sinequias e incremento de la matriz
mesangial en 3, fibrosis periglomeru-
lar en 2 e inmunofluorescencia direc-
ta. negativa en 2, con depositos de IgG
enl,C’3en4,[gMend4yC’lgen 1
caso situados en mesangio y subendo-
telio. Solo se realizo ME en 2 casos;
en ambos se puso de manifiesto fusidon
podocitaria y ausencia de inmuno-
complejos. En solo uno’® de los casos
descritos se encontraron granulomas
renales intersticiales, lo cual supone
una afectacion del 12,5 %, menor de
lo referido en la literatura (15-40 %).
Resulta destacable la buena evolucion
del FG y de la proteinuria con trata-
miento conservador, evolucion que no
mejord al afiadir corticoterapia por su
patologia pulmonar.

Esta asociacion puede resultar para-
dojica. En la sarcoidosis existe un
disbalance inmunitario con suprarre-
gulacion de la via THI, y en la
GNFyS una suprarregulacion de la
via TH2*°. Sin embargo, en fases tar-
dfas predomina la TH17, que induce
la secrecion de interleucina 17" que
favorece el desarrollo de fibrosis. La
citocina 1 similar a la cardiotrofina,
que se halla implicada en el desarro-
llo de GNFYyS, estd aumentada en la
via TH17'""", lo que podria ser el vin-
culo entre ambas'.

Exponemos, pues, el caso de un pacien-
te con debut de GNFyS que al afo fue
diagnosticado de sarcoidosis, con buena
evolucidon pulmonar y renal a tratamien-
to con corticoides y bloqueo del sistema
renina-angiotensina-aldosterona.

Conflictos de interés

Los autores declaran que no tienen
conflictos de interés potenciales rela-
cionados con los contenidos de este
articulo.

1. Lee SM, Michael AF. Focal glomerular
sclerosis and sarcoidosis. Arch Pathol
Lab Med 1978;102(11):572-5.

2. Godin M,
Hemet J,

Fillastre JP, Ducastelle T,
Nouvet G.
Retroperitoneal

Morere P,
Sarcoidosis. fibrosis,

renal  arterial  involvement, and

unilateral focal glomerulosclerosis. Arch

Nefrologia 2013;33(3):424-42

. D'Agati

Intern Med 1980;140(9):1240-2.
Hakaim AG, Stilmant MM, Kauffman J,
Schmitt G, Joshi P, Carpinito G, et al.
Successful renal transplantation in a
patient with systemic sarcoidosis and
renal failure due to focal
glomerulosclerosis. Am J Kidney Dis
1992;19(5):493-5.

Veronese FJ, Henn Lde A, Faccin CS,
Mussatto AV, Paiva Neto A, Edelweiss
MI, et al. Pulmonary sarcoidosis and
focal segmental
report
follow-up. Nephrol Dial
1998;13(2):493-5.

R, De
Fructuoso A,

glomerulosclerosis:

case and renal transplant

Transplant
Sanchez

Peces la Torre M,

Escalada P.  Focal
segmental glomerulosclerosis associated
with Pulmonary sarcoidosis. Nephron
1993;65(4):656-7.

Altiparmak MR, Oygar D, Bilir M,
Kilicarslan I, Serdengecti K. A rare cause
of focal segmental glomerulosclerosis:
sarcoidosis. Nephron 2002;90(2):211-2.
Polaina M, Pérez del Barrio MP, Ramirez
C, Borrego FJ. Nephrotic syndrome
secondary to focal and segmental
glomerulosclerosis in a patient with
alveolar sarcoidosis.
2007;27(1):83-4.

Knethl M, Debiec H, Kamgang P, Callard
P, Cadranel J, Ronco P, et al. A case of
receptor-positive
membranous nephropathy preceding

Nefrologia

phospholipase A2
sarcoid-associated granulomatous
tubulointerstitial nephritis. Am J Kidney
Dis 2010;57(1):140-3.

Grunewald J, Eklund A. Role of CD4 T
cells in sarcoidosis. Proc Am Thorac Soc
2007;4(5):461-4.

. Facco M, Cabrelle A, Teramo A, Olivieri

V, Gnoato M, et al
Sarcoidosis is a Th1/Th17 multisystem

disorder. Thorax 2011;66(2):144-50.

Teolato S,

. Pereira RL, Reis VO, Semedo P, Buscariollo

BN, Donizetti-Oliveira C, Cenedeze MA, et
al. Invariant natural killer T cell agonist
modulates experimental focal and
segmental glomerulosclerosis. PLoS One
2012;7(3):e32454.
V. The

segmental

spectrum of focal
glomerulosclerosis:  new
insights. Curr Opin Nephrol Hypertens

2008;17(3):271-81.

. D'Agati V. Pathophysiology of focal

segmental glomerulosclerosis:  new

cartas al director

developments. Curr Opin
Hypertens 2012;21(3):243-50.

Nephrol

Juan A. Martin-Navarro’,

M. José Gutiérrez-Sanchez’,
Vladimir Petkov-Stoyanov',

Pablo Justo-Avila’,

Ramona lonela-Stanescu?

