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OPINION DEL TUTOR

El sindrome nefrético constituye una de las causas mas frecuentes de consulta
en el departamento de nefrologia- urologia del Hospital Infantil de Nicaragua

Manuel de esus Rivera, La Mascota.

Afortunadamente la mayoria de los pacientes diagnosticados con este problema
tienen excelente evolucién cuando son tratados con esquemas corticoides; sin
embargo se estima que una parte de estos pacientes no tienen buena
respuesta al tratamiento siendo considerado como corticorresistentes, por lo

que se han empleado diversos esquemas de inmunosupresion.

La evolucion de los pacientes corticorresistentes tiene altas posibilidades de

llegar a desarrollar enfermedad renal crénica terminal a mediano o largo plazo.

El presente trabajo de investigacion de la Dr. Maylling Castilla se propone
revisar el comportamiento clinico y epidemiolégico de los pacientes con
sindrome nefrético corticorresistente que acudieron a la consulta de nefrologia
el cual aporta informacion importante para tener en cuenta en la evolucion de

nuestros pacientes.

Estimo que el estudio reldne los requisitos académicos para ser considerado

como tesis para optar al titulo de especialista en pediatria.

Dr. Christian Urbina Jiménez

Pediatra nefrologo
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RESUMEN

Se realiz6 un estudio descriptivo longitudinal del comportamiento clinico y
epidemiolégico del sindrome nefrético corticorresistente entre los afios 2005 y
2010 en el area de consulta externa de nefrologia. Se recopilaron 30
expedientes que cumplen con los criterios, cabe mencionar que varios
expedientes no se encontraron al momento del estudio ya que estaban

desfasados o por otra circunstancia.

La informacién se obtuvo por medio de expedientes clinicos y los resultados se
introdujeron en una base de datos y posteriormente se realizé un andlisis

descriptivo de los datos obtenidos por frecuencia y porcentaje.

El sexo de prevalencia fue el masculino, el grupo de edad mas frecuente fue de
entre 6 a los 10 afos. Se diagnosticaron mas casos en el area de la capital. No

se detectaron casos menores de 1 afio ni mayor de 10 afios.

Las complicaciones mas frecuentes fueron las de origen infeccioso, entre ellas

la neumonia como la principal, sin eventos tromboembdlicos.

En general, se observa que mantienen un buen control ya que en la mayoria de
los casos el nivel de colesterol, albumina y la relacion proteina/creatinina se

mantiene en niveles aceptables.

Luego de 5 afios de diagndstico se observo que el 43.33% de los pacientes

habian disminuido en algun grado su funcién renal.

En los primeros 5 afios del diagndstico no se detectaron muertes asociadas al

sindrome nefrético corticorresistente.
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INTRODUCCION

El Sindrome Nefrético (SN) es la manifestacién clinica de las alteraciones
bioquimicas producidas por una lesion glomerular que tiene como punto
fundamental la alteracién de la permeabilidad de la pared capilar glomerular,

dando origen a una proteinuria masiva con hipoalbuminemia.

Las manifestaciones clinicas son derivadas de hipoalbuminemia y como
consecuencia directa de la afectacién de otros 6rganos y sistemas, asi como de
los mecanismos de compensacion inducidos por ello.

El tratamiento fundamental sigue siendo la terapia con corticoides y en base a ella
se distinguen los tipos clinicos cuyo valor es de importancia pronostica y es
condicionante de la indicacion de tratamientos inmunosupresores.

La clasificacion del sindrome nefrético no obedece a criterios de sintomatologia
clinica sino a la respuesta al tratamiento con corticoides, diferenciandolos en los
siguientes tipos: corticosensibles, recaidas infrecuentes, Corticodependientes,
corticorresistente.

El Estudio Internacional de Enfermedades Renales en el Nifio (ISKDC) encuentra
lesion de cambios minimos en el 76% de los pacientes con Sindrome Nefrotico
Idiopético. (8)

El tratamiento corticoideo se basa fundamentalmente en el protocolo del ISKDC
con Prednisona, adaptado en la actualidad con una mayor duracion de la terapia.
En los nifilos que no responden al tratamiento esta indicada una biopsia renal
percutanea, para diagnosticar el tipo de lesion histolégica renal subyacente.

La evolucion de los nifios con sindrome nefrotico corticorresistente, la mayoria de
ellos con lesiones de GESF, depende de su respuesta al tratamiento instituido.
Los pacientes que se mantienen en remision de la proteinuria evolucionan
habitualmente en forma favorable, con conservacion de la funcion renal.
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En una serie de 92 nifios con GESF seguidos una media de 8 afios, Paik y
colaboradores observaron remisién completa en 36 nifios (39%), remision parcial
en 14 (15%) y sindrome nefrotico persistente en 13 (14%); 9 pacientes (10%)
presentaban insuficiencia renal y 20 insuficiencia renal cronica terminal (21%).

El promedio de tiempo de la presentacion inicial al desarrollo de insuficiencia renal
cronica terminal fue de 67 + 43 meses y la supervivencia renal a los 5, 10 y 15
afos fue del 84, 64 y 53%, respectivamente.

La corticorresistencia inicial o tardia implica mal prondstico, con evolucion a la
insuficiencia renal en alrededor del 50% de los casos. Solo un 10%, pueden
presentar remision espontanea. La glomerulonefritis focal y segmentaria es la
lesion histopatoldgica mas frecuente que conduce a la insuficiencia renal terminal
en el nifio y recidiva postrasplante renal en alrededor del 50% de casos, por lo
que estaria justificado la utilizacion de terapias mas agresivas.
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ANTECEDENTES

Entre los afios 2009 y 2011, el Comité de Nefrologia de la Sociedad Argentina de
Pediatria llevé a cabo cuatro reuniones ampliadas, en las cuales se consensuaron
las definiciones y el tratamiento del sindrome nefrotico primario (SNP).

El SNP es aquel que se desarrolla sin tener una enfermedad causal conocida. Es
el mas frecuente en la infancia. En Argentina, la incidencia es de 1,7 a 1,9 casos
nuevos por cada 100 000 nifios menores de 14 afos. (1)

En Estados Unidos, es levemente mayor: 2-7 casos nuevos por 100 000 nifios
menores de 16 afios (2)

En un estudio de Colombia del afio 2005 el promedio de edad al diagnéstico fue 4
afios y 60% de los pacientes eran del sexo masculino. Todos presentaron edema
y proteinuria, 97% hipoalbuminemia, 94% hipercolesterolemia y 54% oliguria; 89%
fueron corticosensibles y sélo 11% corticorresistentes. En 65 pacientes con
recaidas frecuentes que recibieron citotoxicos se logro remision de la enfermedad
en 40%. Se realiz6 biopsia renal en 73 (28%); en 29% la indicacion fue por
resistencia a esteroides y en 71% por recaidas frecuentes o corticodependencia.
Los hallazgos histopatoldgicos mostraron cambios glomerulares minimos en 36%,
proliferacion mesangial en 46%, esclerosis focal y segmentaria en 11% y otras
enfermedades 7%.(9)

Mientras que en los adultos mexicanos las principales causas de enfermedad
renal terminal son la diabetes y la hipertension arterial, en los nifios, en la mayoria
de los casos, no puede realizarse el diagnostico preciso de la causa que ocasioné
la uremia ya que acuden tarde en busca de atencion meédica. Las principales
causas conocidas son las malformaciones congénitas (displasia, hipoplasia,
malformaciones urinarias) seguidas de las glomerulopatias. (10)

El trabajo de Rios-Moreno y Patifio-Garcia reporta las caracteristicas del
sindrome nefrético fuera de edades habituales en un hospital de Guadalajara: el
sindrome nefrético representa 6.1% de las consultas de un hospital pediatrico y es
la tercera causa de hospitalizacion en el servicio de Nefrologia. (11)
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En Venezuela se realizO un estudio multicentrico que tiene como objetivo
presentar datos epidemiolégicos de las nefropatias mas frecuentemente
observadas en nifios y describir las caracteristicas mas importantes de las
mismas.

