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DEFINICION

El Estudio Internacional de Enfermedades Renales en el Nino
(ISKDC, 1978) definié el sindrome nefrético (SN) en el nifio como un
sindrome clinico-humoral caracterizado por: edemas, proteinuria
mayor de 40 mg/m2/hora o 50 mg/kg/dia, indice proteina/creatinina
urinarias mayor de 2, proteinemia menor de 5,5 g/dl y albimina
plasmaticamenorde 2,5 g/dl 1.2,

CLASIFICACION

El sindrome nefrético (SN) evidencia la existencia de una glomeru-
lopatia con una alteraciéon en la permeabilidad glomerular. Esta
puede ser primaria en el caso en que no se conozca la causa determi-
nante y constituya toda la enfermedad del paciente o puede ser se-
cundaria a una afeccion sistémica, enfermedades hereditarias, far-
macos, infeccionesoneoplasias.

De acuerdo a la edad de aparicion de la enfermedad, si lo hace
durante el primer afno de vida, se llama sindrome nefrético de inicio
temprano. Se destaca que es una edad de presentacién poco fre-
cuente. Puede subdividirse en: sindrome nefrético congénito, el que
se presenta antes de los 3 meses de edad (limite algo arbitrario) y el
sindrome nefrético infantil el que lo hace entre los 3 meses y el ano
@), Las etiologias en ambos grupos se superponen.

En el nino mayor de un ano de edad, el sindrome nefrético es
mas frecuente, obedece en el 90% de los casos a glomerulopatias pri-
mitivas y dentro de ellas la lesién glomerular minima (LGM) es la
de mayor incidencia.

1) CLASIFICACION SEGUN EDAD Y ETIOLOGIA

A) Sindrome nefrético del primer afio de vida

1) Idiopatico o primario
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e Sindrome nefrético congénito tipo finlandés: comienzo tempra-
no, en el primer trimestre.
e Esclerosis mesangial difusa
e Otras glomerulopatias:
— Lesi6n glomerular minima (LGM).
— Hialinosis segmentaria y focal (HSF).
— Glomerulopatia membranosa (GM).
— Sin clasificar.
2) Secundario: comienzo entre 0-12 meses.
e Infecciones perinatales:
— sifilis congénita;
— toxoplasmosis, rubéola, citomegalovirus;
— hepatitis, VIH;
— malaria.
e Otros: lupus eritematoso sistémico infantil.
3) Formando parte de otros sindromes:
e Asociado a malformaciones cerebrales u oculares.
¢ Sindrome de Denis-Drash.
e Sindrome una-rétula.

B) Sindrome nefrético del nifio mayor de un afio

Las glomerulopatias responsables del sindrome nefrético del nifo
mayor deunanotambién puedenser primariasosecundarias.

En el nino, la mayoria de los sindromes nefréticos son prima-
rios: 90%; los secundarios responden a causas definidas correspon-
diendo a un 10% de los casos @.

— a) Sindrome nefrético primario

Hay diferentes lesiones anatomopatolédgicas determinantes de este
sindrome. Dentro de éstas, predomina la lesién glomerular minima,
estando en segundo lugar la hialinosis focal y segmentaria que junto
con la proliferacién mesangial difusa constituyen las causas del sin-
dromenefréticoidiopaticodelnino (SNI) 25,

1) Lesién glomerular minima (LGM): 77%-83%.

2) Gomerulosclerosis o hialinosis focal y segmentaria (HFS):
7%-10%.

3) Proliferacién mesangial difusa (PMD): 2%-5%.

4) Glomerulopatia membranosa: 1%-5%.

5) Glomerulonefritis mesangiocapilar o membranoproliferativa:
5%-6%.

Los porcentajes de cada entidad patolégica varian segtn el ran-
go de edad que se considere y la casuistica. Asi, la LGM acontece en
el 90% de los nifios menores de 7 aios y en menor porcentaje en ni-
nos mayores ©.
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— b) Sindrome nefrético secundario "%
Puede presentarse con lesiones anatomopatolégicas similares a las
delos SN primarios. Mencionamoslasetiologias probables:

1) Enfermedades sistémicas:

e purpura de Schonlein-Henoch;

e lupus eritematoso sistémico;

e diabetes.

2) Infecciones:

e glomerulonefritis postinfecciosa;
e VIH;

e hepatitis By C.

3) Enfermedades hereditarias:

e sindrome de Alport;

e lipodistrofia parcial.

4) Toéxicos y farmacos:
antiinflamatorios no esteroideos;
litio;

metales pesados;

captopril;

sales de oro;

rifampicina;

vacunas;

heroina.

Neoplasias:

tumores sélidos: carcinomas y sarcomas;
linfomas y leucemias.

Otras:

nefropatia por reflujo;
nefropatia crénica del rechazo;
necrosis papilar;

trombosis de venas renales.

e U1
=

D
~—

[I)  CLASIFICACION SEGUN LA RESPUESTA AL TRATAMIENTO
Se trata de una clasificacion clinica, que surge luego del tratamiento
inicial con corticoides.

En general no disponemos de la anatomia patolégica del rinén
con SN por lo que, desde un punto de vista practico, nos manejamos
segun su respuesta a los corticoides (CC), que tiene implicancias te-
rapéuticas y prondsticas:

a) SN cortico sensible (SN CS).
b) SN cortico resistente (SN CR).

De acuerdo al reporte de ISKDC, 78,1% de los SNI son cortico
sensibles y en el caso de la lesion glomerular minima (LGM) el
93,1% @.
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EPIDEMIOLOGIA DEL SINDROME NEFROTICO IDIOPATICO
Laincidencia del SNI en EE.UU. es de 2-7 nuevos casos anuales por
cada 100.000 ninos menores de 16 anos, con una prevalenciade 15,7
por 100.000. Un nino cada 6.000 desarrolla un sindrome nefrético
idiopético. El pico deincidencia ocurre entre los preescolares; el 80%
tiene menos de 6 anos. La mediana de edad para el diagnéstico es 2,5
anosenlaLGMy6anosenlaHFS.

Los varones son més afectados, con una relacién de 3/2 en rela-
cién a las ninas

En 3%-4% de los casos existen antecedentes familiares de SN 2,

CLINICA

Eledema eslaforma de presentacién mas habitual. Elliquido extra-
celular se acumula fundamentalmente donde predominan los teji-
dos laxos y con cierta influencia gravitacional. Inicialmente perior-
bitario, se confunde con reacciones alérgicas. Compromete progre-
sivamente miembros inferiores, pudiendo llegar a ocasionar ascitis,
derrame pleural e hidrocele, determinando anasarca. El edema ge-
nital puedeserdoloroso.

