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MODULO DOCENTE: NEFROLOGIA PEDIATRICA

Dos casos clinicos comentados

Caso n.° 1

Varon de 2 afios 3 meses procedente
de Zamora. La abuela materna y una de
sus hermanas padecen poliquistosis renal
dominante. La ecografia renal en la madre
es normal. Una hermana del nifio ha pa-
decido dos brotes de sindrome neftdtico
idiopitico corticosensible.

Ha padecido repetidas adenoiditis,
siendo adenoidectomizado a los 15 meses,
y varicela.

La enfermedad objeto de comentario
comenz6 tres meses antes cuando a raiz de
una faringotraqueitis inicié edemas palpe-
brales que fueron aumentando de intensi-
dad y se generalizaron a la vez que se re-
ducia el volumen de orina. Fue hospitali-
zado en su ciudad de origen con un cua-
dro de edema generalizado, oligutia y
conservacion del estado general. La ten-
si6n arterial era normal.

Pregunta: ;Cémo se conectaria ¢! ante-
cedente de poliquistosis renal familiar con
el actual cuadro clinico?

Respuesta: Verosimilmente no tienen
relacidon. La poliquistosis renal tipo adulto
no suele dar sintomatologia en la infancia.
Ademds su patrén de trasmisién dominan-
te, hatfa imposible el padecimiento del
nifio de esa enfermedad dado que la ma-
dre estd libre de la misma.
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La historia referida patece cotresponder-
se con el tipico cuadro de sindrome nefroti-
co idiopitico. Por otro lado la edad y el se-
x0 son bastante coherentes. El hecho de
que la hermana haya padecido dos episo-
dios de esta enfermedad puede ser una
coincidencia, que solo se da en un escaso
porcentaje de casos, menor del 8 %.

En el informe de Zamora constan los si-
guientes datos bioquimicos:

Sangre: Hto% 37.Hb 13gr/dl. Leucoci-
tos 9.200/mm? con distribucién notmal.
Plaquetas 400.000/mm? vsG 96/114 mm.
Urea 25 mg/dl. Creatinina 0,5 mg/dl. Pro-
teinemia 5,2 gr/dl. AlbGmina 2,4 gr/dl.
Gammaglobulina 0,5 gr/dl. Lipidos totales
1.120 mg/dl. Colesterol 380 mg/dl. C3c
142 mg/dl. C4 23 mg/dl. Inmunocomple-
jos y factor reumatoide negativos.

Orina: No hematuria. Proteinuria, 3,2
gt/dia. Infeccién urinaria a E. coli.

Ecografia renal: No quistes. Hidrone-
frosis izquierda (Fig. 1). Lado derecho nor-
mal.

Comentario: Efectivamente, como se
suponia, la bioquimica demuestra sindro-
me nefrdtico con proteinuria de 132 mg/
m?/hora con hipoproteinemia, hipoalbu-
minemia ¢ hipogammaglobulinemia. Pue-
de ademis afirmarse que se trata de un sin-
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drome nefrético puro sin insuficiencia re-
nal, hematuria ni hipertensioén arterial.

Ecografia renal mostrando gran dilatacion
de la pelvis renal izquierda

A pesar del antecedente de la hermana
no existe razdén para pensar en la posibili-
dad de sindromes nefroticos familiares co-
mo las formas congénitas correspondientes
al tipo finlandés o esclerosis mesangial in-
fantil, por la edad y la buena respuesta a
la prednisona en la hermana. Podria co-
rresponder al 3-8 % de casos familiares de
«nefrosis».

La buena respuesta a la prednisona se
repitid en nuestro nifio, pues llegd a noso-
tros remitido tras dos semanas de Predni-
sona a 2 mg/Kg/dia. En ese momento no
existia proteinuria, la bioquimica sangui-
nea y urinaria era normal y el urocultivo
negativo. La tension arterial era normal y
la exploracion fisica correspondia a un ni-
flo normal con talla en percentil 90 y peso
en percentil 90-97.

P.: Y /a hidronefrosis unilateral con
infeccion urinaria ;qué papel podria ju-
gar?