Fueron reportados 4018 casos de nefropatias en pacientes evaluados
ambulatoriamente u hospitalizados. Aproximadamente 70 por ciento de los casos
correspondieron a tres categorias diagndsticas: a) Infeccion urinaria (32 por
ciento), con deteccion de malformaciones congénitas del tracto urinario en 25 por
ciento de los pacientes b) Trastornos metabdlicos (28 por ciento),
fundamentalmente hipercalciuria, asociados o no a urolitiasis; ¢) Glomerulopatias,
(9,5 por ciento), con alta frecuencia de nefritis posinfecciosa, para el caso de las
patologias agudas, y predominio de la glomeruloesclerosis segmentaria y focal
para el caso de las lesiones renales complejas primarias.

El otro 30 por ciento de los casos correspondio a: sindrome nefrético, con 80 por
ciento de casos corticosensibles y 4 por ciento SN del primer afio de la vida. (12)

Se realiz6 un estudio descriptivo retrospectivo en 2009 en Colombia sobre la
evolucion del sindrome nefrético donde se describe el 87,9% de los pacientes
fueron corticosensibles, entre 1,7%-5,4% se tornaron corticorresistentes. La
histopatologia predominante fue la del sindrome nefrético con cambios minimos
(43,6%) seguida por la glomeruloesclerosis focal y segmentaria (37,3%). El 40%
requirieron inmunosupresion adicional; en 88,8% de estos se utilizé ciclofosfamida
con remision en 85,7%. Se presentaron complicaciones en 56% y 52% de ellas
fueron infecciosas. El 9% de los pacientes llegaron a la insuficiencia renal crénica.
La tasa de mortalidad fue del 5,7%. (13)

Los pacientes con resistencia a esteroides en su mayoria corresponden a GEFS,
entre los cuales alrededor del 50% desarrollara insuficiencia renal cronica. (14)

Se destaca un aumento significativo de la prevalencia de enfermedades renales
cronicas en los paises de América Latina, como indicador de la nueva
epidemiologia.

Se realizd un estudio aplicado, descriptivo y retroprospectivo sobre el
comportamiento del Sindrome Nefrotico Primario, donde fueron estudiados 57
pacientes desde enero de 1990 a diciembre del 2008 La incidencia encontrada
fue 3,6 por 100,000; el 56,1% debuté entre los 3-5 afios; 61,4% del sexo
masculino; 92% es de tipo primario; 59,6% son corticosensibles al inicio del

9
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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) ocupd el 12,3%, seguida de Glomérido Nefritis
Mesangial Difusa con 8,8%; el 78,9% se comport6 como Sindrome Nefrético
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. (15)

10
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JUSTIFICACION

El sindrome nefrético corticorresistente en general y especificamente la
Glomerulonefritis focal y segmentaria, se asocia con 50% de riesgo de
enfermedad renal terminal dentro de los 5 afios del diagndstico ademas de mala
calidad de vida del paciente asociado a otras comorbilidades como; eventos
tromboembdlicos, hipertension, infecciones graves, dislipidemia persistente vy

muerte.

Teniendo en cuenta que representa una causa frecuente de ingresos al hospital
ya sea por administracion de tratamiento o por enfermedades sobre agregadas, lo
que implica un costo socioeconémico, se decide realizar este estudio descriptivo
sobre el comportamiento del sindrome nefrotico corticorresistente luego de 5 afios
del diagnéstico con el objetivo de determinar el dafio renal asi como las

caracteristicas clinicas y epidemioldgicas.

11
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

¢ Cuél es el comportamiento clinico y epidemioldgico del sindrome nefrético
corticorresistente en pacientes pediatricos diagnosticados en el periodo del 1° de
enero del 2005 al 1°de diciembre del 2010 en el servicio de nefrologia del Hospital

Manuel de JesuUs Rivera?

12
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OBJETIVOS

. OBJETIVO GENERAL

Describir el comportamiento clinico y epidemiologico del sindrome nefrotico
corticorresistente en el periodo del 1° de enero del 2005 al 1° diciembre del 2010.

. OBJETIVOS ESPECIFICOS
1. Describir las caracteristicas epidemiolégicas del sindrome nefrotico
corticorresistente.

2. Sefalar las alteraciones clinicas méas frecuente del sindrome nefrético
corticorresistente.

3. Identificar complicacion mas frecuentes asociadas al sindrome nefrético
corticorresistente.

4. Mencionar los resultados de las variantes histologicas de las biopsias
renales.

5. Identificar las alteraciones bioquimicas que se presentan al momento del
estudio.

6. Conocer la funciéon renal después de 5 afios con el diagnostico de

sindrome nefrético corticorresistente.

13
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MARCO TEORICO

Se define sindrome nefrético una condicion caracterizada por severa proteinuria
(> 40 mg/m2 /dia) e hipoalbuminemia (< 2,5 g/dl). Puede ser primario o
secundario a una enfermedad sistémica. Refiriendonos exclusivamente al SN
primario o idiopatico, es una enfermedad frecuente en el nifio, con un pico de
incidencia entre 2-6 afos, caracteristicamente buen respondedor al tratamiento
corticoideo pero con un elevado indice de recaidas. (18)

En Europa y América del norte la incidencia es de 2-7 casos de sindrome
nefrético por 100,000 nifios cada afio con una incidencia mayor de entre los 3y 5
anos.

Histol6gicamente engloba distintos substratos: glomerulonefritis minima (LM),
glomerulonefritis mesangial (GM) y glomerulonefritis segmentaria focal (GSF).
Aun considerando la importancia del substrato histolégico, el mejor indice
prondstico de la enfermedad es la respuesta al tratamiento. (18)

En 1971, Schreiner, defini6 que una proteinuria era de rango nefrético cuando
superaba los 3.5gr/24hrs o 40mg/hr/m2, otros autores prefieren definir proteinuria
nefrética como aquella que es capaz de producir hipoalbuminemia.

La importancia del sindrome nefrotico como manifestacion de enfermedad
glomerular es doble, por un lado representar un factor de mal prondstico en la
evolucion de la nefropatia original y por otro lado el sindrome nefrético se asocia a
complicaciones de otros sistemas.

