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sinequias e incremento de la matriz

mesangial en 3, fibrosis periglomeru-

lar en 2 e inmunofluorescencia direc-

ta. negativa en 2, con depósitos de IgG

en 1, C’3 en 4, IgM en 4 y C’1q en 1

caso situados en mesangio y subendo-

telio. Solo se realizó ME en 2 casos;

en ambos se puso de manifiesto fusión

podocitaria y ausencia de inmuno-

complejos. En solo uno2 de los casos

descritos se encontraron granulomas

renales intersticiales, lo cual supone

una afectación del 12,5 %, menor de

lo referido en la literatura (15-40 %).

Resulta destacable la buena evolución

del FG y de la proteinuria con trata-

miento conservador, evolución que no

mejoró al añadir corticoterapia por su

patología pulmonar.

Esta asociación puede resultar para-

dójica. En la sarcoidosis existe un

disbalance inmunitario con suprarre-

gulación de la vía TH1, y en la

GNFyS una suprarregulación de la

vía TH28,9. Sin embargo, en fases tar-

días predomina la TH17, que induce

la secreción de interleucina 1710 que

favorece el desarrollo de fibrosis. La

citocina 1 similar a la cardiotrofina,

que se halla implicada en el desarro-

llo de GNFyS, está aumentada en la

vía TH1711-13, lo que podría ser el vín-

culo entre ambas11. 

Exponemos, pues, el caso de un pacien-

te con debut de GNFyS que al año fue

diagnosticado de sarcoidosis, con buena

evolución pulmonar y renal a tratamien-

to con corticoides y bloqueo del sistema

renina-angiotensina-aldosterona. 
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El daño renal padecido en la infancia

en el síndrome hemolítico urémico tí-

pico (SHU) puede condicionar el pro-

nóstico renal a largo plazo. Expone-

mos un caso alusivo.

Se trata de una mujer de 33 años. A

los 9 meses de edad sufrió SHU típi-

co, que requirió diálisis peritoneal

aguda durante 15 días con posterior

recuperación completa de función re-

nal. Alta en consultas a los 16 años.

Desde entonces no presenta otra pa-

tología de interés. Normotensa. Con-

sulta por proteinuria progresiva en

tira reactiva de orina, de 5 años de

evolución. Se trata de una mujer nor-

moconstituida, talla 167 cm, peso 67

kg, tensión arterial:123/80. Ausencia

de edemas. Resto sin hallazgos. En

las exploraciones complementarias:
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cientes de 1 mes a 18 años. Demuestra

una incidencia combinada de mortali-

dad/insuficiencia renal terminal (IRT)

del 12 %. Hasta un 64 % presentaron

complicaciones renales (definidas como

hipertensión 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

pronóstico a largo plazo fue peor en

aquellos que padecieron necrosis corti-

cal y que precisaron tratamiento renal

sustitutorio por encima de 8 días. Entre

un 8-61 % de los que habían recupera-

do función renal completa padecieron

complicaciones renales que se iniciaron

incluso 20 años después.

Moghal et al.7 biopsiaron 7 pacientes

normotensos con recuperación com-

pleta de la función renal y daño tardío,

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

pequeños vasos (100 %).

Caletti et al.8 biopsiaron a 30 niños

con complicaciones renales con un

tiempo desde el debut de 11,2 años.

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 mínimos 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 culminaría en

glomerulosclerosis difusa. Al finali-

zar el seguimiento, solo un 25 % de

estos mantenía un FG normal.

Tönshoff et al.9 estudió a 89 pacientes

tras 16 años. Un 10,4 % progresaron a

insuficiencia renal crónica (IRC) avan-

zada y un 3 % llegó a IRT.

Gagnadoux4 siguió a 29 pacientes du-

rante 15-28 años. Un 41,4 % de-

sarrollaron secuelas renales, 10,3 %

progresaron a IRC y un 13,8 % a IRT

creatinina en plasma: 0,89 mg/dl,

aclaramiento de creatinina: 87

ml/min, proteinuria: 292 mg/dl (2,29

g/d) glomerular no selectiva, sistemá-

tico de orina con ausencia de micro-

hematuria. Colesterol: 252 mg/dl.

Proteínas totales: 6,8 g/d, albumine-

mia: 4,0 g/d. Hemograma y enzima

convertidora de angiotensina normal.

Inmunología, perfil tiroideo y serolo-

gía vírica básica negativas. Ecografía

renal con riñones de 97 y 95 mm de

diámetro mayor, con cortical de 13 y

10 mm e índices de resistencia de 0,6

y 0,65. Inmunoelectroforesis de pro-

teínas en sangre y orina y cadenas li-

geras normales. Tomografía computa-

rizada tóraco-abdómino-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-

pía electrónica: no realizada. Se inicia

tratamiento con inhibidores de la en-

zima de conversión de la angiotensi-

na, con reducción de la proteinuria a

los 3 meses a 1 g/d y estabilidad de la

filtración glomerular.