La oliguria es variable, no llegando en general a la anuria. La
hematuria macroscépica es raray debe hacer pensar en una HFS o
PMD.

El paciente esta habitualmente normotenso, aunque 15% pue-
de tener hipertension arterial .28,

EXAMENES DE LABORATORIO
Examendeorina:densidad habitualmentealta.

Proteinuria: su cuantificacion es esencial para establecer el
diagnéstico. Se debe recolectar orina de 12 o de 24 horas y los valo-
res deben superar los 40 mg/m2/hora o 50 mg/kg/dia. Se puede de-
terminar el cociente entre la proteinuria y la creatininuria en mg/dl
en una muestra aislada (Pu/Cr). Por encima de 2 se establece el
diagnéstico de proteinuria nefrética.

La selectividad de la proteinuria se refiere al tamano de las mo-
léculas que pasan la barrera de filtracion. En caso de tratarse de
una proteinuria selectiva, se pierden proteinas de bajo peso molecu-
lar, correspondiendo en mas del 85% a albmina. En caso contrario
es no selectiva, con pérdida de todas las proteinas plasmaticas con
un trazado electroforético similar al plasmatico. La proteinuria se-
lectiva se asocia con mayor frecuencia a la LGM 1.8,

Sedimento: el 23% de los nifos presentan microhematuria. Es
frecuente observar cilindros hialinos @.

Proteinograma: hipoproteinemia menor a 5,5 g/dl, descenso
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de albuminemia por debajo de 2,5 g/dl y de las gammaglobulinas.
Aumento de las fracciones alfa-2 globulina y beta (1.8,

Lipidograma: hiperlipidemia intensa, con colesterolemia que
puede alcanzar valores de 300-500 mg/ dl, aumento de LDL y trigli-
céridos. Es transitoria, se resuelve cuando revierte el SN ©),

Ionograma: pueden presentar hiponatremia por mayor reten-
cién de agua que de sodio secundaria a hiperactividad de la hormo-
na antidiurética (ADH). El calcio sérico total suele estar bajo por
descenso de la fraccién unida a las proteinas, el iénico habitualmen-
te es normal @,

Azoemia y creatininemia: pueden estar elevadas inicial-
mente en el 33% de los ninos con SNI por factores prerrenales @,

Hemograma: el hematocrito puede estar elevado por hemo-
concentracion en la etapa aguda @,

La complementemia es normal ®.

ECOGRAFIA RENAL

Muestra edema intersticial que puede producir un aumento mode-
radodeltamanorenal.

ANATOMIA PATOLOGICA
ElSNIcursacontrespatroneshistolégicosdiferentes:

1) LGM: en la microscopia 6ptica, los glomérulos son normales en
tamano, sin expansién mesangial, pero con un ligero aumento de
células mononucleares activadas. A nivel tubular se observan go-
tas lipidicas en las células tubulares, secundarias a la reabsor-
cion de lipoproteinas desde la luz tubular. De ahi el nombre de
“nefrosis lipoidea” con que se la denominaba antiguamente.
La inmunofluorescencia es generalmente negativa. Ocasional-
mente se observan escasos depositos de IgM, IgA y C3. En la mi-
croscopia electrénica, se visualiza la fusion de los pedicelios de los
podocitos @,

2) HFS:lalesion compromete algunos glomérulos, en general los
yuxtamedulares, por eso es focal, y es segmentaria porque ocu-
pa parte del ovillo glomerular. Hay un incremento de la matriz
mesangial y depdsito de material hialino subendotelial. La
atrofia tubular es un elemento indirecto de HFS cuando no
hay glomérulos con las caracteristicas descritas.

En la inmunofluorescencia se pueden ver depésitos de IgM y
C3.

En la microscopia electrénica se observa la fusién de los pies de
los podocitos en los glomérulos 6pticamente normales; en los
glomérulos afectados se ven depésitos subendoteliales, au-
mento de la matriz mesangial y vacuolas lipidicas en las célu-
las endoteliales y mesangiales.
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3) PMD: hay hipercelularidad y aumento de la matriz mesangial.
Se asocia a veces a depositos leves de IgM. También hay fusién
podocitaria.

Puede existir transicién histolégica entre los tres patrones des-
critos. Algunos pacientes con LGM en una primera biopsia, eviden-
cian en la segunda una HF'S; en general son pacientes cortico resis-
tentes en el tratamiento inicial o en la evolucién. En el nifio puede
considerarse que LGM, HFS y PMD representan variaciones histo-
logicas del SNI, pudiendo hallarse solas o en combinacién en dife-
rentes biopsias en el mismo paciente 10,

ETIOPATOGENIA
Es desconocida. Hay una alteracién de la permeabilidad glomerular
conunafallaenlabarreradefiltracion.

La membrana basal glomerular (MBG) normal es rica en polia-
niones debido a la presencia de heparan sulfato. En la LGM, la
anormalidad bésica reside en que la MBG pierde la barrera de per-
meabilidad electrostatica por depleccién de las cargas anidénicas.
Podria deberse a un aumento de las cargas catiénicas a nivel plas-
matico, con neutralizaciéon de los aniones de membrana a nivel re-
nal, eritrocitario y plaquetario @,

La lesion del podocito puede alterar la sintesis de la matriz ex-
tracelular determinando cambios de la misma, pérdida de cargas
negativas y lesion de la barrera de filtraciéon @,

Muchas alteraciones inmunitarias son secundarias al SN, pero
en la base de los fenémenos causantes de la enfermedad podria ha-
llarse una funcién anormal de los linfocitos T, lo que se apoya en:

e remision del SN inducida por el sarampion;

e respuesta a corticoides e inmunosupresores;

e susceptibilidad a sufrir infecciones bacterianas;
e asociacion con enfermedad de Hodgkin.

El recuento de linfocitos totales, B y T son normales. La rela-
cién T4/T8 es normal o desciende levemente por aumento de T8.
Durante las recaidas hay un incremento de los linfocitos T activa-
dos.

