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lNTRODUCCIOlf 

La anemia de c~lulas falciformes es un padeci--­

miento poco frecuente en M~xico dado el caracter racial -

de1 mismo, sin embargo, por la gran variedad de complica­

ciones que puede presentar y que pueden poner en.peligro­

la vida del paciente, adquiere mayor importancia. 

En los lfl.ti.mos años han sido cada vez mas fre-­

cuentes los reportes de-complicaciones renales respecto a 

1esiones glomeru1ares del tipo de la glomerulonefritis -­

membranoproli!erat1va, la mayor parte de las veces detec­

tada en el curso de un cuad.x·o clínico de síndrome nefr6t,! 

co. Pero lo mas importante es que esta glomeruJ.opat!a ha 

sido demostrada mediante biopsia renal, aún antes de que­

se presenten datos clínicos de ne!ropat!a, o inclusive 8:!! 

~es de que haya alteraciones sugestivas en las pruebas de 

:funci6n renal. 



.. 2-

En vis ta de l.q .,lnt;; :.·L! :.- y dada la ~raveda:1 ·: •¡ ,_ 

implica la presencia po~~ncial -~e esta nefrt ~tía ~r l~r­

pacientes afectos de 1\Ti'l':"iª dre:12.!locftica ce . trolarlo 3 ¡;;:i:­

el Servicio de Remato+•). Lt Fediátt'ica de la : Lvisión ·le -

Pediatr!a del Hospital ,neral del Centro :~~ico La ~aza 

se emprendió la reallPl ~Sn de este trabajo, Jon la int1n 

c16n de detectar en e.• :1 • <JS de ellos habría le~iones ·~lo .. 

merulares y en caso 1fL.·11-tivo, tt'atar de determinar ::::i.s­

ta que punto pudiera ex . .i-i;ir una correlaci6n clf.nic::i. :¡ d.e 

laboratorio con los hal.~z~os en la ~iop3ia renal y ¿~ e1 

ta manera establecer si i?Xisten, o no, los pará;;ietros •1-t_i 

les que puedan orientar hacia una sospecha diagn6stic~ -­

precoz en casos subaecu~ntes. 



La anemia de células falciformes (drepanoc!ti-­

ca) es una enfermedad hemolítica hereditaria que se pre-­

santa principalmente en los individuos de raza negra, pe­

ro que puede presentarse en algunos de raza bla...ica en los 

que evidentemente ha habido antecedentes de mezcla cou -­

sangre negra, aun cuando esto es relativamente poco fre-­

cuente. Ea debida a la presencia da hemoglobina falcifor­

me (HbS) en lo hematíes, cuyos genes determinantes se en­

cuentran en estado homocigoto. En el estado heterocigoto­

encontramos la combinaci6n del gen causante de la t~lci-­

formidad y el gen determinante de la hemoglobina normal 

(HñA), resultando con ello el llamado rasgo falciforme o 

drepanoo!tico y en este caso solo un pequeño ~úm~ro de 

esos individuos padecen la anemia drepanocitica. 

La enfermedad se manifiesta por anemia, episo-



dios febriles y dolorosos, crisis aplásicas y una varie-­

dad de manifestaciones debidas a la deformación de ·los h~ 

mat!es y que dependen del. tejido u 6rgano afectado(l)~ 

Las principales lesiones orgánicas, o complica­

ciones, secundarias a esta hemoglobinopat!a que se descr,! 

benC1>son las siguientes: infartos óseos, necrosis de m~­
dula 6sea y embolismo graso con degeneraci6n grasa de va­

rios 6rganos, necrosis aséptica de cabeza femoral; esple­

nomegalia congestiva o atrofie. fibrótica del bazo, 11 aspl~ 

nia funcional"¡ en hígado, necrosis focal, pérdida de cé­

lulas hepáticas, cicatrizaci6n y cirrosis (tipo postnecr~ 

tioo) y oolelitiasis; en sistema nervioso central lo mas­

notable son infartos de la substancia blanca y hemorra--­

gias peri vasculares; otras complicaciones comprenden 1.Hc~ 

ras cr~nioas de las piernas y aumento en la susceptibil:'.­

dad a infecci6n bacteriana, sobre todo a meningitis ne1:.­

moc6cica. 

Las manifestaciones renales de la enfermedad de .. 

c61ulas falciformes conocidas hasta el inicio de lot a.fios 

50, eran principalmente una incapacidad.para la C'Oncentr~ 

o16n de la orina en deprivaci6n de agua. Estos conoci~ie~ 

tos s~ am.pliaron con los trabajos de Etteldor; y cols.<
2

, 

;f, loa cuales demosti."aron en niftos: a) aumento signific~ 
tivo en la tasa de filtraci6n glomerular, _flujo plasma'.ti­

oo y sanguíneo renal efectivos y de 1a capacidad excret~-



ra máxima para PAR y b) reducción en la fracci6n ¿e fil-­

traci6n glomerular y la proporc16n entre la tasa de fil-­

traci6n glomerular sobre flujo sanguíneo renal efectivo.­

Encontraron también que a partir de los 20 a.r1os de edad -

aquellas funciones que estaban incrementadas inic.laban :;11 

descenso y que después de los 30 años de edad toda3 las­

íunciones estaban afectadas, sobresaliendo un descenso -­

progresivo de la tasa de filtraci6n glonerular. Tratando­

de explicar todos esos cambios consideraron que el a~~en­

to del flujo plasmático y sanguíneo renal aran secunda--­

rios a la anemia ~on sua ajustes cardiovasculares asocia­

dos, a alteraciones renales secundarias a anoxia y la pu­

sibilidad de cortos circuitos yuxtamedulares y que la re­

ducci6n en la fracción de filtraci6n indicaba que la can­

tidad de filtrado glomerular rormado en relacié~ a l~ ca~ 

tidad de plasma aprovechable para fil traci6n es menor de·· 

lo normal, aun cuando la tasa de filtración glo~erular e~ 

mayor de normal, sin poder establecer si esa reducción en 

la fracción de filtraci6n era secundaria a alteraciones -

de la presión de fiitracidn, d~ la permeabilidad capilar­

glomerular o a daño glomerular. 

