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LA BIOPSIA RENAL EN EL SINDROME NEFROTICO DE LESIONES
MINIMAS (S.N.L.M.): REVISION DE 67 ENFERMOS.'
E. Lara, L- Callis, M. Carrera, C. Elias, G. de Fortuny

Hospital Infantil de la Vall D“Hebrdn
Paseo del Valle de Hebrén, Barcelona.

Se ha revisado la biopsia renal practicada a 67 °
nifios(47 varones y 20 hembras) de edades comprendidas en-
tre los 4 meses y los 12 afios ( X:3,56 afios) afectos de -
Sindrome Nefrdtico IdiopAtico (representa el 22,4 % del -
total de nuestra casuistica). Estas biopsias fueron prac-~
ticadas entre 1968 y 1987 en relacién a la presencia de -
corticoresistencia en el transcurso de la enferiedad o la
aparicién de 4 6 mds brotes corticosensihles.

En el 7{,6 % la enfermedad comenzd entre los 2 y los
6 afios, sienfio corticosensible el 92,5 % de los mismos --
(de los cuales el {1 % presento corticodependencia). La -
hipertensién arterial estuvo presente en el 7,3 % del ---
total y se comprobdé microhematuria en el 21 %.

En 50 casos (74,6 %) se observé un rifién opticamente
normal y en los restantes 17 (25,4 %) hipercelularidad --
mensangial con o sin aumento de la matrfz mesangial,

En 55 casos (82 %) se pudo realizar inmunofluoresceE
cia, detectandose en 11 casos (20 %) depSsitos mesangia--
les de IgM.

‘La microscopfa electrénica unicamente sefialé la afec
tacién de los pedicelos de los podocitos con normalidad -
de la membrana basal.

El 13 % de los enfermos presentd 4 brotes previamen-

- te a la prdctica de la biopsia renal. Dicho porcentaje se
eleva a 36 % cuando nos referimos a los enfermos con depé
sitos de IgM mesangial-

CORTICOTERAPIA MINIMA EN LA NEFROSIS LIPOIDEA

S. Rodriguez; B, de la Torre; P, Lépez; L, Callis.

Servicio de Nefrologfa Infantil de la Ciudad Sani-

taria "vall d“Hebrdn”. Barcelona. P2 vall @Hebro s.n
Se presentan los resultados del tratamiento con

pauta corta de corticoterapia ( 6-metil-predniso-
lona a dosis de 2,5 mg/Kg/dfa hasta desaparacidén de
la proteinuria y disminucién progresiva de la dosis
hasta completar aproximgdamente un mes de trata-
miento) en 42 brotes de sindrome nefrético idiopé-
tico presentados en 26 nifios. (20 varones y 6 hem~
bras). Ninguno de estos pacientes habfa recibido
previamente tratamiento con pauta larga de Eorti-
coides,

Fl periodo de seguimiento medio ha sido de 12,9
meses (rango de 1 mes a36 meses)., La dosis media
de corticoides recibida ha sido de 47,4 mg/Kg
comparada con los 155 mg/Kg de la pauta larga de
tratamienteo (4,5 meses).

El tiempo de remisién ha sido de 5,97 meses
{rangec de 0,5 meses-a 23 meses).

De los 26 pacientes tratados, 7 (26,9%) presen-
taron un sélo brote trds un sequimiento medio de
12,9 meses, en comparacién con el 38,3% de pacien-

tes que presentaron un sélo brote recibiendo pauta
larga de corticoterapia

RESPUFSTA TERAPEUTICA ¥ EVOLULION DEL SINDROME NEFRETICO
DIUPATICO,

A Gimeors Fort, J.A. Camacno Diaz, L. Garcia Garcia, F. Lupns Co-
« £. Guardia, J.M Muix]

Hosptael San Juan de Dios. Rarcelona

tos “ povientes fueron sometidas a Corticoterapia en su 12 brote
35 de vilos respondieron al tratamiento v no han rebrotada, 14 con
mas e % afos de conteol. 19 han presentado entre 2 v & brotes
cumprtindoese hasta ahora como Corticosensibles, aungue varing
Itevan paco tiempo de seguimienta y 6 han dejado de acudic 4 con-
trol. -

17 #iciontes se han compertado como Corticodependinntes, reei-
tiende: tratamiento con inmunosupresores (Ciclofasfamida on tedoes
iporina en uno). £n este grupo se practicod Biopsia cenal
nneontrando: 1 casn HSF, 6 LGM (en uno con-hialinusis do
uit 2 ide glumérulos v otro con GProl. Mesangial en 2? biopsia) .

9 6 Prol Mesangial (2 con Ig M), 2712 pacientes estan en remisian
mas e 5 abos, 2 han dejado el control, 1 estd en tratamiento con
Ciclosporina v 7 estin en remision tiempos que cseilan entrs $m
v 3 anns.

15 pacientes han presenteco Recaidas Frecuentes pur lo que ban
sido sometidus a Biopsia recal (3 HSF, 10 LGM, & G Prol. Mesingial
2 can [aM). Todos. tras tratamiento inmunosupresor ostin en remi-
sion complata (3 m a 6 anos). 2 han precisado Bolus de corticoides
v uno i dejado los controles, desconociendn su evalucion

Sult 1 easo presentd Corticorresistencia inicial. 1a histologin fue
de HSI v actualinente se ha transplantade en otro centru. DLros
5 han sida corlicorresistentes durante su evolucion (entre ol 7¢
vy 8" hrote), en ninguno se han conseguido remisionos duracorns.

11 pacientes han recibido inmunusupresores sin practica de Binp-
siar /7 eran Recaidas Frecuentes v todos presentan’ remisionyt ane;
3 wran corticodrpendientes. 1 lleva S afus en remision v los otros
dejaron control: 1 era una paciente de 15 aftos que tras un S. e
CUSHING en un 1° brote recibi6 ciclofosfamida en el 29, v e5ta en
remision cunpleta. €n ninguns de estos pacientes se consiguio au -
toricocion para hiopsio renal.

SINDROME NEFROTICO DEL PRIMER ARO:EVOLUCION.

C.G.HESEGUER,A.ALONSO,L.ESPINOSA,H.LARRAURI,M.L.PICAZO.

HCSPITAL INFANTIL "LA PAZ".  MADRID.

Revisamos 11 casos de Sindrome Nefraiico (SH) en ol 1° afo
(79vy 4d), vistos en un periodo de 20 afios. La edad media -
de comi: :io fue 4 meses (O-12m). lLa manifestacidn inicial «
fue edora, excepto uno que debutd con un ouairo obstructive
por invaginscion. Presentaron microhematuria 10/11 y 2 alte
racidén del filtrado glomerular. En 3 hubo incidencia fami-—
liar de SN. Bl ostudlo de infeccidn connatal realizdo en 9,
fue negativo. La biopsia inicial me realizd siempre en los
2 meses sigulentes al diagndstico, mostrando: SN tipo fin-
landéé (SNF):2j HMinimos ocambios (MC)12) Lesiones compatilins
gon sindrome de Drash (SD)|1| Esclerosis mesangial difusa -
(EMD)114 Glomeruloesolerosis segmentaria ¥y focal (GSF)72; -
Glomerulonefritis proliferativa mesangial difusa (GPD 13. -
Los casos con MC evidencisron GSF en blopsia repetida a los
3 y 4 afios respeotivamente. Todos, excepto los 'SWF, fueror
tratados precozmente oon prednisona oral, asocciéndose adamis
en 3, bolos i.v. de Matilprednisoloné’y/o Clolofosfanida¥f ~
siendo 1a respuesta inicial siempre de cortioorresistencia.
La evoluoidn en un plazo entre 6 dlas y 11 afios fue;
~ Falleoleren 4: NF (z:nz, NF (64), SD {18a), GSF*(En).
- Remisin total 3:0FD {3a), GSF {18aA°GPD’ (6a)®
- Insuficlencia Renal terminal 3:GSF(6a), EMD(2m),33F(6a).
- Persinte proteinuria 11 GPD (6a).
Coneclusioness
— Alta mortalidad en éste grupo de pacientes.
- la evolucidon a largo plazo depende del tipo de
lesién histolégica.
- la corticorresistencia inicial es constante Yy no
aignifica siempre mal prondstice.
- la terapmitica inmunosupresora agresiva, esta Jus-
tificada en algunos oasos.
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PATRON LIPIDICO EN EL SINDROME NEFROTICO IDIOPATICO EN LA
INFANCIA.

M. Sénchez Bayle, M. Vazquez Martul, J.L.Ecija Peiré,
M.Hussein, O.Mur.J.Otero, J. Baeza, J. Asensio, C. Ruiz-Ja-

rabo. .
Hospital "NINO JESUS" Madrid .

Se han estudiado S0 nifios de ambos sexos,diagndsticados de
Sindrome Nefrético Idiopédtico, a los que se les ha determi-
nado estudio lipido completo,proteinograma,colinesterasa, -
inmunoplobulinag, complemento(C3,C4 y properdina), en dife-
rentes situaciones clinicas (recaida y remisién}.