Sin embargo, habria una reduccién funcional de la inmunidad
mediada por células debido a una hiperactividad de los linfocitos T
supresores que segregan una linfoquina supresora de la respuesta
inmune soluble (SIRS). Esta sustancia suprime la respuesta de los
linfocitos T frente a antigenos y la producciéon de inmunoglobulinas
por las células B. Explica en parte la pobre respuesta inmunolégica
de los pacientes. La producciéon de esta linfoquina se inhibe por los
corticoides.
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Hay asimismo un aumento en la produccién de IgM y una dis-
minucién en la produccién de IgG que depende del control que ejer-
cen las células T4 @,

Dada la vinculacién con la respuesta inmune y la probable pre-
sencia de factores producidos por las células inmunocompetentes
(linfoquinas producidas por linfocitos T), se estd intentando identi-
ficar con exactitud a qué factor se debe la alteracién en la permeabi-
lidad glomerular. Ese factor etiolégico ain no identificado podria
degradar el heparan sulfato y alterar la sintesis glicoproteica y el
turnover en la MBG.(8)

Mencionaremos brevemente trabajos que buscan la etiologia
exacta de esta enfermedad.

Cheungy colaboradores encontraron un incremento en los titu-
los de IL-13, que tiene un efecto regulador sobre la secrecion de IgE.
LaIgE sérica esta elevada en los SN CS pero sin un incremento de la
IgE alergeno especifica. Se postula que el SN comparte con la atopia
una misma activacién inmune a través de la produccién aumentada
de IL-13, sin existir una relacién de causa-efecto entre ambas (12,

Hironobu Shimoyama y colaboradores encontraron un aumen-
to de la expresion del RNAm de la IL-2 en la fase aguda del SNI, en
comparacion con el periodo de remisién 13,

Se han descrito marcadores genéticos, tanto paralos SN cortico
sensibles como para los resistentes. Entre los alelos de clase I, dife-
rentes autores encontraron una frecuencia alta del HLA- B12, B8 y
B27, sin valor predictivo sobre la evolucion.

Entre los alelos de clase II, los estudios muestran una alta fre-
cuencia de HLA-DR7, que a su vez se asocia con la atopia, lo que
propone un enlace genético entre ésta y la LGM. En los pacientes
cortico resistentes se encontré una asociacion significativa con la
combinacién DR3/DR7 28,

En la HFS familiar el gen responsable esta en el cromosoma
1925-q31 @,

La patogénesis de la HF'S es también desconocida. Se sugiere
que factores hemodinamicos, citoquinas, factores de crecimiento,
hiperlipidemia y activaciéon plaquetaria conducirian a un incre-
mento de la produccién de matriz mesangial. Los factores de creci-
miento probablemente implicados en la esclerosis glomerular son:
factor de crecimiento derivado de las plaquetas (PDGF), factor de
crecimiento transformador  (TGF B), angiotensina I y tromboxa-
no A2, entre otros (10,

FISIOPATOLOGIA DEL SN

La hipoalbuminemia se genera por pérdida de albtimina a nivel glo-
merular con reabsorcién parcial y catabolismo de la misma en el ta-
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bulo proximal. La sintesis proteica estd aumentada en estas situa-
cionesperonollegaacompensarlaspérdidas®.

La hipoalbuminemia determina una caida de la presién oncéti-
ca plasmatica, lo que genera trasudacién hacia el compartimiento
extravascular y reduccién del volumen plasmaético.

La hipovolemia por hipooncosis activa los sensores de volumen
y los mecanismos hemodinamicos y neurohumorales con aumento
de los niveles de renina, aldosterona, arginina- vasopresina y nora-
drenalina y disminucién del péptido atrial natriurético, lo que lleva
a retencion de sodio y agua (hipétesis underfill).

La formacién del edema depende también de la disrupcion de
los mecanismos de homeostasis del liquido extracelular. Algunos
pacientes cursan con hipervolemia y los niveles hormonales no son
los previamente descritos, sino que hay una supresion del eje reni-
na-angiotensina-aldosterona. La retenciéon de sodio y agua seria
primaria en estos casos, con aumento de la reabsorcion a nivel de
tabulos proximales y colectores. El edema es consecuencia de esa
retencion hidrosalina, habiendo menor alteracién de las fuerzas de
Starling a nivel del capilar periférico (hipdtesis overflow).

Ambos mecanismos (hipooncosis y retencion hidrosalina prima-
ria a nivel renal) pueden ser simultaneos en la génesis del edema
nefroético 14,

La hipoalbuminemia es el disparador de la dislipemia por las si-
guientes causas:

e [Estimulo de la sintesis hepatica de colesterol, triglicéridos y li-
poproteinas.

e Disminucion de la accion de la lipoproteinlipasa.
e Disminucién de la fraccién HDL por pérdidas urinarias 10,

E1 SN cursa con un estado de hipercoagulabilidad. Descienden
los niveles plasmaéticos de los factores IX, XI y XII, pero se incre-
menta la sintesis de factores II, V, VII, VIII, X, tromboplastina y fi-
brinégeno. Se altera el sistema fibrinolitico con descenso del plas-
minégeno, de la antitrombina III, disminucién de la actividad de la
proteina S y aumento de la proteina C. Las plaquetas son normales
en nimero pero con hiperagregabilidad 14.

Se produce un descenso de IgG por pérdidas y por disminucién
dela secrecion. Esto contribuye a la prediposicion a infecciones jun-
to con la alteracién de la activacion del complemento por pérdida de
factores By D. También desciende la IgA y aumenta la IgM durante
los empujes. Habria una alteraciéon en la maduracién y la produc-
cion de las células B frente a la regulacion alterada por parte de los
linfocitos CD4 (1.28),

Otras consecuencias de las pérdidas proteicas son, en pacientes
sin respuesta a la medicacion:

CLINICAS PEDIATRICAS DEL SUR



48

DRAS. MARGARITA HALTY, MARINA CAGGIANI

Alteraciones del crecimiento, por un balance nitrogenado nega-
tivo persistente (en el SN CR); por hipotiroidismo con pérdida
de la proteina transportadora de tiroxina; por bajos niveles
plasmaticos de IGF-I e IGF-II debido a pérdida de la proteina
transportadora y por el tratamiento con corticoides (9.
Anemia por pérdida de transferrina.

Déficit de vitamina D por pérdida de la proteina transportadora .

COMPLICACIONES

Hipovolemia: previa o posterior al tratamiento con diuréti-
cos. La circulaciéon periférica se compromete, pudiendo ocasio-
nar un shock hipovolémico; de ahi que debe hacerse un uso cau-
teloso de los diuréticos cuando son necesarios @.

Infecciones: son las complicaciones mas temidas, las que oca-
sionan mayor morbimortalidad. Existe una inmunodepresion
causada por la enfermedad y agravada por el tratamiento con
corticoides.

Las peritonitis, celulitis y sepsis son las infecciones més serias
en estos pacientes. Las infecciones més frecuentes son causadas
por neumococo, pero también se ven por Gram negativos:
Haemophilus influenzae, enterobacterias, etcétera (1,15,

Trombosis: favorecidas por la hipovolemia con hemoconcen-
tracién, descenso de anticoagulantes naturales, aumento de
procoagulantes, hiperlipidemia, reposo. Puede afectarse cual-
quier sector venoso o arterial. Son excepcionales en los nifios (V.