Otra de las manifestaciones mas frecuentemente­

encontradas era hematuria, general.mente unila~eral, des-­

crita principal.mente en aquellos pacientes con el re.3go -

drepanoc!tico y en los cuales los estudios histopatoJ.ógi­

ooe demostraron a1teracionen circunscritas a la mJdula y 



papila renal, que. incluían congestión, hemorragia, fibra-­

sis y necrosis (4,5)~ Mas recientemente< 6), con el uso de-

mejores técnicas en la urografía excretora se ha enfatiza-

do la presencia de necrosis papilar renal en pacientes con 

diversas formas de hem?globinopatías S, demostrando ur.a i~ 

cidencia hasta del 65%. 

Hasta fines de los años 50 los reportes sobre -­

glomerulopat!a eran limitado.s e incluían solamer.te cambios 

inespecíficos o de poca significancia clínica, tales co~o-

crecimiento e incremento en la vascularidad glomerular en-

pacientes menores de 10 años de edad con drepanoci~o3is 

sin patología, o sinto~atología, renal asociada(?). Sin 

embargo en ese mismo reporte se ilustra el caso de un ni~o 

de 15 años de edad con historia clínica de nefritis cr6ni-

ca, con hematuria, en el cual la biopsia renal deraostr6 l~ 

sienes compatibles con glomerulonefritis al encontrar: fi­

brosis, esclerosis y o~literaci6n glo~erular, con forma--­

ci6n de medias lunas, pero sin que se observara engrosa--­

miento de la membrana basal. A partir de entonces enpez6 a 

reportarse en niños, al microscopio de luz, cambios histo­

ldgicos compatibles con glomerulonefritis membranoprolife­

rativa, pero solo en pacientes con síndrome netr6tico aso­

ciado a la enfermedad de céJ.ulas falciformes<s, 9) .. sin que 

la naturaleza de las lesiones glomerulares se hubiera def.!_ 

nido claramente. 



En 1969, McCoy(lO)estudiando biopsias renales de 

tres pacientes con enfermedad de células falciformes y s!a 

drome nefr6tico con microscopio electr6nico, encontr6 pro­

liferaci6n de matriz mesangial, fusi6n de podocitos y du-­

plicaci6n de la membrana basal glomerular en todos los gl2_ 

merulos, lo que corresponde al cuadro histol6gico de glom~ 

rulonefritis membranoproliferativa según los parámetros es 

tablecidos posterior1:ier:te por otros autores(ll)·, demo~tr~ 
do además la presencia de partículas electrodensas en me-­

sangio y epitelio tubular a las que consider6 como comple­

jos hierro-proteína, sugiriendo la posibilidad de que esta 

nefropat!a ~stuviera asociada a complejos ~roteína-hierro­

circulantes. Un año después Pitcock y cols.<12 )utilizando­

microscop!a electrónica también, encontraron cambios simi­

la:r:ea, aunque considera1Jlemente menos prominentes, en pa-­

cientes jovenes con anem~a drepanoc!tica sin evidencia clf 

nica de enfermedad renal. 

En 1971, otro reporte(l3)utilizando microscop!a­

de luz, demostr6 la presencia de 11 Glo1T1erulonefritis proli­

.ferativa" además de áreas con engrosamiento de la membrana 

basal, en 8 de 9 pacientes con BJ::iemia. de célt.:Llas falcifor­

mes con edades entre los 15 y 30 años, de los cuales solo­

uno presentaba s!ndrome nefr6tico. y en 1:odos los casos -­

las pruebas de funci6n renal no reflejaba¡¡ el grado de da• 

fto glomeru.l.ar, ain embargo esas lesiones a~ parec~an corr~ 

laoionarse con el nmnero de crisis drepanoc!ticas, eugi---



a isque--

En una extensa revisi6n sobre el tema, hecha por 

· Buckalew<14>en 1974·, aún no se tenia una adecuada ex:plica­

c16n sobre la patogénesis del síndrome nefr6tico y las al-

·teraciones glomerulares descritas hasta ese momento en los 

pacientes con drepanocitosis. Por otra parte, ya se repor­

taba que los individuos afectados por esa hemoglobinopat!a 

ten!an una incidencia incrementada para las infecciones -­

bacterianas, sobre todo a meningitis neumoc6cica, con pobre 

producci6n de anticuerpos. Varios autores(l5pl6}demostra--

ron que estos pacientes son deficientes en un factor, o -­

factores, necesarios para la opsonizaci6n a travez de la -

v!a alterna del complemento, sugiriendo que la causa de e~ 

ta deficiencia podr!a ser debida a que la síntesis de una­

parte del sistema de properdina.esta deprimida como conse­

cuencia de disf'unci6n e.splénica. 

