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INTRODUCCION

El sindrome nefrdtico del primer aito (SNPA) es una entidad poco comtn, Dependicndo
de la serie. la incidencia varia entre 5 ¥ 6% de todos los casos de sindrome nefrético en
pediatria. S¢ asocia a un grupo heterogéneo de enfermedades que pueden ser hereditarias,
esporddicas. adquiridas o presentarse como parte de un sindrome de malformacton generals
todas ellas con un curso, evolucion y pronostico muy diferentes entre si.

De acucerdo a la edad de inicio. el SNPA sc denomina congénito (SNC) si se presenta
antes de los 3 meses: o intantil (SN1) si s¢ presenta entre los 3 12 meses d eda d Esta
connotacion es imporante. va que los nitos con SNC suelen no n.>pondc.r a ningun ip o de
inmunosupresion v la remision espontanca e¢s extremadamente rara. lhamlobu.nmcnu. tienen
un prondstico muy pobre ¥ la muerte ocurre por {o general dentro de los primeros 6 meses de

edad. Por ota parte. los pacientes con SNI tienen mayor opontunidad de presentar remision
espontinea y cl prondstico dt.pgndc. del tipo histoldgico. Se han descrito tipos primarios (o

idiopaticos ) y secundarios.

Tipos idiopaticos

* Sindrome netrotico finlandés (SNF)
= Esclerosis mesangial difusa (EMD)
* Lesiones de cambios minimos (LCM)
* Proliteracion mesangial difusa (PMD)
* Esclero! segmentaria tocal (HSF)

Tipc scundarios

= Infecciones perinatales:
Sifilis
VIH
Toxoplasmosis
cmv
Epstein Barr
Rubeola
Hepatitis B

» Intoxicacion por mercurio

= Sindrome hemolitico urémico

= Lupus critematoso sistémico

= Asociado a condiciones sindromiiticas
Sindrome de ufia-rotula
Sindrome de Denys-Drash
Sindrome de Fraiser
Sindrome dec Lowe
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Sindrome congénito tipo finlandés

Efl sindrome nefrético finlandés (SNF) es el prototipo de los sindromes nefréticos
congénitos. Es una entermedad autosdmica recesivit. que s¢ observa con mayor [recuencia en
Finlandia. pero que se ha reportado alrededor de todo ¢l mundo. Su incidencia se estima en
uno por cada 8.000 nacimicntos en Finlandia, '~

Su patogénesis aan es incierta. aungque s¢ sabe que ¢l defecto se encuentra a nivel del
brazo corto del cromosoma 19, Se ha sugerido una alteracion en la incomporacion de varios
componentes  aniodnicos dentro de  la membrana basal glomerular., especiatmente el
pro(u)blicano sulfato heparin. Esta anormalidad estd presente in Gtero y se asocia con un
incremento de los niveles de alfa-feto proteina, que puede ser detectada en ¢l liquido
amniotico ¥ en el suero de la madre desde la semana 15 6 16 de embarazo.”'?

Histologicamente existe dilatacion pscudoquistica irregular de los tubulos proximales y
frecucntemente existe fusion de los pedicelos de las células epiteliales glomerulares. Mis
tarde sc agrega tibrosis intersticial. infiltracion linfocitica y de células plasmaticas, depdsitos
concéntricos.  periglomerulares  »  de  tgjido  conectivo ¥ esclerosis  glomerular
progresiva,'=o10

El cuadro clinico ¢s muy uniforme. El primer y mis constante signo es la gran placenta de
mas del 25% del peso del niflo al nacimiento. La prematurez ¢s coman y generalmente existe
¢l antecedente familiar. El aspecto ¢linico caracteristico incluye suturas y fontanela amplias,
nariz pequena. hipertelorismo e implantacion baja de pabcllonc> auriculares. distension
abdominal y ascitis. hernia umbilical. posicién de opistotonos junto con edema generalizado.

