurn:ncia 
de la entt.:nneJad primaria dc:spués dc:J tr..isplante. 7 
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Oll.JETJVO 

Conocer la presentación clinica .. respuesta al tratamiento y evolución Je Jos pacientes con 
SNJ>A y analizar las diferencias entre ellos según Jos diagnósticos histolúgicos. 

JUSTIFICACIÓN 

El SNPA es una entidad que constituye un reto para el pediatra y nefrólogo pcdiatra. El 
reconocimiento de la variedad de causas de SNPA .. las dif"cn:ncias en la respuesta al 
trJtamicnto y su hctcrogcnicidad patológica.justifican su estudio exhaustivo. La biopsia 
renal es imprescindible pan1 su clasificación. La gran mayoría tendrán una Conna idiopiitica 
primaria. 

No obstante que un gran porcentaje de pacientes no responde a Ja terapia con 
inmunosuprcsorcs y su pronóstico sude ser sombrío .. es importnntc Ja detección oportuna de 
causas secundarias a las que pueda ofrccérsclc:s tratamic:nto t:spc:cifico como In sífilis. 
toxoplasmosis y lupus. Además. se requiere de un diagnóstico tan preciso como sea posible 
para dar nsesoria genética a las t3milias atC:ctadas. En los pacientes que desarrollan uremia. Ja 
terapia médica intensiva seguida del trasplante renal. es el tratamiento de elección para 
1ncjor.ir su calidad de: vida. 

MATERIAL Y MÉTODOS 

Tipo de estudio: observacional. longitudinal. retrospectivo. Se revisarun los expedientes 
i.:lini...:os t.h: los niños que acudieron a nui:stro scn:ido con diagnóstico de SNPA entre enero 
de 1990 y agosto de 200 1 . 

La infonnución que se ohtuvo de cada paciente fue el se;:xo. edad al inicio del 
paJecimicnlo y a su ingreso al hospital. signos y síntomas .. cxámencs de laboratorio y 
gabinete. biopsia rc:nal. c:voludOn y dc:stino final. 

Los cxllmencs de laboratorio que se solicitaron fueron general de orina. química 
sanguínt:a que incluía urca. crc:atinina. sodio. potasio. triglicéridos .. colesterol. albúmina. 
gJobulina. Ex.limenes inmunológicos (inmunoglobulinas y fracciones C3 y C4 del 
comph:mento). anticuerpos para invesrígar infecciones virales (TORCH). Los estudios de 
gabint:tt: realizados tU.eron ultrasonido renal .. en algunos casos se solicitó uretrocistograma. y 
en otros más se complementó su estudio con ultrasonido trnnsfontanclar. ultrasonido 
abdominal. radiogratlas de cranco. gammagrama tiroideo. 

Los métodos utilizados en el prescnh: csttAdio par.i el análisis t:stadistico fueron las mcdida.s 
dt: tendencia central como promedio. desviación estándar. porcentaje. 
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RESULTADOS 

Se anali7.nron en los expedientes clinicos de 26 pacientes que fueron atendidos en el 
Departamento de Ncfrologfa de nuestro Instituto con diagnóstico de SNPA. durante el 
periodo de enero de 1990 y agosto de 2001: de los cuales 14 fueron del sexo masculino y 12 
del sexo femenino. 

1 

1 

1 
' ¡ 

13~: 1·· 
131 

12.51 

12 i 
11.5 ! 

11 ! 

DISTRIBUCIÓN POR SEXO 

l!~~q 
~.: ;_: .::.:..;¿.;·~-' ~.: :. . 

r&dlJ!J2~~"--=--"'---~----~------------.... --~'.:- __ ....:;;:.-..-
O HOMBRES O MUJERES , 

La edad al inicio del pndccimicnto fue de 3.8 meses ( ± 3.1 meses) y Ja edad al ingreso al 
hospital fue de 5.4 meses ( ± 3.6 meses). El diagnóstico se sospechó por edema en el 88.4% 
de los casos. En tres pacientes no hubo edema y el diagnóstico se sospechó por la presencia 
de protcinuria masiva en el cxmncn de orina. Estos niílos consultaron por distensión 
abdominal y red venosa colaternl. por probable infección urinaria otro y por dalos de scpsis 
el tercero. 

