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RESUMEN

Se destaca un aumento significativo de la prevalencia de enfermedades renales crénicas en los
paises de Ameérica Latina, como indicador de la nueva epidemiologia y del impacto de la
tecnologia en su determinismo. El sindrome nefrdtico idiopatico justifica alrededor del 90 % de
los casos de nefrosis en la infancia. Con el objetivo de conocer las caracteristicas clinicas y
epidemiolégicas en nuestra provincia, se realizd6 un estudio aplicado, descriptivo y
retroprospectivo sobre el comportamiento del Sindrome Nefrético Primario, donde fueron
estudiados 57 pacientes desde enero de 1990 a diciembre del 2008. Se caracterizaron los
casos de acuerdo a las siguientes variables demograficas: edad de debut, sexo, se identificé en
primario o secundario, se clasific6 a los pacientes segin su respuesta al tratamiento
corticoesteroideo y se conocié la evolucion y complicaciones mas frecuentes. Los datos
obtenidos fueron procesados utilizando métodos estadisticos (tasa de incidencia, ndmeros
absolutos y por ciento). Se obtuvieron los siguientes resultados: La incidencia encontrada fue
3,6 por 100,000; el 56,1% debutd entre los 3-5 afios; 61,4% del sexo masculino; 92% es de
tipo primario; 59,6% son corticosensibles al inicio del tratamiento; las infecciones respiratorias
fue la complicacion mas frecuente y la principal causa de recaida. Entre los pacientes
biopsiados la Glomérulo Esclerosis Segmentaria Focal (GNFS) ocup6 el 12,3%, seguida de
Glomérido Nefritis Mesangial Difusa con 8,8%; el 78,9% se comportdé como Sindrome Nefrotico
Primario con Lesiones Minimas. Estos resultados son comparables con otros reportes, donde se
plantea una incidencia de 2 por 100000 nifios menores de 16 afios en Norteamérica.
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INTRODUCCION

El término Sindrome Nefrético (SN) ha sido empleado para designar un complejo sintomatico
con varias manifestaciones clinicas y anatomopatoldgicas, prondstico variable y respuestas
cambiantes a los agentes terapéuticos, en particular a los adrenocorticoides, designandose con
este nombre al cuadro clinico constituido por edemas, oliguria, hipoalbuminemia e
hiperlipidemia. (1,2)

Detras de este sindrome puede identificarse un amplio espectro de enfermedades, desde la
nefrosis neonatal o enfermedad microquistica que se presenta en el recién nacido hasta la
nefroesclerosis de la edad adulta. Varian también en cuanto a su origen, desde enfermedades
infecciosas, las que resultan por efecto de toxicos o de alergenos, enfermedades metabdlicas
hasta el Sindrome Nefrético Idiopatico o Primario (SNP).(3,4)

El grupo de Estudio Colaborativo Internacional sobre enfermedades renales de los nifios,
emplea la siguiente definicion de SNP o idiopético:

Presentacion clinica con edema y oliguria;

Proteinuria mayor de 40 mg/h/m2 de superficie corporal;

Hipoalbuminemia inferior de 2,5 g/dl y

Hipercolesterolemia.
Con las siguientes alteraciones histopatolégicas:
= Lesiones glomerulares minimas al microscopio 6ptico.

e Fusion de pedicelos de las células epiteliales de la membrana basal glomerular a la
microscopia electrénica.

e Inmunoflurescencia, por lo comdn negativa. (1,5)

El SNP justifica alrededor del 90% de los casos de nefrosis en la infancia, lo que hace que sea
un tema de sumo interés para pediatras y nefrélogos (6) . Se estima que la incidencia anual de
Sindrome Nefrético en nifios menores de 16 afios varia de 2 a 7 casos por 100 000. En una
investigacion en la poblacion de Nueva York, se registr6 una tasa de 2% y una prevalencia
acumulada en un periodo de 16 afios de 15,7 casos por cada 100 000 nifios menores de 16
afos (1,7). Cameron y Cols. indican que la influencia en nifios es de 80 a 85% y solo de 15 a
20% en adultos. (8)

Con el objetivo de darle continuidad a un trabajo realizado en nuestro servicio con una cohorte
a los 15 afios de estudio, sobre el comportamiento del sindrome nefrético en la edad



pediatrica, nos hemos dado la tarea de extenderlo hasta los udltimos tres afios, sin modificar
sus variables.

METODO

Se realizé un estudio aplicado, descriptivo y retroprospectivo sobre el comportamiento del
sindrome nefrético en el Hospital Pediatrico Universitario de Matanzas “Eliseo Noel Caamario”,
durante el periodo comprendido desde el lero. de enero de 1999 hasta el 31 de diciembre del
2008, quedando constituido el universo por 57 pacientes diagnosticados con dicha afeccion en
el servicio de nefrologia de la institucion en el periodo sefalado.