Insuficiencia renal aguda: la causa mas frecuente es la ne-
crosis tubular aguda por hipovolemia, puede ser también se-
cundaria a trombosis venosa renal y a nefritis intersticial aguda
por diuréticos. Es muy poco frecuente @,

TRATAMIENTO

Los objetivos son: inducir y mantener la remision, evitar las compli-
cacionesylosefectossecundariosdelosfarmacos (16,

a)
b)

c)
d)

Podemos dividirlo en:

Sintomatico y fisiopatolégico del edema y las alteraciones
hidroelectroliticas.

Etiopatogénico: inducciéon de la remision y evitar recaidas
mediante un tratamiento inmunosupresor adecuado.

Tratamiento de las complicaciones.
Profilaxis de las complicaciones.
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A) TRATAMIENTO SINTOMATICO Y FISIOPATOLOGICO

INTERNACION
Se internan aquellos pacientes con edemas importantes (anasarca);
los que no pueden recibir control y tratamiento adecuados en domi-
cilioylosquepresentan complicacionesquelorequieran.

El paciente debe ingresar en un area aislada para evitar infec-
ciones cruzadas.

El tiempo de internacion sera el minimo imprescindible.

Debe mantenerse en reposo relativo mientras esté con anasar-
ca, luego debe evitarse el mismo.

MANEJO DE LA NUTRICION Y DEL EDEMA
e Dieta:

— Restriccion de sal, y de agua si esta con hiponatremia,
ésta seria secundaria a un incremento de la ADH.

— Aporte proteico: normoproteica de acuerdo a la edad. La
dieta hiperproteica aumenta la proteinuria y no determina
un incremento de la albuminemia.

— Aporte caldrico: normocalérica. Lograr una dieta nutriti-
va, pobre en lipidos y acidos grasos saturados para evitar la
obesidad en nifos que reciben CCy mejorar la dislipemia .

e Diuréticos: poco empleados en ninos por riesgo de hipovole-
mia, predisposicion a complicaciones tromboembodlicas, hipo-
natremia, hipopotasemia y fallo renal agudo. Se utilizan si los

edemas son severos, en ese caso se indica furosemide: 1-2

mg/kg/dosis 69,

Se administra albimina si hay anasarca (con dificultad respira-
toria por hidrotérax y ascitis) ausencia de respuesta a los diuréticos
y elementos de hipovolemia como hipotension arterial, oliguria, in-
suficiencia renal aguda. Debe controlarse estrictamente durante la
infusién la apariciéon de elementos de hipervolemia: hipertension
arterial y edema pulmonar.

La dosis de albimina es 0,5-1 g/kg por via intravenosa en dos
horas, seguida de furosemide ©.

Si los edemas no se controlan pueden asociarse diuréticos con
diferentes mecanismos de accién: tiazidas, antialdosterénicos.

CONTROL DE LA PRESION ARTERIAL
Sibien es poco frecuente, en algunos casos requiere tratamiento con
inhibidores de la enzima de conversion (IECA) o bloqueantes del re-
ceptor de la angiotensina II que también disminuyen la excreciéon
proteica y tienen un efecto antifibrético. Los IECA reducen la pro-
teinuriaenun50%enlos SN corticoresistentes .

También se pueden usar betabloqueantes o bloqueantes de los
canales del calcio.
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B) TRATAMIENTO ETIOPATOGENICO. INMUNOSUPRESION (IS)

En la practica clinica, la mayoria de los nifios con SN son tratados
inicialmente sin realizar biopsia renal (PBR) ya que la mayoria pre-
senta una LGM que responde a los CC. Estos constituyen la piedra
angulardeltratamientodelosnifioscon SNI®.

Laremisién espontanea puede ocurrir sélo en el 5% de los casos,
por lo que siempre se justifica iniciar el tratamiento una vez hecho
el diagnéstico ©.

TRATAMIENTO DEL PRIMER EMPUJE 0 DE INDUCCION

Corticoides (CC): existen diferentes regimenes ya que no hay con-

senso. En la Policlinica Nefroldogica del Centro Hospitalario Pereira

Rossellempleamos el plan propuestoen el UpToDatedel ano 2000 ®:

e Prednisona 60 mg/m?/dia o 2 mg/kg/dia, maximo 60 mg, duran-
te 30 dias. Luego se sigue con la misma dosis, dia por medio, du-
rante dos meses mas. A partir de ese momento se desciende la
dosis cada dos semanas, a razén de 15 mg/m2,

Duracion total del tratamiento en el primer empuje: 4-5 meses ©.

Sial final del primer mes la proteinuria persiste, se pueden indi-
car tres pulsos de metilprednisolona 1.000 mg/1,73 m2 de superficie
corporal, dia por medio o mantener igual dosis de prednisona du-
rante dos semanas mas.

La persistencia de la proteinuria méas alla de 6 semanas de tra-

tamiento con corticoides define la cértico resistencia (CR) 10
E1 SNI se clasifica seglin la respuesta a los esteroides: .

e (Cortico sensibilidad (CS): remisién luego de una serie com-
pleta de corticoides.

e Coértico dependencia (CD): dos recaidas consecutivas du-
rante el descenso de los CC o dentro de los 14 dias de su suspen-
sion.

e Corticoresistencia (CR): fallo en lograr respuesta luego de 6
semanas de prednisona a 60 mg/m2/dia o luego de 4 semanas y
tres bolos de metilprednisolona.

e Coérticoresistencia tardia: resistencia alos corticoides desa-
rrollada en un paciente previamente sensible.

¢ Remision parcial: proteinuria menor a 40 mg/m2/hora o indi-
ce Pu/Cr < 2.

¢ Remision total: proteinuria menor a 4 mg/m2/hora o indice
Pu/Cr < 0,2 (otirareactiva negativa por tres dias consecutivos).

El porcentaje global de sensibilidad al tratamiento con CC en los
SNI es de 78,1%, observandose un 21,9% de cértico resistencia @,

La presentacion clinica del SNI puede responder a diferentes
histologias y cada una tiene en general un patrén de respuesta a los
esteroides. La LGM es la que tiene una mayor cortico sensibilidad:
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93.1%, mientras que en la PMD y HFS desciende a 55.6% y 29.7%
respectivamente.