Se les ha clasificado segin la alblmina sérica en 6 grupos
(¢{1;1-1,5,1,5-2; 2-3; 3-4 y >4), encontréndose los siguien
tes resultados (X):

Album. ¢1 1-1,5 1,5-2 2-3 3-4 >4
Colest.671 750 473 382 360 170
Trigle.531 327 190 173 78 54
Col HDL 22 26 52 72 69 58
Fos HDL S8 47 107 149 141 127
Colinest 10035 10997 11358 9625 7940 6375

Se han estudiado los coeficientes de correlacién (lineales
exponenciales,logaritmicos y potenciales),analizando los
pardmetros evaluados entre si, encontréndose correlacién -
signicativa de la albimina(P{0,001 )} con el colesterol, -
trigliceridos,colesterol HDL, fosfolfipidos HDL, IgG. IgM,
colinesterasa y alfa 2, y con P<0.01 con el C4 y la pro-

perdina.
.

Del andlisis de nuestros resultadosse deduce que los distin
tos patrones lipidicos resefiados en la literatura en el Sin

drome Nefrético dependen de la Albumina serica,asi como los
niveles de colinesterasa, IgG e IgM.

CARACTERISTICAS DE LA CAPD EN EL LACTANTE, A PROPO -
SITO DE UNA PACIENTE TRATADA CON ESTA TECNICA AFECTA
DE SINDROME NEFROTICO CONGENITO.

V. Garcia Nietg, M2 E, Fraga, J. Garcia Pérez, M.Ra-
vina, A. Martin Herrera y L. Dlaz Flores.

HOSPITAL NUESTRA SENORA DE LA CANDELARIA DE SANTA .-~
CRUZ DE TENERIFE, DEPARTAMENTO DE ANATOMIA PATOLOGI-
CA DE LA FACULTAD DE MEDIGINA DE LA LAGUNA.

El Sindrome Nefrético Congénito es una entidad infre
cuente (6% de nuestra casuistica), con expresién ana
tomopatolégica variable y en general con pronéstico
muy desfavorable,.

Presentamos el caso de una lactante hembra afecta de
esta entidad en cuya biopsia renal se encontraron da
tos histolégicos de esclerosis mesangial difusa. A
les 3 meses entra en insuficiencia renal terminal,re
cibiendo tratamiento con didlisis peritoneal.A los &
meses es incluida en nuestro Centro en programa de -
CAPD, colocdndose un catéter Tenckhoff de un cuff.
En la actualidad, tiene un afio de edad.

La CAPD en el lactante tiene algunas caracteristicas
singulares, como la falta de bolsas de dializado con
un volumen adecuado para su peso.Desde el punto de -
vista metabdlico, se aprecia tendencia notable a la
hiponatremia y a niveles excesivamente elevados de -
aluminio en sangre. Hemos observado en nuestra pa --
ciente hipocupremia, sin aparente déficit del ién ,
por no existir neutropenia y presentar tasas norma -
les de cobre en pelo. La didlisis del potasioc es de-
ficiente, habiendo apreciado hiperpotasemia al intro
ducir las férmulas licteas de continuacidn, mds ri =
cas en potasio.

Finalmente, la ganancia ponderal es lenta, comprome-
tiendo de este modo el poder llegar al peso minimo
necesario para poder recibir'un trasplante renal.

COMPLICACIONES TROMBOEMBOLICAS EN
ON &, E§g¥gglco sAPORTACION DE UN CASO

PACIENTES PEDIATRICOS
OON EMBOLISMO PUL~

J.L.Badia;L.Espinosa;C.Andrés;J.M, Martin. H.Genardl.Castelld

Se presenta el caso de un paciente de 20 meses, afecto de
.L.M. que en el curso del tratamiento esteroideo de su
gnmnra manifestacibn v va iniciada la remisibn,sufre sG-
itamente una crisis de cianosis,respiracién estertorosa,
bradlcardxa v parada ca:dmrespuatona irrecuperable
co antecedente resenable consta la :Lnxmm.xzacxbn
de Polxo/m‘, 14 dias antes de iniciarse el cuadro.

En el estudio necropsico destaca: 19 - La confimacibn
Minimas en el estudio renal. .~ La existencia de
?ran &mbolo va estructurado,que ocuDa la bifurcacién
a_Arteria Pulmonar y Sse prolonga, impactdndose en
artenas pulmonares lobares 1zdas. 30.- Se localiza res-
tos un trambo en Orejuela dcha.,que se considera como
el posxble origen del Embolo pulmonar,

El interfs del caso estd.mas que en la presentacibn
otica del mismo, en prequntas que_suscita,ante
la evidencia de una alta chl.dnncm de Fenfmenos trambo-
embblicos, tambien en pacientes pediftricos.

La cuestidn practica que se nos plantea es: 19.~ Cono-
cemos 10s par: analiticos que conllevan_un alto
riesqo de sufrir complicaciones T-E en qeneral v E,Pulmo—
nar en estos pacientes, 20.- Conocemos en el que se cita
cano grupo de alto riesqo, (pacientes con REC.FREC, y
tratamientos. previos con I-S) la alta incidencia de E.
Pulmonar. 30.- Es patente la gran dlf:.mltad que existe
para establecer un Dx correcto de E.P. en ausencia de mé-
todos sofisticados(gammagraffia pulmonar), pudiendo malin-
terpretarse los sintomas respiratorios camo 2Q a E‘dema,
Derrame,Neumcnia, v que mueden ser el multado de E.P,
parcxales.

Y de inmediato surgen lag pregquntas a estos hechos:
¢Que hacemos con estos pac1entes 1o:Se instaura Trat.
anticoaqulante profilctico? ¢ Es e.fecl:.wo? 20:5e tra-
tan solo aquellos en los que se ha establec:.do un Dx
cierto de T-E?, 30 f Cuales son los criterios Dx,, solo
g{lém.cos .Sintomas clinicos en pacientes de riesqo senala-

El planteamiento de estas cuestiones y mas, suscitar la
discusitn de sus soluciones es el obietivo final de esta
comunicacitn; que si bien el caso que aqui traemos seria

1 | e E,P., nos preocupa_enormemente gque
otros, si es posible evitarlo, pudieran lleqar a_serlo,des-
de la duda de no poder establecer un Dx cierto al no dispo-
ner de los medios necesanos _para ello.

Hover, P, F.."Gunpllcac1ones ip -'nxnos con
go e Incidencia.Acta Paediatr.Scand.3: 883—889 Oct-Nov 1986

SINDROME NEFROTICO SECUNDARIO A ENFERMEDAD DE KAWASAKI.

P.Puyuelo. T.Arana. C.Calvo. L.Plaza. C.Loris.

Unidad de Nefrologia Pedidtrica.Servicio de Anatomia
Patolégica.Hospital Miguel Servet.ZARAGOZA.

La Enfermedad de Kawasaki es infrecuente en nuestro medio.Su
importancia viene condicionada por la aparicién de diversas
complicaciones a lo largo de su evolucién.Estas van a ser
las que marcardn el prondstico.Presentamos lo que a nuestro
juicio consideramos la primera descripcién de S.Nefrético
secundario a Enf. de Kawasaki.

Caso _clinico: Varén de 4 afios.Criterios clinicos de
Enf. de Kawasaki:Fiebre.Exantema.Edema indurado de manos
y piés.Labios descamados.Lengua aframbuesada.Signo de Beau.

En los dias 14 y 17 de evolucién aparecen respectivamente:Ane-
mia Hemolitica y Edemas generalizados.

Sangre: Ht?:16%.Hb:5.3gr%.Plaquetas:1 millon/mm3.T{tulo
de crioaglutininas elevado.Prot.Tot:4gr%.Albdmina:l.3gr#%.Co-
lesterol:276mg%. IgG: 210mg%. IgA:283mg% . IgM: 565mg%. IgE :828KU/L.
C3:61mg%.

Orina:Proteinuria:428mg.n2.hora.GFR:50ml.m.1.73n%. TRP:91X.
Leucocituria.

Ecografia renal:Normal.

Biopsia renal:Proliferacién mesangial difusa.Depdsitos
mesangiales de IgM.Fusidn de podocitos y depésitos en mesangic

Evolucién:Resolucién exponténea del S.Nefrético,Anemia
hemolitica y normalizacién de todas las alteraciones bioquimi-
cas a los 21 dias de su inicio.

Comentarios:Describimos una nueva forma de S.Nefrético
secundario a Enf.de Kawasaki dentro de las complicaciones
renales de la misma.