R.: Verosimilmente se trata de una

coincidencia. La UV mostrd malrotacién
renal izquierda, con gran dilatacién pielo-

calicial, sin que se visualizasen la unién
picloureteral ni el uréter izquierdo, con
persistencia del contraste varias horas des-
pués de su inyeccién endovenosa (Fig. 2).

BG. 2. Urografia que evidencia hidronefrosis iz-
quierda con calices en bola.
Tras choque hidrico la hidronefrosis

aumentd de tamafio. La cuMs fue normal.

P.: Este hallazgo radiologico ;qué
diagnéstico le sugiere? ;Definitivamente
plensa que se trata solo de una coinciden-
cta con la proteinuria?

R.: La radiologia es tipica de estenosis
de la unién pieloureteral que es la
anomalia obstructiva urinaria mis frecuen-
te y debe ser tratada quirGirgicamente. Y
por supuesto no tiene relacion patogénica
con el sindrome nefrético.

Fue intetvenido realizindose uretero-
pieloplastia y en el mismo tiempo quirtr-
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gico se tomd biopsia renal para optica,
electronica e IF, observindose cambios mi-
nimos, con pequefios depdsitos mesangia-
les de IgM. En el postoperatorio se apro-
vechd para estudio de funcién renal sepa-
rada, obteniéndose resultados normales,
practicamente idénticos, en ambos rifio-
nes. La evolucién postoperatoria ha sido
favorable: no se han repetido episodios de
infeccidn urinaria y los controles radiologi-
cos sucesivos muestran una dilatacién resi-
dual a nivel piélico.

P.: ;Por qué no se cuantifico el indice
de selectividad de la proteinuria?

R.: Cuando llegd a nosotros no existia
ya proteinuria. Ademds tenfamos ya una
informacidon mis valiosa representada por
la remisién conseguida con prednisona
que viene a «decir» a cambios minimos.
De hecho la biopsia renal quiriirgica se
practicd «de lujo», pues tras la buena res-
puesta a la prednisona era innecesaria.

P.: ;Y el significado de la IgM mesan-
gial?

R.: En los tltimos afios no se le conce-
de valor patogénico y quizés se trate mis
de una consecuencia que de una causa de
la disfuncién glomerular. En cualquier ca-
so su hallazgo no confiere ningtin caricter
peculiar al sindrome nefrético y no parece
que modifique el comportamiento evoluti-
vo y prondstico de la enfermedad.

El nifio completd el tratamiento al
modo clisico manteniendo la dosis inicial
diaria de prednisona hasta completar 4 se-
manas, la misma dosis a dias alternos dos
_meses mds y a partir de ese momento se
redujo progresivamente hasta su retirada
en seis semanas mis. En dos brotes poste-
riores de los 6 que se han observado se
mantuvo durante 12 meses una dosis de
0.4 mg/Kg/48 horas de prednisona.

De las seis recaidas observadas, la 2.2
fue tras impétigo y la 4.2 tras blefarocon-

juntivitis. El intervalo transcurrido entre
el fin de la prednisona del brote anterior
y el brote siguiente fue siempre superior
a 3 meses, excepto en una ocasidn, que
fue de 20 dias. Todos los episodios han
sido tratados de modo exclusivo con
prednisona sin exceder 60 mg/dia, a una
dosis de 60 mg/m?/dia.

A los 4 afios, inmediatamente des-
pués de amigdalitis por estreptococo be-
tahemolitico A tuvo artritis de tobillo
que cutd en pocos dias. El estudio de
poblaciones linfocitarias fuera de brote
fue normal.

P.: ;Piensa que con la evolucion co-
mentada hubiera sido deseable recurrir a
dlguna medicacion alternativa a la pred-
nisona?

R.: Se trata de un caso corticosensible
a recaidas aisladas, en el que los signos
de impregnacién esteroideas han existido,
de moderada intensidad, en forma de
sindrome de Cushing, pero sin signos
graves de toxicidad, en el que el creci-
miento ha sido normal.

Por esa razdn no ha sido precisa la
utilizacién de alquilantes, ciclosporina,
levamisol, etc.

La catalogacién definitiva queda asi:

Antecedente familiar de poliquistosis
renal dominante.

Antecedente familiar de SNI cortico-
sensible en una hermana.

Anomalia de unién pieloureteral iz-
quierda sobre malrotacién renal. Infec-
cién urinaria.