Las enfermedades glomerulares producidas por enfermedades sistémicas,
metabdlicas, infecciosas, neoplasias, intoxicacion por farmacos, etc. en las que
una de sus manifestaciones es un sindrome nefrético, originan el denominado
Sindrome Nefrético secundario donde no constituye mas que una manifestacion
de la enfermedad, siendo en la mayoria de ocasiones un signo de prondstico
evolutivo negativo.(16)

El concepto de Sindrome Nefrético Idiopatico (SNI) lo constituiria aquel que no
esta incluido en ninguna enfermedad causal, siendo él mismo la Unica
manifestacion de enfermedad; incluso deberiamos excluir en este concepto el SN

14
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iniciado en el primer afio de vida, cuyas caracteristicas etiopatogénicas le
confieren una entidad especial. La importancia de esta diferenciacion radica en el
tratamiento a realizar, ya que el indicado en formas secundarias y de aparicion en
el primer afio de vida, difiere del prescrito para el SNI.

El tratamiento fundamental sigue siendo la terapia con corticoides y, en base a
ella, se distinguen los tipos clinicos de sensibilidad o resistencia, cuyo valor es de
importancia prondstica y es condicionante de la indicacion de tratamientos
inmunosupresores.

Los tipos histologicos de la enfermedad glomerular primaria causal del SNI
podrian condicionar la respuesta al tratamiento y el prondstico evolutivo, sin
embargo, su conocimiento, mediante biopsia renal, es motivo de debate en cuanto
a las indicaciones y utilidad de su practica. De esta forma, tendriamos que valorar
diversos aspectos en el SN para concretar el tratamiento. (16)

Diversas teorias intentan explicar su etiopatogenia con implicacibn de
mecanismos moleculares e inmunoldgicos: pérdida de carga eléctrica,
alteraciones en el tamafio del poro endotelial, existencia de un factor plasmatico
de permeabilidad y/o la ausencia de otros factores que afectan la estabilidad de la
estructura proteinica del diafragma de filtracion, alteraciones funcionales de los
linfocitos T con produccion de citoquinas, etc. conduciendo a la pérdida de
estabilidad del podocito y del diafragma de hendidura y alterando la permeabilidad
de la pared capilar glomerular.

El SN de apariciébn en el 1° afio de vida, clasificado en SN Congénito si la
aparicion es en los primeros 3 meses y SN Infantil entre los 3 y 12 meses de vida,
es ocasionado, en su mayoria, por anomalias en los genes codificadores de
proteinas especificas del podocito (con excepcidon de los secundarios a
enfermedades infecciosas), originando dafio estructural y pérdida de la barrera de
filtracion glomerular:

— Mutacion en el gen NPHS1, codificador de la proteina Nefrina, que causa el SN
congénito tipo Finlandés.

— Mutacioén en el gen NPHS2, codificador de la proteina Podocina (explica el 40%

de los SN corticorresistentes familiares y un 10-20% de los esporadicos), con
histologia de glomeruloesclerosis segmentaria y focal (GESF).

15
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— Mutaciones en el gen WT1 como causa de Esclerosis Mesangial Difusa (EMD)
aislada o formando parte del sindrome de DenysDrash (EMD,
pseudohermafroditismo masculino, tumor de Wilms) o Frasier (GESF, fenotipo
femenino con cariotipo 46XY y gonadoblastoma).

— Asociacion de SN con otros sindromes malformativos como el de Pierson
(EMD, microcoria con mutacion del gen LAMB?2), Galloway (EMD, microcefalia,
retraso mental y hernia hiatal), Nail-Patella (displasia esquelética y ungueal con
mutacion de la proteina LMXB1), Schimke (GESF, displasia espondiloepifisaria,
defecto inmunitario, procesos oclusivos vasculares e isquemia cerebral
secundaria con mutacion del gen SMARCALL1), etc.

Clasificacion _clinica La clasificacion del SN no obedece a criterios de
sintomatologia clinica sino a la respuesta al tratamiento con corticoides,
diferenciando los siguientes tipos:

1-Corticosensibles (CS): cuando la respuesta a la prednisona administrada segun
protocolo, es la remisiébn completa del sindrome clinico y bioquimico. Segun su
evolucion en el seguimiento se diferenciaran dos categorias:

la: Recaidas Infrecuentes: pacientes corticosensibles con una primera y Unica
manifestacion (brote Unico) o con un numero de recaidas menor de 3 en 6 meses
tras la manifestacion inicial o menor de 4 al afio en cualquier momento de la
evolucion.

1b: Corticodependientes (CD): cuando presentan 2 recaidas consecutivas al
rebajar la prednisona o durante las dos semanas siguientes a la supresion.

2- Corticorresistentes (CR): cuando persiste el sindrome nefrético clinico y/o
bioquimico tras la corticoterapia administrada segun protocolo.

Clasificacion histologica.

Las lesiones primarias glomerulares pueden clasificarse de la siguiente manera:

— Lesiones de cambios Minimos o Rifidn 6pticamente normal (MC)

— Glomerulonefritis proliferativa mesangial

— Glomeruloesclerosis segmentaria focal (GESF)

— GESF con proliferacion mesangial

— Glomerulonefritis Membranosa — Glomerulonefritis Mesangiocapilar.

16
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No existe unanimidad en la indicacion de la biopsia renal para el manejo del SN y
asi las indicaciones de la misma varian entre los diferentes centros. En el nifio, es
admitido que antes de la realizacién de la biopsia renal debe ser sometido a una
terapéutica inicial con corticoides, ya que en su mayoria serian corticosensibles y
se catalogarian como lesion de cambios minimos, no siendo imprescindible la
practica de biopsia renal para su manejo.

Se considera que la biopsia renal es necesaria en casos de corticorresistentes, en
pacientes menores de 1 afio y en pacientes con sindrome nefrético con
caracteristicas de ser formas secundarias a enfermedades sistémicas. En
ocasiones, existe una disociacion entre la lesion histologica y el comportamiento
clinico, pudiendo observar lesibn de cambios minimos en pacientes
corticodependiente, corticorresistentes y con evolucion a la insuficiencia renal.

El estudio del tejido renal permite valorar lesiones histologicas de
Glomeruloesclerosis focal y segmentaria con proliferacion mesangial y afectacion
intersticial que pudieran influir en la eleccion del tratamiento inmunosupresor, en
especial de forma negativa para la indicacibn de anticalcineurinicos y el
conocimiento de las lesiones derivadas del uso de los mismos.

El Estudio Internacional de Enfermedades Renales en el Nifio (ISKDC) encuentra
lesion de cambios minimos en el 76% de los pacientes con SNI y en menor
proporcion se observa glomeruloesclerosis focal y segmentaria y proliferacion
mesangial; cambios ultraestructurales estan siempre presentes afectando a los
podocitos y a la estructura mesangial, con muestras de hiperactividad celular e
incremento de matriz.

En general, no se observan depdsitos en inmunofluorescencia, pudiendo
encontrar depdsitos de IgM, IgG y C3 y mas raramente IgA. Los mas frecuentes
depositos de IgM son objeto de discusidon en cuanto a su valor prondstico y
respuesta a tratamiento.