Probable papel patogénico de los anticuerpos IgM en
la génesis de la enfermedad,al menos en este caso,con respecto
a las dos complicaciones del mismo:S{ndrome Nefrético y

Nefr&tico,Ries~

Anemia Hemélitica.
Recuperacién exponténea total de la normalidad.
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ESTUDTO DEL CRECIMIENTO EN NIRNOS CON SINDROME ESTUDIO OFTALMOLOGICO EN NINOS CON SINDROME NEFROTI-
NEFROTICO IDIOPATICO (SNI) CO JDIQPATICO.
H.S4nchez Jacob, A.d ; .. A._DEL _NOLINO*, M. SANCHEZ JACOB*, V. RODRIGUEZ DF
T GareTa Fiertes, F_g;n¥g§1;°§_;é‘1’a:§‘d"” Sopena, _(L;fﬁ_*'l'lul\’"’, L. PEREZ UZQUIANO**, F. SANTOS* y S. MALA-
Seccidn de Nefrolog{a Infantil. Hospital N.S. SECéION DE NEFROLOGIA PEDIATRICA* SERVICIO DE OFTAL-
Covadonga y Facultad de Medicina. Oviedo. HMOLOGIAY*HOSPITAL NUESTRA SENORA DE COVADONGA.OVIEDO
Se ha valorado la influencia del tratamiento Con el fin de conocer la incidencia de alteraciones
esteroideo sobre el crecimiento en 52 nifios porta- oftalmoldégicas y su relacidn con el tratamiento es-
dores de SNI mediante el estudio comparativo de la teroideo, se han estudiado 70 nifios con sindrome ne-
velocidad de crecimiento (VC) y la modificacién de frético idiopdtico (SNI), que hablan recibido o esta-
la talla, expresadas ambas en desviaciones estandar ban cecxbiendo corticoides en el momento de la explo-
(DE) con respecto a la media de la poblacién del racién, asi como 29 nifios sanos.
mismo sexo y edad cronolégica, en dos periodos suce El estudio oftalmolégico ha consistido en la determi-
sivos con y sin tratamiento esteroideo. La edad me- nacién de la agudeza visual, medicién de la tensién
dia de los nifios en el momento de iniciar la corti- intraocular, exploracién de fondo de ojo mediante of-
cotecapia fue de 4,6 afos (rango: 1,7 a 9,7). Asi- talmoscopia directa, esquioscopia y deteccicnes de
mismo se valord la correlacidn de la edad,cronolé— opacidades en cristalino mediante biomicroscopia con
gica y la edad talla con la edad ésea medida por el ldmpara de hendidura (valoracién en 4 grados- segin
método TW II Rus de Tanner. escala de CREWS).
Los resultados obtenidos se muestran en la si- .,os resultados obtenidos en cuanto a la existencia
guiente tabla: de cataratas subcapsulares posteriores (CSP) en los
niiios con SNI se especifican en la tabla siguiente.
Talla Ve No hemos hallado alteraciones en ninguno de los ni-
(4 DE) (DE) fios control.
. Con CSP Sin CSP
Con corticoterapia -0,09 + 0,35 -2,04 + 2,31 nNe (% 16 (22.8) 3% (81.2)
Sin corticoterapia 0,31 + 0,50 2,11 + 2,53 Edad X (afos) 12.2 9.8
- = Dosis Uster.
Valor de p < 0,01 < 0,001 (gramos) 11,15+ 8 8 5.55% 3.2 (p<0.001)
; Meses Trat? 18.37%11.9  11.09%8.8 (p<0.001)
La edad &sea presentdé una estrecha relaciédn
(r = 0,93) con la edad cronoldgica y la edad talla El resto de los estudios oftalmoldgicos realizados
As{ pues, la supresién del tratamiento este:oi no mostraron diferencias significativas entre los
deo fue seguida de una aceleracién significativa gacxentg§ con y sin CS?'
del crecimiento en nuestros nifios con si{ndrome ne- sonclusidn: La presencia de CSP en nifios con SNI es:
frético idiopstico. td relacionada con la dosis total y duracién de la
terapéutica esteroidea.
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ESTUDIO DEL CRECIMIENTO EN NINOS CON SINDROME NEFROTICO 1DIO-
PATICO CORTICO-~SENSIBLE.

- Ubetagoyena, A. vallo, F. Ariza, M. Sénchez, R. Oliveros,
M!J. Quintela, J. Rodriguez Soriano.
Seccidén de Nefrologia, Hospital Infantil de Cruces, Bilbao.

El retraso de crecimiento es una complicacién del tratamiente
con esteroides. Este efecto es ya manifiesto durante el trata-
miento de una sola recidiva.de sindrome nefrético {SN). En 60.
nifios, el score de desviacién standard (SDS) de la velocidad de
crecimiento se hize negativo (-3. 0¥2.6) y el SDS de la talla
pasdé de 0.26%1.2 a 0.007-1.2 (p <0.001). Hemos estudiado, en
nifios con SN, la influencia de tandas miltiples de tratamiento
sobre la talla alcanzada al final del periods de seguimiento.

Material. Se analizaron las historias de 77 pacientes (56 V/
21 H), de edad media al diagnéstico de .5.4-2.5 afios y tiempo de
seguimiento de 4.2-3.2 afios. Todos fueron tratados con predni-
sona de acuerdo con las pautas del ISKDC. El1 n® promedio de re-
cidivas fué de 5.024.0 (1.921.1 recidivas/afio), La dosis_total
de prednisona utilizada fué del orden de 13.4 : 11.1 g/mz.

Resultados. E1 SDS de la talla, al final del seguimiento, fué
idéntico 3l inicial (0.2621.3). Sin embargo, los nifios que pre-
sentaron mayor n? de recidivas, y que por lo tanto recibieron
mayor cantidad de prednisona, eran de talla menor que los que
habfian recibido menos (r=-0.33, p <0.01). En 34 nifios que no ha
bfan recibido esteroides en el afio anterior a la Gltima medid&
de talla,- ésta no guardaba relacién con la cantidad de predni-
sona recibida previamente, pero esta correlacién se mantenia en
43 nifios que s{ habfan recibido al menos una tanda de tratamieg
to durante el afio anterior (r=-0.46, p <0.01). Esté en curso un
estudio prospectivo para determinar la talla definitiva de los
pacientes que han alcanzado la edad adulta, as{ como la even-
tual correlacién con el tratamiento esteroideo recibdido.

Comentario. E1 tratamiento con esteroides del SN repercute
desfavorablemente sobre el crecimiento durante su administra-
cidén y este efecto se correlaciona con la cantidad de predniso-
na administrada. Sin embargo, los tratamientos intermitentes no
repercuten sobre la talla posterior si existen periodos 'sin tra
tamiento que.permiten la recuperacién del crecimiento perdido.
El prondstico de la talla final es aparentemente menos favora-
ble en tratamientos mantenidos y prolongados administrados a
nifios con SN cértico-dependiente.

VALVULAS DE URNTRA SEVERAS 1 EVOLUCION DE LA FUNCION RENAL
CON DESOBSTRUCGION BAJA INICIAL (RESECCION VALVULAS O VESI-
COSTOMIA). IX.

L.ESPINOSA, M.NAVARRO, M.C.GARCIA
¥ R.VALDES.

HOSPITAL INFANTIL LA PAZ. MADRID.

MESEGUER, EJJAURTGUIZAR

De 32 caaos con valvulas de uretra severas,seguidos de 1 a

15, 4a§x 6,25a) analizamos 15 casos con desobstruceién inicial

baja reuacoién de valvulas en 12 y vesicostomfa en }).La edad

de diagnéstico fus de_1d a 50m (X 7,8m)y el seguimiento de 1

a 15,4a(% 6,1a).Edad X final 6,8a.ITU precirugia tuvieron el

93,3% ¥ sepsis urolodgica el 47% La desobstruccién se hizo en

tre 64 y 51m (X 8,4m)sen el 33,3% en el 1m de vida.El 100%

recibieron profilaxis de ITU un tiempo medio de 4,03a.Inciden

cia de ITU fue:febriles 1%a 2,7/nifio,2% 0,7,3% 0,28 y 4%a
0,19jafebriles 1%a 1,8 2°a 1,5 3%a 0,28 4% 0,16 5'& 0,06.No

ITU posteriormente.

Evolucién de la funcién renals

FG Estimado Ne ¢ X Fg Final X Bdad Desob. X T® Evol.
>B0omi/n/1,13 4 26,6 93,5 1,35m Ta
40-79 " 8 53,3 53,6 12,7 m 6,5a
<40 " 13,3 23,1 518"‘ 3,9a
Dialisis 1 6,6 - 12,5m 9a

Los 4 casos con FG normal tienen hipostenuria persistente (x
Osm max 597 mOsm/I; ¥y proteinuria negativa,Ririén dnico desde
el inicio en 3 20% ¥y de ellos 33$ tienen FG normal,.De los 10
rifiones estudiados,se nefreotomizaron 4, 2 tenfan lesiones
displésicas y 2 atrofia postinfeccién.Se hacen 16 reimplanta
ciones sobrs 13 ureterea,con un 56% de ccmplicaciones(4recidi
vaa de reflujo y 5 obstrucciones parciales).No hemos encontrad
do relacién entre la ITU,persistencia del reflujo W y la fua
oién renal final,