Estas tU.timas observaciones ya sugerían la prob~ 

bilidad de que los complejos inmunes podían jugar un papel 

en la patogénesis de los cambios glornerulares asociados -­

con el síndrome nefr6tico, lo cual fue comprobado con los­

estudios. publicados de 1973 a 1975 por Pardo y Strauss y -

cols~(l7,1B,l9, 20)quienes estudiaron biopsias renales y/o-

material de aut6psias de 7 pacientes entr~ los 9 y 26 años 

de edad con enfermed&d de c~lu1as falciformes y sindrome.-



nefr\Stico, con microscopio de luz, electr6ni~o, de inmuno­

tluorescencia y estudios de inmunohistolog!a. 3stos auto-­

rea encontraron una glomerulonefritis membranoproliferati­

va en grados variables, similar a la reportada por McCoy -

(lO)y que consistía en: aumento de n~cleos y matriz mesan­

gial, membrana basal glomerular desdobla~a, dep6sitos ele.!:. 

trodensos en los gloQerulos, fibrosis intersticial,atrofia 

tubular y dep6sitos de he~osiderina. Demostraron además la 

presencia de IgG, IgM, C3, Ciq y antígeno epitelial tubu-­

lar renal, distribuidos en un patr6n granular a lo largo -

de la membrana basal glor.ierular. Detectaron complejos criE_ 

precipitables de antigeno epitelial tubular renal y anti-­

cuerpos especificos en la circulaci6n de algunos pacientes 

y no encontraron evidencia de activaci6n de la v!a alterna 

del co~plemento. 3stos estudios denostraron una nefritis -

normocomplementémica asociada a la enfermedad de células -

falciformes, sugiriendo que es mediada por los dep6sitos -

de complejos inmunes de antigeno epitelial tubular renal-­

anticuerpos para anti5eno epitelial. tubular renal. Estos -

antígenos posiblemente son liberados despues de isquemia -

renal o algunos otros fen6menoa causantes de daño tubular­

renal asociados con la enfermedad drepanoc!tica. 

Aun cuando estas observaciones se hab!an detect~ 

do solamente en pacientes en los que electr:oforéticam~nte­

se había demostrado Hb SS (hor.iocigotos)·, Qzawa y cola. (2l) 

en el año de 197G reportaron el caso.de un paciente con~ 
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rasgo falciforme AS, quien presentaba hematuria aaintom4-­

tica, la presencia de una nefritis por cornplejos inm~es -

aut6logos similar a lo reportado por ?ardo y Strauss. 

P0 r otra parte, en 1976, Wilson y cols.< 22 )rati-

. fioaron los hallazgos previos acerca de deficiencias en la 

v!a alterna del complemento(l5,lG), al encontrar que en 

loe pacientes con anemia de células falciformes hay una 

diam1nuci6n de la actividad de la vía alterna del comple-­

mento por deficiencia del factor B. 

En cuanto al tratamiento del síndrome nefr6tioo, 

solo en un reporte(9)se describe que el uso de esteroides, 

en dos pacientes, logr6 la remisi6n clínica, pero no de -­

las alteraciones del laboratorio ya que.persistían. con ni­

veles elev~do~ de proteínas en la orina. En cambio, otros­

reportes(B,lC,ZO)°, en los cuale.s se describe el uso de AC­

TH, e~teroides y ciclof~sfamida, loa resultados han sido -

nulos. 
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En el presente trabajo se inclyeron a 4 pacien-­

tes, que son la totalidad de los pacientes con ane~ia dre­

panoc!tica controlados por la co!lsul ta externa del Servi-­

cio de Hematologfa Fediátrica de la divisi6n de Fediatria­

del Centro Hédico La Raza. Un quinto pacier.te, de 2 a:.os -

de edad, (hermano del paciente enw:ierado cono caso 4 de e~ 

te trabajo) al que se l~ detect6 cono portador del rasgo -

falciforme por electroforesis de henoglobina, fue excluído 

ya que desde su naci~iento hasta la fecha ha cursado si~ -

manifestaciones hematol6gicas, e incluso fue dado de alta­

de la consulta de Hematolog!a. 

Todos los pacientes· provienen de 3 familias. En 

ambos padres de cada uno de los niños se detect6 el rasgo­

drepanoc!tico ~or electroforesis de hemogl~bina, sin que -



clínicos de anemia 

----- -
_::_ce-;'"«-"<~"''.·:.:-:·- C > ,, ·~~-~···~.=\-/':'.,-~· 

revis6 el. expediente .cl.!]].ióo.; d.~ c¿¿~ tino de -

ellos y se hizo un re sumen . dé 1a.h:isto~:fEi;'.:cÍ!ñjÍ:c~·.j J..a: evo 
_,· , ;, ;i:.- ' __ .. '.· .. :--· .. t-~~~·,.: ./ ._.<.-e·.,;.,'.. •' .' > --:. •. . -

1uci6n de su padecimiento •. Dicho·fR~iliri'~ri se ~r·~~eht'a:~n. -

el apartado siguiente. 

Los examenes de laboratorio que se lea realiza-­

ron fueron: biometr!a hemática, exámen de orina, glucosa,­

urea y creatinina séricas, colesterol, electroforesis de 

proteínas, complemento hemolítico total y su fracci6n C3 y 

C4t cuenta 111inutada en ori::ia de 3 horas, depuraci6n de --­

creatinina end6gena, albillnina en orina de 24hs, osmolari-­

dad sérica y urinaria y determinaci6n de capacidad de con­

centraci6n urinaria con ayuno y deprivaci6n de agua ~or 12 

horas y finalmente se les tom6 biopsia renal percutanea P! 

ra estudio al microscopio de luz e inmunofluorescencia, 

previa urograf!a excretora (a la paciente referida en el -

caso N23 no se le tom6 biopsia). 

Todos ·estos exámenes se 1ea efectuaron durante -



un ingreso a hospitalización expresamente progra..~ado (ex-­

capto en el. caso N2l) y elaborados en forma rutinaria por­

el laboratorio general del Centro Médico La Raza. 

Es necesario mencionar que en. el caso ~º 1, la -

sintomatología renal se presentó antes de protocoliz~r es­

te trabajo, e incluso fue su complicaci6n renal la qi..e de§_ 

pert6 el· interés para el estudio. De tal manera que en él­

no se efectu6 la deterr.iinaci6n de capacidad de concent~a-­

ci6n. urinaria y el material de biopsia renal se estudi6 s~ 

].amente al microscopio de luz, ya que en ese año aún no se 

hac!a microscopía con inmunofluorescencia en este ce:.tro -

hospital ario. 