' Unidad de Nefrologia.

Hospital del Tajo. Aranjuez, Madrid.
2 Servicio de Anatomia Patolégica.
Hospital Universitario 12 de Octubre.
Madrid.

Correspondencia: Juan A. Martin
Navarro

Unidad de Nefrologia.

Hospital del Tajo, Avda. Amazona, s/n.
28300 Aranjuez, Madrid.
juanmartinnav@hotmail.com

Pronéstico renal

a largo plazo en
sindrome hemolitico
urémico tipico
padecido en

la infancia

Nefrologia 2013;33(3):433-5
doi:10.3265/Nefrologia.pre2012.5ep.11751

Sr. Director:

El dano renal padecido en la infancia
en el sindrome hemolitico urémico ti-
pico (SHU) puede condicionar el pro-
nostico renal a largo plazo. Expone-
mos un caso alusivo.

Se trata de una mujer de 33 afios. A
los 9 meses de edad sufri6 SHU tipi-
co, que requirio didlisis peritoneal
aguda durante 15 dias con posterior
recuperacidon completa de funcion re-
nal. Alta en consultas a los 16 afos.
Desde entonces no presenta otra pa-
tologia de interés. Normotensa. Con-
sulta por proteinuria progresiva en
tira reactiva de orina, de 5 anos de
evolucion. Se trata de una mujer nor-
moconstituida, talla 167 cm, peso 67
kg, tensidn arterial:123/80. Ausencia
de edemas. Resto sin hallazgos. En
las exploraciones complementarias:
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creatinina en plasma: 0,89 mg/dl,
aclaramiento de creatinina: 87
ml/min, proteinuria: 292 mg/dl (2,29
g/d) glomerular no selectiva, sistema-
tico de orina con ausencia de micro-
hematuria. Colesterol: 252 mg/dl.
Proteinas totales: 6,8 g/d, albumine-
mia: 4,0 g/d. Hemograma y enzima
convertidora de angiotensina normal.
Inmunologia, perfil tiroideo y serolo-
gia virica basica negativas. Ecografia
renal con rifiones de 97 y 95 mm de
didmetro mayor, con cortical de 13 y
10 mm e indices de resistencia de 0,6
y 0,65. Inmunoelectroforesis de pro-
tefnas en sangre y orina y cadenas li-
geras normales. Tomografia computa-
rizada tdraco-abdomino-pélvica sin
hallazgos, mantoux negativo. Se rea-
liza biopsia renal, que pone de mani-
fiesto 7 glomérulos: 1 esclerosado, 4
normales y 2 con signos de hialinosis
segmentaria y focal (figura 1). Inmu-
nofluorescencia: negativa. Microsco-
pia electronica: no realizada. Se inicia
tratamiento con inhibidores de la en-
zima de conversidn de la angiotensi-
na, con reduccidn de la proteinuria a
los 3 meses a 1 g/d y estabilidad de la
filtracion glomerular.

En el SHU en la infancia, el nimero de
capilares afectados condiciona el dafho
glomerular a largo plazo por medio del
desarrollo de hiperfiltracion glomerular
(HFG). Multiples articulos™® recogen
este hecho. Garg et al.® incluyen 49 es-
tudios, 3476 pacientes con un segui-
miento medio de 4,4 anos (1 a 22); pa-

Figura 1. Biopsia renal.

Microscopia Optica (técnica
hematoxilina eosina) (400x): hialinosis
segmentaria y focal.
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cientes de 1 mes a 18 afos. Demuestra
una incidencia combinada de mortali-
dad/insuficiencia renal terminal (IRT)
del 12 %. Hasta un 64 % presentaron
complicaciones renales (definidas como
hipertension arterial [HTA], descenso
del filtrado glomerular [FG] < 80
ml/min y/o proteinuria significativa),
con una incidencia combinada del 25 %.
Un 15 % padecieron proteinuria, 10 %
HTA y un 15,8 % deterioro del FG. El
prondstico a largo plazo fue peor en
aquellos que padecieron necrosis corti-
cal y que precisaron tratamiento renal
sustitutorio por encima de 8 dias. Entre
un 8-61 % de los que habian recupera-
do funcidon renal completa padecieron
complicaciones renales que se iniciaron
incluso 20 anos después.

Moghal et al.” biopsiaron 7 pacientes
normotensos con recuperacion com-
pleta de la funcion renal y daho tardio,
con el resultado de: glomerulosclero-
sis global (85,7 %), lesiones esclero-
santes segmentarias (28,6 %), atrofia
tubular (14 %) y glomerulomegalia
global con engrosamiento intimal de
pequeiios vasos (100 %).

Caletti et al.® biopsiaron a 30 nifios
con complicaciones renales con un
tiempo desde el debut de 11,2 afios.
Encontraron un 56,6 % de glomeru-
losclerosis focal y segmentaria con
hialinosis, 30 % de glomerulonefritis
(GN) mesangial proliferativa difusa,
6,6 % de GN de cambios minimos y
6,6 % de glomerulosclerosis difusa.
Se interpretaron los hallazgos como
una GN mesangial seguida por una
glomerulosclerosis focal y segmenta-
ria con hialinosis que culminaria en
glomerulosclerosis difusa. Al finali-
zar el seguimiento, solo un 25 % de
estos mantenia un FG normal.