De la misma forma, se debate si los cambios minimos, la proliferacion mesangial
y la glomeruloesclerosis focal y segmentaria representan variaciones histolégicas
que pueden encontrarse de forma aislada, en combinacién o ser la expresion de
cambios histolégicos evolutivos observados en pacientes con falta de correlacion
clinico-histologica o con cambios evolutivos desfavorables.

Otras lesiones, como la GN Membranosa o Mesangiocapilar, pueden encontrarse
en nifilos con Unica sintomatologia de sindrome nefrético sin otros signos o
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sintomas de glomerulonefritis especifica y constituir un hallazgo histologico en el
contexto de un cuadro clinico analitico de SNI.

Indicacién de biopsia renal:

1) Edad de debut < 12 meses

2) Resistencia a Corticoides.

3) SN con signos de nefropatia evolutiva como deterioro de filtrado glomerular o
con signos clinico-analiticos de ser secundario a una enfermedad sistémica o
infecciosa.

4) Cambios desfavorables evolutivos con paso corticosensibles a
corticorresistente o corticodependiente..

5) Tratamiento prolongado (> 18 meses) con anticalcineurinicos

TRATAMIENTO DEL SINDROME NEFROTICO CORTICORRESISTENTE

El tratamiento del sindrome nefrético corticorresistente (SNCR) en el nifio se
define con la biopsia renal como elemento diagnéstico y prondstico.
Adicionalmente, seria ideal poder realizar el diagndstico genético para evaluar la
presencia de mutaciones (25% en casos aislados) y asi ayudar a decidir los
tratamientos inmunosupresores posteriores (aun en el campo de la investigacion).
(19)

La secuencia de los diversos tratamientos propuestos mas usados para SNCR en
pediatria es:

* Ciclofosfamida por via oral durante 8 a 12 semanas a una dosis maxima total de
180 mg/kg/vida con o sin corticoides bajas dosis.

* ACE o bloqueantes AT1.

* Pulsos de metilprednisolona y/o de ciclofosfamida (CFM) en tiempos variables.

» Ciclosporina, a dosis bajas 3 mg/kg/dia teniendo en cuenta que es nefrotdxica y
algunos pacientes se comportan como dependientes.

La corticorresistencia inicial o tardia implica mal prondstico, con evolucion a la
insuficiencia renal en alrededor del 50% de los casos. Solo un 10%, pueden
presentar remision espontanea. La GESF es la lesién histopatolégica mas
frecuente que conduce a la Insuficiencia Renal Terminal en el nifio y recidiva
postrasplante renal en alrededor del 50% de casos, por lo que estaria justificado
la utilizacion de terapias mas agresivas. La terapia inicial se basa en dos lineas de
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actuacién, aungue no existe ninguna evidencia que pueda recomendar una u otra.
(16)

Se refieren resultados favorables diversos (30-80%) sin grandes diferencias entre
ambos esquemas y sin estudios comparativos entre ellos:

A) Pulsos de metilprednisolona. El tratamiento consiste en la administracion de 30
mg/kg en perfusion IV de 2-4 horas, a intervalos crecientes: 6 dosis en dias al-
ternos, 1 dosis semanal durante 8 semanas, 1 dosis cada 2 semanas durante 2
meses, 1 dosis mensual durante 8 meses y 1 dosis cada 2 meses durante 6
meses, asociado a 2 mg/Kg en dias alternos de prednisona oral.

Si no hay una clara respuesta a las 4 semanas de tratamiento o si tras mejoria se
vuelve a agravar el SN al aumentar el intervalo de los pulsos, se afade
ciclofosfamida a 2-3 mg/Kg/dia durante 8 semanas manteniendo los pulsos
semanales, pudiendo administrar previamente otros 6 pulsos alternos segun la
gravedad de la situacion. Si tras 4-6 meses no se ha conseguido mejoria
significativa (remision total o parcial) se suspende el protocolo. (16)

B) La alternativa a este tratamiento es la utilizacion de ciclofosfmida administrada
a dosis de 2- 3 mg/Kg /d durante 12 semanas con dosis bajas de Prednisona
alterna (0,5mg/kg/48h).

Si no se obtiene la remision con ninguna de las dos opciones terapéuticas
mencionadas, se iniciarA CyA a 5-7 mg/Kg/dia, pudiendo aumentarse
progresivamente la dosis, salvo que aparezcan signos de toxicidad, para
mantener niveles entre 100-250 ng/ml. No esta establecido el tiempo de
administracion, pero su maxima eficacia se observa a partir de 3-6 meses; si no
hay respuesta significativa en ese periodo, puede retirarse y ensayarse MMF
segun forma descrita en el SNCD.

La experiencia del tratamiento del SNCR con Tacrdélimus (TC) es menor, parece
similar a la CyA y con menos efectos secundarios cosméticos, por lo que puede
sustituirla a dosis de 0,15 mg/Kg/dia repartida cada 12 horas para mantener
niveles de 5-10 pg/I.

En las tres posibilidades, con utilizacion de CyA, MMF o TC, se asocian a dosis
bajas de prednisona alterna de 0,5 mg/Kg/48h. De forma conjunta, con los
inmunosupresores, puede administrarse tratamiento antiproteindrico con IECA y/o
ARA Il (Enalapril 0,2-0,6 mg/Kg/dia; Losartan 0,7-2 mg/Kg/dia).
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Finalmente, en algunos casos excepcionales, el SN es inmanejable y hay que
recurrir a la nefrectomia quirdrgica como unica solucion para hacer desaparecer la
proteinuria y con seguir unos niveles de albumina sérica que permitan una
aceptable nutricion del nifio. Tras un tiempo de espera variable en didlisis, se
procede al trasplante renal, considerando el riesgo de recidiva en estos casos.

La efectividad de la CsA en el SNCR varia en las distintas series entre el 30-40%,
observdndose una menor efectividad en los casos con histologia de GSF. No
obstante el mal pronéstico evolutivo justificaria su uso, asociada a dosis bajas de
prednisona (0,5 mg/kg/48 h) que parece aumenta su efectividad. (18)

TRATAMIENTO GENERAL DE SOSTEN Y COMPLICACIONES DEL SINDROME
NEFROTICO

Las consecuencias propias de la situacién de hipoalbuminemia y su repercusiéon
en otros Organos Yy sistemas, asi como los mecanismos de compensacion
inducidos, condicionan la intensidad del cuadro clinico:

1) Situaciones de hipo-normo-hipervolemia, en dependencia del equilibrio entre
factores de compensacion como activacion del sistema renina angiotensina,
alteracion del manejo intrarrenal del sodio, incremento de ADH y alteraciones del
péptido natriurético atrial.

2) Mayor susceptibilidad a las infecciones.

3) Dislipemia.

4) Hipercoagulabilidad con riesgo de fendmenos tromboembdlicos.

5) Posibilidad de una desnutricion crénica en un organismo en crecimiento como
el nifio.