Otros síntomas asociados al cuadro inicial fueron oliguria. hipertensión. diarrea. 
distensión abdOJninal. folla de crecimiento ponderal. vómitos. hiporcxia. astenia y adinamia. 
Se documentó hipotiroidismo en 4 pacientes. uno con LCM. otro con HSF y dos más con 
SNF. 

Todos los pacientes presentaron protcinuria masiva (igual o mayor de 40mg/m2/hora) en 
recolección urinaria nocturna de 12 hrs y se acompai\ó de hematuria en el 50% y de 
cilindruria en el 78% de los casos. Todos presentaron hipoalbuminemiu ( 2.0 grs ± 0.67) y en 
83o/o hubo hipcrcolestcrolcmia. La lg G estuvo disminuida en 35% y la lg M se incrementó 
en 75% de Jos casos. Se tomó serología para investigar presencia de infecciones. En un 
paciente se diagnosticó SIDA 
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Estudios de laboratorio 

Colcslcrol total 295 mg/tll (:!: l IO) 
(normal de 65-175 n1g,/dl) 

Protcinas totala..~ 
nornutl de 6-H •r/dl 

Albúmina 
normal 3.5-5.S •r/dl 

Globulina 
(normal 2.3-3.5 J.:r/dl ) 

4.2 gr/di(± 1.3) 

2.0 gr/di ( ± 0.67) 

2.1 gr/di C:!: 0.9) 

HALLAZGOS EN GENERAL DE ORINA 
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En relación a la función renal. se encontró una creatinina promedio inicial de 0 .. 76 mg% 
(± 0.41) y la depuración .. por método indirecto con fórmula de Schwartz de 4 l .7ml/ min / 
J.73/m2. que muestran una velocidad de filtración disminuida. 

Exihncncs de f"unción renal 
Crcatinina :i1érica 

Dcpur-..1ción de crcatinina 
Exumcn gcncrul de orina 

Valor inicial 
O. 76 mgldl (± 0.41 ) 

46ml/min/1.73 (± 28.11 ) 
Proteinuria masiva 100% 

Se solicitaron además. los siguientes estudios complementarios. los más relevantes: 

Estudio 
Ultrasonido renal 

No. Pacicnlcs 
14 .. ';~~=:~~!'-="-------! 

Ultri.sonido lransfonhenelar 5 19.23 
TORCll 24 92.30 
Perfil liroidco 15.38 
Hionsia renal 20 76 .. 92 

Se realizó biopsia renal en 20 pacientes (76.92o/o). cncontr..mdo LGM en uno. PMD en 6. 
El\·10 en J. l ISF en 5 y SNF en 5 más. En el resto de Jos pacientes no se realizó biopsia 
pon.1uc las condiciones clínicas no lo pcnniticron en ese momento o porque se trasladaron a 
otra Institución. En los pacientes con EMD no se observó asociación con algún otro 
síndrome. 

,..------~--·-

HISTOPATOLOGÍA 
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Respecto al trJtamicnto. seis pacientes recibieron prcdnisona u razón de 60mg/m2/dia 
durante 1 mes y posteriorn1cnte a 40mg/m2/día en días alternos durante un mes mñs. De 
ellos. uno presentó LCM. 2 tuvieron PM D. 2 mñs tuvieron 1-ISF y a uno no se le realizó 
biopsia. l-lubo remisión sólo en un paciente con PMD y en el que no contaba con biopsia 
renal. Tres pacientes recibien..~n trutmniento con ciclosporina y prcdnisona en forn1a conjunta: 
2 con flSF. y 1 con EMD. Los pacientes con llSF eran gemelos. recibieron prednisona 
30mg/m::?/dia en días alternos por 6 meses y ciclosporina a 6mg/kg/dia durante 18 meses. El 
paciente con EMD recibió ciclosporina a 6mg/kg/día y prednisona 30mg/m2/dia en dfas 
alternos durante 1 mes. pero posteriormente no regresó a control por consulta externa. 
Ninguno de los tres pacientes que rccihicron ciclosporina junto con prcdnisnna remitió. Los 
pacientes con SNF no recibieron tmtamiento. En este último grupo. uno falleció por scpsis. 
otro llegó a urc1nia terminal y se trasplantó. Tres rnás continuaron ncfróticos. uno con 
disrninucibn de la función renal y los otros dos no regresaron a control. 