La muestra que se utilizé coincide con el universo descrito. Para cumplimentar los objetivos se
revisaron las historias clinicas del total de los pacientes y el libro de registro de morbilidad, lo
cual permitié obtener los datos necesarios y poder conocer el comportamiento de las variables.
Los datos obtenidos fueron procesados utilizando métodos estadisticos (tazas de incidencia,
numeros absolutos y porcientos), lo que nos permitiéo obtener nuestros resultados.

RESULTADOS
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Grafico No. 111
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Fuente: Libro de morbilidad. Servicio de Nefrologia. Hospital Provincial Pediatrico de Matanzas.

Grafico No. IV

SN. COMPLICACIONES ENCONTRADAS EN NUESTRA
SERIE

Irfaceidn
Gastroertérica
18 5%

Trormboernbolismno
2%

Faccion Lrirar
E 3%

Irfaccén
Rezpiratoia
33 3%

Hpobolerniz
10 4%

Gréafico No.V

SMN. PRIMARIO SLU DISTRIBUCION SEGUN
RESFLIESTA AL TRATAMIENTO

ESTEROIDEO
=3
Esteroide - Depaendi=rte rd
=2
Esteroide - Resistent = Tardia e
= No. de
1 = N ]
. . . =
Esteroide - Resistenta hicia
I=
Respucesta inicial 2 Estercide=s
o =20 A0 [=:u]

Fuente: Libro de morbilidad. Servicio de Nefrologia. Hospital Provincial Pediatrico de Matanzas.



DISCUSION

Desde enero de 1999 hasta el 31 de diciembre de 2008, egresaron del servicio de nefrologia
del Hospital Pediatrico Universitario de la provincia de Matanzas “Eliseo Noel Camafio” un total
de 57 pacientes con el diagndstico de Sindrome Nefrético Primario, siendo el quinquenio 2001-
2005, en el que esta entidad se presenté con mayor frecuencia, 24 pacientes (42,2%). La
incidencia de esta patologia en la provincia es de 3,6 por 100.000 nifios menores de 18 afios.
La incidencia anual en los EE.UU. se estima de 2 por cada 100.000 nifios menores de 16 afios
(9) . Las caracteristicas demogréficas y la frecuencia de los hallazgos clinicos de los pacientes
se muestran a continuacion en forma de graficos.

En nuestro estudio la edad de debut del sindrome nefrético primario se presenté con mayor
frecuencia entre los 3-5 afios, 32/57; el 56,1% del total de casos diagnosticados, seguido de
los menores de 2 afos, en 16/57; el 28,1% y menos frecuentemente entre los 6-8 afios y en
mayores de 8 afios con el 7 y 2 pacientes, para el 12,3 y 3,5% respectivamente (Grafico No.
). En una serie de 134 nifios con SNP y biopsia renal con lesiones glomerulares minimas,
reportan una distribucion etarea que varié desde 9 meses a 10 afos (1) , encontrandose un
reporte similar por el Grupo Colaborativo Internacional sobre Enfermedades Renales de los
Nifios. (10)

En nuestra casuistica el sexo masculino predominé (35/57 pacientes, el 61,4%), sobre el
femenino (22/57 pacientes, el 38,6%) para una proporcion de 1,6:1 (Gréafico No. Il). La
bibliografia revisada reporta que en el SNP, la proporciéon de casos del sexo masculino al
femenino es de 2 a 1 (1, 2,7); la proporcibn en ambos sexos se iguala en adolescentes y
adultos. (1,11, 12)

Se clasific6 como SNP, 52/57 pacientes estudiados, el 92% y como secundario 5/57 pacientes,
el 8%.

El término sindrome nefrético se refiere a una entidad caracterizada por proteinuria severa o
hipoalbuminemia, asociada generalmente a edemas e hiperlipidemia. En este sindrome puede
apreciarse una gama de anormalidades clinicas y bioquimicas que pueden conducir a fatales
complicaciones, tales como: infecciones, enfermedad Osea, trombosis arterial o venosa,
enfermedad cardiovascular, etcétera.

Su forma de presentacidon constituye un marcador de su buen o mal prondstico; puede estar
enmarcado en dos circunstancias clinicas bien delimitadas: como expresion de una enfermedad
primitivamente renal, por lo cual recibe el nombre de sindrome nefrético primitivo o primario, o
en el curso de una enfermedad sistémica, con toma renal secundaria, entonces es nombrado
sindrome nefrotico secundario. No se conoce la causa del SNP. (1,2)

En la mayoria de los casos con sindrome nefrético primario, de nuestra serie no se registran
antecedentes patolégicos al mes previo a la aparicion del edema; solo en un 30% de los
mismos se detectd una infeccién banal respiratoria o entérica concomitante con el debut. En
menor cuantia se recogié antecedentes de algun tipo de atopia, pero en la mayoria no fue
posible precisar ningun factor causal, catalogandolo como sindrome nefrético de causa
desconocida o idiopético.