El cdema se detecta desde la primera semana en la mitad de los casos. !0

La albimina sérica generalmente tiene valores por debajo de 1gr/dl. Los niveles de 1gG
estan disminuidos y existe pérdida urinaria de factores de complemento B y D, con la
ruicnte susceptibilidad a jnfecciones. La pérdida urinaria de alg otras prc
como la transterrina, vitamina D unida a prmcinas. 250H colecalciferol y hormonas tiroidcas
unidas a proteinas pucd:.n producir anemia por deficiencia de hierro, pobm crecimiento,
defecto en la osificacion e hipotiroidismo respectivamente en algunos pacientes >

Los pacientes son resi a esteroides vy otros inmunosupresores. La causa de muerte
por lo general no e¢s urcemia. sino infecciones o diarrea grave con descquilibrio

hidroelectrolitico. *'°

Esclerosis mesangial difusa

La esclerosis mesangial difusa (EMD) es una entidad poco coman. Fue descrita por
primera vez por Denys en 1967, pero Drash en 1970 fue quien sugiridé un posible mecanismo
patogénico comun durante la gmbnobsncu; +4* Sy curso chmco es ¢l de un sindrome
nefrotico sin respuesta al ratamiento y con rdpida progresion a insuticiencia renal terminal.
En la primera etapa existe incremento de la matriz mesangial, con paredes capilares normales
pero con hipertrotia de los podocitos. Posteriormente existe engrosamiento de la membrana
basal glomerular y la ¢expansién mesangial causa obliteracion de los iimenes de los capilares
que a la larga provocan coatraccion del ovillo glomerular. La progresion de la SMD no
incluye proliferacion celular pero existe una singular capa de podocitos que cubren los

PP
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blom-.rulos esclerosados. Las lesiones tabulo-intersticiales ineluyven atrotia wubular y fibrosis
inters al''

Pueden existir tibulos dilatados. pero su aspecto no es tan pronunciado como en el SNF.
Lo interesante de la SMID es que no solo aparece como enfermedad primaria. sino que
también se asocia a otros tipos de SNPA. La asociacion de tumor de Wilms, alteraciones de
la diferenciacion sexual y glomerulopatia progresiva es conocida como sindrome de Denys-
Drash y es causada por una alteracion en ¢! gen det tumor de Wilms WTL.

Los estuerzos por identiticar ¢l gen responsable del tumor de Wilms condujeron a la
identit cion del gen W1 en el cromosoma 1 1, banda pl13. Las mutaciones constitucionales
del gen WTI fueron inicialmente demaostradas en pacientes con SMD en 1991 y han sido
deseritas en mas de 90% del sindrome de Denys-Drash, ''°

Existen formas completas ¢ incompletas, siendo el elemento unificador la nefropatia. Esta
consisic ¢n sindrome nefrotico, hipertension e insuficiencia renal. Tipicamente, los hallazgos
renales de este sindrome son los de una glomerujopatia crénica con hipercelularidad
mesangial difusa. esclero glomerular y adelgazamiento de la membrana basal de los
capilares en asociacion con inflamacién tubulointersticial.'®

Las alteraciones sexuales son casi siempre pscudohermatroditismo masculino. pero se han
reportado casos con disgenesia gonadal mixta y pura. Frecuentemente las gonadas
disgendticas ticnen ponadoblastoma. un tuMor poco agresivo que permanece asmlomallco
por anos. El nefroblastoma puede ser uni o bilateral o no estar pr Su d
deberse a que ¢l paciente sea muy pequeno ¥ ef tumor no se haya aun manifestado. a quc
tumor sea diminuto v no haya sido detectado. o a una variedad incomplets del sindrome.

el
11407

La presentacion clasica e¢s en el periodo neonatal con genitales ambiguos. aunque mas del
40% parccen fenotipicamente femeninos. Generalmente existe sindrome nefrético ¢
insuficiencia renal, con una progresion inevitable hacia estadio final. Una vez que se instala
la uremia y debido al riesgo de tumor de Wilms oculto. se pretiere la nefrectomia bilateral.
Al momento de la netrectomia. todo ¢l lgpdo gonadal debe ser removido. por la alta
incidencia de transtormacion maligna. '+

Existe tambidn una sobreposicion clinica entre este sindrome v ¢l complejo WARG
(Wilms tumor, Aniridia. ambiguous Genitalia and mental Retardation).