El material de las ·biopsias renales fue exa'llina­

do por. eJ. nefropatólogo de .la unidad. 
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IV • ..;; PRESENTACION DE CASOS 



ma.r:ifestacior.es he::iatol6e:icas a les :; 

meses de. edad con la aparici6n de palidez ext::-ar:ia de tegu­

mentos y ataque al estado general, fue transfunc";.ida en s11-

cl!nica de adscripci6n, siguiendo control pos~erior en 

otra unidad en donde le aplicaron transfusiones sang"Íneas 

con promedio de 2 por año, debido a. 11 acentua.-:iie~to ie 3'.l -

anemia" sin haberse llegado a un diagn6stico d.efini~~i_v°'."c __ 

Vista por primera vez en el Centro Héd 1 co La ]a­

za a los 4 años de edad, se le encontr6 anemia se7era, i~­

tericia + , hepatomegalia :noderada y eslllenomegalia · impor-­

tante, diagnosticandosele Talasemia; desde entonces a la -

fecha ha presentado crisis apl~sicas m~ltiples CO'- frecue~ 

cia de cada 2 meses en promedio, la mayor parte de las ve­

ces sin otras manifestaciones clínicas que las secundarias 

al agravamiento de la anemia, con acentuamiento ñe la ict~ 

ricia y visceromegalias, algunas veces acompañadas de cua­

dros gripales. 

El diagn~stico de DrepanocLtosis se estableci6 -



.. , ... '. ·;: . cj:;·t .. ~:~~···:· 
detiii.it1.~~~X.f~ hasta ió~·(j ~os de edad por inducci6n de ~ 

dre~ari~~fi~~'. y e'1i6~rofóresis de hemoglobina.;, 
'. • :;r ~ :~ :-;~, 

'-·· 
En agosto de 1976, a los 7 años de edad, ingresa-

a].liospital por cuadro de 3 dias de evoluci6n con tos, 1: :-­

pertermia y edema facial discreto. A la exploraci6n se le -

encontr6 pálida+++, con edema facial moderado, hiperlmia f~ 

ringea, hepatoesplenomegalia y edema leve de miembros infe­

riores hasta tercio supe~ior de piernas y con tensi6n art~­

rial. de Íl5/80. Dias despues aparece oliguria, el edema se­

generaliza con producci6n de ascitis y derrame pleural, a~­

mento notable de la hepatoesplenomegalia e hipertens~6n ar­

terial de 160/130. En los examenes de laboratorio se enccn­

tr6 hematuria microscopica, retenci6n azoada moderada con -

158mg% de urea y l.Omg% de creatinina, colesterol normal, 

proteínas totales en límites inferiores normales, con r3la­

cion A/G conservada, complemento hemolítico total 1:10 y 

fracci6n C3 no detectab1r, albúmina en orina de 24 hora3 n~ 

gativa y depu.raci6n de creatinina de 28 ml/min que corres-­

pond!a a· una filtraci6n glomerular de 50~ de acuerdo a su -

superficie corporal. Se trat6 con atihipertensivos, diur~­

tico y digital con lo que desaparecieron los edemas y derr~ 

mes y disminuyó notablemente la hepatoesplanomegalia y se -

normaliz6 la tensi6n arterial a 90/50, en el término de una 

semana. Se le tomd biopsia renal percutanea y se di6 de alta 

para seguir su control como externa. 



. Actualnente la pa"iente tiene 8 a·.".üs ,ie ':?·> .. : ~·~ 

encuentra asintomática desde el punto de vista !:'~r.al, a ~":­

cepci6n de discreto edema de mierr.bros in:'erio~'t?5, J r.::.:-:::c-­

tensa. 

Los úl.til!los examenes de control Q.ue et? e::ectita::-:in 

sc>n: 

··Junio de 1977: De:puraci6n de creaÜniná~ 50. r.:l/ -

min. :que corresponde a un?- fil traci.6?! '~~o'l!l~ir;1i~r á~l.'. 941'4 ?! 

ra su superficie corporal. 
·_·' - ' ~·-... -: -.- . ·.' .- ' ·,o' ~ .... :.' ". -. : --: ·. ' ' ' -~ 

Septiembre de 1977: Cuenta í:linut~d.a::en··o:t'{na 1'1e 3 

'horas: leucocitos= 64,904 X min.; celd~Ü~S~,Sr°303 :('. "ii:i, 

.. i:oviembre de _1977: 
- "-::.C0 . .:;"":·0_::o¿..c_~-==_'ó~'~~-=---~'---- ----~ 

Urea= 20 mg%, CreatinI~ai' O .. ¿ ci~~' Colesterol= 

126 mg% 

Electroforesis de proteínas: pro~e!nas +.~talee= -

7. 30 g%, albWriina= 3.80 g56; globulinas: Gal!la) l. 53 ¿ji, I:etéo. 

o,62 g}6, alfa 2= 0,91 g%, Alfa: i= o.44 g}6. 

Compleir.ent<? he.I.11o:J..f!~~? teta.].':. 1:10, ?C3= 72 :::~ -

FC4= 27. 9 mg%. . . . .. 

Diciembre de 19J'7: ~:X~;ii 'd:~~-(¡r:iita.·;- í);,; YoiJ; pH='' 
leucocitos= 5 x campo. 

En la biopsia renal al microscopio de luz:. ''Se o~ 

servan alrededor de 15 glomerulos, todos ~rese~:an ~rolife­

raci6n endocapiiar·difusa moderada, basicamer.te de célú.las-

:1.i:;;:m;:t:i~es: en ciertas asas capilares existen algur.r.s 'PO:f 
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morfonucleares y escasos dep6sitos anormales intenr.emb!'a."l_!! 

epiteliales, pe.queños, refringentes, con aspecto de "joro­

bas". Las tnciones de plata y PAS revelan aumento ligero -

de la matriz mesangial que desborda en algunas asas capil! 

res y da la impresi6n de pequeños dobles contornos o depó­

sitos subendoteliales. En general la membrana basal es no! 

mal. No se advierten otros cambios dignos de mencionarse -

ni en los glom~rulos ni en el resto de las estructuras, e~ 

cepto muy escasos dep6sitos de pigmento hemático en los t~ 

bulos." 