Todo ello tiene su maxima expresion durante la fase aguda del proceso y en los
Sindrome Nefrético de dificil control como los Corticodependientes vy
corticorresistentes, donde la persistencia del cuadro condiciona un mayor riesgo y
obliga a un tratamiento prolongado y agresivo. De forma general, no debe
limitarse la actividad fisica del nifio, aportando una dieta normocalérica y
normoproteica, con restriccion moderada de sal y no de agua, suplementos de
calcio y vitamina D3 en dosis profilacticas mientras estén tomando los esteroides.
(16)
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La variable y muchas veces dificil apreciacion de la situacién volémica del
paciente, junto a la dudosa eficacia, escaso rendimiento y alto riesgo de las
perfusiones de albumina, hace que no se recomiende su utilizacion salvo
situaciones de hipovolemia clinica, edemas incapacitantes o complicaciones
infecciosas graves.

En cuyo caso se administra seroalbumina al 20%, a 0,5-1 g/kg, en perfusion IV
durante 2 horas seguido de la administracion de furosemida a 0,5-1 mg/kg IV, 2
veces al dia.

Igualmente el uso de diuréticos debe ser valorado por el riesgo de incrementar
una hipovolemia subclinica, con posibilidad de mayor contraccion de volumen,
hipotensién, insuficiencia renal aguda y favorecer fenébmenos tromboticos. Su
utilizacién, en caso de edema incapacitante, debe limitarse a diuréticos de accion
suave como tiacidas y/o espironolactona; un diurético de asa, como furosemida,
debe ser reservado para situaciones de compromiso respiratorio con edema
pulmonar o tras la infusion de seroalbimina, salvo casos de SNCR con edemas
que no se resuelven con los primeros.

No se recomienda la profilaxis antibitica en las recaidas, vigilando las infecciones
mas frecuentes como celulitis, neumonias y peritonitis primarias (con riesgo
mayor de sepsis en estos pacientes) y utilizando tratamiento antibiético sélo en
caso de infeccion manifiesta, junto con la valoracién de reducir la administracion
del tratamiento corticoideo o suspender el IS.

La prevencién de infecciones es la actitud principal, con extremos cuidados de la
piel en la fase aguda y el cumplimiento de un calendario vacunal correcto que
incluya la vacunacién antivaricela, gripe y neumococo.

Si se demuestra la exposicion a la Varicela en los no inmunizados, debe
administrarse precozmente Gammaglobulina Zoster Hiperinmune (125 U/10kg de
peso, maximo 625 U), tratdndose con Aciclovir iv si padecen la enfermedad
durante el tratamiento o llevan menos de 1-2 meses sin tomar esteroides.

La situacion de hipovolemia, hemoconcentracion con alteraciones en los factores
de coagulacién propios del sindrome y el tratamiento con corticoides, favorecen
los procesos tromboembdlicos, en general con escasa expresividad clinica,
aungue en ocasiones con alta morbi-mortalidad (1-3%).
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En todo paciente con SN debe evitarse la inmovilizacion y conocer sus factores de
riesgo con estudio de coagulacion, fibrinégeno, factor VIII, proteinas Cy Sy ATIII,
tanto en fase de recaida como de remision. Se considerara el tratamiento con
acido acetil salicilico (75-100 mg/dia) y/o Heparina (0,5-1 mg/Kg/12h) en
pacientes con antecedente de tromboembolismo mientras persista actividad de
SN, en pacientes con SNCR, casos con corticoterapia prolongada a alta dosis o
GN Membranosa, especialmente en fases de riesgo mayor como hipovolemia o
inmovilizacién prolongada.
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DISENO METODOLOGICO

. Tipo de estudio

Descriptivo, retrospectivo longitudinal

. Area de estudio

El estudio se realiz6 en el Hospital infantil Manuel de Jesus Rivera, en el area de
consulta externa de nefrologia. En esta sala existe la participacion de sub
especialistas, residentes de pediatria y personal de enfermeria.

. Poblacién y muestra del estudio

Todos los pacientes diagnosticados con sindrome nefrético corticorresistentes en
el afio 2005 al 2010.

. Fuente de informacioén

La fuente informacion fue secundaria, ya que se obtuvo de la base de revision de
los expedientes clinicos, respetando lo plasmado en los mismos.

. Instrumento de recoleccién de la informacién

El instrumento de recoleccion estda conformado por una ficha estructura de
acuerdo a las variables definidas para el presente estudio.

. Procedimiento de recoleccion de informacién
1. Se solicitd en estadistica el nimero casos de sindrome nefrético

corticorresistentes diagnosticados en el aifio 2007 al 2010.

2. Se procedio a llenar para cada expediente clinico la ficha de recoleccion de
datos.
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Identificacion de variables

Objetivo 1:
Edad, sexo, procedencia

Objetivo 2:
Estado de nutricion, edema, oliguria, ascitis

Objetivo 3:
HTA, infecciones, derrame pleural, hipercoagubilidad, muerte

Objetivo 4:
Resultados de biopsia renal

Objetivo 5:
Alteraciones bioquimicas; proteinuria, dislipidemia, hipoalbuminemia

Objetivo 5:
Funcién renal
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OPERALIZACION DE LAS VARIABLES

Variable Definicion Dimension Escala
Sexo Expresion de Masculino
identificacion del Femenino
Género que se
distinguen por
variantes
fenotipicas
Edad Tiempo que <1 afio
transcurrido desde 1 a 5afios
el nacimiento de 5 a 10afos
un ser vivo al >10 afios
del diagnéstico
del SNCR.
Procedencia Lugar de Managua Urbana
donde es originaria | Masaya
Persona. Granada Rural
Rivas
Rio Sn juan
Jinotega
Matagalpa
Chinandega
Esteli
Chontales
RAAN
RAAS
Ledn
Madriz
Nva Segovia
Boaco
Carazo
Edema Exceso de liquido | Ascitis Si
en tejidos u 6rganos Derrame No
del Cuerpo. Pleural
Edema
Oliguria Diuresis menor Si
300cc/m2/24hrs No
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Estado Talla/edad refleja Percentil <3
Nutricional crecimiento lineal percentil10 — 90
(T/E) alcanzado en la percentil >95
relacion con la edad
cronolégica y su défig
relaciona con la
alteracion del
nutricional
HTA Tension arterial Si
por encima del No
Percentil 95
Infecciones Invasion de agentes Sepsis Si
patégenos y su Neumonia No
Multiplicacion en los| Peritonitis primaria
Tejidos IVRS
Hipercoagubilidad | Aumento del riesgo Si
De trombosis no
Biopsia renal Procedimiento LC
Diagnostico que GEFS
Consiste en la extrag GM
Cion de tejido GESFPM
GMP
Proteinuria >40mg/m2/hra Relacion proteina/ | <1
Creatinina 1-25
>2.5
Dislipidemia Alteracion del Colesterol >200mg/dl
Metabolismo de los | Triglicéridos >150mg/dl
Lipidos
Hipoalbuminemia Disminucion de los <1mg/dl
Niveles séricos de 1-3.5 mg/dl
Albumina >3.5mg/dl

Funcion renal

mantenimiento del

medio interno del
organismo mediante

la filtracion del

plasma a través del glomér
seguida

de reabsorcién y
secrecién de agua y

de otros solutos.