CONCLUSIONES: 1)-El tipo de desobstruccién inicial puede ser

. un factor pronéstico junto con el diagnéstico precoz en la

funcion remal  f£inal, 2)-la incidencia de ITU y com
plicaciones quirﬁrgicaa eg mayor que &n los que se realiza
una derivacién transitoria alta.
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N
I O WA, X AT eI EToss ot reco oe. _aciso vaenoico e sosme
., METABOLISMO RENAL DE LA RATA IN VIVO.
HlFdez-Henéndez, HT Allende. MJVirgds. I Fdez-Soto,
A De Miguel, M Roza, JB Cannata. M. Doval, M. Culebras. ™. Rengel. A. Gougoux. P.
Hospital General de Asturias. Ovieda Vinay, J. M. Lopez-Novca.
Fundacidon Jiménez Diaz. Madrid. Universidad de
£l Al(OH); podria interferir la ernropoyesm a través de la Montreal. Canadd.
accién directa del Al scbre 1a médula dses o probasblemente
cbstaculizando 1la ebsorcién de hierro (Fe) a nivel El (VPA) es un Aacido graso de cadena corta.
gastrointestinal. E1  objetivo del presente estudio utilizado como antiepileptico, que produce
experimental fué valarar la influencia del A1(OH); sobre la hiperamoniemia aguda o crdnica en el hombre. Esta
absorcién de Fe%9 en ratas recidn destetadas con funcidn renal hiperamoniemia puede ser debida a une disminucidn
normal, tratando de establecer un modelo equivalente sl del de la detoxificacidn hepstica del amoniaco a
nifio pare poder ser comparado con nuestros estudios previos traves de la sintesis de urea: a un aumento de la
sobre abgorcidn de hierro an ratag sdultas. utilizacidn renal de la glutamina vy cde la
Se estudiaron 15 rates Wistar machos{<45dias), divididas en dos amoniogenesis re:al o a un AETE"O de. b ogu:cmn
grupos (Grupo A y Grupo B). Los animales se estudiaron e 1o de amoniacs en otros drganos. proposito de esie
M trabajo fue estudiar el efecto del VPA sobre el
largo de 10 dias en jeules meta'béllcas . recibiendo: metabolismo renal. Se infundie VYPA a ratas en
(1)Fe3%C1(B0uCi)+ (2)SOF e(20mg)+ (3)4cido ascorbico(200mg). equilibrio 3cido base normal a traveés de la vena
Todos los preparados se administraron mediante sonds vugular a un ritmo de & mg/kg/min durante SO
endodigestive y el Fe® durante dos dias consecutivos con minutos, alcanzando niveles ‘arteriales semejantes
objeto de evitar variaciones fisioldgicss en la absoreidn de a los terapéuticos. La infusion de VPA no modifico
Fe. Ademds, el Grupo A recibid 60mg diarios de A1(0H)1 30mg el equilibrie 4cido base (Grupa control: n = 9, pH
administrados mediante sonds endodigestiva y otros 30mg = 7.40 * 0.01y pCO:: = 34.5 % 1.4 mmHg, HCO~" =
diluidos en el biberdn a lo largo del dia. La absorcién de Fed? 21.6 *:0.9 mM; Grupa VPA: n = 8, pH =+7""3 * 0.01.
se investigd utilizando dos metodos: 1) Radioactividad pCO. = 35.7 * 1.5 mmHg, HCOn~ = 23.8 £ 0.9 af). La
residual en heces (RRH), II) Contaje oorporal total extraccion de 31“tam;7§. vy o le ETSGUCC’én xdf
(CCT). los resultados se exprasan como ¥ absorbido de Fed? A . "ot A ieeren. o o e
A4l infundidos con VPA mastraron una disecreta
(media ¢ DS). lactaturia. La concentracidn arterial de amoniaco
Grupo A N=8§ Grueoa (N=7) no aumentd. La extraccidn de piruvato disminuyd.
La concentracién reral de glutamina, glutamato vy
CcCt (9, 1313, 05) (11,3822,6) «-cetoglutarato no se modificd. La concentracion
de malato y citrato disminuyd significativamente,
RRH (9. 5043, 25) (14.3645.3) la de lactato no cambid, mientras que la de
Estos resultados sugieren que 18 administracion de Al(0OH)3 es piruvato se incrementd. Estos resultados sugieren
capaz de reducir la absorcién de Fe%® en ratas jévenes en un que el VPA en la rata in vivo interfiere con el
porcentaje meyor quae @l observado an los estudios previos metabolismo renal del piruvato mientras qgue su
realizedos con ratas edultas, alertdndonos sobre otro riesgo efecto sobre. el metabolismo de la glutamima es
potancial da la prasecripeién de A1(0K)3 en la infancis. ooco importante.
15 16

CISTITIS EQSINOFILICA.A PROPOSITO DE DOS OBSERVACIONES,

T.Arana. P.Puyuelo. L.Plaza. J.Sanchez. C.Loris.

Unidad de Nefrologfa PediAtrica.Seccién de Urologfa Pediétrica
Servicio de Anatomfa Patolégica.Hospital Miguel Servet.
ZARAGOZA.

La Cistitis Eosinofilica es un proceso inflamatorio poco
frecuente en el nifio siendo de etiologfa desconocida.Se carac-
teriza por sintomas de irritacién vesical,alteraciones urogré—
ficas caracterfsticas,presencia de eosinéfilos en el infiltra-
do inflamatorio y en ocasiones eosinofilia en sangre periféri-
ca.Presentamos dos casos de esta enfermedad en nifios.

CASQ 1:Vardn de 11 meses,S.Febril y hematuria macroscépica.
Leucocitosis en sangre periférica.Leucocituria.Hematuria.Pro-
teinuria. U.I.V:Ureterohidronefrosis bilateral.Vejiga\pequeﬂa
con paredes de aspecto inflamatorio. CUMS:Reflujo vesicourete-
ral bilateral.Vejiga con defectos de repleccidn e imfgenes en
sacabocados. Cistoscopia:Masa en forma de racimos de uva con
zonas hemorrégicas y necr6ticas.Biopsia:Infiltrado inflamato-
rio a expensas de gran cantidad de eosinéfilos.Evolucién pos-
terior. desconocida.

CASO _2:Varén de 11 afios.Hematuria macroscSpica.Anomalias
miccionales de un mes de evolucién.Palpacién de masa en regién
hipogéstrica correspondiente a vejiga.Gran Eosinofilia en san-
gre periférica.IgM:1108mg%.

En orina:Leucocituria.Eosinofiluria.Proteinuria.Hematuria.
U.I.V:Ectasia pieloureteral.Paredes vesicales inflamadas.
Ecograflé Engrosamiento de pared vesical.CUMS:Reflujo vesico-
ureteral bilateral.Cistoscopia:Masa mamelonada pseudopapilar.
Biopsia:Infiltrado inflamatoric a expensas de gran cantidad
de eosinéfilos. Evolucidn:Normalizacién expontanea de la sin-
tomatologia y de las alteraciones bioquimicas y radioldgicas.

Comentarios:Proceso infrecuentemente diagnosticado que hay
que tener en cuenta ante sintomatologfa clinica de cistitis
prolongada.Proceso autolimitado que no requiere ningin trata-
miento agresivo.En ninguno de los dos casos se pudo precisar
la etiologfa alin cuando hay que valorar la elevacién de la
IgM en el segundo caso descrito.

HIPERPARATIROIDISMO PRIMARIO CON AFECTACION RENAL.A PROPOSITO

DE DOS OBSERVACIONES.

C.Loris. L.Plaza. T.Arana.M.Heras. P.Puyuelo.

Unidad de Nefrologia Pediatrica.Servicio de Anatomia Patolégi
ca.Hospital Miguel Servet.Zaragoza.

El Miperparatiroidismo Primario (H.P) es raro en la infan-
cia.El hallazgo mas comin es la hipercalcemia e hipo-fosfate-
mia asi como la presencia de alteraciones renales.Presentamos
dos casos de H.P con afectacién renal y la normalizacion tras
el tratamiento quirdrgico.

Casol:Varén.Edad:9a.Poliuria,polidipsia e hipertension ar-
terial.

Sangre:Calcio:17mg%.Fésforo:1.8mg%.Urea:91mg%.Creatinina:
1,5mg%.Cociente Cloro/Fésforo:40.No modificacién de la calce-
mia tras la administracién de Cortisona.

Orina:TRP:49%.Calciuria:1lmg.kg.dia.GFR:52ml.m.1.73. Osmola
ridad méxima:290m0s/kg.Hidroxiprolinuria.

Radiologia:lLigeros signos de reabsorcién oses.

Exploracién de Paratiroides:Hallazgo de tres gléndulas.Hi-
perplasia de células principales.Extirpacién de dos y medis.

Evolucién:Normalizacién de la calecemia y funcién renal al
tercer mes de la reseccién quirdrgica.

Caso.2:Varén.Edad.1%a.Hematuria.Tendinitis aquilea.

Sangre:Calcio:12.5mg%.Fosforo:2.2mg%.Urea: 38mg%.Creatinina
0,8mg%.Cociente Cloro/Fésforo:44.PTH C terminal:0.88ng/ml. No

modificacién de la calcemia tras la administracién de Cortisona.

Orina:TRP:57%.GFR:114ml.m.1.73.0smolaridad maxima:654mism
Calciuria:10mg.kg.dia.Hidroxiprolinuria.Excreccidn fraccional
de AMPC aumentada.

Radiologia osea:normal.

Exploracidén de Paratiroides:Adenoma paratiroideo en pclo -
inferior derecho.Reseccion del mismo.

Evolucién:Normalizacidn de la calcemia en el postoperato -
rio inmediato.Desaparicion de la hematuria.

COMENTARIOS: 19.-Rareza diagndstica del H.P.en nuestro me-
dio.22.-Afectacién renal importante en ambos casos y normali-
zacién tras la cirugia. 32.-Diferente recuperacién de la cal-
cemia dependiendo del tipo de afectacidn:Hiperplasia o Adercma
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HIPGMAGNESEMIA-HIPERCALCIURIA CON NEFROCALCINOSIS Y ALTERACIOQ
NES OCULARES.

M.IIERAS,C. [ZAGUIRRE ,A. GARIN,C.LORIS

UNIDAD DE NEFROLOGIA PEDIATRICA.HOSPIAL MIGUEL SERVET
ZARAGOZA.

Se presentan 5 casos de Hipomagnesemia-Hipercalciuria, to-
dos ellos hembras con edades comprendidas entre 3m. y 17 afios
en el momento del diagndstico.Dos de los casos eran hermanas.