Tonshoff et al.’ estudid a 89 pacientes
tras 16 afos. Un 10,4 % progresaron a
insuficiencia renal cronica (IRC) avan-
zada y un 3 % lleg6 a IRT.

Gagnadoux* siguid a 29 pacientes du-
rante 15-28 afnos. Un 41,4 % de-
sarrollaron secuelas renales, 10,3 %
progresaron a IRC y un 13,8 % a IRT

entre 16 y 24 afos tras el debut. Un 6,9
% tenian un FG normal a los 10 ahos
y desarrollaron la IRC con posteriori-
dad a este tiempo.

Kelles et al.” con 95 pacientes seguidos
durante 10 aflos comprob6 que un 65 %
permanecian sin secuelas, un 26 % te-
nian alteraciones renales leves y un 9
% habian progresado a IRC severa.

En todas las series la posibilidad de
progresion fue mayor si padecian GN
mesangial.

Estos datos coinciden con la posibilidad
de desarrollar patologia renal tardia tras
padecer una preeclampsia en el embara-
z0'"°. En ambos casos, una noxa autoli-
mitada en el tiempo condiciona secuelas
funcionales renales a muy largo plazo.

En nuestro caso, la histologia descarta
la posibilidad de glomerulopatia pri-
maria. Pese al escaso tiempo de segui-
miento, hemos podido comprobar una
disminucion significativa de la protei-
nuria, lo cual le concede un buen pro-
ndstico renal funcional.

Este caso es ilustrativo de que un
SHU epidémico tipico en nifios pue-
de condicionar insuficiencia renal,
HTA y proteinuria. Estas complica-
ciones pueden iniciarse incluso 20
afios después de haberse considerado
el proceso como curado. Por ello pen-
samos que estd indicado mantener el
seguimiento a largo plazo de estos
pacientes. El tratamiento deberia es-
tar encaminado a controlar factores
de riesgo que acentlien la HFG (obe-
sidad, HTA) y especificamente la in-
hibicidon del eje renina-angiotensina-
aldosterona.
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Los parangliomas son tumores extraa-
drenales infrecuentes que surgen del
sistema nervioso autdnomo. Estin
clasificados en tumores funcionantes
o no funcionantes, basandose en la
produccidon o no de catecolaminas. Su
presentacion clinica es en forma de
hipertension arterial asociada a sinto-
mas vegetativos.

CASO CLiNICO

Presentamos el caso de un vardn de
20 afios que consultd por crisis hi-
pertensivas de un afio de evolucion,
acompanadas de sudoracidn profusa,
enrojecimiento generalizado, cefalea
y, ocasionalmente, dolor lumbar. Las
cifras tensionales alcanzaban
230/110 mmHg, desencadenadas a
menudo tras un esfuerzo fisico. A la
exploracidn fisica presentaba erite-
ma malar y palmar, que desaparecia
con la digitopresion. Las pruebas de
laboratorio aportaron una elevacion
de catecolaminas y metanefrinas en
orina de 24 horas: excrecidon de nor-
adrenalina de 7515,77 nmol/24 h
(< 504), dopamina 4298,84 nmol/24
h (< 3237) y normetanefrinas 39676
nmol/24 h (< 2424).

Se realizd ecografia abdominal obje-
tivandose masa retroperitoneal de
unos 8 cm, de ecogenicidad heterogé-
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nea y marcada vascularizacion. Ante
este hallazgo se realizd tomografia
axial computarizada (TAC) abddmi-
no-pélvica, donde se confirmd la
existencia de una masa retroperitone-
al de 8 x 4 cm por encima de la bifur-
cacion aortica, que infiltraba la vena
cava inferior y bordeaba la aorta en
180° englobando a la arteria mesenté-
rica inferior (figura 1). Dados los ha-
llazgos del TAC, se realizd cavografia
para valorar la resecabilidad, obser-
vando un defecto de replecion intra-
cava infrarrenal de 2 cm de diametro
(figura 2).

Ante la sospecha de paraganglioma
del 6rgano de Zuckerkandl, se proce-
didé a bloqueo beta y alfaadrenérgico
y, posteriormente, a intervencion qui-
rargica realizdndose una reseccion en
bloque de la tumoracion; se secciond
parcialmente la cara anterior de la
cava para extirpar el tumor intracava.
El posoperatorio transcurrid sin com-
plicaciones, desapareciendo la clinica
y normalizandose las determinaciones
en plasma y orina de catecolaminas y
metanefrinas.

El diagnostico anatomopatoldgico con-
firmd la sospecha de paraganglioma
capsulado bien delimitado, con bajo in-
dice proliferativo (ki 67: 5-7 %). Fue
remitido a Oncologia Médica, donde

Figura 1. Tomografia computarizada
abdémino-pélvica (corte sagital).
Tumoracion retroperitoneal lobulada,
heterogénea, que bordea la aorta e
infiltra la vena cava inferior.
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