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La glomerulosclerosis segmentaria y

focal (GSF) se caracteriza por la pre-

sencia de síndrome nefrótico, hiperten-

sión arterial y deterioro progresivo de la

función renal. Aunque en muchos casos

su etiología se desconoce, se ha asocia-

do con trastornos hereditarios, con in-

fecciones virales, inducida por tóxicos

y con situaciones de hiperfiltración1.

La policitemia vera (PV) es un trastorno

mieloproliferativo de etiología descono-

cida que se caracteriza por una excesiva

producción de eritrocitos normales, de

leucocitos y de plaquetas2.

La afectación glomerular en la PV es

rara. Presentamos a una paciente diag-

nosticada de PV con síndrome nefróti-

co secundario a GSF e insuficiencia re-

nal progresiva. 

Mujer de 83 años de edad diagnostica-

da de PV 4 años antes, que ingresa para

estudio de síndrome nefrótico e insufi-

ciencia renal de 2 años de evolución. 

No presenta antecedentes familiares de

poliglobulia. Entre sus antecedentes

personales cabe destacar: nefrectomía

izquierda por hipernefroma a los 63

años, bronquiectasias con sobreinfec-

ciones bacterianas de repetición, hi-

pertensión arterial controlada con fár-

macos y enfermedad celíaca bien

controlada con dieta. Cuatro años an-

tes había sido diagnosticada de PV por

biopsia de médula ósea, con datos de

poliglobulia y trombocitosis, bien con-

trolada en tratamiento con hidroxiurea

(500 mg/día). 

En marzo de 2007 comenzó con protei-

nuria de rango nefrótico (4,2 g/día) con

Crs 1,1 mg/dl; se inició tratamiento an-

tiproteinúrico con telmisartán 80 mg/día

y espironolactona 50 mg/día y un mes

fueron los que presentaron mayores

posibilidades de requerir hemodiálisis

a largo término.

Así pues, a pesar que la nefropatía

obstructiva puede conllevar la apari-

ción de una insuficiencia renal cróni-

ca aparentemente terminal, una mejo-

ría parcial de la función renal puede

ser evidente tras largos períodos, in-

cluso cuando el paciente requiere tra-

tamiento sustitutivo.
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más tarde la proteinuria desciende a 1,2

g/día sin cambio en la creatinina. In-

gresa en junio de 2007 en el hospital

por hiponatremia grave (107 mEq/l),

sintomática, con hiperpotasemia (5,7

mEq/l) y acidosis metabólica (pH 7,34)

secundaria al tratamiento con espiro-

nolactona; por la persistencia de pro-

teinuria nefrótica y los antecedentes de

bronquiectasias, se realizó biopsia de

grasa abdominal y rectal que descartó

la existencia de amiloidosis. A lo largo

de su evolución la proteinuria varía en-

tre 4-10 g/día y comienza con edemas

en miembros inferiores, disminu-

ción de proteínas totales y albúmina

(5,4/2,7 g/dl), y descenso progresi-

vo del filtrado glomerular (Crs 1,6-

1,7 mg/dl).

En mayo de 2009 ingresa por deterioro

del estado general, edemas, Crs 3,6

mg/dl y proteinuria 8,4 g/día a pesar de

tratamiento con ARA II. Al ingreso su

presión arterial era 137/82 mmHg; en el

examen físico se auscultaba soplo sistó-

lico eyectivo II/VI en borde esternal iz-

quierdo y presentaba edemas con fóvea

bilaterales hasta raíz de muslo. Hemo-

grama: hemoglobina 16,8 g/dl, hemato-

crito 56%, hematíes 6.750.000/µl, leu-

cocitos 11.690/µl con fórmula normal y

plaquetas 460.000/µl. Crs 4,3, urea 102

(mg/dl). Proteínas totales 5,9, albúmina

2,5 g/dl, colesterol 188, triglicéridos

260, ácido úrico 9,8 mg/dl. Proteinuria

6,9 g/d; sedimento 1-4 hematíes/campo

y 5-10 leucocitos/campo. Inmunología:

ANA, anti-ADN, ENA, ANCA y anti-

MBG negativos. Complemento: C
3

79;

C
4

30 mg/dl. PCR 0,37 mg/dl. Factor

reumatoide negativo. IgG 820, IgA 185,

IgM 188 mg/dl. Kappa 635, lambda

515 mg/dl. Se realizó biopsia renal con

8 glomérulos de los cuales dos estaban

completamente esclerosados, y de los

seis restantes, en uno se apreciaba am-

pliación mesangial global a partir de cé-

lulas y los otros cinco tenían lesiones

proliferativas segmentarias sin necrosis

acompañadas de moderada prolifera-

ción epitelial. El intersticio presentaba

moderada fibrosis con atrofia tubular y

ocasionales infiltrados inflamatorios

crónicos. Los vasos arteriales y arterio-

lares son hiperplásicos con ocasionales
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nal con sintomatología urémica e inicio

de tratamiento sustitutivo. 