Por altimo, ¢l diagnodstico temprano permite una asesoria genética apropiada. Casi todos
los casos parecen ser esporadicos. Se ha propuesto, basados en la evidencia circunstancial,
que el sindrome de Denys-Drash resulta de un defecto en la embriogéne del surco
urogenital y el riesgo de recurrencia en familiares parece ser pequeno.'?

! sindrome de Fraiser ¢s otra p.nnlo ia asociada a una mutacion del gen WTI1 quc
tambic¢n cursa con pseudoherratr firo. Los pac seneralmente s
presentan con genitales externos femeninos pero con cariotipo XY. Sin embargo. a
deferencia del sindrome de Denys-Drash, la lesion histopatoldgica caracteristica es HSF,
ticnen una progresion mas lenta a falla renal terminal y existe mayor incidencia de tumores
gonadales (gonadoblastomas). mas que tumor de Wilms.'?

moase
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Otras glomerulopatias primarias

Los demas upos idiopiticos ocurren con mayor frecuencia después de tos 3 meses de
edad. Su prondstico es variable. pero por lo general ¢s menos severo que en el SNF o SMD.
Una pequefia proporcion de pacientes responden favorablemente a la terapia con esteroides y
en algunos casos esporidicos existe remision espontanca,'™#

Puede observarse cualquier variante histologica. Cerca del 5% de los pacientes con SNPA
cursan con lesiones de cambios minimos. Es raro que presenten hematuria, azoemia o -
hipertension. En relacion a la esclerosis segmentaria y focal, se ha reportado una incidencia
entre ¢l 5 ¥ 10%. No hay evidencias concluyentes de que 1a terapia inmunosupresora altere ef
pronéstico de esta condicion. Se ha observado recurrencia de esta lesién posterior al - °

trasplante renal.

Infecciones perinatales

Dec las infecciones asociadas a SNPA, [a sifilis es una causa bien conocida. Puede
manifestarse en etapa neonatal. pero por lo general se observa entre uno y cuatro meses de
edad. La sifilis ocasiona una combinacion de glomerulonefritis y nefritis intersticial. La
glomerulonefritis membranosa parcce ser comtn. Histopatologicamente se observa
infiltrucion intersticial con células plasmiticas y linfocitos, pero en ¢l glomérulo sélo se ha
reportado discreta proliferacion endotelial y adelgazamiento de la membrana basal. Se han
demostrado depasitos granulosos difusos de Ig G y el antigeno treponémico a lo largo de
capilares glomerulares con microscopio de inmunofluorescencia y se han observado
depositos densos glomerulares subepiteliales por estudios ultraestructurales en estos casos. El
ico de la enfermedad renal depende de la sgv::rldad de la lesion histopatoldgica. La

) 7
terapia antimicrobiana, generalmente penicilina.'*

El drome de inmunodeticiencia adquirida (SIDA) se manifiesta principalmente por
infecciones interrecurrentes con gérmenes oportunistas v por ¢l desarrollo de neoplasias. Las
alteraciones renales se manitiestan por: a) alteraciones electroliticas y del metabolismo
acido-base, ocasionadas a su vez por diarrea, infecciones de repeticion. desnutricion y uso de
medicamentos nefrotoxicos: b) insuticiencia renal aguda o crénica: ¢) sindrome nefrético;
observandose diversas lesiones glomerulares v tubulointersticiales que aunadas a las
manitestaciones clinicas se les conoce como nefropatia del SIDA.