Conclusi6n: "Glomerulonefritis proliferativ1 en­

docapilar difusa moderada con escasos signos exudativos". 



Nombre: De la C. D.D. 

Cédula: 83-57-40-1078 H 

Sexo: masculino. 

Edad actual: 11 años. 

Se le diagnostic6 anemia drepanoc!tica a los 14-­

meses de edad mediante inducci6n de drepanocitos y electro­

foresis de hemoglobina. Inici6 su sintomatología a los 12 -

meses de edad; desde entonces hasta la fecha presenta cri-­

sis hemolíticas en mdltiples ocaciones, con frecuencia de -
-

cada 3 meses en promedio, casi siempre manifestadas por in• 

cremento de la anemia, dolores 6seos, dorsolumbar y abdomi­

nal y acentuamiento de ictericia. Recibi6 transfusiones de­

paquete globular en cada una de ellas. 

A los 2 años de edad present6 bronconeumonía y en 

las radiografias de tórax se encontraron lesiones destruct! 

vas de varias costillas _bilateralmente. Desde entonces se -

refiere tambien la presencia de hepatomegalia moderada, pe­

ro no se logra palpar el bazo, situaci6n que persiste hasta 

el momento. 

A los 7 años de edad presenta neumonía. 

A los 10 años de edad curs6 con infecci6n de v!as 
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urinarias y en la orografía excretora se demuestra eotasia­

pie localicial izqnierda. Ese mismo afio nuevamente presenta­

neumon!a apical derecha y datos que hacen sospechar en car­

diopat!a congénita. Se le efectúa estudio hemodinámioo me·­

diante cateterismo cardiaco, concluyendose en Cor anémico. 

En agosto· de 1977, a los 10 años de edad, se le -

efectdan pruebas de función renal y examenes~~omplementa--­

rioe, que mostraron: 

. > >.. ;;é< 
Biometría hemliticá.: Ho•)'"f>h~/. Hto= 27%, CMHG= -

28, reticulocitoe= 25.2%, recuento leucocitaria= normal. 

Exá.men de orina: D= 1015, 1>H= 6, bilirrubina=+,~ 

1.ecucocitos= 3 x campo. 

Glucosa• 90 mgl)G, Urea• 26 mg%, Creatinina• 0,4mg')6 

Complemento hemol!tico total= l:lOO, FC3• 90 mg%­

P04• ,4,5 m~. 

Osmolaridad sérica= 257 mOsm/1 

Oamolaridad urinaria en orina de 24hs= 580 mOsm/l 

Cuenta minutada en orina de 3 horas: leucocitos = 

3,777 x min., celdillas• 1,888 x min. 

IgG• 1,700 mg%, IgA• 421 mg%, IgM= 91 mg% 

Electroforesis de proteínas: proteínas totales= = 
6.50 g%, albi1mina=• 3.45 g'.)6; globulinas: Gama=l.41 g%, Beta .. 

0,69 g%, Alfa 2= 0.63 g%, Alfa 1= 0.33 ~. 

Depuración de creatinina endógena= 106.2 ml/min.-
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que corresponde a una filtración glomerulardel 153?6 de 

acuerdo a su superficie corporal. 

Urocultivo= nc~ativo. 

Urograf!a excretora: repc,>rta somb~a~ Jerii:i:i'~séde -

tamafio normal a discretamente aumentado. Discreta ectasia: -

de pelvicilla derecha pero con morfología conservada/ 

Cistouretrograf!a miccional= normal. 

En diciembre de 1977: Capacidad de concentraci6n­

urinaria con ayuno y deprivación de agua por 12 horas= 

Osmolaridad sérica 227 mOsm/l 

-osmolaridad urinaria (muestra de 19:00 a 7:00hs)= 500 mOsm/l 

Biopsia renal efectuada en agosto de 1977: "Exis­

ten cerca de 20 glomérulos en los que se observa prolifera­

c16n mesangial difusa, irregular y_ moderada, acompañada de­

discreto aumento de la matriz mesangial. Las paredes capil! 

res presentan engrosamiento segmentario debido a desborda-­

miento de los espacios mesangiales, a pequeños dobles con-­

tornos y a irregularidades de la membrana basal. En el in-­

tersticio se observan pequeños focos de edema y bandas es-­

trechas de fibrosis, en los túbulos hay abundantes dep6si-­

tos de hemosiderina en el interior de las células epitelia­

les. No hay alteraciones morfoldgicas en los vasos." 

Resultados de inmunofluorescencia: 

IgA= negativo. 

IgG:a +en asas capilares glomerulares. 

IgM= +en filamentos glomerulares. 
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C'3= +en filamentos glomerulares ·.y + en algunos --

tubos. 

Albdmina= ne,o>;o.~ivo. 

Granos anaranjados en epitelio tubular. 

ConclusicSn: "Cambios glomerulares segmentarios y­

discretos. Depdaitos de pigmento hemático en epitelio tubu­

lar". 
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CASO N2 3 

Nombre: De la c. D.L. 

Cédula: 83-57-40-1078 H 

Sexoi femenino. 

Edad actuai: 9 años. 