Respuesta a los corticoides segutn la histologia:

Histologia Respuesta a corticoides(Vo)
LGM 93,1
HFS 29,7
PMD 55,6

De: Barratt M, Avner E, Harmon W. Pediatric Nephrology. 1999 @,

La propensién a sufrir nuevos empujes en la LGM durante los
primeros 12 meses de suspendidos los CC depende en parte de la du-
racion y la intensidad del tratamiento inicial.

Los planes mas breves (un mes de prednisona dia por medio)
tendrian menor tasa de remisién prolongada, mayor porcentaje de
recaidas y no evitarian los efectos toxicos de los corticoides ©:17),

Eltratamiento propuesto no demuestra un incremento signi-
ficativo de la toxicidad pero si disminuiria la posibilidad de recai-
das (18),

Sin embargo, 60%-80% de los ninos presentaréd recaidas aun
con un tratamiento adecuado, éstas pueden ser espaciadas o fre-
cuentes:

¢ Recaida: excrecion proteica > 40 mg/m?/hora o Albustix > ++
durante tres dias consecutivos, habiendo logrado previamente
la remision.

¢ Recaedor frecuente (RF): dos 0o mas recaidas en los 6 meses
siguientes a la respuesta inicial o cuatro o mas en un periodo de
un ano.

INDICACIONES DE LA PBR
Tomado de Barrat y modificado segiin la conducta en nuestro me-
dio®.
e Pretratamiento:
— inicio del SN en menores de 1 ano;
— hematuria macroscopica;
— hematuria microscépica + HTA persistentes;
— disminucién de C3;
— fallo renal no atribuible a la hipovolemia.
e Postratamiento de induccidn: resistencia a los CC, tanto en los
CR tempranos o tardios. Es la causa principal de indicacién de
PBR en la practica.

Tratamiento de las recaidas
Prednisona 60 mg/m?/dia hasta 5 dias luego de la desaparicion de la
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proteinuria. Luego se pasa a igual dosis dia por medio, durante 4 se-
manasysedisminuyeladosisprogresivamente .

Las recaidas tienen habitualmente la misma respuesta alos CC
que el primer empuje.

TRATAMIENTO DE RECAEDORES FRECUENTES (RF) Y CORTICO DEPENDIENTES (CD)
Una de las mayores dificultades a las que nos enfrentamos es el tra-
tamiento de los CD y los RF, por el consumo reiterado y prolongado
de CCaquesesometen (16, Requieren un tratamiento individualiza-
do.Eltratamiento6ptimoatnnoseconoce ©.

Uno de los regimenes recomendados es prednisona 40-60
mg/m?/dia hasta 4-5 dias luego de la desaparicion de la proteinuria.
Se pasa a dia por medio y se desciende la dosis de a 15-20 mg/m?2,
hasta la dosis de 0,1-0,5 mg/kg dias alternos en los RF ©).

En los CD, se descienden los CC hasta la dosis umbral o dosis
minima supresiva, por debajo de la cual el paciente recay6. Se conti-
nua con este régimen durante 12-18 meses ©.

— Indicaciones de tratamientos alternativos en el SN RF y CD
1) Recaida con una dosis de prednisona > 1 mg/kg dias alternos.
2) Recaida con prednisona > 0,5 mg/kg dias alternos sumado a:
— Efectos colaterales severos de los CC.
— Alto riesgo de los CC, por ejemplo en pacientes diabéticos.
— Recaida severa con: hipovolemia, trombosis, sepsis o IRA.
Ningtan farmaco logra la completa curaciéon en los pacientes
CD; se trata de lograr una remisiéon duradera, con la menor dosis
posible de CC y los menores efectos colaterales.

- a) Levamisol
Puedeemplearseantesodespuésdelosagentesalquilantes.

Originariamente fue un farmaco disenado como antihelminti-
co, con un efecto inmunomodulador inespecifico. Se piensa que po-
dria normalizar la deficiente inmunidad mediada por células, con
aumento de la respuesta de la células T y potenciando la accién de
monocitos y macréfagos (16, Es un inmunoestimulante, que permi-
te ahorrar corticoides. Dosis: 2,5 mg/kg en dias alternos, hasta una
dosis maxima de 150 mg. Se administra durante 4-12 meses 19, Si
la respuesta es favorable, se puede mantener durante un periodo
mas prolongado, hasta 18 a 24 meses (20.21),

Otros autores proponen una dosis de 2 mg/kg diarios durante
un periodo también prolongado (16

La evidencia es atn limitada como para afirmar su eficacia en
reducir los empujes durante su empleo y su efecto sostenido luego
de laremision. Esta propuesta la realizaciéon de un estudio controla-
do, doble ciego, randomizado, multicéntrico para probar su utilidad
en el SNI cortico sensible RF o CD 22, Puede lograrse la remisién en
pacientes parcialmente sensibles a los corticoides, en quienes no se
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logré una remision completa en el plazo establecido en el primer
empuje 23,

Algunos estudios demostraron que con este farmaco puede re-
ducirse la dosis acumulativa de corticoides y lograr remisiones pro-
longadas solo o combinado con dosis bajas de corticoides; los resul-
tados serian favorables en un 50 a 70% de los casos (19,20,21,24,25),

- b) Agentes alquilantes
Acttian afectando la sintesis de ADN y la division de los linfocitos y
delacélulasde otrostejidos. Tienen la ventaja de inducir remisiones
prolongadas en muchos ninosy asi permitir el descenso oretirada de
los esteroides minimizando sus efectos colaterales. Disminuye la
cortico dependencia. El farmaco de eleccién en los pacientes CD es la
ciclofosfamida.

La dosis acumulativa maxima de CF es 180 mg/kg.

Planes propuestos:

A) Ciclofosfamida: 2 mg/kg por via oral durante 12 semanas ©.
B) Ciclofosfamida por via intravenosa: 500 mg/m? mensual en in-
fusion por 6 meses.

La dosis acumulativa intravenosa total es menor que con la do-
sificacién por via oral, con menores efectos colaterales y mayor por-
centaje de pacientes en remision a los 2 anos del tratamiento (33%
en los tratados por via oral versus 50% en los tratados por via intra-
venosa). Se logra ademés un mejor cumplimiento del tratamiento,
una menor dosis de prednisona y menor tasa de recaidas.

Se debe realizar un hemograma semanal o mensual segiin si la
CF se administra en forma oral o intravenosa respectivamente 26,

La respuesta a la CF se vincula a la respuesta a los CC: 70% de
los ninos con recaidas frecuentes tuvieron remisiones prolongadas
versus 30% de los cértico dependientes ©.

Los pacientes con HLA-DR 7 tendrian menos posibilidades de
respuesta a los agentes alquilantes ©.