Lcsi{Jn hisro lafolc"mica Prcdnisona Pdn "' CvA Rcmisiún Sin rcnlisiún 
Sin hinnsin 1 1 
LCi\1 1 
PI\11> 2 o 
EMD 1 
llSF 2 2 o 4 
TOTAL ,, 3 2 7 

Cinco pacientes tuvieron remisión del cu:tdro: el paciente que no contaba con biopsia renal 
y cuatro pacientes con PMD. En toHtl follecicron cuatro pacientes. todos por scpsis: de los 
cuales. uno tenía Pl\.1D. otro EMD. uno mñs tuvo SNF y el último paciente fue el ponador de 
VII f. Dos pacientes desarrollaron uremia. uno con 1 ISF y otro con SNF. Ambos fueron 
trusplant¡1dos y han tenido buena evolución. sin rccurrcncia de la cnfcnnedad primaria. En 
once pacientes se desconoce la evolución final. Tres fueron trasladados a otro hospital y el 
resto no regresó a su control por consulta cxtcn1a 

-------~----

Destino Final 

j 1 .!!! i 
~ 

t E ºª l!! 

~ i'I! :::> ·o 
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o'E. ~ 

TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 

15 



DISCUSIÓN 

El SNrA es una entidad que no se ohscrva con frecuencia en pediatría. En nuestra 
revisión <le 1 1 arlas. sólo se documentaron :?6 castJS. de los cuah:s. 50% corrcspom..lió a SNC 
y SOo/o a SNI. 

A 1 igual que se reporta en la literatura. se encontró que las glomcrulopatins primarias son 
la primcr.i causa del SNPA. 1

'""' El pronóstico más favorable se: observó en los pacienh:s que 
cursaban con lesiones de cambios mínimos o proliferación mcsangial difusa. donde existió 
remisión cspont.1.nca en 4 casos. Como se ha descrito en estudios previos. nuestros pacientes 
con SNF no presentaron ninguna remisión y aquCllos con HSF no tuvieron 11".l.cjoria <lcl 
cumJro con tr.ltamicnto inmunosuprcsor. 1

"
7 Un paciente!' presentó síndrome ncfrótico 

-.ccundario a infoccit'ln por VIH. No hubo ningún ..:aso de síndrome m:frótico congénito ni 
infantil asodado a otros sindromcs clínicos. 

De los 5 pacientes con síndrome m:frótico tipo finlandés. 4 iniciaron su padecimiento en 
los primeros 3 meses de edad. No fue posible averiguar si las madres cursaron con 
polihidramnios durante d embarazo. ni si al momento del nacimiento la placenta era grande. 
r\ pesar que la literatura menciona la asociación del SNF con prcmatun:z y bajo peso al 
nacer: sólo cncontrJ.mos peso bajo en un paciente. Ninc.uno fue prt:maturo. Tampoco se 
documentó antecedente familiar de la cnferniedaJ. 1

•
7
.-.ilo Uno de ellos cursó con 

hipotiroidismo. Este paciente evolucionó a uremia y se trJ.splantó. Hasta el momento. no ha 
habido recurrcncia de la cnfcnncdad. 