Inici6 sintomatología de tipo hematol6gico a los-

6 meses de edad con palidez de tegumentos progresiva, icte­

ricia y coluria. Desde entonces ha presentado múltiples cri 

sis hemolíticas con una frecuencia de cada 1.6 meses en pr2 

medio, la mayor parte de las veces acompañadas de dolor ab­

dominal, que han ameritado correcci6n de su anemia mediante 

transfusiones de paquete globular. El diagn6stico de drepa­

nocitosis se estableci6 por inducci6n de drepanocitos, ade­

mas del cuadro clínico, al año de edad y fue corroborado a­

loa 2 años de edad por electroforesis de hemoglobina. Desde 

los 2 y medio años de edad se le había detectado gran espl! 

nomegalia y hepatomegalia menos notable. 

a los .6 años de edad presenta infeccidn de v!as -

urinarias por E. coli, demostrándose en la urograf!a excr! 

tora dilataci6n :P.ielocalicial izquierda con riñ6n lobulado­

de ese lado y riñ6n derecho dismim.tido de tamaño y en el -­

uretrocistograma miccional se encontr6 reflujo vesicourete­

ral derecho grado III e izquierdo grado II. Sin alteracio-­

nes en la tensi6n arterial. 
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, A los 7 años de edad se e fectiia esplenectom!a por 

persisteTicia de gran esplenomegalia y crisis rv~1nol!tioas -­

mú.y fre911entes. Además e:ie mismo afio se realiza reimplante­

ureteral izquierdo y dos meses mas tarde reimplante urete-­

ral derecho. 

Posterior a la esplenectomía ha persistido con -­

crisis hemolíticas, pero un poco menos frecuentes que pre-­

viame~te a dicha intervenci6n quirúrgica. Actualmente se -­

presentan cada 3 meses en promedio. 

En diciembre de 1977, a los 9 años de edad, se i~ 

terna para efectuarle pruebas de funci6n renal y complemen­

tarias, las cuales reportan: 

campp. 

Biometrfa hemática: Hb= 8.5 g%, Hto= 28%, CNHG=30 

Exámen de orina: D= 1010, pH= 6, leucocitos 5 x -

Glucosa= 87 mg%, Urea= 30 mg%, Creatinina= 0.6mg% 

Colesterol= 118 mg% 

Proteínas por electroforesis: proteínas totales== 

7.70 g%, albi1mina= 3.95 g')6; globulinas: Gama= 1.51 g;Jb, Beta 

1.04 g%, Alfa 2= 0.82 g%, Alfa 1= 0.38 g%. 

Complemento hemolítico total= 1:100, FC3= 70 mg%-

F04= 30. 3 m~ó. 

cuenta minutada en orina de ; horas: leucocitos== 

s,333'x min., celdillas= 833 x min. 

Osmolaridad sérica= 272 mOsm/l 
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Osmolaridad urinaria en orina de 24hs= 530 mOsm/l 

Alb'l1mina en orina de 24hs= negativa~ 

Depuraci6n de ·:;reatinlna end6gena= 52 ml/min. que 

corresponde a una filtraci6n glomerular del 87.5% de acuer­

do a su superficie corporal. 

Determinaci6n de la capacidad de concentraci6n 

urinaria.con ayuno y dcprivaci6n de agua po~ 12 horas: = 
Osmolaridad sé rica= 257 mOsm/l 

Osmolaridad urinaria (muestra de 19:00 a 7:00hs)=567 mOsm/l 

Osmolaridad urinaria (muestra de 7:00 a 8:00lls)=552 mOsm/1 

Osmolaridad urinaria (muestra de 8:00 a 9:00hs)=559 mOsm/1 

Osmolaridad urinaria (muestra de 9:00 a 10:00hs)=516 mOsm/l 

El uretrociatograma miccional ya no muestra refl~ 

jo veaicoureteral, sin embargo en la urogra!!a excretora -­

persiste dilataci6n del sistema pielocalicial bilateralmen-

te. 

En vista de los hallazgos en estos 'dltimos estu-­

dios radiol6gicos se consider6 que no era prudente efectuar 

la biopsia renal en esta paciente. 

Finalmente es de interés señalar que recientemen­

te, en enero de 1978, es internada en el servicio de Ciru-­

g!a Pediátrica por cuadro de litiasis vesicular y se le ·-­

efect~a colecistectomía~ 



Nombre: G.G.V. 

Cédula:l69-48-7562 H 

Sexo: fer~enino. 

Edad.actual: 5 años. 

Fue vista por primera vez en este hospital a la -

edad de 1 año, por presentar cuadro infeccioso de v!as ae-­

reas superiores y anemia severa coµ ;.o g% de hemoglobina y 
16% de hematocrito, asi como retiaµlocitosis de 42%. En esa 

epoca se le diagnostic6 anemia dr~panocítica en base al cu! 

dro clínico y a inducci6n de drep~ocitos positiva. A partir 

de entonces, hasta la actualidad, ha presentado crisis hem2 

líticas múltiples, con frecuencia de cada 3 meses en prome­

dio, que han ameritado transfusiones de paquete globular en 

cada una de ellas, la mayoría de las veces sin otra sintom! 

tología que la debida a ln exacerbaci6n de su anemia y en -

otras concomitantemente con cuadros gripales o enterales b! 

nales. 

A la edad de 2 años se corrobora el diagn6stico 

de drepanocitosis mediante electroforesis de hemoglobina. 

En septiembre de 1977, a los 5 años de edad, se -

le ef~ctuaron pruebas de fur1ci6n renal y SP. le toma biopsia 



Los resultados mostraron: · 

25%, filffiG;;¡,28 

55%, re>c:rnnto leucocitario=nórmal. 

Glucosa= 87 mg%, Urea= 28 mg%, Creatinina= O.~mg% 

Colesteról= 127 mg%. 

Ex~en de orina: D= 1017, pH= 8, leucocitos= 5 X 

IgG= 2260 mg%, IgA= 304 mg'}6, IgM= 238 mg%. 

Electroforesis de proteínas: proteínas totales=== 

8.40 g'}6, albmnina= 4.10 g%; globulinaa: Gama 2.18 g%, Beta-

0.77 g%, Alfa 2= 0.93 g%, Alfa l= 0.42 g%. 