Sindrome nefrdtico idiopitico a cam-
bios minimos, con IgM mesangial, corti-
cosensible a recaidas aisladas.

Artritis postestreptocdcicas de tobillo.
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Caso n.° 2

Hembra de 10 afios 11 meses, 2.%/3,
que acude por el hallazgo de proteinutia
en un examen de salud escolar.

Sin antecedentes familiares destaca-
bles, procede de embarazo, parto y neona-
tal inmediato sin incidencias. Rinofaringi-
tis frecuentes de los dos a los cuatro afios.
A los ocho afios padeci6é neumonia que re-
quirié ingreso hospitalario durante 10
dias. En aquel momento informaron 2 la
madte de una proteinuria que desapareci6
rapidamente.

La exploracién fisica era normal con
peso en percentil 25 y talla en percentil
50-75. Tension arterial 98/64 mm Hg.
Mamas, II-III, vello axilar I, y vello pubia-
no III de Tanner. Estitica y marcha not-
males. Aporta analftica con normalidad de
series celulares sanguineas, vsG, urea,
creatinina, iones, glucemia, calcio, fésforo
y fosfatasas alcalinas. En orina: pH 7;
densidad espontinea 1.025 y osmolaridad
825 mOSm/1. Proteinuria 100 mg/dl; se-
dimento normal.

P.: ;Qué opinion intcial le merece esta
bistoria clinica?

R.: Parece razonable pensar que la
proteinutia fugaz durante la neumonia
fuera funcional, durante el espisodio fe-
bril. De ahi su pronta desaparicién. En
ese caso la proteinuria actual no estatfa co-
nectada con aquélla. Otra posibilidad es
que en ambos momentos un mismo pro-
ceso fuese responsable. Se tratarfa, enton-
ces, de una proteinuria intermitente.

Lo primero que se hizo fue confirmar
la proteinuria estimada en 630 mg/24 ho-
ras, correspondiendo a 22 mg/m?/hora.

A continuacién se evaluaron para pro-
teinas, por separado las muestras de orina
correspondientes a los periodos de ortosta-
tismo y de reposo en deciibito, encontrin-

dose en la primera, proteinuria de 27
mg/m?/hora mientras que no existia pro-
teinuria en la segunda. En ambas mues-
tras el recuento de elementos formes fue
normal.

La funcién renal, C3c, C4, inmunoglo-
bulinas y ecografia de 1ifién y vias utina-
rias fueron normales.

La nifia fue etiquetada como portadora
de proteinuria ortostitica y se aconsejo re-
vision periddica. La evolucién ha sido fa-
vorable. Ha sido revisada a los 7, 20 y 33
meses y los hallazgos en las dos primeras
ocasiones fueron idénticos a la primera,
mientras que en la dltima, a los 13 afios 8
meses en la orina cotrespondiente al ortos-
tatismo la proteinuria era Ginicamente de
30 mg/dl. La menarquia tuvo lugar 11
meses antes.

P.: ¢Hubiera sido necesaria alguna ex-
Dloracion mis?

R.: Ocasionalmente se han descrito en
este tipo de proteinutia cambios sutiles de
dudosa significacién en el glomérulo, me-
nos veces mindsculos depdsitos inmunes
glomerulares y de C3 en arteriolas.

Por otro lado cldsicamente se ha in-
vocado un cierto pinzamiento de la vena
renal izquierda entre la aorta y la mesen-
térica superior. Este hecho ha sido demos-
trado en un grupo de pacientes por un
equipo japonés combinando angiografia y
eco-doppler y le conceden todo el prota-
gonismo. Igualmente piensan los autores
japoneses que el mencionado pinzamiento
puede ser responsable de la hematurtia
idiopatica y resulta dificil pensar que dén-
dose la causa no coincidan mids veces la
ptoteinuria ortostitica y la hematuria idio-
patica.

Quizds ambos fendémenos, angiodini-
mico y los hallazgos glomerulares sean
causas distintas o interactuales que podrian
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llevar a la excreccién aumentada de protei-  anomalia, que salvo excepciones no lleva a
nas en el ortostatismo. enfermedad renal, a pesar del transcurso

. . de los afios.
En cualquier caso universalmente se

concede buen prondstico a este tipo de