Tasa de filtracion
Glomerular (TFG)

>90ml7min/m2
60-89ml/min/m2
30-59ml/min/m2
15-92ml/min/m2
<15ml/min/m2
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RESULTADOS

El presente estudio fue realizado en el servicio de nefrologia del HOSPITAL
INFANTIL MANUEL DE JESUS RIVERA a los pacientes con sindrome nefrético
corticorresistente que fueron diagnosticados entre los afios 2005 al 2010. En total

se estudiaron 30 pacientes.

El 53.33% de los pacientes correspondieron al sexo masculino y el 46.66% al sexo
femenino. El 53.33% de los pacientes diagnosticados como SNCR se encontraban
entre los 6 — 10 aflos de edad, seguidos con un 23.33% entre las edades de 1 a 5

afios y > 10 afios, no se encontrd ningun paciente menor de 1 afio.

La mayoria de los pacientes provenian del &rea de la capital con un 56.66%
seguidos por Masaya y Matagalpa con 10% cada uno, Rivas 6.66%, Leon,

Chinandega Esteli, RAAS, Madriz comparten el 3.33% cada uno.

Se presentaron pocas alteraciones clinicas posterior a los 5 afios de diagnosticos,
se presento el edema la HTA y oliguria en un 6.66% cada una y en el 80% de los

casos no se describieron ninguna alteraciéon al momento del examen fisico.

Se realizé una valoracion del estado nutricional de los pacientes teniendo en
cuenta el percentil TALLA/EDAD que evalua el crecimiento de los pacientes, se
encontré que el 56.66% de los pacientes estan por debajo del percentil 3 que
corresponde a una desnutricion. El 26.66% esta entre los percentiles 10 y 25 y
16.66% ente los percentiles 50-75.

Entre las complicaciones mas frecuentes asociadas durante los 5 primeros afios
del diagnostico de sindrome nefrético corticorresistente se encuentra que el 46.6%
presentd neumonias y el 16.66% desarrollo derrame pleural y ascitis en un 6.66%,
la peritonitis primaria y las infecciones de vias urinarias se presentaron con un
3.33% respectivamente, el 20% de los pacientes no presentaron complicaciones en

transcurso de 5 afos.
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En relacion con los resultados de biopsia renal percutanea se encontré que el 40%
de los pacientes presentaron como variante histologica la glomeruloesclerosis focal
y segmentaria y la lesion de cambios minimos se presentd en un 30%. La
Glomerulonefritis membrana proliferativa se encontré6 en un 10% y nefropatia por
inmunoglobulina A (IgA) en un 3.33%. En el 6.66% los resultados de la biopsias no
fueron concluyentes y no se realizaron en un 3.33%, que corresponde a un caso,

pero que se le realizo posteriormente.

Se realiz6 un seguimiento del comportamiento clinico luego de 5 afios del
diagnéstico y se encontrd, en relacion a la dislipidemia, que el 60% de los
pacientes mantienen un colesterol en niveles aceptables < 200mg/dl, el 33% entre
200 — 239mg/dl y solo el 6.66% (que corresponde a 2 casos) mantienen el

colesterol por encima de los 249mg/dl.

Teniendo en cuenta que la hipoalbuminemia es un criterio del sindrome nefrotico
los pacientes mantienen una albumina > 2mg/dl en un 83% y el 17% entre 1 — 2
mg/dl. La relacion proteina/ creatinina se mantuvo en niveles 6ptimos en el 67% de
los pacientes encontrandose con valores < 1. El 17% se mantiene con valores > 2.5
y el 16% entre 16%.

Con respecto a la funcién renal de los pacientes durante el diagnostico de
sindrome nefrético a corticorresistente el 98.33% mantienen una tasa de filtracion
glomerular (TFG) >90ml/min/m2 lo cual se considera normal. El 6.66%, que

corresponde a 2 casos, presentaron una tasa de filtracion entre 60 — 89 ml/min/m2.

Durante los primeros 5 afios del diagnéstico del SNCR se encuentra que hay una
disminucién de la funcién renal, aunque el 56.6% mantiene una TFG >
90ml/min/m2. El 23.33% tienen una TFG entre 60 — 89ml/min/m2, que corresponde
a una enfermedad renal estadio Il. El 10% de los pacientes tienen una TFG entre
30-59ml/min/m2 que corresponde a una enfermedad renal estadio Ill. Asi mismo el
10% de los pacientes desarrollan una tasa de filtracion entre 15-29ml/min/m2, que

corresponde a un dafio renal grave.
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A los 5 afios del diagndstico se encuentra que el 60% de los pacientes esta
recibiendo algun tratamiento inmunosupresor, el 23% no esta recibiendo
tratamiento, solo seguimiento por consulta externa. el 13% recibe un tratamiento
conservador que incluye; Enalapril, prednisona. Solo el 3.33% (que corresponde a

un caso) recibié hemodialisis.

Al momento del estudio el 60% de los pacientes se encuentran activos y el 30%
estan inasistentes a las consultas. El 10% de los pacientes fueron trasladados al
H.A.L.F. No se reportaron fallecidos en los primeros 5 afios del diagnéstico del

sindrome nefrético corticorresistente.
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ANALISIS DE LOS RESULTADOS

El sindrome nefrético constituye uno de las 10 patologias renales
frecuente en la primera década de la vida. El estudio se realiz6 con el
objetivo del conocer el comportamiento del sindrome nefrotico
corticorresistente, por su morbilidad y debido a que puede conllevar al
paciente a desarrollar enfermedad renal crénica, lo que constituye un gran

impacto social y econdmico al familiar y un alto costo al sistema publico.

En la relacion al sexo en el estudio se encontr6 mayor frecuencia en el sexo

masculino con un 53.33%.

Se encontré una edad media de diagnéstico entre los 6-10 afios de vida con el
53.33%, aunque no hay una edad especifica para desarrollar la enfermedad,

aungue bien se ha descrito un mal pronéstico a mayor edad.

La accesibilidad hacia las unidades de salud es un factor importante, debido a que
mayor lejania habra un mayor retraso del diagndstico; asi tenemos que el 56.66%
de los pacientes provienen del area urbana de la capital (Managua) en relacion al
3.33% provenientes de departamentos como RAAS, Madriz, Chinandega, entre

otros.

Aungue es frecuente el edema en estos pacientes, solo el 6.66% de los casos lo

presento y el 80% de los pacientes no tenian alteraciones clinicas relevantes.

Es dificil llevar un estado nutricional de los pacientes segun el peso ya que se ve
involucrado como parte del sindrome el edema, que aunque en algunos casos
puede ser no relevante sin daria un falso positivo, por lo que se evalud el estado
nutricional segun el percentil talla/ edad, encontrando que el 56.5% se encuentra
en el percentil < 3° que equivale a un estado de desnutricion ya que se vio afectado
el estado de crecimiento para la edad, solo el 16.66% se encuentra entre los

percentiles 50 — 70°.

30



Describir el comportamiento clinico y epidemiolégico del sindrome
nefrético corticorresistente.

Son frecuentes las complicaciones infecciosas debido al descenso de las
inmunoglobulinas, terapéutica inmunosupresora o bien por deficiencia de proteinas,
entre otras. En el caso de sindrome nefrético corticorresistente se encontré que las
infecciones por neumonia, son més frecuentes con un 46.6% de os casos. Otra
complicacion frecuente fue el derrame pleural con un 16.66% y no se presentaron
complicaciones agudas en un 20% de los casos. No se reportaron eventos por

hipercoagubilidad que se describen como uno de los mas frecuentes.

