96 NEFROLOGIA 2019;39(1):84-109

6. Reiser J, von Gersdorff G, Loss M, Oh J, Asanuma K, Giardino L,
et al. Induction of B7-1 in podocytes is associated with
nephrotic syndrome. J Clin Invest. 2004;113:1390-7.

Beatriz Redondo?, Candela Moliz?, Marina Alonso®,
Luis Paz-Ares®, Manuel Praga® y Enrique Morales*

a Servicio de Nefrologia, Hospital Universitario 12 de Octubre,
Madrid, Espaiia

b Servicio de Anatomia Patolégica, Hospital Universitario 12 de
Octubre, Madrid, Espaiia

¢ Servicio de Oncologia, Hospital Universitario 12 de Octubre,
Madrid, Espaiia

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: emoralesr@senefro.org (E. Morales).

0211-6995/© 2018 Sociedad Espafola de Nefrologia. Publicado
por Elsevier Espafia, S.L.U. Este es un articulo Open Access
bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).
https://doi.org/10.1016/j.nefro.2018.05.002

Nefropatia por cianosis. A propdsito de un caso

A case report of cyanotic nephropathy

Sr. Director:

La nefropatia por cianosis es un cuadro infrecuente y poco
conocido, por lo que creemos de interés la descripcién de un
caso.

Varén de 49 anos que acude a consultas por proteinu-
ria. Fue diagnosticado de atresia tricuspidea en su primera
infancia, tratada quirdrgicamente con intervencién clasica
de Glenn (anastomosis de la vena cava superior a la arte-
ria pulmonar derecha) a los 20 meses de edad, y en un
segundo tiempo mediante fistula sistémica pulmonar de
Blalock-Taussig izquierda (injerto de prétesis de GORE-TEX
de la arteria subclavia a la arteria pulmonar homolateral),
que posteriormente se debié reparar con un stent endo-
vascular por estenosis. Presenta disfuncién ventricular
izquierda moderada con cianosis crénica, cifras de Hb habi-
tuales de 17 g/dl y Hto del 60%. Trombocitopenia moderada
y accidente isquémico transitorio 10 anos antes a raiz del
cual se sustituy6 antiagregacién con AAS por clopidogrel.
Tratamiento habitual con clopidogrel, alopurinol y bosentan.
Ademas, flebotomias periddicas hasta hace 2 anos en que
se suspendieron a criterio de sus cardiélogos. El paciente
acude a consultas por presentar proteinuria de tiempo de
evolucién desconocido. Se muestra normotenso, con un IMC
de 23kg/m?. En la analitica destaca Cr 0,78 mg/dl con fil-
trado glomerular estimado por CKD- EPI por encima de
90ml/min/1,73m?; Hb 23,8g/dl; Hto del 80,8%; plaquetas
89.000/ml; acido drico 7,9mg/d; colesterol 257 mg/dl; sis-
tematico de orina con minima microhematuria; MAu/Cru
3.371,4mg/g y proteinuria 6,21 g/24 h de caracter mixto. Sero-
logia virica negativa. Inmunologia negativa (complemento,
ANA, ANCA, anti-DN, anticuerpos anti-fosfolipasa y anti-
PLA2R). Inmunoglobulinas y proteinograma normal. Ecografia
abdominal con riflones de tamano conservado e hiperecoge-
nicidad difusa bilateral como tnico hallazgo resenable.

Desde 1960' se conoce que entre un 30-50% de cardiopa-
tias cianosantes pueden desencadenar una glomerulopatia
secundaria conocida como nefropatia por cianosis?. Es un