La nefropatia del SIDA en edad pediatrica presenta caracteristicas clinicas e
histopatologicas similares a las del adulto. La proteinuria ¢s el signo mads temprano y
constante. Su intensidad ¢s variable y puede cambiar desde minima hasta sindrome nefrotico.
La hipertension y 1a hematuria son raras excepto en los casos de SIDA. Otro signo
caracteristico es la presencia de niveles muy altos de inmunoglobulinas 1gG. IgA e IgM en
suero. Entre las lesiones que podemos encontrar, la esclerosis scgmentaria focal es la mas
caracteristica y frecuente, pero pueden observarse también lesiones de cambios minimos,
hiperplasia m«.sanbml moderada. necrosis tubular aguda, nefritis intersticial y

netrocalcinosis!™
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En algunos estudios se ha encontrado que la sobrevida de los adultos con SIDA se acorta
cuando se acompaia de lesion renal. Al poco tiempo de iniciarse la didlisis. desarrollan un
sindrome de emaciacion y desnutricion tulminante de etiologia desconocida y fallecen a las
pocas semanas. Algunos autores han mancjado la nefropatia asociada al SIDA en niflos con
prednisona por via oral, sin respuesta l.:vomhlc_ En Ia actualidad. se utilizan otros

medicamentos como la ciclosporima A

La nefrosis secundaria a toxoplasmosis es extremadamente rara. El aspecto histolégico del
incluye ILstones npnca; de enfermedad

sindrome nefrotico congénito es variable ¢ i
microquistica renal, HSF y proliferacion Lndocapll.:r 13-7.

La enfermedad por CMV también se ha asociado al sindrome nefrotico. Pueden
siones virales, sobre todo ¢n células de tibulos contorneados .
asociadas a SNPA Son Ia hepatitis B y la rubeola

(RN

observarse comanmente inclu
distales v colectores. Otras infeccion
congénita. que causan glomerulonefritis membranosa.

Miscelianeas

En relacion al sindrome netrético congénito asociado con la intoxicacién por mercurio.
no sc¢ han sefialado anormalidades con microscopio de luz. Resultados mais recientes han
demostrado que es un sindrome mediado por complejos inmunes. 1.6.7.24.25

Algunos nifios con malformaciones cercbrales presentan sindrome nefrético en etapas
muy tempranas despuds del nacimiento. El sindrome de Galloway-Mowat incluye
microcefalia. sindrome nefrotico ¥ hernia hmlal Otras entidades incluyen alteraciones a nivel

cerebral, ocular, cardiaco y dinfragmatico.

¢l primer afo en enfermedades
14025

Ademais sc ha observado proteinuria masiva durante
1 gonadal XY.

como sindrome de Lowe, sindrome uaa-rotula | disgene:

El lupus eritematoso sistémico es raramente diagnosticado antes de los 5 afos de edad: sin
embargo. debe ser considerado en el diagnastico diferencial del SNPA. Estos pacientes
nen titulos elevados de ANAL hipocomplementemia y glomeroulonefritis proliferativa
ta a la terapia inmunosupresora es pobre ¢n muchos casos.'*-*33-3¢

ti
difusa. La respuc

Curso clinico de 1a enfermedad

Se¢ conoce que la barrera de los capilares glomerulares con carga selectiva juega un papel
impornante en ¢l paso transglomerular de macromoléculas. La membrana basal glomerular
contiene sitios anionicos constituidos por proteoglicanos de sulfato-heparin, que constituyen
ia barrera con carga selectiva. Los cambios en estas moléculas pueden inducic {a pérdida de
Ia sLchllVl(’iad de la carga y permitir facilmente el paso de protcinas a través de las paredes

capilares.

La pérdida masiva de proteinas condiciona en estos pacientes numerosas complicaciones.
Las infecciones constituyen ¢l principal problema. Debido a la pérdida de gammaglobulina y
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factores de compiemento B v D, hay mayor susceptibilidad para infecciones por bacterias
capsuladas. tales como neumococo. E. coli. Staphilococcus. Klebsiclla. Enterococcus, Se han
n.pnrl.ldu casos de neumonia, peritonitis, mgmnbms. infeccion urinaria ¥ sep: . cntre

otros.’

La hiperlipidemia es una imporante caracteristica del sindrome nefrético. La
tisiopatologia complgja. Se han postulado tres causas para su desarrollo: a) incremento en
1a sintesis hepatica de colesterol, triglicéridos y lipoproteina: b) disminucion de fa
lipoprotein-lipasa, que conduce a una disminucion de la conversion de lipoproteinas de baja
densidad a las de alta densidad: ©) disminucién en la actividad de los receptores de LDL?