Las recaidas post CF se tratan con prednisona a dosis habitua-
les.

- ¢) Ciclosporina A (CsA)

Este farmaco inmunosupresor inhibe la produccién y liberacién de
IL 2 por los linfocitos T. Es efectivo en inducir o mantener la remi-
sibnenpacientesconrecaidasfrecuentesocorticodependientes.

Se logra la remisién en aproximadamente el 85% de los casos, si
estd en empuje o mantiene la remisién, logrando descender y a ve-
ces suspender la dosis de esteroides.

De no obtenerse respuesta se retira a los 4-6 meses. De ser la
respuesta favorable es dificil el retiro de la medicacién por estable-
cerse una ciclosporino-dependencia, que no permite limitar la dura-
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cién de la administracion de un farmaco que es nefrotéxico, siendo
ésta su principal limitante 27,

El tratamiento con CF logra mayor periodo sin recaidas, mien-
tras que con CsA los efectos son poco duraderos. En las recaidas
posteriores, la dosis de CC requerida es menor en el caso de haber
recibido CF @8,

Hay varios planes de tratamiento.

Nosotros usamos la CsA a una dosis de 5 mg/kg/dia para lograr
un nivel en sangre de 100 a 200 ng/ml. La duracién del tratamien-
to es de 1 a 2 anos, luego se disminuye la dosis en forma gradual
hasta su suspensién. Si recae, se reinicia la CsA a una dosis mas
baja, de 2,5 a 3,5 mg/kg/dia. En general se mantiene la prednisona
a bajas dosis en dias alternos por su efecto sinérgico (adaptado de
referencias 6 y 27).

La hipercolesterolemia reduce la eficacia de la CsA debido a su
lipofilia, con menor captacién por las células blanco. Se pueden em-
plear dosis mayores sin evidencia de nefrotoxicidad ©.

La mayoria de los RF no tiene empuje durante su administra-
cién 22 pero la remisién lograda en general es poco duradera y los
pacientes suelen recaer a los pocos meses de suspender el trata-
miento. Debe entonces administrarse por periodos prolongados, ex-
poniéndose a los riesgos de la nefrotoxicidad 7.

- d) Micofenolato mofetil

Esuninmunosupresor que actta sobre los linfocitos T'y B. Inhibe la
sintesis de novode purinasy asilareplicacién del DNA yla prolifera-
ciéncelular.

Trabajos recientes encontraron resultados satisfactorios en
grupos de pacientes, logrando remision y disminucién del uso de
corticoides. La dosis propuesta es de 1,2 g/m? diarios durante 6 me-
ses, seguido de un descenso y suspension a las 4 semanas 29,

Dados los resultados favorables en casos de no respuesta a la CF
y ala CsA, podria en el futuro ser de eleccién previo a la CsA por su
ausencia de nefrotoxicidad.

EN SUMA
ParaSNRFyCD:

¢ CC: tratamiento prolongado, dia por medio, a dosis menores a
0,5 mg/kg.

¢ Levamisol: se usa si el plan anterior es inefectivo o se desarro-
llan signos de toxicidad corticoidea.

e CF: a dosis no gonadotoéxica. Logra periodos libres de recaidas
mas prolongados, por lo que sus efectos serian duraderos.

e CsA: se administra ante la recaida luego del uso de agentes al-
quilantes.

En caso de evolucion desfavorable con estas medicaciones,
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manteniendo la corticodependencia con dosis altas de prednisona,
el micofenolato mofetil y el tacrolimus podrian ser nuevas opciones
terapéuticas.

TRATAMIENTO DEL SINDROME NEFROTICO CORTICO RESISTENTE (SN CR)

En esta situacion estd indicada la PBR, dado que la lesién glomeru-
lar puede ser otra que la LGM, aunque esta puede ser CR en 6,9% de
loscasos@.

Los pacientes con HFS son CR en maés del 70% de los casos. Sin
tratamiento inmunosupresor el SN es persistente y la evolucién a la
insuficiencia renal créonica es frecuente por lo que debemos intentar
tratamientos alternativos para suprimir la proteinuria.

El tratamiento 6ptimo del SN CR es incierto.

Las altas dosis de esteroides deben descenderse, dado que apa-
recen efectos secundarios y el tratamiento es ineficaz ©.

a) Ciclosporina A (CsA)

Este farmaco puede ser nefrotéxico. Es mas frecuente que se logren
remisionesparcialesynototales.

Hay diferentes planes que proponen el uso de CsA asociada a
corticoides por periodos que van de 6 meses a 2 anos. La CsA se usa
en dosis ya senaladas y la prednisona v/o en dosis decrecientes, con
o sin bolos iniciales de metilprednisolona. Se ha demostrado la si-
nergia de ambas drogas. Las tasas de remisién van del 42 al 73%,
siendo mayor en los casos de LGM que en la HFS (6.27,30),

b) Micofenolato mofetil

Este farmaco es una alternativa valida que ha demostrado respues-
tas favorables en casos resistentes a la CsA. La ausencia de nefroto-

xicidad podra hacer que en el futuro sea un farmaco de primeralinea
(31-33)

c) Ciclofosfamida

Losdatos nomuestran beneficios del tratamiento con agentes alqui-
lantes.

Se consiguen remisiones parciales o completas en 30% de los pa-
cientes tratados con CF, porcentaje que es similar al obtenido con
CC solos ©. Un reporte de la International Study of Kidney Disease
in Children senala que aproximadamente la mitad de los no respon-
dedores iniciales lo hacen a los 6 meses.

d) Tacrolimus

Aun existe poca experiencia en su uso para esta patologia, se ha em-
pleadoconresultadossatisfactoriosen pocoscasosde SN CR 3%,
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EN SUMA

Parael SNCR:

Se recomienda el empleo de CsA + Pd a todos los ninos con
LGM o HFS siempre que el filtrado glomerular sea normal.

El empleo simultaneo de ambos agentes reduce sus efectos cola-
terales e induce una alta tasa de remisién inicial.

Existe dificultad en suspender la CsA. Se presentan recaidas al
suspender el farmaco. Esto prolonga la duracién total del trata-
miento ©).

En casos de resistencia a la ciclosporina, el micofenolato es una
alternativa valida que debe intentarse.

Los IECA se asocian para disminuir la proteinuria y para nefro-
proteccion en estos pacientes.