correlato de sindrome cardiorrenal tipo 2. Se debe a distin-
tos mecanismos (fig. 1)~ puestos en marcha por el sindrome
de hiperviscosidad secundario a la policitemia extrema y a la
cianosis, que provocan un aumento del stress de cizallamiento
al pasar un elevado ntimero de hematies por una unidad de
superficie capilar en el glomérulo. El descenso subsecuente
del flujo sanguineo renal y de la fraccién de filtracién indu-
cen hipoxia, con una respuesta angiogénica mediada por la
liberacién de éxido nitrico, vasodilatacién selectiva de la arte-
riola aferente y aumento de la presién del capilar lo que
determina hiperfiltracién glomerular. El descenso de flujo san-
guineo capilar peritubular también contribuye a aumentar la
presién capilar. De forma paralela, la cianosis desencadena un
estimulo angiogénico con aumento del namero de capilares
por glomérulo, glomerulomegalia por proliferacién endotelial
y aumento del drea de superficie del capilar glomerular, el
podocito se estira, se hipertrofia por estrés y se dana en lo que
morfolégicamente remeda a la glomerulonefritis por cambios
minimos y en un segundo tiempo a la glomerulosclerosis focal
y segmentaria®.

Se acepta que el dafio inicial es tubular’~?, sobre todo
en el tubulo proximal, lo que se refleja en un aumento de
N-acetil glucosamina y a1-microglobulina urinarios que suele
producirse en la primera década de la vida y continuarse
en la siguiente década con un dafno glomerular (albuminu-
ria, proteinuria y descenso del filtrado glomerular). Conforme
el mecanismo de hiperfiltracién glomerular compensador se
agota, se desarrolla una hialinosis glomerular con glome-
ruloesclerosis y una fibrosis intersticial que condicionara el
pronéstico a medio plazo. De forma diferencial distinguimos
un dano vascular resultado de la dilatacién capilar, engrosa-
miento o destruccién endotelial, glomerulosclerosis y fibrosis
periglomerular de un dano mediado por un mecanismo pro-
liferativo no vascular, resultado del shunt en la circulacién
pulmonar. En condiciones normales, tras liberarse del bazo
y médula ésea, una poblacién de megacariocitos quedan rete-
nidos en el intersticio y en la vasculatura pulmonar>'0!,
En la vasculatura pulmonar donde se disgregan formando
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Figura 1 - Fisiopatologia de la nefropatia por cianosis.

FF: fraccién de filtracion; FSR: flujo sanguineo renal; GEFyS: glomerulosclerosis focal y segmentaria; GLM: glomérulo; GNCM:
glomerulonefritis de cambios minimos; HFG: hiperfiltracién glomerular; HT: hipertrofia; PDGF: factor de crecimiento
derivado de las plaquetas; TCP: tiibulo contorneado proximal; TGF: factor de crecimiento tumoral g; VSD AA:

vasodilatacién arteriola aferente.

Linea continua: via de dafo vascular; linea quebrada: via de dafio proliferativo; doble cuadricula: via de dano final.

plaquetas activas a razén de 10%/h. Pero en condiciones de
shunt derecha/izquierda se evita este paso y los megacarioci-
tos pasan intactos a la circulacién sistémica posibilitando que
sus granulos alfa, ricos en PDGF y en TGFp lleguen al glomérulo
renal y se liberen, derivandose 2 efectos. Una trombocitopenia
periférica que indirectamente cuantifica el grado de shunt (a
mayor trombocitopenia, mayor shunt) y un aumento de facto-
res plaquetarios proliferativos que provocaran el aumento de
células yuxtaglomerulares del mesangio, matriz mesangial y
fibrosis intersticial focal.

El nivel de hematocrito, el tiempo de espera hasta la cirugia
del shunt y un nivel de plaquetas menor de 250.000/ml son
factores de riesgo para la aparicién de la nefropatia®>'%13,

El tratamiento consiste en disminuir los tiempos de espera
quirtrgicos, flebotomias periédicas e inhibicién del eje renina-
angiotensina-aldosterona con IECA'.