Puede haber alteraciones en los indices de hormona tiroidea y ¢s comin que presenten
hipotiroidismo. 8¢ ha demostrado una disminucion de los niveles séricos de T4 total, TS
libre. T3 total: acompanadas de una elevacion de TSH.?!32

La pérdida urinaria de plasmindgeno v antitrombina [l estimulan en forma
compensatoria [a produccion de macroglobulinas, tromboplastina. factores (1. V, VI, VI, X
» X1 contribuyendo asi a la hipercoagulabilidad y problemas rombéticos del sindrome
nefrotico, tales como la trombosis de la anteria radial. braquial. femoral o sagital supv..nor. En
ocasiones existe TPT alargado. aunque no s¢ encuentran complicaciones hemorrigicas’ 3730

Se han observado anormalidades neurolégicas y a veces., presencia de convulsiones.
Asimismo, los pacientes suelen cursar con desnutris n. retardo en el crecimiento
hipocalcemia. anemia por deticiencia de hierro y déficit del desarrollo psicomotor. En caso
de existir hipoalbuminemia impornanie. los pacientes pucden presentar complicaciones tales
como derrame pleural. ascitis restrictiva. rocele a tension. En ocasiones y de acuerdo a fa
patologia de base. puceden desarrollar uremia.

27-30

El tratamiento. por lo tanto. esta encaminado a mantener al paciente en las mejores
condiciones de vida. Los puntos que u)mprcnd'.. la terapia incluyen: 1) control de infecciones.
2) administracion de albumina en caso necesario (derrame pleural. citis restrictiva), 3)
mantenimicnio de una nutricion adecuada, 4) tratamicento del hipotiroidismo secundario. 5)

s. 6) didlisis y trasplante en caso de talla renal terminal. 330

prevencion de trombos

En algunos casos se realiza nefrectomia unilateral para reducir la pérdida de prolunns. si
bi

€5 que €sta no permite un crecimicento y desarrollo ad: dos. Pueden lecarse t cn
forma empirica medicamentos a;xupluquuanoa como ac. acetilsalicilico y dipiridamol en

nifos con eventos tromboticos.

Se ha observado que ef tratamiento médico integral seguido de trasplante renal, ofrece una
muy bucna oportunidad de supervivencia en estos casos. Por lo general, no existe recurrencia
de Ja enfermedad primaria después del traspiante.
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OBJETIVO
Conocer la presentacién clinica. respuesta al tratamiento v evolucion de los pacientes con

SNPA y analizar las diferencias entre ellos segin los diagndsticos histologicos.

JUSTIFICACION

El SNPA e¢s una entidad que constituve un reto para el pediatra y nefrélogo pediatra. El
reconocimiento de la variedad de causas de SNPA. las diferencias en la respuesta al
wratamiento ¥y su heterogenicidad patologica, justifican su estudio exhaustivo. La biopsia
renal es imprescindible para su clasificacion. La gran mayoria tendrin una forma idiopitica
primaria.

No obstante que un gran porcentaje de pacientes no responde a la terapia con
inmunosupresores v su prondstico suele ser sombrio, es imponante la deteccion oportuna de
causas secundarias a las que pueda ofrecérseles tratamiento especifico como la sifilis,
toxoplasmosis y lupus. Ademas. se requiere de un diagnostico tan preciso como sea posible
para dar asesoria genética a las familias atectadas. En los pacientes que desarrollan uremia, la
terapia médica intensiva seguida del trasplante renal. es el tratamicento de eleccion para
mejorar su calidad de vida.

MATERIAL Y METODOS

Tipo de estudio: observacional. longitudinal, retrospectivo. Se revisaron los expedientes
clinicos de {os nifios que acudicron a nuestro servicio con diagnostico de SNPA entre encro
de 1990 y agosto de 2001,

La informacion que se obtuvo de cada paciente fue ¢l sexo. edad al inicio del
padecimicnio y a su ingreso al hospital. signos y sintomas. eximenes de laboratorio y
gabincte, biopsia renal. evolucion y destino final.