Complemento ñemol!tico total= l:lJ.2, FC3= 65 mg%, 

FC4= 16. 8 mg%. 

Albrunina en orina de 24hs= negativa. 

Depuraci6n de creatinina end6gena= 27.0 ml/min• -

que corresponde a una filtración glomerular del 56% de --~ 

acuerdo a su superficie corporal. 

Capacidad de concentraci6n urinaria con ay.uno y -

deprivaci6n de agua por 12 horas: 

osmolaridad sérica= 270 mOsm/J.. 

Osmolaridad urinaria (muestra de 19:00 a 7:00hs)= 900 mOsm/l 

Qsmolaridad urinaria (muestra de 7:00 a B:OOhs}= 715 mOsm/l 

Biospia renal: "Al microscopio de luz se identi-­

fica cápsula fibrosa y 22 glomerulos los cuales se observan 

~randés y con congesti6n; algunos espacios intercapilares -

se ven prominentes, con escaso aumento de la matriz mesan--
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gial, El epitelio tubular.muestra ab'undante ·pigmento hemo­

siderino." 

Inmunofl.uoresencia: negativa. 

Conclusi6n: "Hemosiderosis tubular". 



V.- RESULTADOS 

De los 4 pacientes estudiados solamente .uno (25%) 

presentó sintomatología renal (ver tabla 1), con cuadro --· 

compatible con glomerulonefritis, en el cual se sospech6 -

la presencia de síndrome nefr6tico debido ~ la magnitud de 

los edemas (caso N2 1), sin embargo, se descartó al no en­

contrar alteraciones químicas propias de este síndrome. 

En solo 2 de los pacientes se presentaron compl,! 

caciones que se consideraron secundarias a su hemoglobino­

pat!a. En el caso N2 1 infartos 6seos detectados en las ra 

diografía.s de t6rax como lesiones destructivas de costi--­

llas y en el caso N2 2 colecistitis litiásica que amerit6-

colecistectomía (ver tabla 1). 

En todos loa casos la frecuencia de crisis drep! 



noc.!ticas ·fue muy 

Las pruebas ué f'1ncionamient() renal, solamente -

mostraron alteraciones co_nstantes en la· capacidad de con-­

centraci6n urinaria y en la cuenta minutada, a excepci6n­

del caso N2 1 en quien, obviamente, las alteraciones fue-­

ron mayores al cursar con sintomatolog!a renal bien esta-­

blecida (ver tabla 2). 

El material de biopsia renal mostr6 glomerulone­

fri tis proliferativa endocapilar difusa en el caso N2 1: -

cambios glomerulares segmentarios discretos en el.caso N22 

con presencia de IgG, IgH y C3 en asas y filamentos glome­

~ulares as! como en túbulos demostrada a la microscopía -­

G&n inmunofluorescencia (ver tabla 3); considerandose nor­

mal, oon inmunofluorescencia negativa en el caso N2 4. 

No hubo correlaci6n clínica ni de laboratorio 

co14 los ·halla:sgos h,istol6gicos y de inmunofluorescencia en 

el ºªª" NS a, 



TABLA 1.- RESUMEN DE DATOS CLINICOS 

Datas clf.n1caa Casa 1 Casa 2 Caso J• Casa 4 

EOAD ACTUAL a sl'loa 11 af'loe 9 af\os 5 alias 

EDAD AL DIAGNOSTICO DE DREPANDCHOSIS 6 af\oe 1 al'\o 1 al'\ o 1 al'\ o 

SEXO F H F F 

fRECUEN';IA' CRISIS DREPANOCITICAS (&) 2 meses 3 meses 1.6 meeee 3 meses 1 
~ 

SINDROHE NEf'ROTICD NO NO NO NO 1 

HEMATURIA HACRDSCOPJCA NO NO NO NO 

HEMATURIA HICROSCOPICA SI NO NO NO 

INSUFICIENCIA RENAL NO NO NO, NO 

HIPERTENSION ARTERIAL SI NO NO NO 

OTRAS COMPLICACIONES NO SI SI NO 

• Este paciente na fue biopalado 
& Pro~edio de meses entre una y otra crisis drepanocltlcs. 



TABLA 2.- DATOS DE LABORATORIO 

Examenes de laboratorio Caso 1 Caso 2 Caso 3 Ceso l+ 

DEPURACION DE CREATININA J. N N • CAPACIDAD DE CONCENTRACION URINARIA NE ~ ~ N Bt 
ALBUMINA EN ORINA DE 24 HORAS Neg Neg rleg Neg 

CUENTA MINUTADA EN ORINA DE 3 Ha. t t t NE 

UREA t N N N ~ 
CREATININA t N N N 

COMPLEMENTO HEHOLITICD TOTAL ' N N N 

FRACCION C3 ~ N N N 

F'RACCION Cl+ NE N N N 

PROTEINAS POR ELECTROFORESIS N N N t 
COLESTEROL N N N N 

Claves: N• normal, NE• no se erectu6, Neg.. negativo. 



TABLA 3.- BIOPSIA RENAL. INMUNCF'LUORESCEHCIA 

Casos IgA lgG Igi~ C3 ~lb6mina 

CASO NQ 2 

CASO NQ 4 

Neg 

Neg 

+ 

Neg 

+ 

Neg 

+ 

i'leg 

Neg 

Neg 
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VI.- DISCUSION 

La presencia de alteraciones glomerulares como -

complicacidn de la anemia drepanocítica ya está bien esta-· 

blecida., aun cuando su incidencia no se ha determinado, ya 

que la mayoría de los reportes son de casos aislados, no -

tomados como encuesta estadística y casi siempre asociados 

.a síndrome nefr6tico, aunque esto últi.mo no es la. regla ya 

que también se demuestran lesiones glomerulares bien-defi­

nidas en pacientes asintomáticos desde el punto de vista -

rena1<12•13>, y en otros la sintomatología renal no se pr! 

sent6 en forma de un síndrome nefr6tico clásico(7, 20). 