El pronéstico renal es desfavorable si no se resuelve la
causa. En nuestro caso, iniciamos tratamiento con estatina e
IECA, y se recomendaron de nuevo flebotomias periddicas sin
disponer en el momento de esta redaccién de un seguimiento
suficiente para evaluar la respuesta.
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Papel de la dialisis sostenida de baja eficiencia en las
unidades de cuidados intensivos

Role of sustained low efficiency dialysis in the intensive care unit

Sr. Director:

La dialisis sostenida de baja eficiencia (SLED) es una moda-
lidad intermitente de reemplazo renal hibrida entre la
hemodidlisis intermitente convencional (HDI) y las técnicas
continuas de reemplazo renal (TCRR)!. La superioridad de
las técnicas continuas comparada con la de las intermiten-
tes convencionales en cuanto a tolerancia hemodindmica en
pacientes criticos no ha sido demostrada®?, por lo que la elec-
cién de la modalidad depende de la disponibilidad de estas
y de la experiencia del prescriptor. No obstante, es una reali-
dad clinica que aproximadamente dos tercios de las sesiones
de HDI en pacientes criticos no son bien toleradas®, requi-
riendo en un menor porcentaje la transferencia a técnicas
continuas.

Presentamos la experiencia del uso de SLED en un hospi-
tal de tercer nivel donde existe la disponibilidad de uso de
ambas modalidades y en el que la prescripcién tanto de téc-
nicas continuas como intermitentes depende del Servicio de
Nefrologia.

El objetivo de nuestro estudio fue describir las caracteris-
ticas de los pacientes que recibieron tratamiento sustitutivo
renal tipo SLED en unidades de cuidados intensivos por
indicacién no protocolizada del especialista en Nefrologia.
Como objetivos secundarios nos planteamos valorar las
complicaciones en cuanto a tolerancia hemodindmica y dise-
lectrolitemias.

Para ello se realizé un estudio retrospectivo a partir del
registro de pacientes en unidades de cuidados intensivos tra-
tados con SLED entre 2014 y 2016, incluyendo aquellos que
la recibieron, bien como primera opcién terapéutica, bien
inmediatamente después de recibir TCRR, bien después de
HDI. La técnica fue definida como QB 100-150 ml/min, QD
200-250ml/min y tiempo de didlisis 7-8h. La presencia de
inestabilidad hemodinamica en una sesién se definié como
la necesidad de inicio o aumento de farmacos vasoactivos

durante la sesién seglin el registro de enfermeria, caida de
la presién arterial sistélica < 90 mmHg cuando los valores fue-
ron superiores a 90 mmHg al inicio de la sesién o descenso
de>25% de la presién arterial sistdlica o diastélica durante la
sesion. Se definié como mortalidad aquella sucedida durante
el ingreso hospitalario.

Se analizaron un total de 54 pacientes, de los cuales
26 recibieron la técnica después de HDI, 11 como primera
opcién terapéutica y 17 como primera opcién después de
TCRR. Las caracteristicas de los 3 grupos, ademas de las com-
plicaciones, se exponen en la tabla 1.

Como otras complicaciones a destacar, ademas de las rela-
cionadas con la tolerancia hemodindmica, en un 29,6% de los
casos se detectdé hipocalemia en relacién con la sesién y se
describieron también hipoglucemia severa, dolor toracico y
sangrado, en un caso aislado cada una de ellas.

En cuanto a la recuperacién de la funcién renal, excluyendo
los pacientes que recibian dialisis como tratamiento crénico o
que fueron exitus durante el ingreso (n=21), un 66,6% la recu-
peraron completamente y un 19% requirié hemodialisis al alta.
Un 29% del total de los pacientes no requirié HDI después de
las sesiones de SLED.

Asi, seglin nuestro registro, la mayor parte de los trata-
mientos con SLED son indicados después de una HDI mal
tolerada; en segundo lugar, como paso entre la TCRR y la
HDI, y menos frecuentemente, como un primer tratamiento en
pacientes criticos. El perfil del paciente es portador de farma-
cos vasoactivos, mayoritariamente intubado cuando usamos
la técnica después de TCRR. En cuanto a la tolerancia hemodi-
namica, mas de un 70% de las sesiones fueron bien toleradas,
siendo el porcentaje de un 63% cuando realizamos la téc-
nica después de HDI, aunque ninguna de las sesiones tuvo
que ser suspendida por mala tolerancia hemodindmica. Un
punto interesante es que de entre todos los pacientes a los
que se indicé SLED después de una HDI mal tolerada, solo un
11,5% recibid posteriormente TCRR, lo que parece indicar que
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