Los examenes de laboratorio que se solicitaron fueron general de orina. quimica
sanguinea que incluia urea, creatinina. sodio. potasio, triglicéridos. colesterol, albamina,
globulina. Examenes inmunolégicos (inmunoglobulinas y fracciones C3 y C4 del
complemento). anticuerpos para investigar infecciones virales (TORCH). Los estudios de
gabinete realizados fueron ultrasonido renal. en algunos casos se solicitd uretrocistograma y
en otros mas s¢ complementé su estudio con ultrasonido transfontanelar, ultrasonido
abdominal. radiogratias de critneo, gammagrama tiroideo.

Los mélodos utilizados en ¢l presente estudio para el analisis estadistico fueron las medidas
de tendencia central como promedio, desviacion estindar, porcentaje.
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RESULTADOS

Sc analizaron en los expedientes clinicos de 26 pacientes que fueron atendidos en el
Departamento de Nefrologia de nuestro Instituto con diagnostico de SNPA, durante cl
periodo de cnero de 1990 y agosto de 2001 de los cuales 4 fueron del sexo masculino y 12

del sexo femenino.

DISTRIBUCION POR SEXO

13.5

12.5

OHOMBRES OMUJERES AJ

La edad al inicio del padecimicnto fue de 3.8 meses ( £ 3.1 meses) y la edad al ingreso al
hospital fuc de 5.4 meses (£ 3.6 meses ). El diagnéstico se sospeché por edema en el 88.4%
de los casos. En tres pacientes no hubo edema y el diagnostico se sospechd por la presencia
de proteinuria masiva en ¢l examen de orina. Estos nifios consultaron por distension
abdominal y red venosa colateral, por probable infeccién urinaria otro y por datos de sepsis
¢l tercero.

Otros sintomas asociados al cuadro inicial fueron oliguria, hipertension, diarrea,
distensiéon abdominal, falta de crecimicento ponderal, vémitos, hiporexia, astenia y adinamia.
Se documentd hipotiroidismo en 4 pacientes, uno con LCM., otro con HSF y dos mds con

SNF.

Todos los paci eS prese: on pro ia masiva (igual o mayor de 40mg/m2/hora) en
recoleccion urinaria nocturna de 12 hrs y se acompailéd de hematuria en ¢l 50% y de
cilindruria en ¢l 78% dc los casos. Todos presentaron hipoalbuminemia ( 2.0 grs + 0.67) y en
83% hubo hipercolesterolemia. La Ig G estuvo disminuida en 35% y la Ig M se incrementé
en 75% de los casos. Se tomo serologia para investigar presencia de infecciones. En un
pacicente se diagnosticd SIDA
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Estudios de laboratorio

Inmunogiobulina Normal Elevada Disminuida No sc realizé
IgA 34% 39% 0% 27%

120G 27% 8% 35% 30%

IgM 0% 75% 0% 25%

Estudios de laboratorio

Colesterol total 295 mg/d) (+ 110)
(normal de 65-175 mg/dl)
Proteinas totales 4.2 pr/dl (& 1.3)

1de 6-8 gr/dl )

a1 2.0 gr/dl ( £ 0.67)
3.5-5.5 pr/dl)
Globulina 2.1 pr/dl (£ 0.9)
(normal 2.3-3.5 gr/dl)

’ HALLAZGOS EN GENERAL DE ORINA

120%
100%
80%
60%
40%
20%
0% ‘-

100%

[‘éi’roléinuria
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| maturia_|
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En relacién a la funcién renal, se encontré una creatinina promedio inicial de 0.76 mg%

(£ 0.41) y la depuracion, por método indirecto con férmula de Schwartz de 41.7ml/ min /
1.73/m2, que muestran una velocidad de filtracion disminuida.