El edema es d dato clínico más sobresaliente y constituye d principal motivo de consulta 
por pane de los padres. En nucstrJ serie. estuvo presente en 88o/o de los casos. Sin embargo .. 
en tres pacientes no se documentó y t:I diagnóstico se sospechó al encontrar proteinuria 
masiva en el examen de orina. Pueden observarsc otros signos y sintomas más inespecificos. 
talcs como oliguria. disuria. hematuria. diarn:a.. distensión abdominal. hipon:xia. El examen 
de orina reveló proteinuria en todos los casos y en la mayoría el sedimento urinario fue 
patológico. La función renal se encontró alter.ida .:asi siempre al momento dt!I diagnóstico. 
Este Ultimo dato nos confirma el m.al pronóstico que por lo general se.: observa en el SNPA .. 
ya que un gran porcentaje e"olucionan a uremia. 1

•
7 

Por lo tanto. en necesario tener presentes los posibles diagnósticos al ingresar a un niño 
menor de un año con protcinuria masiva. realizar una buena .:xploración fisica e 
interrogatorio y apoyarse además en estudios complementarios de laboratorio y gabinete. En 
nuestros pacientes. además de los exámenes iniciales. que incluían biometria hemáticn. urea .. 
crcatinina. clcctrolitos y albúmina sérica. triglicéridos. colesterol .. inmunoglobulinns. 
fracciones del complemento y scrolog.ia para investigar infecciones virales (TORCH): se 
solicitó ultrasonido renal y algunos otros estudios de gabinete que fuen:m necesarios en ronna 
individual. según el caso. Sin embargo. el procedimiento mas importante para establecer el 
diagnóstico indudabh:mcnte es la biopsia renal. En nuestra serie. se realizó biopsia a t 9 
paciente:-.. En el resto. sus condiciones clínicas no lo pcnniticron."'·7 

El cur-;o clínico de nuestros pacientes fue similar a Jo rt:portado en otras series. Las 
inf~cciones fueron frecuentes. reportándose infecciones de vías ae;!rcas superiores .. 
conjuntivitis. celulitis. diarreas por gérmem:s como criptosporidium y campilobacter. así 
como neumonía por P. carinii y peritonitis. Cuatro de ellos presentaron scpsis y fallecicron 1

•
3

• 
7,IU 
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CONCLUSIONES 

El sindromc ncfrótico del primer mlo es una p:uologia poco común en pediatría 

No existe predominio de sc:c.o 

Como en cualquier síndrome ncfrtitico_ el signo cardinal es 1:1 protcinuria masiva y el 

edema es el signo más constante. principal motivo de consulta por parti.: de los·. 

familiares 

Las glomcruJopatias primarias constituyen fa prin~ipal etiologÍ~ de este padci:imicnto 
.·.-:., .. ·_.-. :_-·· ·.:'.,°":- .... ' -

Es m:ccsaria Ja biopsia renal p~~ establ~ce~-~1-~i~~!1~~~-¡~~--~.¡¡~i~P:at~~óg'i~o 

Existen casos esporádicos de ~er:nisión d~ ·-,~---,,~-t~i~~!~ ;~~-~·) ;~ ~-~ne~I sc.-ohservan en 

el gn1po de PMD 
' '., , -.:.· >_>' ·. . 

Las infecciones constituy_cn hi ~rin~_ip~I C-:i_u~·a de h~~~ita)~_z:idoncs· y mon~lidad 

. - : . ··º'. :· - .· -·,· ·~> .·'. ;-
Los pacicntt!'S con EMD. 1-ISF.y SNF tient!'n ~.al ~~onós~~·cº.·-."?.º'.1.cvolUci~.n a falla 

n:nul tcnninal 

El trasplante renal constituyt!' una excelente '?Pción ~n. ~~t~~-~~~iC1~tes }'._ P'?r lo gene_ral 

no st.: observa n:currencia de Ja t!'nfenncdad en paciénte~-~~n SNF:-;--

Existe un alto porcentaje de deserción d.e los pacienu:s.en.su·.scg~imic'nto._por lo que 

es m:cesario com:icnti;,..ar a los familiares sobre la imponancia de vigilar su curso 

clinko 

TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 

17 



UIHLIOGRAFÍA 

1.- T. Manin BarrJt .. Ellis O Avncr. William E. 1--larmon. Congcnital ncphritic syndromc. En: 
Pt.:<liatric Ncphrnlogy 4ht cdition .. us,,: Lippincott Williams & Wilkins 