A pesar del gran niumero de causas resefladas en diferentes publicaciones, el 80 % de los
sindromes nefréticos del adulto y el 95 % de los casos en nifios son provocados por una
nefropatia primaria. (11)

En México, el SNP afecta por igual a nifios de diferentes estratos socioecondmicos, a diferencia
de la glomerulonefritis posestreptocdccica, que es una enfermedad de las capas pobres de la
sociedad. (1)

En el SNP la lesion glomerular tiene morfolégicamente un espectro que va desde los cambios o
lesiones minimas (SNLM), generalmente de buen prondstico, hasta la Glomeruloesclerosis Focal
y Segmentaria (GEFS) generalmente de mal prondstico.

Cuando el SN aparece en menores de 6 meses de vida y en especial, durante el periodo
neonatal, se le denomina SN congénito. La mayoria de los casos corresponden al tipo finlandés
o enfermedad microquistica, que es una enfermedad autosémica recesiva (12,13). Estos
pacientes tienen un comportamiento clinico térpido y el pronéstico en general es fatal.
En relacidon con la clasificacion histolégica del SNP se siguen las recomendaciones del Comité
Internacional de Nomenclatura, descritas por Churo (14) y basadas en la observacion de las
biopsias con microscopia de luz y suplementado por inmunoflourescencia y microscopia
electrénica. Los términos utilizados estdan conformes a los usados en reportes previos, en
especial el de Churg y cols (14,15). Y el de Habib y cols. (15), que han influenciado en forma
importante a los estudios posteriores.



La realizacidon de biopsias renales percutdneas ha permitido conocer la anatomia patolégica del
SNP y poder efectuar una correlacion con la evolucién clinica y la respuesta al tratamiento,
como se ha mostrado en los reportes del International Study of Kidney Disease in Children
(ISKDC) (9,14) y en el reporte de White y colaboradores (15,16). De aqui se desprende que en
el momento actual no se realiza biopsia a todos los nifios con SNP, ya que en este grupo de
pacientes, sobre todo en los nifios entre 1 y 3 afios, se ha encontrado que el 95 % de los casos
corresponde a SNLM. Con base en la respuesta inicial al tratamiento con esteroides se tomara
la decision de realizar la biopsia renal (13) . Las definiciones para describir la respuesta al
tratamiento con esteroides estan descritas por el ISKDC (9). Ademas se pueden contemplar
otras caracteristicas clinicas como la presencia de hematuria, hipertension,
hipocomplementemia y elevacién de creatinina sérica, que sugieran la presencia en la biopsia
de algun hallazgo patolégico diferente de SNLM para decidir la realizacién de la biopsia desde
un inicio.

Los criterios “clasicos” para indicar una biopsia renal en pacientes con SN incluian: edad de
presentacion menor de un afio o mayor de 8 afios; corticorresistencia; pacientes con Sindrome
Nefrético Corticodependiente (SNCD) o recaedor frecuente (SNRF), antes de iniciar tratamiento
de segunda linea; pacientes con hipertension arterial, macrohematuria, hipocomplementemia y
disminucién de la filtracién glomerular. (17-20)

En 2002, Gulati realizé un estudio prospectivo, biopsiando a 222 pacientes con estos criterios.
Encontré una incidencia de SNLM de 34% en esta poblacion, por lo que postuld indicaciones
mas estrictas para realizar la biopsia. (21)

Los pacientes corticosensibles seran con alta probabilidad también sensibles a ciclofofamida y
ciclosporina, por lo tanto, la biopsia en estos pacientes no es perentoria. Los criterios
indiscutidos de biopsia renal contintan siendo la edad menor a un afo, la falta de respuesta a
corticoides después de 6 semanas de tratamiento y la presencia de HTA, hematuria
persistente, funcién renal alterada e hipocomplementemia. La indicacién en los pacientes con
SNCD-RF es discutible. (17, 19,21)

Basado en los criterios actuales para la indicacion de la biopsia renal en pacientes con SNP, es
que en nuestro trabajo solo se biopsiaron un pequefio nUmero de pacientes, representados por
sindrome nefrético primario con lesiones minimas (SNPLM) 45; 78,9%. Glomérulo Esclerosis
Segmentaria Focal (GESF) 7; 12,3% y Glomérulo Nefritis Mesangial Difusa (GNMD) 5; 8,8%
(Grafico No.l1V). Nuestros resultados concuerdan con la bibliografia revisada. (1, 2, 9,14,)
Simon y Rosemberg apuntan que la GEF se observa en todas las edades, (17) con un maximo
hacia la tercera década. Se ha sefalado esta entidad como responsable del 10 al 20 % de los
SNP, més frecuentemente descrita en nifios y con ligero predominio del sexo masculino. Mc
Coy y Tishep, sefialan que esta nefropatia constituye la causa mas comin de sindrome
nefrético resistente a los esteroides en la infancia, con una incidencia predominante en nifios
menores de 5 afios de edad. (22)