Eximenes de funcién reoal | Valor inicial
Creatinina sérica 0.76 mg/dl (= 0.41)
Depuracion de creatinina 46ml/min/1.73 (£ 28.11 )
Examcen general de orina Proteinuria masiva 100%

Se solicitaron ademas. los siguicntes estudios complementarios, los mas relevantes:

Estudio No. Pacicntes Porcentajc
Ultrasonido renal 14 53.84%
Ultrasonido transfontanclar s 19.23
TORCH 24 92.30
Perfil tiroideo 4 15.38
Biopsia renal 20 76.92

Se realizo biopsia renal en 20 pacicntes (76.92%), encontrando LGM en uno, PMD cn 6,

EMD ¢n 3. HSF en 5 y SNF en 5 mas. En ¢l resto de los pacientes no se realizo biopsia

porque las condiciones clinicas no lo permiticron en ese momento o porque se trasladaron a

otra Institucion. En los pacientes con EMD no se observé asociacion con algin otro
sindrome.

HISTOPATOLOGIA

BLCM |
mPMD
CQEMD
CIHSF
- SNF
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Respecto al tratamiento, seis pacientes recibieron prednisona a razén de 60mg/m2/dia
durante 1 mes y posteriormente a 40mg/m?2/dia en dias alternos durante un mes mas. De
ellos, uno presenté LCM. 2 wivieron PMD. 2 mas tuvicron HSF y a uno no se le realizé
biopsia. Hubo remisién sélo en un p. ate con PMD y ¢en el que no contaba con biopsia
renal. Tres pacientes recibicron tratamiento con ciclosporina y prednisona en forma conjunta;
2 con HSF, y | con EMD. Los pacicntes con HSF cran gemelos, recibieron prednisona
30mg/m2/dia en dias alternos por 6 meses y ciclosporina a 6mg/kg/dia durante 18 meses. El
paciente con EMD recibid ciclosporina a 6mg/kp/dia y prednisona 30mg/m2/dia en dias
alternos durante | mes, pero posteriormente no regress a control por consulta externa,
Ninguno de los tres pacicntes que recibicron ciclosporina junto con prednisona remitié. Los
pacientes con SNF no recibicron tratamicnto. En este kltimo grupo, uno fallecid por sepsis,
otro Hegd a uremia terminal y se trasplanté. Tres mas continuaron nefrdticos, uno con
disminucion de la funcion renal v los otros dos no regresaron a control,

Lesion histopatologic: Prednisona Pdn y CyA  Remisid
Sin biopsi [] — 1
1L.CM ] -— -
PMD 2 o 1
EMD — 1 -
HSF 2 2 0
TOTAL 6 3 2

Cinco pacicnte:

tuvicron remision ded cuadro: el paciente que no contaba con biopsia renal
¥ cuatro pacicntes i

con PMD. En total fallecieron cuatro pa ntes, todos por sepsis; de los
cuales, uno tenia PMD, otro EMD, uno mas tuvo SNF y el altimo paciente fue el portador de
VIH. Dos pacientes desarrollaron uremia. uno con HSF y otro con SNF. Ambos fucron
trasplantados y han tenido bucna evolucién, sin recurrencia de la enfermedad primaria. En
once pacientes se desconoce la evolucién final. Tres fucron trasladados a otro hospital y el
resto no regreso a su control por consulta externa

Destino Final

14 - s
12 |-
10 o
H f @No. Pacienies
a4 |-
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e — = =

w @ s v

2 g § 58

K- k=4 S E=-=]

E S g S5

§ K Qe

fisd &

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN




DISCUSION

El SNPA es una entidad que no se observa con frecuencia en pediatria. En nuestra
revision de 11 ados, s61o se documentaron 26 casos. de los cuales, 50% correspondié a SNC
¥ 50% a SNIL.

Al igual que se reporta en la literatura. se encontré que las glomerulopatias primarias son
ta primera causa del SNPA.'™ EI pronéstico mis favorable se observo en los pacientes que
cursaban con lesiones de cambios minimos o proliferaciéon mesangial difusa. donde e
remision espontinea ¢n 4 casos. Como se ha descrito en estudios previos. nuestros pacientes
con SNF no presentaron ninguna remision y aquéllos con HSF no tuvieron mejoria del
cuadro con tratamicnto inmunosupresor.'” Un paciente presentd sindrome nefrético
secundario a infeccion por VIH. No hubo ningun caso de sindrome nefrdtico congénito ni
infantil asociado u otros sindromes clinicos.