Al igual que en la literatura, se encontré que la variante histolégica para este tipo de
patologia es la glomeruloesclerosis focal y segmentaria (40%) seguido de lesion de
cambios minimos (30%) solo en un 3.33% de los casos no se realiz6 el estudio, lo
gue equivale a un paciente, y en 2 de los casos aunque se le realizo la biopsia los

resultados no fueron concluyentes.

Después de los 5 primeros afios del diagnostico del sindrome nefrético
corticorresistente se encontré que el 60% mantiene niveles de colesterol en limites
aceptables y el 83% mantiene una albumina mayor de 2mg/dl y un nivel de la
relacion de la proteina/creatinina menor al 1, lo que nos indicaria un buen control

metabolico de los pacientes tras 5 afios de la evolucion de la enfermedad.

Al momento del diagnéstico del SNCR se encontré que el 98% de los pacientes
tenian una funcién renal normal y solo el 6.66% tenia una TFG entre el 60 —
89ml/min/m2. Luego de 5 afios del diagnostico, al igual que indica la literatura, hay
una disminucién de la funcion renal en un 56.6% de los casos. El 23.33% de los
casos corresponde a una enfermedad renal en estadio 2, asi como el 10% de los

casos se encuentran en una etapa de enfermedad renal en estadio 3 y 4 cada uno.

Luego de 5 afos del diagnostico el 60% de los pacientes se encuentran recibiendo
tratamiento inmunosupresor, solo el 3.33% recibe hemodidlisis (que corresponde a
un caso) secundario a la enfermedad renal. El 23.33% de los pacientes no esta

recibiendo tratamiento y seguimiento por consulta externa para vigilancia.
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La mayoria de los pacientes aun estan activos en la consulta, aunque han
superado la edad pediatrica (60%) solo el 10% de los pacientes se ha remitido a

otro hospital (H.A.L.F) por motivos de edad y para su seguimiento.

El 30% dejo de asistir a consulta y se desconoce si fallecieron. Aunque en los
primeros 5 afios del diagndstico no se reporto fallecimiento asociado al sindrome

nefrético corticorresistente si se presentaron en afios posteriores.
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CONCLUSIONES

. El sindrome nefrético corticorresistente es mas frecuente en varones. La
edad promedio de diagndstico es entre los 6 y 10 afios de vida. La zona de la

capital tiene el mayor porcentaje de casos de esta patologia.

. No se presentaron alteraciones clinicas relevantes luego de 5 afios del
diagnéstico. La mayoria de los pacientes presentan alteracion del crecimiento

manteniendo un precentil talla/edad por debajo del percentil 3°.

. Las infecciones son las complicaciones mas frecuentes, siendo la neumonia

la infeccién de mayor prevalencia.

. La variante histologia mas comun es la glomeruloesclerosis focal y
segmentaria, seguida de enfermedad de cambios minimos, Glomerulonefritis
membrana proliferativa, proliferacion mesangial y nefropatia por inmunoglobulina A,

respectivamente.

. Hay disminucion de la funcion renal tras 5 afios de evolucién de la

enfermedad en un 43.3% de los pacientes.

. No hubieron muertes en los primeros 5 afios de diagndstico del sindrome

nefrético corticorresistente.
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RECOMENDACIONES

e Teniendo en cuenta que el 30% de los pacientes estan
inasistentes de la consultas, considero necesario darles
seguimiento, en conjunto con trabajo social y de esta
forma conocer mas objetivamente la morbi-mortalidad de

los pacientes corticorresistentes.
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CUADRO 1.

Frecuencia por edad de pacientes con sindrome nefrético corticorresistentes

diagnosticados entre los afios 2005 al 2010 en el servicio de nefrologa del
H.I.M.J.R.

SEXO Porcentaje

Masculino 14 46.6666%
Femenino 16 53.3333%
Total 30 100%

Fuente: ficha de recoleccion

GRAFICO 1.

Frecuencia por sexo de pacientes con
sindrome nefrotico corticorresistente

N

FEMENINO
A7%

Fuente: ficha de recoleccion
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CUADRO 2.

Frecuencia por grupos de edad de pacientes diagnosticados con sindrome

nefrético corticorresistente en el periodo 2005 — 2010 en el H.I.LM.J.R

Edad Frecuencia Porcentaje
<lafo 0 0

1-5 afos 7 23.333%
6-10 afos 16 53.33%
>10afos 7 23.33%
Total 30 100%

Fuente: ficha de recoleccion

GRAFICO 2.

Frecuencia por grupos de edad de pacientes
diagnosticados con SNCR

wFrecwenca| o | 7 | . | 7 |

Fuente: ficha de recoleccion
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CUADRO 3.

Grupos de procedencia de pacientes diagnosticados con SNICR en el periodo
2005- 2010.

Departamento Frecuencia Porcentaje
Managua 17 56.66%
Masaya 3 10%
Matagalpa 3 10%
Rivas 2 6.66%
Ledn 1 3.33%
Chinandega 1 3.33%
Esteli 1 3.33%
RAAS 1 3.33%
Madriz 1 3.33%
Granada 0 0
Jinotega 0 0
Chontales 0 0
Boaco 0 0

Rio san juan 0 0
RVAVAYN 0 0
NUEVA Segovia 0 0

Total 30 100%

Fuente: fa de recoleccion

GRAFICOS.

Grupos de procedencia de pacientes con
diagnostico de SNICR.

® departamentos
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CUADRO 4.

Frecuencia de alteraciones clinicas después de 5 afios de diagndstico de

sindrome nefrético corticorresistente entre el periodo 2005- 2010.

Alteracion clinica Porcentaje
Edema 2 6.66%
HTA 2 6.66%
Oliguria 2 6.66%

Sin ninguna 24 80%
alteracion descrita

Fuente: ficha de recoleccion

GRAFICO 4.

Frecuencia de alteracion clinicas despues de 5
anos de diagnostico de SNICR.

Edema
6.66%

HTA
6.66% Oliguria
6.66%

>

Sin ninguna
alteracion descrita
80%

Fuente: ficha de recoleccion
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CUADRO 5.

Estado nutricional segun talla/edad de pacientes con SNCR posterior a 5 afios

del diagndstico.

Percentil Porcentaje
<pP°3 17 56.66%

P° 10 - P°25 8 26.66%

P° 50 - P°75 5 16.66%
>P° 90 0 0

Fuente: ficha de recoleccion

GRAFICO 5

Estado nutricional segun talla/edad de px
con SNCR

E PERCENTIL TALLA/EDAD

A 4

P®10-P°25 P° 50 - P°75

e

Fuente: ficha de recoleccion
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CUADRO 6.

Frecuencia de complicaciones relacionada a SNCR durante los primeros 5 afios

del diagndstico.