EFECTOS COLATERALES DE LA MEDICACION

Los corticoides pueden provocar habito cushingoide, retardo del
crecimiento, aumento del apetito, obesidad, gastritis, tllcera pépti-
ca, retencion hidrosalina, hipertension, diabetes, dislipemia, osteo-
porosis, necrosis 6sea avascular, cataratas, glaucoma, disfuncién in-
munitaria,labilidad delhumoryseudotumor cerebral (raro) .

Agentes alquilantes: toxicidad medular que requiere recuen-
tos hematolégicos seriados, debiendo suspender la droga si la leuco-
citosis cae por debajo de 3.000 elementos/mm3, hasta que la cifra se
eleve nuevamente. La alopecia y la cistitis hemorragica raramente
ocurren con las dosis antes mencionadas.

A largo plazo, el riesgo de toxicidad gonadal es mayor en varo-
nes que en ninasy ocurre a dosis mayores de 200-300 mg/kg de CF.

Pueden producir oligospermia, azoospermia y fibrosis ovarica.
Otro riesgo es la posibilidad de una futura neoplasia ©9. Un curso
de 3 meses de CF a2 mg/kg representa una dosis total de 180 mg/kg,
que suele ser segura para los ninos.

Levamisol: neutropenia reversible, en este caso se suspende el
tratamiento por 6 meses. Exantema, alteraciones gastrointestina-
les y, menos frecuentemente, convulsiones @6,

Ciclosporina A: su eficacia y toxicidad se correlacionan con su
concentracién sérica. El efecto colateral mas importante es la ne-
frotoxicidad, con aumento transitorio de la creatinina sérica por re-
duccion del filtrado glomerular. La fibrosis intersticial renal se de-
sarrolla luego de dos anos de tratamiento a una dosis mayor a 5
mg/kg/dia. Deben realizarse estudios seriados de funcién renal.

Es imposible distinguir la toxicidad del farmaco de la progre-
sion de la HFS.

Se recomienda volver a realizar una biopsia a los dos anos de
tratamiento con CsA para valorar la nefrotoxicidad 7.

Otros efectos colaterales: hipertension arterial, hiperpotase-
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mia, hipomagnesemia, hipertricosis, hiperplasia gingival, malestar
gastrico, hepatotoxicidad, aumento del riesgo de neoplasias ©.

Micofenolato mofetil: los efectos adversos mas frecuentes
son las alteraciones gastrointestinales: dolor abdominal, intole-
rancia digestiva y las hematoldgicas: anemia, leucopenia, trombo-
penia 35,

C) TRATAMIENTO DE LAS COMPLICACIONES

ALTERACIONES HIDROELECTROLITICAS

Muchas veces son secundarias al uso intempestivo de diuréticos que
producen hiponatremia e hipokalemia. La disminucién o supresién
de los diuréticos debe ser la primera medida. En caso de hiponatre-
mia no asociada al uso de diuréticos, que obedeceria a un exceso de
ADH estariaindicadalarestriccion de agua. La hipokalemia se trata
con KClporviaintravenosaoporviaoral,segin suentidad.

HIPERCOAGULABILIDAD
En general no se emplea tratamiento profilactico. La prevencién in-
cluyelossiguientespuntos:

e Evitar el reposo absoluto.

e Evitar la hemoconcentracién debida a la hipovolemia. Empleo
prudente de diuréticos sobre todo si ya tuvo un episodio de
trombosis.

e Tratamiento temprano de las infecciones.

e FKl tratamiento profilactico s6lo se usa en pacientes con alto
riesgo de trombosis: albimina plasmatica < 2 g/dl, fibrinégeno
> 600 mg/dl, antitrombina III < 70% del valor normal. En esta
situacion algunos autores indican AAS (2-5 mg/kg/dia) mas di-
piridamol (5-10 mg/kg/dia).

El tratamiento de las trombosis depende del tipo de trombosis.

Se requiere el empleo de heparina en altas dosis por la falta de anti-

trombina III, cofactor para la accién de la heparina ©.

INFECCIONES BACTERIANAS

No se justifica el tratamiento con antibidticos profilacticos durante
lasrecaidas (15,

Cuando se inicia un tratamiento empirico con antibiéticos, éste
debe cubrir gérmenes Gram positivos y Gram negativos hasta la ob-
tencion de resultados bacteriol6gicos.

INFECCIONES VIRALES
Favorecidasporlos CCyotrosIS.

CLINICAS PEDIATRICAS DEL SUR



58

DRAS. MARGARITA HALTY, MARINA CAGGIANI

En las situaciones en que existe tratamiento especifico, se indi-

ca el mismo.

D) PROFILAXIS DE LAS COMPLICACIONES

1) DETECCION TEMPRANA DE LAS RECAIDAS

Se realiza mediante el control seriado de los pacientes con examen
de orina. Permitira instaurar el tratamiento previo a la instalacién
del edema, con lo que se reducen las complicaciones hidroelectroliti-
cas,infecciosasylahipercoagulabilidad.

2) VACUNAS

No existe consenso en cuanto a su administraciéon, aunque hay di-
rectivasgenerales.

Se ha sugerido que un estimulo inmunogénico podria desenca-
denar un empuje de la enfermedad, pero no existen datos que
confirmen o descarten tal posibilidad (36:37),

En general, los beneficios que confiere un programa de vacuna-
cién parecen superar los posibles riesgos .

Se maneja también la posibilidad de una menor eficacia de la va-
cuna, por tratarse de pacientes inmunocomprometidos por la
enfermedad y por el tratamiento. La proteccién podria ser me-
nor en relacién a ninos normales.

Segin las recomendaciones de la ACIP (Advisory Committee on
Immunization Practices), cuando el paciente recibe sélo corti-
coides, la dosis capaz de suprimir el sistema inmune seria > 20
mg/m?/dia. Silos CC se suspendieron una semana previa y no se
van a incorporar hasta dos semanas después no hay inconve-
niente para la inmunizacién ¢7,

Existe riesgo en el caso de vacunas a gérmenes vivos en pa-
cientes inmunocomprometidos. La replicacion de los virus o
bacterias podria aumentar en estos individuos: la vacuna de la
polio a virus vivos puede causar enfermedad paralitica, la del
sarampion o la BCG, enfermedad generalizada 37, No se debe
vacunar con gérmenes vivos a ninos que reciben altas dosis dia-
rias de CC u otros IS ©¥. Se pueden vacunar si hace mas de tres
meses que no reciben dosis diarias de CC y actualmente los reci-
ben a bajas dosis, en dias alternos, con preparaciones con vida
media breve.

La vacuna de la poliomielitis inactivada debe sustituir a la for-
ma oral a gérmenes vivos. Los hermanos u otros convivientes
con el nino no deben recibir tampoco esta tltima si el paciente
esta con CC a dosis plena.