La biopsia renal demostró la existencia

de una glomerulosclerosis segmentaria

y focal variante celular que tiene un

pronóstico peor que otras GSF (hialino-

sis perihiliar, variante «tip» y variante

clásica) y mejor que la colapsante3.

La presencia conjunta de GSF y PV es

una asociación rara. En la literatura sólo

se han publicado 6 casos confirmados

histológicamente4-8. En la tabla 1 se re-

sumen los datos clínicos de los 6 casos

publicados y del actual. 

A partir de ella podemos obtener algu-

nos datos interesantes. La edad media

en el momento de la biopsia renal fue

de 60,3 años (rango, 41-83). En 5 de

los 7 casos (71,4%) se diagnosticó la

GSF hasta 4 años después de la detec-

ción de la policitemia. Cuatro pacien-

tes (57,1%) desarrollaron proteinuria

de rango nefrótico; 3 pacientes fueron

tratados con esteroides y agentes in-

munosupresores, de los cuales sólo

uno presentó mejoría de la función re-

nal, precisando los otros dos hemodiá-

lisis por deterioro progresivo de las ci-

fras de creatinina plasmática con

aparición o empeoramiento de sínto-

mas urémicos.

lesiones hialinas. Estos hallazgos eran

indicativos de glomerulonefritis proli-

ferativa segmentaria variante celular.

Se inició tratamiento con tres choques de

6-metilprednisolona de 125 mg y poste-

riormente prednisona (1 mg/kg/día) y

micofenolato mofetilo (360 mg/12 ho-

ras); no se objetivó descenso de la pro-

teinuria y la función renal se deterioró

progresivamente con clínica urémica,

por lo que se decidió canalización de

catéter permanente yugular derecho e

iniciar tratamiento con hemodiálisis pe-

riódicas con mejoría progresiva de los

síntomas. Se suspendió el tratamiento

con micofenolato mofetilo y la predni-

sona se retiró de forma progresiva.

Nuestra paciente desarrolló un síndrome

nefrótico secundario a GSF 4 años des-

pués de la detección de la policitemia.

Cumplía los criterios de la OMS para el

diagnóstico de PV2 (Hb superior a 16,5

g/dl en mujeres, ausencia de causas de

poliglobulia secundaria, disminución de

niveles de EPO, esplenomegalia, trom-

bocitosis >400.000/µl y leucocitosis

>12.000/µl). A pesar de un buen control

de la PV con hidroxiurea y del trata-

miento con esteroides a dosis altas y

agentes inmunosupresores, el síndrome

nefrótico no mejoró, y se acompañó de

un deterioro progresivo de la función re-

La presencia de GSF en estos pa-

cientes podría estar directamente re-

lacionada con la PV. Como indican

Sharma et al4, las alteraciones hemo-

dinámicas en la PV, así como la va-

sodilatación renal y el aumento del

flujo sanguíneo renal efectivo, po-

drían desencadenar una glomerulos-

clerosis renal. Ferrario et al9 sugieren

que el daño glomerular hemodinámi-

co induce la activación de las células

mesangiales, lo que conduce a una

hiperproducción de matriz extrace-

lular. Además, las células endotelia-

les dañadas facilitan la activación

plaquetaria, liberando factor activa-

dor de plaquetas, lo que induce la

proliferación de células endoteliales

y mesangiales. Estas alteraciones

podrían contribuir al desarrollo de

cambios glomerulares escleróticos.

En resumen, recomendamos realizar

pruebas de detección regulares de la

presencia de daño renal en pacientes

con PV. Si estos pacientes desarrollan

proteinuria, la asociación con GSF

podría ser considerada como una po-

sible, aunque rara, complicación. En

pacientes con proteinuria de rango ne-

frótico, la combinación de esteroides

e inmunosupresores administrada pre-

cozmente podría frenar la progresión

del daño renal. 