Todos presentaban: H1percalc1urla:>7mg/Kg/d.,Hlpomagnesemxa'
de 0.5 a 1.5 mg/dl.,Hipermagnesuria de 4.5 a 7.5mg/Kg/d.,trans
tormo de la capacidad de concentracién urinaria y alteraciones o
culares (3 casos de Coloboma Mascular uni o bilateral y los S
casos Miopia Magna con Nystagmus pendular).

En 4 de los casos existian antecedentes de Hipercalciuria
y/o Litiasis en parientes préximos.Uno de los casos presenta-
ba un defecto de la acidificacion distal.Ningin caso presentd
Hlpnkalrmia .En todas ellas las pruebas de sobrecarga oral tan
to de Ca  como de Mg puso de manifiesto el origen renal de
la Hipercalciuria y de la Hipomagnesemia.

La Nefrocalcinosis es constante en todas y la Litiasisen&.

Un caso esta en I.R.T. y 3 en 1.R. moderada.

El empleo de dieta hipocalcia,hiposidica y Tiacidas dismi-
nuyd la calciuria en todas, sin embargo conllevé el agrava -
miento de la Hipomagnesemia con descenso de la Calcemia y apa
ricion dn Tetania en dos casos.El empleo asociado de sales de
Magnesio corrigi6é la Hipocalcemia,pero sin embargo no normali
20 las cifras de Magnesio en sangre.En ningin caso hemos con-
sequido frenar el desarrollo de Nefrocalcinosis.

CONCLUS!ION: Se presentan 5 casos de Hipercalciuria-Hipomagne-
semia con alteraciones oculares y Nefrocalcinesis,discutiendo
sus caracteristicas clinicas,fisiopatologicas y su dificil -
tratamiento.Asimismo se comparan estos casos con los descri -
tos en la literatura, pudiéndose incluir todos ellos en una -
nueva variedad dentro de los Sindromes Oculo-Renales.

RECUPERACION DE FUNCION EN RINON PRIMITIVO TRAS
RECHAZO DE INJERTO RENAL

S. MEND1zABAL: I, ZAMORA; V. ANDRES:; J. SIMON

SECCION NEFROLOGIA - HOSPITAL INFANTIL LA FE
VALENCIA

La recuperacidn de la funcién renal tras periodos
prolongados de hemodialisis (HD) es estimada en algunas series
en el 1 ¥ de Los enfermos con insuficiencia renal ‘terminal.
Solo de forma ocasional se refiere que dicha recuperacion, se
produzca tras el fracaso de un transplante renal (TR), permi-
tiendo, de manera transitoria o permanente, la supervivencia
fuera de HD.

Presentamos la ochservacién de un nifio, incluido en
programa de HD a la edad de 7 afios, tras cinco de evolucidn
de un sindrome nefrdtico por esclerosis segmentaria y focal.
Practicado un TR a Lla edad de 9 afios, previa nefrectomia unila
teral, el injerto muestra un buen funcionalismo durante el
primer afo, iniciando entonces su deterioro hasta estabilizarse
la creatinina en 2 -~ 2.5 mg %. En estos niveles, se mantiene
sin incremento adicional durante los Ultimos cuatro afios,
permaneciendo libre de sindrome nefrético y proteinuria desde
el momento del TR.

Tanto en la angiografia isotdpica como, en Las ecogra-
fias iterativas se evidencia una atrofia y anulacién del
injerto renal, con relativo crecimiento y funcién del rifion
primitivo.

La recuperacién de funcién renal, suficiente para
mantener una supervivencia libre de HD en este nifio, hacc que
nos planteemos: 1) La hipotética accién de la terapeutica
inmunosupresora ligada al TR, en La enfermedad renal primaria.
2) La utilidad de la angiografia isotépica en el seguimiento
de enfermos transplantados que mantienen sus rifiones primitivos
3) La necesidad de ser mis restrictivos en Lla prictica de
nefrectomia previa al TR de no existir una indicacidn precisa.
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~J.L.Ecija,

DEFICIT DE Clg, NEFROPATIA,SINDROME DE ROTHMUND-
THOMSON. COMENTARIOS SOBRE LA EVOLUCION.

M.Sanchez-Bayle, M.Vazquez Martull,

I.Gonzalez Mediero y L. Gonzalez Gonzalez

Hospital del Nifio Jesis. Madrid.

En 1978 diagnosticamos tres hermanos de 11, 9
y 8 afos, dos varones y una hembra que presentaban
un déficit congénito de Clg, una Poiquilodermia con-
génita (S. de Rothmund-Thomson) y una Nefropatia Me-
sangial con depdsitos de IgM. La funcidn renal era
normal y solamente tenian microhematuria y proteinu-
ria en rango no nefrdético como Unica manifestacidn
de su nefropatia.

A los ocho afios de evolucidén dos de ellos man-
tienen una funcidn renal normal, solamente presentan
microhematuria y las lesiones dérmicas no han teni-
do un caracter progresivo. El otro hermano, el mayor
de ellos ha evolucionado por el contrario muy desfa-
vorablemente. Las lesiones dérmicas han seguido pro-
gresando y ha desarrollado una insuficiencia renal
crénica severa (Cl.Cr. 20 ml/min/1.73 m2), con sin-
drome nefrdtico persistente e hipertensidén arterial.
La biopsia renal de este paciente muestra en la ac-
tualidad una Glomerulonefritis Membranoproliferativa
tipo III, con caracteres polimorfos sobreafiadidos
como los que se observan en las nefropatias secunda-
rias a vasculitis.

Se sefiala la rareza de estos pacientes y se va-
loran posibilidades etiopatocgénicas. No hay asocia-
cidn descrita entre poiquilcdermia y nefropatia, ni
entre deficit de Clq y nefropatia, ni entre poiqui-
lodermia y déficit de Clg. Llama la atencidn la di-
ferente evolucidén de uno de los tres hermanos, y
hay bases para pensar en una enfermedad sistémica.

NEFROPATTA LUPICA EN NIROS: ESTUDIO DE 14 CASOS.

R.Muley-Alonso, G.Garcia-Consuegra, F.J.Gomez-Reino, J.Vara,
J.Gomez-Reino y G. Usera. Unidad de Nefrologla Pedidtrica. U
nidad de Reumatologia Infantil. Servicio de A. Patologica. -
Hospital "19 de Octubre”. MADRID.

Se presentan l4 casos de nifios afectos de una nefropatia -
lipica, 11 V. y 3 M. de edades entre 1l y 16 afos (X: 13 a.)
en el momento del diagnéstico. El periodo de seguimiento ha -
oscilado entre 9 m. y 12 a. (X: 4,5 a.).

Las manifestaciones clinicas extrarrenales mis frecuentes
fueron: Eritema malar y fiebre en el 927 de los casos, artri-
tis en el 85Z, alopecia en 60%, Ulceras bucales en 50% y alee
raciones neurologicas en el 35%. Entre las manifestaciones re
nales mas importances. Hematuria en 13 casos (92%), proteinu-
ria no nefrotica en 9 (64%), S. nefrotico en 3 (21%), I. re--
nal en 5 (35%7) e hipertension en &4 (28%).

Las alteraciones hematologicas mas destacables: Leucopenia
y anemia hemolitica Coombs + en 8 casos (57%), trombdpenia en
ly crioglobulinas en los 2 estudiados. El estudio inmunoliégl
co objetivé A.N.A. + e hipocowplementemia C, y C, en todos -
los pacientes excepto en l y anti D.N.A. en todos menos 2.Los
anticuerpos anti Rnp y anti R.0 en 4 y 3 casos respectivamen-
te.,

El estudio histologico realizado en todos mostré: 10 G.N.
proliferativas difusas, 2 G.N. mesangfales, 1 G.N. prolifera-
tiva focal y | G.N. membranosa.

El tratamiento ha sido en todos a base de esteroides, aso-
ciados a inmunosupresores en 1l casos (Ciclofosfamida en 8 y
Azatioprina en 3) al inicio o a lo largo de la evolucién y -
plasmaféresis en 1.

La evolucién ha sido muy favorable en todos no habiéndose
producido ningin fallecimiento. De 12 enfermos con mds de 1 -
afio de evolucidn (85%) se encuentran asintomiticos tanto cli-
nica como analiticamente 9 y 3 con una proteinuria menor de =
1 gr/d. La remisién de la afectacidén renal se ha producido én
tre 1l m. y 5 a. (X: 16 w.) tras inicio del tratawiento. -

Se destaca la importancia de la agresividad en la terapia
para consegulr resultados positivos a largo plazo y se anali-
zan las diferentes formas de administracion de inmunosupreso-
res y corticoides seglin las pautas mis de actualidad.
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SEGUIMIENTO DEL TRAW3SPLANTY RWNAL PSDIATRICO POR
SONOGRAFIA COi DOPPI&R PULSADO.
16vez Barrio, Aj liartin Govantes, J; lioreno Vega, A. -

r Y s pas ON GLOMERULAR (FGR)
Unidades de Radiolozfa y Nefroloafa Pedidtricas. MEDIDA DE LA RESERVA DE FILTRACI
C.8. Virgen del Rocio. Sevilla CON SOBRECARGA PROTEICA AGUDA POR VIA ORAL.

- : s Sanchez Moreno,A.M.;Martin Govantes,J.;Moreno Vega,A

Hemos vrzciicado 30 exploraciones con Doppler pulsado Bedoya Pérez,R.;Caraballo Pérez,A.

(0?) en 12 nifios transplantados, con el doble objeto Unidad de Nefrologfa Pediatrica.C.S.Virgen del Rocio
de establecer valores "normales" en ausencia de complica- Sevilla.
ciones y valorar hallazaos natolégicos.