De los 5 pacientes con sindrome nefrotico tipo tinlandés. 4 iniciaron su padecimiento en
los primeros 3 meses de edad. No fue posible averiguar si las madres cursaron con
polihidramnios duranie ¢l embarazo. ni si al momento del nacimicnto la placenta era grande.
A pesar que la literatura menciona la asociacion del SNF con prematurez ¥ bajo peso al
nacer: s6lo encontramos peso bajo en un paciente. Ninguno fue prematuro. Tampoco se
documenté antecedente familiar de la enfermedad.'” %" Uno de cllos cursé con
hipotiroidismo. Este paciente evoluciond a uremia y se trasplanta. Hasta el momento, no ha
habido recurrencia de la enfermedad.

El edema e¢s el dato clinico mas sobresaliente v constituye el principul motivo de consulta
por parte de los padres. En nuestra serie, estuvo presente en 88% de los casos. Sin embargo,
en tres pacientes no se documentd v el diagnostico se¢ sospecho al encontrar proteinuria
a en el examen de orina. Puceden observarse otros signos y sintomas mas inespecificos.
tales como oliguria, disuria. hematuria, diarrea, distension abdominal, hiporexia. El examen
de orina reveld proteinuria en todos los casos y en la mayoria el sedimento urinario fue
patologico. La funcion renal se encontro alterada siempre al momento del diagnéstico.
Este iltimo dato nos confirma el mal pmnoxucu qu; por lo general se observa en el SNPAL
¥a que un gran p()rLLnlJ_]L evolucionan a urg.mm. 7

Por lo tanto. cn 10 tener pr los posibles diagnosticos al ingresar a un nifio
menor de un 2io con proteinuria masiva, realizar una buena exploracion fisica e
interrogatorio ¥y apoyarse ademads en estudios complementarios de laboratorio y gabinete. En
nuestros pacientes. ademas de los examences iniciales. que incluian biometria hematica, urea.
creatinina, clectrolitos y albamina sérica, triglicéridos, colesterol, inmunoglobulinas.
fracciones del complemento y serologia para investigar infecciones virales (TORCH); se
solicité ultrasonido renal v algunos otros estudios de gabinete qQue fueron necesarios en forma
individual, segin el caso. Sin embargo, el procedimiento mas importante para establecer el
diagnoéstico indudablemente ¢s 1a biopsia renal. En nuestra serie. se realizé biopsiaa 19
pacientes. En el resto, sus condiciones clinicas no lo permiticron.™

El curso clinico de nuestros pacientes tue similar a lo reportado en otras series. Las
infecciones tueron frecuentes, reportandose infecciones de vias aéreas superiores.
conjuntivitis, celulitis. diarreas por gérmenes como criptosporidium y campilobacter, asi
;.Ll)mo neumonia por P. carinii y peritonitis. Cuatro de cllos presentaron sepsis y fallecicron'
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CONCLUSIONES
El sindrome netrético del primer aio es una patologia poco comin en pediatria

No existe predominio de sexo
Como en cualquicr sindrome nefrético. et signo cardln.nl es ia proteinuria masiva v el

edema es el signo mas constante. prmcnpulymmwo de consulta por parte de¢ los .~

familiares

Las glomerulopatias primarias constituyen la principal

el grupo de PMD

Las infecciones constituy

renal terminal

El trasplante renal cons(lluve una e’ccnlcnu. op 6n en estos pacientes y por lo 5encra|

no s¢ observa recurrencia de la cnfcrmud..\d cn pdCILnKL& on bNF-

uimic snto. por lo que

Existe un alto porcentaje de descrcnun de los pac:cmcs en.su
es necesario concientizar a los tamlltart_s sobre la lmpormncm dt. vigllnr Su Curso

clinico
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