Tabla 1. Casos de GSF asociados a PV

Autores

Sharma et al4

Au et al5

Au et al5

Kosch et al6

Iyoda et al7

Okuyama et al8

Caso actual

Edad
(años)

41

48

63

52

66

69

83

Sexo

M

V

M

V

M

M

M

Tiempo desde 
diagnóstico
de PV (años)

3 

20

22

4

3

3

4

Proteinuria en
el momento de
la biopsia renal
(g/día)

1,8

2,5

5,4

1,2

9,6

8,3

8,2

Tratamiento

–

HU

HU

Flebotomías

ES, HU

ES, HU

ES, HU, MF

Evolución de la
función renal

Mejoría

DP

DP

Mejoría

HD

Mejoría

HD

Periodo de 
seguimiento

2 años

17 años

4 años

18 meses

7 años

4 años

3 meses

HU: hidroxiurea; ES: esteroides; MF: micofenolato; DP: diálisis peritoneal; HD: hemodiálisis.
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Pielonefritis
enfisematosa 
y nefrectomía radical
en poliquistosis
hepatorrenal 
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La enfermedad poliquística renal del adul-

to (EPQR) es una patología hereditaria ca-

racterizada por la presencia de quistes re-

nales, que afecta aproximadamente a una

de cada 500 a 1.000 personas. Las mani-

festaciones más comunes son dolor lum-

bar, hematuria e infecciones urinariarias

recidivantes1,2. La pielonefritis enfisemato-

sa es una severa infección caracterizada

por la presencia de gas en el parénquima

renal, sistema colector o tejido perirrenal,

y que se presenta fundamentalmente en pa-

cientes diabéticos3.

Presentamos el caso de una mujer de 76

años, hipertensa, diabética, con insuficien-

cia renal crónica secundaria a poliquistosis

hepatorrenal en programa de diálisis peri-

toneal desde marzo del 2008 que ingresó

por fiebre, disuria y hematuria. Analítica-

mente presentaba elevación de los paráme-

tros inflamatorios con hemocultivo y uro-

cultivo positivos para E. coli. En una TAC

abdominal se observó un quiste en el ter-

cio superior de riñón derecho complicado,

con aire en cálices y vejiga sin previa ma-

nipulación de vía urinaria (figura 1). Se ini-

ció antibioticoterapia de amplio espectro

con meropenem y gentamicina, según sen-

sibilidad del antibiograma, y fue transferi-

da temporalmente a hemodiálisis para tra-

tar mejor el cuadro séptico intercurrente. A

pesar del tratamiento instaurado, la pacien-

te continuaba estando febril y con deterio-

ro del estado general, por lo que se realizó

un nuevo control tomográfico en el que se

observó un empeoramiento del quiste de

riñón derecho. Dada la mala evolución clí-

nica del cuadro séptico con ausencia de

respuesta al tratamiento, se realizó una ne-

frectomía radical derecha, donde se apre-

ció riñón con múltiples quistes llenos de

material purulento (figura 2). La evolución

posterior fue lenta hacia la mejoría del es-

tado general, con práctica resolución de la

fiebre y progresiva normalización de los
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parámetros inflamatorios. Finalmente, la

paciente pudo ser dada de alta tras un lar-

go período de convalecencia, en situación

de estabilidad clínica y hemodinámica,

continuando su terapia sustitutiva renal

mediante hemodiálisis periódica.

En la EPQR, las infecciones urinarias reci-

divantes pueden originar cuadros sépticos

de difícil control por infección secundaria

de los quistes. La prevalencia de infección

quística es alta (30-50%), y es más común

en mujeres, con antecedentes de manipu-

lación del tracto urinario, nefrolitiasis y/o

reflujo vesicoureteral. Las quinolonas, tri-

metoprima/sulfametoxazol y cloranfenicol

alcanzan buenas concentraciones terapéu-

ticas intraquiste. Se observa en la mayoría

de los casos una correcta respuesta al tra-

tamiento antibiótico, y raramente es nece-

sario tomar medidas agresivas intervencio-

nistas, como drenaje percutáneo, y con

mucha menos frecuencia, nefrectomía.

La pielonefritis enfisematosa es una seve-

ra infección renal, causada habitualmente

por bacterias coliformes productoras de

gas, siendo E. coli el microorganismo más

frecuente; afecta en la mayoría de los ca-

sos a pacientes diabéticos. Se caracteriza

por tener un curso evolutivo agresivo, con

escasa respuesta al tratamiento médico;

implica una elevada mortalidad, por lo que

no es despreciable valorar la realización de

nefrectomía en casos determinados.

El mejor conocimiento de la enferme-

dad, el amplio arsenal antimicrobiano

del que se dispone en la actualidad, con

una mayor sinergia y potencia antibióti-

ca, la aparición de técnicas radiológicas

intervencionistas mínimamente invasi-

vas y el hecho de que la nefrectomía

presenta una tasa de morbilidad y mor-

talidad (del 12 y del 5%, respectivamen-

te) nada despreciables en pacientes de

elevado riesgo quirúrgico, son algunos

de los factores que deben considerarse

para la realización de nefrectomía en pa-

cientes con enfermedad renal terminal3-

5. En la actualidad se debe plantear la ne-

frectomía radical o parcial en el

caso de aquellos pacientes con

mala respuesta al tratamiento anti-

biótico o drenaje percutáneo por

sus potenciales complicaciones.