Ios pardmetros anzlizados han sido Indice de pulsati- Hemos determinado en 15 nifios la FGR, antes y
i1 (TP), veTaciin. de ful Vouw a5 niveles después de la administracién de 2 mg./k de proteinas
y moaniada de la curve Zdlole=digntole. en un preparado proteico por via oral,con cbjeto de

Tos resultudos han cido somnarados con méiodos diag- investigar el efecto de un aporte agudo de proteinas
ndaticos convenzionales. sobre la FGR, evaluar la reserva funcional renal y

REBITHV I IOF] establecer valores de respuesta normales en nifios,

I2 FORPOLOGIA UE T4 QUIVA a:iaiomo primeros resultados en nifios con patologia
Yo zomplicados . o L r . {
igo}'\i’?gl”iut}; gg?ig ?6 2:92 le Cibralt Los nifios sin patelogia renal, mostreron un
h :m 01’5 N 0.60:0.0 on n‘ ¢e uibraliar Aclaramiento de Creatinina basal de 116 - 14 cc/mlE/
_:tt:,.uut:'ir—n%co_’l +69%0.09 Pico Veleta /1,73 m©, incrementandose a 187 - 19 ce/min/1,73 m
- Q“ff.“i",f‘?"‘irl" " Remolino tras la sobrecarga proteica, lo,que supone una re-
-~€erosis iubuiar 069 Duna serva renal de 47 cc/min/1,73 m°.

COHCLIZsTONEs g Los primeros resultados en nifios con patologia
1.81 IP en el injerto renal no comnlicado es similap al renal, han sido muy variables e indican:
encontrado en oiros 6rjancs. a)Cuando la FGR basal estd disminuida, se observa
2+la morfolosfa de la curva es cl pardmeiro m&s signifi- una disminucién o ausencia de la reserva renal.
i;:i‘i’zécw”wrda“‘m en el 100j con otros métodos diag- b)En casos con FGR basal normal, la reserva renal
301 1P - es variable y esta puede predecir la evolucién del
3.{.51 IP nuede ser normal en el rechazo azudo. FGR de cada paciente
4:Dlagnéstxco muy precoz de estenosis de arteria renal. Pensamos que esta prueba es simple y puede tener
5«la necrosis tubular y nefropatfa vor ciclossorina no un valor prondéstico evolutivo en nifios con patolo-
alteran la morfologfa de la curva,dato de importancia en gia renal.
el diagnbstico diferencial con rechazo.

6.1 DP debe ser una técnics de rutina en el sequimiento
del iransnlante, susiituyendo a otras asresivasg.
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TRASPLANTE RENAL:RESULTADOS PRELIMINARES EX 16 CASOS COu
TERAPIA CLASICA Y TRIPLE TERAPIA.

M.C.GARCIA KSSECURR, A.PFNA, L.ESPINOSA, E.JAUREGUIZAR,
J.DIEZ PARDO y MJ.NAVARRO.

HOSPITAL INFANTIL LA PAZ. MADRID.

Se analizan 16 Trasplantes Renales de oadaver realizados
entre el 1-85 y el IXI-B7 en 15 nifloa(10 4.5 ,oon edadens
somprendidas entre Ja.4m, y 16a.(X 10a,)jel tiempo medio de
estanoia en Hemodidlisis fue de 2a.2m.(0-8a).15/16 TX me hi-
oleron isogrupo,Prueba cruzada (-) en 16 , 1 caso ocmpartia
loa 2 DR,La edad medis del donante era de 11 a. (11m~5Ta.).
El tiempo de isquemia frfa oscild entre 13 y 38 n.(¥ 23,8h.)
oon diuresis inmediata en todos excepto 1 caso que se mantu-
vo oligoanirioa 10 d{as,Bl tratamiento profildctico del re-
chazo ge hizo oon terapia nlislca(Azntioprina y esteroides)
inicialmente en 5{2 se reconvertieron postericrmente a tera-
pia triple, afadiendoles Cyolosporina);ﬁ han sido tratados
desde su comienzo can Cyclosporina, Azatioprina y esteroides
(T.T.).Todos los paoientes viven y la evoluoidn del injerto
analizada entre los 154 y2a.lm. pos—TX (X 114m)muestra una
supervivenois de injerto del 87,5%.CL.Cr, 380 presentan 9,de
sllos el 50% de los tratados con terapia oldeica (evolucidn
la~-2a3m) yel 63% de lom tratadoa con T.T,(evoluocidn 15d-2a).
3¢ han adminietrado 27 tratamientos antirzechazo (10 por au-
nento asintomdtico de la Cr,). La inocidencia de las orisis -
ie rechazo en lom diferentes momentos evolutivos fue: 19¢ tri
sestro 1,14 episcdios/nifioj 29 trimestre, 0,25 episedioghific
2¢ pemestre, 0,55 episodics/niﬂo ¥ en los de mas de 1a. de
avolucién 0,2 opisodios/nmo; 14 casos fueron tratados oon -
aumento de la ddais oral depprednisona, con respussta total
on el 754 de los casocs} 11 oasos que raciblercn bolos de Me-
tilprednisolona i,v., respondieron totalmsnte el 54% de elkm
¢ on B, en los qus e utilizé ATGAM por rechazo corticorre--
eintente, solo obtuvimos respuesta en 3,

Complicaciones a destaocar: - Sepsis grave a cltomegalovirus
sn un oaso oon terapia oldsica y 3 reintervenciones quirir—

gloas (1 linfocele, 1 hidronefresis,y 1 f{stula vesioco-peri
tonoal

VALVULAS DE URETRA SEVERAS:ESTUDIO INICIAL DE 36 CASOS.

1.HAVARRO, L. ESPINQSA,C .0 .MESEGUFR ,M. LARRAURT ,R . VALDES .

HOSPITAL INTAN™IL "LA PAZ". FKADRID.

Do 1971 & Marzo de 1986, estudiamos 36 varones con vilvulas
de uretra posterior (VUP) severas.

Edad de diagndeticos 41m, 5 cascs {EX 154)) de 1 a 12m, 15
casos (EX 6,5m) y >12n, 5 casos {EX 29,7m). E1 86 ss diag-
nostlioaron antes del afio y un 44% en el primer mos.

FORMA DE PRESENTACION:

Disgnostioo| N0 |Eog.nat|Globo ves. |Sepsis) beshid. |ITU [IRC
Zin 16 2 4 6 4 oo
1-12m 15 [+} [ 5 7 2 41
22w 9 0 V] 2 0 1 2

ITU preoirugla tuvo el 80,5% y Sepsis urologica el 5Us.
Acidesis hiperkaliémica inicial 20 (56‘/3), en 15 con périida
de sal, que se controld tras desobstruccidn y con furosenmin
E1 100% tenian I.Renal inicisl, La X de FG eatimado fue: en
los <1m, 13,8 wl/min/1,73my de 1 & 12m, 32,3 y >12m,d&)5. Re
flujo W bilateral encontramos en 17 casos (47i) y unilate-
ral en 10 (288), todos ellos de grado severo. En 9 casos no
se_objetivo reflujo en la cistografis inicial. Lo desobsinc
0ion iniocial fue ureterostomia cuténea alta en contimidad
on 21 (58%) y reseccidn de vilwilas o vesicostomia en §5 -
{425). Falleoleron 4 casos: 3(29%) de los <im y 1(6,6x) de
loa<1a. Las causas fueron: septicemis 2(50:), IRT 1(25:) e
hiperkaliemia 1{25%). E1 viltimo falleoinmiento fus en 1578.
HMortalidad global 11,1%.

CONCLUSIONES; = La alteraoldn mas severa de la funcidn rond
ocurre en<de 1 mes y en los>1 afio.

-la mayor csusa 4o morialidad es la gepsis, lo gue odliga -
8 un diagnostico precoz con actusoion terapeutica imegiata
~La acidogis hiperkaliémica frecuente }$56$), oblige a moni-
torizaocion estreoha de las cifras de K.