Complicaciones Porcentajes

Trombosis 0 0
Derrame pleural 5 16.66%
Ascitis 2 6.66%
Sindrome de Cushing 1 3.33%
Neumonia 14 46.66%
Peritonitis 1 3.33%
VU 1 3.33%
Sin complicaciones 6 20%

Fuente: ficha de recoleccion

GRAFICO 6.

Frecuencia de complicaciones relacionadas a SNCR
durante los primeros 5 anos de diagnostico

46.66%

Fuente: ficha de recoleccion
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CUADRO 7.

Resultados de las variantes histolégicas obtenidas por biopsia renal percutanea

de los pacientes con sindrome nefrético corticorresistente.

Variante histolégica Numero Porcentaje
Lesion de cambios 9 30%
minimos

Glomeruloesclerosis 12 40%
focal y segmentaria

Glomerulonefritis 3 10%
membrano

proliferativa

Proliferacion 1 3.33%
mesangial

Nefropatia por IgA 1 3.33%
Sin reporte 1 3.33%
No se realizo 1 3.33%
Resultado 2 6.66%

concluyente
Fuente: ficha de recoleccion

GRAFICO 7.

Porcentaje de los resultados de las variantes histologicas de las
biopsias renales de px con SNCR

] ‘J‘JO ] ‘J‘JO ] ‘J‘JO ] ‘J‘JO m

Fuente: ficha de recoleccién
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CUADRO 8.

Frecuencia de alteraciones bioquimicas luego de 5 afios de diagndstico del

sindrome nefrético corticorresistente.

Dislipidemia Porcentaje

(colesterol)

<200mg/dI 60%
200-239mg/dlI 10 33.33%
>249 2 6.66%

Fuente: ficha de recoleccion

Grafico 8.1

DISLIPIDEMIA

* <200mg/dl ®200-239mg/dl m>249

A |

Fuente: ficha de recoleccion
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Cuadro 8.2

Hipolbuminemia Numero Porcentaje
<1mg/dl 0 0

1-2mg/dl 5 16.66%
>2mgd]| 25 83.33%
Fuente: ficha de recoleccion

Grafico 8.2

Hipoalbuminemia
<1mg/dl

0% \
1-2mg/dl
/_

17%

Fuente: ficha de recoleccion

47



Describir el comportamiento clinico y epidemiolégico del sindrome
nefrético corticorresistente.

Cuadro 8.3

Relacion Porcentaje
proteina/creatinina

1 66.66%
1-2 5 16.66%
>2.5 5 16.66%

Fuente: ficha de recoleccion

Grafico8.3

Relacion proteina /creatinina

™1 m1a25 m>25

Fuente: ficha de recolecciéon
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Cuadro 9.

Funcion renal al momento del diagnéstico del sindrome nefrético

corticorresistente entre el afio 2005 y 2010.

Tasa de filtracion Porcentaje

glomerular
>90ml/min/m2 98.33%

60-89mI/min/m2 2 6.66%
30-59ml/min/m2 0 0
15-29ml/min/m2 0 0
<15ml/min/m2 0 0
Total 30 100%

Fuente: ficha de recoleccion

Grafico 9.

Funcion renal al momento del diagnostico de SNCR

120.00%
100.00%
80.00%
60.00%
40.00%
20.00%

0.00%
60- 30- 15-

. . . <15ml/min
89ml/min/ | 59ml/min/ | 29ml/min/ ;’mg
m2

m2 m2
® TFG al momento del diagnostico| 98.33% 6.66% “““

Fuente: ficha de recoleccion

>90ml/min
/m2
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Cuadro 10.

Evoluciéon de la funciébn renal en los pacientes con sindrome nefrético

corticorresistente luego de 5 afios de diagndéstico entre los afios 2007 y 2010.

Tasa de filtracion Numero Porcentaje

glomerular
>90ml/min/m2 56.66%

60-89m|l/min/m2 7 23.33%
30-59ml/min/m2 3 10%
15-29ml/min/m2 3 10%
<15ml/min/m2 0 0%
Total 30 100%

Fuente: ficha de recoleccion

GRAFICO 10.

Evolucion de la funcionrenal de los px con SNCR luego de 5 ailos de
diagnostico.

60- 30- 15-
>90m|/min/m2 89ml/m|n/m2 59m|/m|n/m2 29m|/m|n/m2 <15mi/min/m2

"TFG|  56.66% | o2333% | 10% | 10% | 0% |

Fuente: ficha de recoleccion
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Cuadro 11.

Tratamiento que reciben los pacientes con SNCR al momento del estudio luego

de 5 afios de diagndstico.

Tratamiento Porcentaje

Dialisis peritoneal 0 0
Hemodialisis 1 3.33%
Inmunosupresor 18 60%
Conservador 4 13.33%
Sin tratamiento 7 23.33%

Fuente: ficha de recoleccion

Grafico 11.

Tratamiento que reciben los pacientes con SNCR al momento del estudio
luego de 5 afios dﬁ%ggiagnostico.

Fuente: ficha de recoleccion
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cuadro 12.

Situacién actual de los pacientes con sindrome nefrético corticorresistente

posterior a los 5 afios del diagnostico.

Situacion Porcentaje
paciente

Inactivos

Activos
Trasladados al HALF
Fallecidos

Fuente: ficha de recoleccion

Grafico 12.

Situacion actual de los pacientes al momento del estudio luego de 5
anos de diagnostico del SNCR.

Trasladados al HALF

Inactivos
Activos

Fallecidos

Fuente: ficha de recoleccion
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INSTRUMENTO DE RECOLECCION

Expediente: Fecha de nacimiento: [/ / fecha de dx:

Caracteristicas epidemiol6gicas:

v’ sexo:
v' edad de Dx: < lafo 1l ab5afo 5a 10 afios > 10 afios
v procedencia: rural: urbano:

Caracteristicas clinicas:

v alteraciones clinicas
1. edema:si___no

2. HTA:si___no____

3. APF:si___ _no__

4. oliguria:si____ no

5. estado nutricional (talla/ edad)

< P°3 P° 10-25 P°50  >P°75

v' complicaciones:

¢ infecciones: neumonia IVRS: peritonitis otras
e trombosis___ derrame pleural ____ ascitis____
e tiempo de evolucion de SNI a SNCR:

e <lmes___ 1-4meses__5allmeses _ >lafio_

v hallazgos histopatol6gicos de biopsia renal:

e LC GEFS GM GESFPM GMP
e tiempo de indicacion del studio: < 1mes  2-5 meses
>6meses

v alteraciones de laboratorio

1. dislipidemia: colesterol < 200mgdl TAG < 150mgdl
200-239mgdl 150-199 mgdl
>240mgdl >200 mgdl

2. hipoalbuminemia: < 1 mgdl 1 -2 mgdl > 2.5 mgdl
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. relaciéon proteina/creatinina: <1 1-2 >2

v" funcidn renal al momento del diagnostico : TFG > 90mIminm2

TFG 60-89miminm2__ TFG 30-59mIminm2 __ TFG 15-29mIminm2

TFG < 15mIminm2

v funcién renal 5 afios posterior al diagnostico: TFG > 90mIiminm2
TFG 60-89miminm2__ TFG 30-59mIminm2 __ TFG 15-29mIminm2

TFG < 15miminm2
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