En el SHU en la infancia, el número de

capilares afectados condiciona el daño

glomerular a largo plazo por medio del

desarrollo de hiperfiltración glomerular

(HFG). Múltiples artículos1-5 recogen

este hecho. Garg et al.6 incluyen 49 es-

tudios, 3476 pacientes con un segui-

miento medio de 4,4 años (1 a 22); pa-

entre 16 y 24 años tras el debut. Un 6,9

% tenían un FG normal a los 10 años

y desarrollaron la IRC con posteriori-

dad a este tiempo.

Kelles et al.5 con 95 pacientes seguidos

durante 10 años comprobó que un 65 %

permanecían sin secuelas, un 26 % te-

nían alteraciones renales leves y un 9

% habían progresado a IRC severa.

En todas las series la posibilidad de

progresión fue mayor si padecían GN

mesangial.

Estos datos coinciden con la posibilidad

de desarrollar patología renal tardía tras

padecer una preeclampsia en el embara-

zo10. En ambos casos, una noxa autoli-

mitada en el tiempo condiciona secuelas

funcionales renales a muy largo plazo.

En nuestro caso, la histología descarta

la posibilidad de glomerulopatía pri-

maria. Pese al escaso tiempo de segui-

miento, hemos podido comprobar una

disminución significativa de la protei-

nuria, lo cual le concede un buen pro-

nóstico renal funcional.

Este caso es ilustrativo de que un

SHU epidémico típico en niños pue-

de condicionar insuficiencia renal,

HTA y proteinuria. Estas complica-

ciones pueden iniciarse incluso 20

años después de haberse considerado

el proceso como curado. Por ello pen-

samos que está indicado mantener el

seguimiento a largo plazo de estos

pacientes. El tratamiento debería es-

tar encaminado a controlar factores

de riesgo que acentúen la HFG (obe-

sidad, HTA) y específicamente la in-

hibición del eje renina-angiotensina-

aldosterona.
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Figura 1. Biopsia renal.

Microscopía óptica (técnica

hematoxilina eosina) (400x): hialinosis

segmentaria y focal.
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Los parangliomas son tumores extraa-

drenales infrecuentes que surgen del

sistema nervioso autónomo. Están

clasificados en tumores funcionantes

o no funcionantes, basándose en la

producción o no de catecolaminas. Su

presentación clínica es en forma de

hipertensión arterial asociada a sínto-

mas vegetativos.

CASO CLÍNICO
Presentamos el caso de un varón de

20 años que consultó por crisis hi-

pertensivas de un año de evolución,

acompañadas de sudoración profusa,

enrojecimiento generalizado, cefalea

y, ocasionalmente, dolor lumbar. Las

cifras tensionales alcanzaban

230/110 mmHg, desencadenadas a

menudo tras un esfuerzo físico. A la

exploración física presentaba erite-

ma malar y palmar, que desaparecía

con la digitopresión. Las pruebas de

laboratorio aportaron una elevación

de catecolaminas y metanefrinas en

orina de 24 horas: excreción 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 realizó ecografía abdominal obje-

tivándose masa retroperitoneal de

unos 8 cm, de ecogenicidad heterogé-
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nea y marcada vascularización. Ante

este hallazgo se realizó tomografía

axial computarizada (TAC) abdómi-

no-pélvica, donde se confirmó la

existencia de una masa retroperitone-

al de 8 x 4 cm por encima de la bifur-

cación aórtica, que infiltraba la vena

cava inferior y bordeaba la aorta en

180º englobando a la arteria mesenté-

rica inferior (figura 1). Dados los ha-

llazgos del TAC, se realizó cavografía

para valorar la resecabilidad, obser-

vando un defecto de repleción intra-

cava infrarrenal de 2 cm de diámetro

(figura 2). 

Ante la sospecha de paraganglioma

del órgano de Zuckerkandl, se proce-

dió a bloqueo beta y alfaadrenérgico

y, posteriormente, a intervención qui-

rúrgica realizándose una resección en

bloque de la tumoración; se seccionó

parcialmente la cara anterior de la

cava para extirpar el tumor intracava.

El posoperatorio transcurrió sin com-

plicaciones, desapareciendo la clínica

y normalizándose las determinaciones

en plasma y orina de catecolaminas y

metanefrinas. 

El diagnóstico anatomopatológico con-

firmó la sospecha de paraganglioma

capsulado bien delimitado, con bajo ín-

dice proliferativo (ki 67: 5-7 %). Fue

remitido a Oncología Médica, donde

Figura 1. Tomografía computarizada

abdómino-pélvica (corte sagital).

Tumoración retroperitoneal lobulada,

heterogénea, que bordea la aorta e

infiltra la vena cava inferior.