Por otra parte la leei6n histopato16gica en la -

mayor J>arte de los casos, se describe como glomerulonefri­

tis membranoproliferativa<8 •9,lO,l?,lB,l9, 20), lo que ha -

hecho que se considere fuertemente la posibilidad de que -
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exista un mecanismo inmunol6gico com\Úl en estos casos, 

mas aWi con la demostraci6n en los ultimas reportes de la­

presencia de inmunoglobulinas, componentes del complemento 

y antígeno epitelial tubular renal en la membrana basal -­

glomerular, apoyando la hip6tesis de que esta nefropat!a -

es mediada por dep6sitos de complejos inmunes de ant!geno­

epiteliai tubular-anticuerpos específicos en la membrana -

basal glomerular, sugiriendose que la liberaci6n de este -

antígeno se debe a dafio tubular secundario a alteraciones­

hemodinámicas y de la oxigenaci6n, producidas por la hemo­

globinopatía. 

Sin embargo, los hallazgos histol6gicos no siem­

pre corresponden a glomerulonefritis membranoproliferativa 

ya que en algunos casos( 20) se describe glomerulonefritis­

proliferativa, con antígeno epitelial tubular renal y ant_!. 

cuerpos específicos en la circulaci6n y en los glom~rulos­

en asociación con IgG y C3, en pacientes con enfe~inedad de 

cálulas falciformes. Además, estos mismo autores han encon 

trado que este anticuerpo, algunas veces en asociaci6n con 

el antígeno, solamente se detecta en pacientes con hemogl.2 

bina S, con o sin evidencia clínica o morfol6gica de enfe_;: 

medad renal. 

Todas estas observaciones astan de acuerdo con -

los hallazgos en nuestros pacientes, pues en uno de ellos-

• 
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detectamos una glomerulonefritis proliferativa endocapilar 

difusa, aunque desafortunadamente no contamos con la mi--­

croscop!a e.en inmunofl ·· 1rescencla. Pero también, se debe -

destacar el hecho de que esta paciente present6 consumo -­

del complemento, situaci6n que no se encuentra en los ca-­

sos reportados en la literatura y para la cual no tenemos­

una explicaci6n adecuada, ya que tampoco hay datos en la -

historia clínica para apoyar una etiología postinfecclosa. 

En el otro caso, en el cual la lesi6n histol6gi­

ca no es tan aparente si se demostr6 la presencia de IgG,­

IgM y C3 en los glomérulos, con niveles séricoa normales -

de complemento hemolítico total y sus fracciones C3 y C4r~ 

lo que est~ de acuerdo con los demás autores. 

La presentación muy frecuente de crisis hemol~t.!. 

cas en nuestros pacientes, es una situación que también e~ 

tá de acuerdo con loa reportea en la literatura, siendo de 

vital importancia por el mecanismo patogénico a que da lu­

gar para la producción de las lesiones glome1-ulares, como­

ya se describi6. De lo que resulta que conforme avanza la 

edad, el mayor número de crisis, aumenta la posibilidad de 

desarrollar la nefropatía, lo que en cierta manera se re-­

fle ja en este trabajo, ya que en la paciente de menor edad 

no se detectaron cambios significativos en la biopsia re-­

nal, con negatividad en la inmunofluorescencia. 



Finalmente la presencia de lesiones glomerulares 

en 2 de los 4 pacientes que se reportan en este trabajo, -

nos hace pensar seri2:ne:ite que la glomerulonefritis es una 

complicaci6n frecuente de la drepanocitosis, sin que esos­

hallazgos nos permitan establecer la incidencia de la mis­

ma, debido en primer lugar a que el número de nuestros pa­

cientes és reducido·y en segundo lugar a que en uno de 

ellos no se pudo tomar biopsia renal, procedimiento diag-­

n6stico definitivo en esta situaci6n, sobre todo si toma-­

moa en cuenta que en el paciente que se demostraron alter~ 

ciones estructurales y dep6sitos inmunes en los gloraérulos 

no tenía sintomatolog!a renal y las pruebas de funci6n re­

nal no fueron de ayuda diagn6stica. 

Es necesario mayor número de estudios, tanto re­

trospectivos como prospectivos en cuanto a la determina--­

ci6n de antígeno epitelial tubular renal y anticuerpos ci,;: 

culantea en estos pacientes, lo que apenas empieza a· deter 

minarse en este centro hospitalario, para tener un mejor -

parámetro de laboratorio, ya que todos los demás examenes­

como ya se mencionó previamente, no son concluyentes. 
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VII.- CONCLUSIONES 

1.- La lesi6n glomerular, ya sea con imágen his­

tol6gica de glomerulonefritis membranoproliferativa o pro• 

liferativa endocapilar, parece ser frecuente como complic~ 

ci6n de la drepanocitosis. 

2.- Estas alteraciones s& hacen mas aparentes 

conforme avanza la edad del paciente y se correlacionan 

con la mayor fr~cuencia de crisis drepanoc!ticas. 

3.- Todo paciente con drepanocitosis debe estu-­

diarse desde el punto de vista renal. 

4.- se debe determinar la capacidad de concentr_! 

ci6n urinaria, as! como cuenta minutada, en forma seriada­

y correlacionar la evolucion de sus alteraciones en forma-
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progresiva. 

identificar antígeno epite--­

lial tubular renal y anticuerpos específicos ci~culantes. 

6.- Se recomienda practicar biopsia renal en pa­

cientes mayores de 10 años de edad, como promedio, aun 

cuando se encuentren asintomáticos desde el punto de vista 

renal y/o que las pruebas de función renal no sean sugest_!. 

vas de daño renal y definitivamente, por supuesto, cuando­

est~ indicada independientemente de la edad. 
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