=E1l manejo coordinado de urdlogo y nefrdlogo, pueden majorr
significativamonte la mortalidad.
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HEMANGIOMA VESICAL. A PROPOSITO DE UN CASO.
M.A.RIFA, [.MARGARIT, M.VALL, J.M. GARAT, E.GUASCH ?5“}““" AISLADA Y ANTICUERPOS ANTINUCLEARES
S. PEDIATRIA - U. NEFROLOGIA- H.S.C.S5.P. Barcelona I. MARGARIT, M/A. RIFA, M.VALL, G. HIJAZI,E.CALVO

S. PEDIATRIA -U. NEFROLOGIA - H.S.C.S.P. Barcelo-
Se presenta el caso de una nifa de 8 aflos que na.
consulta por una macrohematuria total. X
La exploracién fisica era normal. En la placa sim- Se revisan retrospectivamente 52,casos de hematu-
ple de abdomen se evidencian calcificaciones pél- ria aislada inicial, en los que se determinaron
vicas. En la U.I.V. se observa una buena elimina- titulo de ANA.
cién con irregularidad del contorno vesical dere- Corresponden a 32 varones y 22 hembras con una
cho. média de edad a la presentacién de 9,03 afios y
Se realiza Cistoscopia encontréndose hemangioma un seguimiento médio de 24.79 meses (mfnimo 1
afectando toda la vejiga, incluido el tri{gono. El afio).
estudio de extensidén mediante TAC descarta le- Se constataron ANA + en 37 casos, siendo 3y 1/40
siones en estructuras contfguas. (Rango 1/40 - 1/640) en 84%. No hubieron diferen-
El sangrado cede en 5 dias, decidiendose seguir cias significativas en la edad, sexo y tiempo de
conducta expectante con control clinico, radiol6- control entre los grupos ANA - y ANA +..
gico y cistoscépico. La hematuria era macroscépica en el 53% de ANA +
Present6 4 episodios -de sangrado autolimitados y y en el 44% de ANA -.
no anemizantes. En ning(in momento se han detecta- En la actualidad la funcién es normal en todos
do alteraciones en el aparato urinario superior. los pacientes, habiéndose biopsiado 8 de elios en
A los 3 1/2 afos de la primera Cistoscopia, las el curso de la evoluci6n.
lesiones més prominentes se han reducido aunque Destaca la aparicién de semiologfa extrarenal en
la extensi6n es la misma. 3 pacientes con ANA + de entrada y en 2 de los 6
El interés de esta comunicaci6n reside en la ra- €asos que se positivizaron ulteriormente,
reza del hemangioma como causa de hematuria en la El resto de pardmetros inmunolégicos (FR, Latex,
infancia (( 0.5%), y en la evoluci6n cifnica sa- Inmunoglobulinas. CH y fracciones, Ac. AntiDNA
tisfactoria con tratamiento conservador teniendo y PEG) permanecen lng?terados, salvo en 3 casos
en cuenta la agresividad de las opciones teraped- con participacién extrarenal que cursan con hipo-
ticas contempladas en la literatura. complementemia (2) asociada a déficit de IgA (1)
Se han descrito unicamente 18 casos de hemangio- y FR + en otro.
ma antes de los 15 ados, no siguiendose en ningdn Finalmente se comparan los tftulos de ANA obteni-
otro una conducta expectante que creemos importan- dos respecto a un grupo control.
ie considerar a la luz de este caso.
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EFICACIA DEL TRATAMIENTO CON CORTICOIDES Y CICLOFOSFAMIDA EN
SINDROME NEFROTICO A MINIMOS CAMBIOS.ESTUDIO DE 175 CASOS.

A+ Fernfndez Escribano,M.J.Martinez Debora,M.Larranri,A.Pefia,

M.Navarro .

Clfnica Infantil La Paz . Madrid .

Revisamos 175 nifios (126 €'y 49 ) con sindrome nefrético a
mfnimos cambios con edad de comienzo entre 1 y 9 afios,69 de e-
1llos con biopsia.EL seguimiento fue de 1 a 15 afios (X 80,3 meaes)
ses).En el brote inicial fueron corticosensibles (CS) el 96% y
entre los corticoresistentes {CR) el 85% tuvieron respuesta
parcial clinica .

En la evolucidn tuvieron sdlo brote inicial el 26,8%,fueron
recaedores esporddicos(RE) el 36,5%, recaedores frecuentes(RF)
el 7,5%, corticodependientes{CD)} el 28% y corticoresistentes

el 1,1% .Al final del estudio estaban en remisidn el 44%con—
tinuando RE un 24,5% , RF un 4,5% y CD un 25,7%. 2 nifios falle-
cieron por complicaciones infecciosas.Bn estos gritpos no hubo
diferencias significativas respecto al sexo y edad de comienzo
Como factor prondstico no fué dtil la respuesta inicial a estercia
roides y sf el tiempo en remisidn tras el primer brote.

51 niffos han recibide ciclofosfamida por CD (58,8%),RF (13,7%)
CR (3,9%) y otros motives como RE o toxicidad por corticoides
(23,8%).Ha sido ineficaz en un 14% de los RF y en un 40% de los
CD , en aguellos CD que se repitieron ciclos ( de 2 a 4) su
eficacia ha sido en 1/3 de ellos .

En el grupo de nifios que no precisé ciclofosfamida , el nimera
de recaedores disminuye del 60% los dos primeros afios al 10%

al 9¢ aflo para no recaer a partir de los 13 affoa de evolucidn.
De los niffos con ciclofosfamida un 30% mantienen recaidas a
partir del 32 afioc , manteniendo el mismo porcentaje al 149 a-
flo, lo que hace sospechar una seleccidn de pacientes con afectaci
tacién mds severa .

.precoz de

LITIASIS DE MATRIZ PROTEICA EN GEMELOQS. SEGUIMIENTO
PROLONGADO

A. Carnicer, F. Bedé6s, S. Solh.

Hospital de Sabadell. Area Pediadtrica. Nen Jesus.

F.R.B.: Varén. 7 meses, ingresa el (XII del 68).
Fiebre, miccién dolorosa y expulsién de masas con aspecto
de médstic. Leucocituria. U.V.I.: Ureterohidronefrosis bila-
teral con imagenes lacunares en cilices y pelvis de rifon
izquierdo; R.I.: R.,D. estasis y dilataciones irregulares
del ureter. En’ (I del 69) pielotomia izquierda y extracciébn
cdlculos blandos. En (IV del 70) expulsién de c&lculos
algo calcificados en superficie; (IV del 71) extraccién
cdlculo cdliz inferior derecho no expulsado.

S.R.B.: Varén 7 m. embarazo gemelar hermano del
anterior. Leucocituria. U.I.V.: Hidronefrosis rifion izquierdo
con imégenes lacunares. Nefrectomia rifion izquierdo.

Evolucién de ambos: postoperatorio normal.

gresién lesional ni recidivas, ultimo control 1.987.
renal conservada.
. Comentarios: la litiasis de calculos blandos urinarios
se ha descrito asociada a uropatias e infeccién. La calcifi-
cacién paulatina se acepta como frecuente y se cita a
las pocas semanas. En los enfermos relatados la gemelari-
dad, el tener uropatia malformativa, asi como la edad
inicio son los datos mas 1lamativos. Sugieren
la posible importancia de la estasis y factores genéticos
como causas favorecedoras de su presentacién., La mineralj-
zacién al afio y dos afos de los cdlculos era parcial.

No pro-
Funcioén
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ASPECTOS EPIDEMIOLOGICOS Y CLINICOS DEL S.N- IDIOPATICO. EFECTOS SECUNDARIOS DURANTE EL TRATAMIENTO DEL SINDROME
ESTUDIO DE 94 CASOS. (1.974-1.986). NEFROTICO IDIOPATICO
Dres. L. Gajclas. A. Gimenez, J.Ant® Camacho. F. Lépez. E. J.A Camacho Diaz. A. Gimenez Llort, L. Garcia Garcia. . Lopez
Guardia y J.M% Muixi. Cacho, E Guardia Sanahija, J. M. Muix{ Rosset
Hospital infantil §. Juan de Dics. Barcelona. HOSPITAL INFANTIL SAN JUAN OE DIDS . BARCELONA

. . _ : Se han utilizado «corticoides (Prednisona-Metil Prednisolana) en el
dpsg1n£?:;zanef?:tgg:°:8?:?)c?éggsg:iZE%cas clinlco-blolégicas tratamierto de los %4 niflos de 3 formas: 1 Pauta Corta de 2 me-

La incidencia fue mayor en el sexo mascullnc (2,7:1), con ses, Z Pauta Largé Se h_mesgs,} Bolus de Furt4g0}des: :
una edad media de 4a.8m. (rango:18m a 16a.). Inmunosupresores: f zatlopru\a.C}orambucH v C|c|ofosfamlqa.HE~

Hemos observado una incidencia estacional en la aparicién ﬂﬁscgﬂiigyadc efectos secundarios en un 13.7% de los pacientes

: : 1%, ¥ %, i . : - : .
O oo it brote: lnvierno 35, 1%, Verano 28 7%, Otafio 19,1% ¥ 19 COMPLICACIONES INFECCIOSAS: Sepsis a Neumocacos en 1 caso

Como antecedentes destacables un 10,6% (10 casos) habian Peritonotis weumocﬁslca ! caso
presentado episodios repetldos de bronquitlis asmatiforme con . ‘Ferltonlms Neumacéeica + Insuf
aumento de la IgE, y un caso Se asocibé a esferocitosis. cardiaca + Insuf. renal + HTA, 1 caso. .

S6lo un caso presenté hlpertensién arterial al iniclo 2% COMPLICACIONES HEMATOLOGICAS: Leucopenia 29 a tratamiento
coincidiendo con una Insuficlencia renal transitoeria. 9 casos corticoideo. con depresion en la Inmunidad Celular en 1 cana
presentaron microhematuria (9,5%), también transitoria. Ciclofosfamida en 1 cast Leucopenia 2¢ a Lratamiento

La proteinuria cuantitativa fue de ¥X: 135,1 mg/m?/b (r:44- con tic 16 S0
651.8 ve/ns/n). selectiva pura e ol 92.4%. e/a/n ( 3% COMPLICACIONES ENDGCRINOLOGICAS: Reaccién Cushingoive en

En 60 casos se determinaron las inmunoglobulinas séricas, 3 casos R
constatandose un descensoc de lg G muy significativo, X: 377.7 Cushing (Sindrome) yatro
(r: 20-1210 og/dl). geno, 1 caso. .

La fraccién C'3 del complemento fue siempre normal. Hipertricaosis, 1 caso

En 10 casos se estudié la inmunidad celular encontrando un 4% COMPLICACIONES OSEAS: Osteoporosis desde la 22 tanda de Ua-
descenso slgnificativo de los linfocitos T en 2 de ellos. tamiento corticoideo en 1 caso.