::?..- Habib Rr.:néc: Ncphrotic syndromc in thc 1'"1 ycaroflifc. PediatrNcphrol 1993: 7: 347-53 

3.- J.Rapnla: Congcnital ncphrotic syndromc. Pcdiatr Ncphrol 1987: 441-446 

4.-Tcj K. 1\-lattoo. Abdul M. Al-SowaiJcm: Ncphrotic syndrome in l"n ycar of life and the role 
ofunilatcral ncphrcctomy. PcdiutrNcphrol 1992: 6: 16-18 

5.- Comité Je cxpcnos en Ncfrologia: Síndrome: ncfrótico en niilos. Bol Mc:d Hosp. lnfant 
!\'1cx :?.000: 57: 5:?:?.-36 

6.- S.S. Kaplan. M.B .. B.Ch.: Thc ncphritic syndromc in thc first ycar of life: Is a pathologic 
classification possiblc?. J Pcdiatr 1974; 85: 615-:::?:I 

7 .- Mary B. Gar;.a .. rvtartha Guttcnbcrg. Bcmard s. Kaplan: Nephrotic syndrome at 5 months: 
no dcfiniti\.'C trcatmcnt or complications for 1:::?: years. Pedintr Ncphrol 1 Q99; 13: 604-6 

8.- John D. l'-1ahan. l\i1.D .• S. Michacl Maucr: Congenital nc:phrotic sync.Jrome: Evolution of 
medica! managcmcnt and rcsulL'i ofrcnal tm.nsplantation. J Pediat 198-': 105: 549-57 

tJ.- r\mo Fm:hshuhcr. Patrick Ni.audct.. Olivcr Gribouval: Congenital ncprhotic syndrome of 
thc Finnish typc: linkagc to thc locus in a non-Finnish population. Pedi:.ttrNcphrol 1996; 10: 
135-138. 

1 O.- Christcr f folmberg. Marjatta Antikainen. Kai ROnnholm: l\-1anagemcnt of congenital 
ncphrntic syndromc ofthc Finnish typc. Pcdiatr Ncprhol 1995: Q: 87-'lJ. 

1 1.- 1-f.B ~1cndC'lsohn. ~1. Krauss: Familial carly-onsct nephrotic syndrome diffusc mesangial 
sclcrosis. Acta Paedi.atr Scand ( 198:::?:): 71: 753-758. 

I::?:.- A. Kozicll. V.K. lyer. N.E Moghul.: Congenital ncphrotic syndromc. Pediatr Nephrol 
::!001; 16: 1 !15-89 

13.- S.J. J'l.-1cTaggan. E. Algar. C. W. Chow., H.R. Powell: Clinical spectrum. of Denys-Drash 
an<l Fr.lsicr syn<lromc. Pcc.Ji.atr Ncprhol ::?:001: 16: J35-J39 ' 

14.- L. Jadn:sic .. J_ Leake. l. Gordon: Clincopathologic rcview ot"twelve children with 
ncphropathy. V/ilms tumor and genital abnonnalities (Orash syndromc). J Pcdiulr 1990: 117: 
717-25 

15.- r\llisnn A. Eddy .. l\-1.D .. F.R.C.P .• S. tv1ichacl l\<1aucr. M.D.:Pscudohcnnaphroditism. 
glomcrulopathy and \.Vilms tumor (Drash syndrome): Frcquency in cnd-stage renal failure. J 
Pcdiatr 19115; 106: 58-1-587 

TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 

IM 



16.- Romeo García-Torres .. Gabrit:fa Brnun .. Guillenno Ramón: Síndrome de Drnsh y sus 
variantes. lnt'Onnc de 3 casos. Bol :\.lcd 1-tosp. lnfant.Mcx· 1992: 4'>: 37~-9 