La infeccién a varicela es frecuente y potencialmente grave en
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estos ninos. De tener contacto con varicela y no estar vacunado,
debe administrarse la Ig hiperinmune antes de las 72 horas lue-
go de la exposicion. Se desciende la dosis de prednisona a <
1mg/kg/dia hasta que termine el periodo de incubacién y se sus-
penden otros inmunosupresores si los recibe. De instalar la en-
fermedad, administrar aciclovir por via intravenosa temprana-
mente ©.

e Lavacuna de la varicela es segura y efectiva en ninos con SN
CS en remision. También puede vacunarse dentro de los tres
dias post exposicion. Se deben vacunar todos los contactos in-
timos ©9),

e Lospacientes deben vacunarse anualmente contrala gripe ¢7.

e Deben recibir la vacuna antineumocécica (Pneumovax 23) los
mayores de 2 afnos y revacunarse a los 3-5 anos los menores de
10 anos. Otra vacuna antineumocdcica, no disponible en nues-
tro medio es Prevnar (vacuna neumocdcica conjugada 7) y pue-
de administrarse en menores de 2 anos. Estas vacunas no inclu-
yen todos los serotipos y los niveles de anticuerpos pueden dis-
minuir durante la recaida. Por lo tanto, no excluyen la posibili-
dad de sufrir peritonitis neumocdcica y sepsis 91537,

¢ Estando en programa de trasplante, debe vacunarse un mes an-
tes del inicio del tratamiento inmunosupresor.

3) PROFILAXIS DE LA OSTEOPENIA

Paraevitarlaseadministracalcio (500 mg/dia)y vitaminaD ©.

Los pacientes con SN RF, CD o CR pueden presentar osteoma-
lacia por pérdida de metabolitos de la vitamina D y disminucién de
la masa mineral por el tratamiento esteroideo prolongado si no reci-
be adecuado aporte de calcio y suplementos de la vitamina D 69,

La dosificacién de 25(OH)D es el mejor marcador de los depési-
tos corporales de vitamina D. Se encontré una elevada prevalencia
de insuficiencia de 25(OH)D en los nifios con SN CS, por lo que se
justifica el tratamiento para repleccionar los depdsitos 40,

4) HIPERLIPIDEMIA

La hipercolesterolemia en los pacientes con SN puede ser muy in-
tensa pero suele resolverse con el éxito del tratamiento. La hiperco-
lesterolemia y la hipertrigliceridemia persistentes son frecuentes
en los pacientes con SN CR, asi como en los RF y CD. Puede desarro-
llarse aterosclerosis a una edad temprana en casos de proteinuria
persistenteorecurrente.

Se proponen dieta e inhibidores de la hidroximetilglutaril CoA
(estatinas) ©.
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EVOLUCION
La proteinuria desaparece en la 22 semana en el 80% de los nifos, y
en4semanasencercadel 90% ©.

Un 60 a 80% de los ninos presentara recaidas aun cuando se em-
plee un tratamiento corticoideo prolongado ©.

Larecaida temprana luego del primer empuje y el corto periodo
de remision luego de la recaida mas reciente son factores de riesgo
independientes de recaidas ulteriores “V,

El niimero de recaidas en los 6 primeros meses de la presenta-
cion es altamente predictivo del curso subsiguiente.

Un 30% tienen un solo empuje y curan luego del tratamiento
corticoideo inicial.

Un 10-20% recaen luego de varios meses de suspender el trata-
mientoy tienen 3-4 empujes con respuesta a los esteroides (recaidas
espaciadas).

Un 40-50% experimentan recaidas frecuentes luego de la sus-
pension de los corticoides (RF), o al descender la dosis de los mis-
mos: cortico dependientes (CD) ©).

Aproximadamente el 40% de los pacientes cortico sensibles son
recaedores frecuentes los que, a su vez, pueden transformarse en
cortico dependientes 1),

Casi todos los RF tienen una progresiva disminucion en el nt-
mero de recaidas en la evolucién y finalmente se vuelven no recae-
dores ©.

E1SNI que se inicia en la adolescencia presenta mayor frecuen-
cia de hematuria, cértico resistencia y en la histopatologia mayor
posibilidad de una lesién mas agresiva: HFS ©42),

Los pacientes que progresan a la CR tienen una evolucién a la
insuficiencia renal extrema en 30% de los casos a los 5 anos de no
responder a otros inmunosupresores.

PRONOSTICO

E1SNI CS es un desorden esencialmente benigno, no ocurre progre-
sion a la insuficiencia renal en la mayoria de los casos. La enferme-
dad, aunque presente recaidas, habitualmente se inactiva mas alla
delapubertad.

La respuesta al tratamiento con corticoides tiene mayor peso
pronéstico que la presentacion histolégica, siendo méas favorable en
pacientes cortico sensibles al tratamiento inicial y sin recaidas du-
rante los primeros 6 meses.

El pronéstico no se modifica entre los nifios que son responde-
dores iniciales, pero que posteriormente son recaedores frecuentes
o infrecuentes después de los 6 meses. Al cabo de aproximadamente
3 anos alcanzan un curso sin recaidas.

La persistencia de la proteinuria a las 8 semanas se asocia a un
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21% de incidencia de evolucién a la insuficiencia renal extrema au-
mentando a 35% si mantienen proteinuria a los 6 meses.

El pronéstico en general es bueno en el 95% de los casos; 4 a 5%
mueren por complicaciones infecciosas, trombosis o progresan a la
insuficiencia renal.(6)

Los SN RF o CD estan sujetos a mayores posibilidades de com-
plicaciones y a los efectos secundarios de los inmunosupresores.

Se requiere un periodo muy prolongado de evolucién para ha-
blar de curacién de la enfermedad. Se han visto recaidas tardias lue-
go de 10 anos de inactividad de la misma.

CONGLUSION

E1SNI es una enfermedad poco frecuente y generalmente con buen
pronéstico vital y funcional renal, pero con consecuencias adversas
por los empujes y por la medicacién en un individuo en etapa de cre-
cimientoydesarrollo.

La proteinuria persistente es reconocida como un marcador y
mediador de la insuficiencia renal progresiva y como factor de ries-
go de enfermedad cardiovascular por lo que son validos todos los in-
tentos de detenerla ©,

La existencia de miultiples planes de tratamiento revelan la
preocupacién por obtener remisiones tempranas y duraderas con
los minimos efectos adversos. La falta de uniformidad en cuanto a
farmacos, dosis y duracion del tratamiento se explica en el marco de
una enfermedad térpiday poco previsible en cuanto a su evolucion.
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