En nuestra casuistica encontramos dentro de las complicaciones mas frecuentes, las
infecciones respiratorias el 33,3%; seguida de las gastroentéricas 18,8%, las cuales estan
relacionadas con la edad del paciente y su estado inmunolégico. También se presentaron de
forma menos significativa, el retardo ponderal (14,6%) e hipocalcemia (12,6%), estas dos mas
relacionadas con el tratamiento esteroideo y las sucesivas recaidas. Otras menos frecuentes
fueron la hipovolemia (10,4%), la infeccion urinaria (6,3%) tromboembolismo y fracaso renal
(2% c/u). (Grafico No. V). Nuestros resultados concuerdan con otras series publicadas. (1, 2,
9,11)

En cuanto a la respuesta al tratamiento esteroideo, en nuestro estudio encontramos que
34/57, el 59,6% se comportaron como corticosensible al inicio del tratamiento. 11/57, el
19,3% tuvieron una respuesta tardia. 7/57, el 12,3% presentaron corticodependencia y 5/57,
el 8,8% corticorresistencia al inicio del tratamiento. (Grafico No. VI)

La alteracion histolégica subyacente al SN mas frecuente es la enfermedad por cambios
minimos (ECM) o nefrosis lipoidea, apareciendo en segundo lugar la glomeruloesclerosis focal y
segmentaria (GEFS). Es dificil distinguir entre ambas entidades en el debut del SN, sin
embargo, la respuesta al tratamiento con esteroides es distinta: 95% de los nifios con ECM
obtienen remisién completa con prednisona, mientras que solo el 30- 40% de los pacientes con
GEFS lo logra.

Mucho menos frecuentes son la glomerulonefritis membrano-proliferativa (GNMP), la
Glomerulonefritis Mesangiocapilar (GNMC) o la Nefropatia Membranosa (NM). Hallazgos clinicos
como hematuria, Hipertension Arterial (HTA), deterioro de la funcién renal o
hipocomplementemia nos deben hacer ampliar nuestro diagnéstico diferencial.(4,23)



El tratamiento del SNP pretende lograr y mantener una remision de la enfermedad,
balanceando los riesgos y beneficios de las drogas eficaces en su manejo. Si no se logra una
remision adecuada, existe el riesgo de complicaciones graves, como infecciones bacterianas,
eventos tromboembdlicos y desnutricidn calérico- proteica, entre otras. (3,4)

El pronéstico a largo plazo esta condicionado en gran medida por la respuesta a corticoides.
Los pacientes sensibles a ellos evolucionan habitualmente hacia la resolucién de su enfermedad
con preservacion de la funcién renal. A pesar de que mas del 90% de los pacientes responde a
prednisona, un alto porcentaje (50-70%) de ellos cursa con recaidas frecuentes (SNRF) o se
transforma en corticodependiente (SNCD). Los pacientes con resistencia a esteroides en su
mayoria corresponden a GEFS, entre los cuales alrededor del 50% desarrollara insuficiencia
renal cronica. (4, 23,24)
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SUMMARY

Latin American countries show a significant increase of chronic kidney diseases prevalence, as
indicator of the new epidemiology and then impact of technology in its determinism. The
Idiopathic Nephrotic Syndrome justifies around 90% of nephrosis cases in childhood. With the
objective of knowing the clinical and epidemiological characteristics in our province, an applied,
descriptive and retrospective study has been carried out on the behaviour of the Primary
Nephrotic Syndrome, where 57 patients had been studied since January 1990 to December
2008. The cases were characterized according to the following demographic variables: onset
age, gender; primary or secondary stages of the disease were identified; the patients were
classified according to their response to the corticosteroid treatment and the evolution and
more frequent complications were known. Obtained data were processed using statistic
methods (incidence rate, absolute numbers and percentage). The following results were
obtained: the incidence was 3.6 per 100 000; 56.1 % started between 3 and 5 years old;
61.4% were males; 92% is at the primary stage; 59,6% are corticosensitive at the beginning
of the treatment; respiratory infections were the most frequent complications and the main
cause of relapse. Among the patients treated with biopsy GNFS (General nephrotic syndrome)
occupied 12.3 %, followed by the Mesangial Diffuse Glomerulonephritis with 8.8 %; 78.9 %
behaved as Primary Nephrotic Syndrome with Minimal Lesions. These results are comparable
with other results, where an incidence of 2 per 100 000 children under 16 years old is stated in
North America.
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