17.- Olli Koskimics. Hnnnu Sariola: Clinical quiz. Pcdiatr Nc:phrol 1991: 5: 433-5 

IX.- Robert l\r1cDnnald .. tv1D: Jan \Viggclinkhizen: Thc ~~ph~~ic Syndrome in vcry yo~ng 
infonts.AmcrJDisChidl971;1::?::!:507-t:? · -· - - - --

19.- Ricardo :Vtunoz-Arizpc .. Benjamín Romero Navarro. Rebe,ca Gómcz-Chico': Sindromc 
ncfrótico asociado u síndrome d~ inmunodeficiencia adquirida en niños. Bol r'vtcd Hosp 
lnfo.nt t\-1c:\. 1992: 49: 600-4 

:?O.- Gaslón Zillcrucl. MD ( 1995): Ncfroputia por virus de inmunodeficiencia humana. Clin 
Pcd North Am 6: 1381-6 

21.-Edward Connor !\.10 .. Suresh Gupta MD .. Anthony Minnefor l\.-10: Acquircd 
immunodctlcicncy syndromc-associated renal discasc in children. J Pcdiatr 1988: 113:39-44 

:::?.::!.-José Str..iuss. Carolyn Abitbol. Gastón Zillcruclo: Renal Discasc in children with the 
acquired immunodcficicncy syndromc. N Engl J Mcd 1989; 3:? 1: 6:?5-630 

23.- Bahman Shahin. M.O ... Zoc L. Papadopoufou. M.O.: Congcnital n..:phrotic syndrome 
associated with congenital toxnplasmosis. J Pediat 1974: 85: 366-70 

:::!4.- Oonald L. Oa1iksky. Shanc Rny: Cong.cnital m:prhosis and neonatal cytomeg.alovirus 
infoction: a clinical association. PcJiatr Nephrol 19QJ; 7: 741-743 

:::!5.- 1-loycr JR. Amkrson CE ( 1981) Congcnital ncphrotic syndromc. Clin Perinatol 8:333-46 

26.- Susan F .• l\.tasscngill. l\10: lnfantilc systcmic lupus crythematosus with onsct simulating 
..:ongcnital nc:phrntic synJromc. J Pcdiut 1994: 124: :?7-31 

:::?.7.- Ka.zuhiko Washi7..awa .. Shinji Kasai: UltrJstructur.il alteration ofglome~lar~~io11ic sites 
in ncphrotic paticnls. Pediatr Ncphrol 1993: 7: 1-5 · 

:?8.- J.GJ Vandc \Valle: Pathogcncis ofedcma tbnnation in thc ncphrol-ic sy'ñd~11_1e. 'redfatr 
Ncphrol 2001; 16: 283-93 · , ·, · · 

:::!9.- Karl S. Roth MD. BarbarJ H. Amuker .. MD: Nc:phrotic syndrÓm~: l;_~th-ogcm:sis and 
managemcnt. Pediat in Review: ::!3: 237-l8 

30.- J\.lohamed Alaa Eldin Hassan Thab.:t: l-lyperlipid.:mia in childhooJ nephrotic syndmmc:. 
Pcdiatr Ncphrol 1993: 7: 559-66 

J 1.- Roben. H. :\.1cLean .. :\-10. Baltimore. %\-10: Hypothyroidisffi in thc congenital ncphrotic 
s~ ndromc. J Pcdiat 1 Y8.:::?.; 1O1: 72-5 

3:::!.- Vimal ChamJha .. Uri S. Alon: Bilateral nephrcctomy rcverscs hypothyroidism in 
congcnital ncphrntic syndrome. Pt:diatr ncphrol 1999: 13: 209-11 

' -
19 

~.'fE:CTt:"f-'·'J.N : -... !. --

FALLA DE ORIGEN 


	Portada
	Índice
	Texto
	Conclusiones
	Bibliografía