En el aspecto evolutivo un 35,1% (33 casos) presentaron un
PIOUMAMILI Lt S At S A % OTRAS COMPLICACIONES: Cistitis hemorrdgiva pur Ciclofos-

. - famida, 1 caso

25 casos (26,5%) estan en remlsién completa después de 5 Alopecia Difusa 1 caso
afios de evolucién, 36 casos (38,2%) en remisién mencr de 5 En el apartado 19 fué eficas el tratamiento con penicilina. El ca-
afios de evolucién, 11 casos (11,7%) estan siguiendo so que presentd insuficiencia renal precisé dislisis posteriormen-
;:?;““222::0 e"l1ac:§;”?:;?ag;0fugizzg gzi;:3f59r2;2i1$:?;T287 te al episodio agudo remitiendo toda la sintomatologia en los 6

N : meses siguientes.
hnblen?go ;iﬁuéd° dprograma de hemodlalisis-trasplante y 19 EN los demas apartados mejoraran los alteraciones retirande la
casos - an dejado el control. medicacidn. £] tratamiento posterior quedo condicionado
31 32

UROIPATLA CONGENITA FETAL Y TRANSPLANTE RENAL OU-
RANTE LA GESTACION.

J. CAPDEVILA; M.VALL,
£0TOALVTY

S. PEDIATRIA - UNIDAD DE NEFROLOGIA - H.S.C.S.P.
Barcelona.

Se presenta el caso de un varén, fruto de un 1°
embarazo en madre hemodializada por nefropatia
intersticial familiar y sometida a transplante
rena) bajo tratamiento con Azathioprina 1,5 mgr/
Kg/dia y Prednisona 0,25 mgr/Kg/dia. Sufrib cri-
sis de rechazo solventada con bolus de Prednisonu
a los 6 dias del injerto. A las 3 semanas se diag
noslica por Ecograffa gestacién de 12 semanas que
transcurre sin incidencias hasta la semana 30 en
que presenta rechazo agudo con buena respuesta a
corticoterapia. A la 31 semanas se detecta por
Ecografia hidronefrotis fetal izquierda. A la sc-
mana 34 se finaliza embarazo por sufrimjento fe-
tal ayudo naciendo feto vardn de 1.490 gr. de pe-
s0 y Apgar 9-10-10. El exdmen fisico es normal,
saivo masa renal ocupando hemiabdomen izquierdo.
Se evidencia estenosis pieloureteral izquierda
extrema. Tras derivacibén percuténea de la unidad
se aprecia mejoria funcional, por lo que se prac-
tica ureteropielopldstia. Como anomalias extra-
renales destaca reflujo gastroesofdgico y cario-
tipu con anisomorfia del 9? par. Actualmente a lo*
2 1/2 afios de vida el estado clinico es satisfac-
torio con funcién renal normal y aceptable recu-
peracibn morfolégica y funcional del ridbén iz-
quierdo.

El interés de esta comunicacifn reside en ser el
22 transplante renal durante el embarazo con feto
vivo y en 1a presencia de una uropatia fetal bajo
tratamiento materno con Azathioprina.

I.MARGARIT; J.M. GARAT;

HIALINDSIS FOCAL Y SEGMENTARIA REVISION
DE LA CASUILISTICA
P.Lopez Parés,L.Callis,J.Nieto,A.Vila,E.Lara.

Servicio de Nefrologia.Hospital Infantil Vall
d "Hebron.Barcelona.

Se presentan 53 casos de hialinosis focal y
segmentaria, 26 nifias y 27 niflos. La edad de co-
mienzo del proceso va desde el primer mes de vi-
da a las 10 afos, con un predominio en los dos
primeros afios (47.1%). E1l cuadro clinico més fre
cuentemente observado al inicio fue un sindrome
nefréotico (75.6%). En la fase inicial la hematu-
ria estuvo presente en 33 casos (63.3%); y se cons
taté hipertensién arterial en 5 enfermos. Las frac
ciones C, y Ca fueron normales, asi como las Ig
y los angicuerpos anti DONA negativos.

Se han tratado con con 6-metil-prednisolona s
dosis de 2.5 mg/Kg/dia, obteniendose un 15% de
corticosensibilidad. Los 45 enfermos corticoresis
tentes se tratardn con inmunosupresores, cloram-
bucil o ciclofosfamida. Presentarén remisidn to-
tal un 8.8%, remisién parcial un 62.2% y una in-
suficiencia renal el 48.8%. En 9 enfermos cuya
evolucién no fue satisfactoria se administrd tra
tamiento triple de Trompeter; y a otros dos ca-
sos ciclosporina A.

Siete nifos han sido trasplantados, Con un cop
trol posterior de 1 a 3 afios, siendo el injerto
funcionante en 4 de ellos.
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REVISION DE CUATRO CASOS DE GLOMERULONEFRITIS POR SHUNT
P.Aizpurua, G.Fortuny, I.Guardia, L.Callis.

Servicio de Nefrologia.Hospital Infantil Vall d'Hebron.
Barcelona

El término "Nefritis por Shunt" se aplica a una glomerulo-
nefritis relacionada con bacteriemia crénica en pacientes
portadores de material protésico en contacto con el torren-
te sanguineo.

Hemos estudiado cuatro pacientes afectos de hidrocefalia
de diversa etiologia que habian requerido la c¢olocacién de
una vélvula de derivacién ventriculo-atrial.Tras un periodo
de tiempo variable ( 10 meses-5 afios ) y concomitantemente
con un cuadro infeccioso solapado de larga evolucién, pre-
sentaron anemia { Hb.5'2-8'6 gr./dl.),hipocomplementemia
( €3 16-56 mg./dl.,C4 S5-10 mg./dl.;VN.C3 75-170,C4 12-40
mg./dl.), disminucidén del CHS0 (0-50;VN.75-125), inmunocom-
plejos circulantes (49-66%), proteinuria y hematuria. De
forma inconstante encontramos azotemia, autoanticuerpos e
hipergammaglobulinemia. En tres casos el germen causal fue
el Estafilococo Epidermidis. En el cuarto caso el responsa-
ble fue Listeria MonocitSgenes.

El estudio histolégico que se realizd en tres pacientes
mostraba en todos ellos una glomerulonefritis membranopro-
liferativa. En la inmunofluorescencia aparecian depésitos
granulares parietales de Ig.M, C3 y en un caso Ig.G.

Con la retirada del shunt ventriculo-atrial y tratamiento
antibiético endovenoso y en ocasiones intratecal, se consiguid
erradicar la infecc¢idén y secundariamente la nefropatfa, con
normalizacién estricta de los datos analfticos entre 3-15
meses.

VALVULAS DE URETRA SEVERAS 1 EVOLUCION DE LA FUNCION RENAL
CON URETEROSTOMIA CUTANEA EN CONTINUIDAD (UGC) COMO DESOBS—
TRUCCION INICIAL(I)

MJHAVAPRO, L. ESPINOSA, M.C. GARCIA MESEGUER, E.JAUREGUIZAR
¥ R.VALDES

HOSPITAL INFANTIL LA PAZ. MADRID.

Do 32 casos oon valvulas de uretra severas,seguidos de 1 a
15,4a(x 6,25a) analizamos 17 con UCC alta como técnica de de-
sobetrucoidn inicial. la edad de diagnéstico fue de 1d a 4,5a
(X 7,3m),7 han sido seguidos de 1 a 11,6a(T 6,3a). La edad me.
dia final es 6,98. ITU precirugfa tuvieron 14 (82%) y sepeis
urolégioa 11(68%). La UCC se realizé entre Sd y 46m (x 7,9m)
¥y en el 47% en el 1%m. El1 cierre y reseccién de las valvulas
8e hizo a la eded x de 16,8m,con una fistula wrinaria al reti
rar sonda de nefrostomia como \nica complicacién quirdirgica.
El 100% recibieron profilaxis de ITU un tiempo medio de 5,1a.
La incidencia de ITU fuesfebriles 2,06 y 0,26/nific en el 19 y
29 afios respectivamente.lTV afebriles 0,55-0,23 y 0,06/niﬁo
en 18-22 y 39 afo.No ITU posteriormente.

Evolucién de la funcion renals

FG Estimado Ne X FG Final X Edad Desgb, % T Evol.

80 m/w/1,73 11 65 102 (™ Ba
40-79 " 4 23,5 52,9 1y2m 7%
220 " 2 1,5 14,1 46 m 1a

Dialisis Mo 8,5a

E1 100% con FU normal tienen hipostenuria (x Osm max 565 mOam
/1) Y proteinuria negativa.Rifién Unico funcionante desde el
inicio 9(53%),de estes 7(78%) tienen FG normal al final de la
evolucidn.De los 33 rifionea estudizdos se nefrectomizaron 7
oon lesiones diepldsicas en el B6Fjme reimplantaron 13 con un
38,4% de complicaciones (recidiva del reflujo 4 y obastruccién
de la reimplantacién 1).No hemos encontrado relacién entre la

incidencia de ITU,reflujo VU persistente y funcion remal final.

CONCLUSIONES:La UCC inicial puede alargar la funcién renal re-
eidual en casos con afectacién severa inicial. La normalidad de
FG ge alcanzd en un 65,84 bien la hipostenuria persistente
alerta sobre un posidle deterioro en el futuro,
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