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Sindrome Nefrdético en el Primer Afio de Vida

M. Navarrot, L. Espinosal, M.J. Martinez Déborat, M.L. Picazo?
IS Nefrologia Infantil, 2S. Anatomia Patol 6gica. Hospital Infantil
«La Paz».

El sindrome nefrético (SN), durante €l primer afio de vida, presenta
peculiaridades clinicas, anatomopatol 6gicas y de supervivencia tanto
del paciente como de lafuncién renal muy distintas del SN de edades
posteriores de lavida.

Seguin el prondstico vital se diferencian dos formas, seguin laedad
de presentacion: SN congénito de comienzo en los tres primeros me-
sesdeviday SN infantil de presentacion entrelos 3 y 12 meses de
edad y cuya evolucion puede ser més favorable, con posibilidad de re-
mision total del SN en algunos casos.

El SN del primer afio, puede estar producido por infecciones con-
natales (sifilis, CMV, toxoplasma, rubeola, hepatitis virica, malaria),
trombosis de la venarenal, enfermedad renal primaria (minimos
cambios (MC), glomerul oesclerosis segmentariay focal (GESF), glo-
merulonefritis mesangia (GM) y membranosa (GM) y esclerosis me-
sangia difusa (EMD)), enfermedad renal secundaria (lupus erite-
matoso sistémico (LES), sindrome hemolitico-urémico (SHU), enfer -
medad her editaria autosdmica recesiva (comienzo intralitero, gen
en el brazo largo del cromosoma 19, denominado SN congénito fin-
landés) o asociado a sindromes malfor mativos (malformaciones ce-
rebrales, oculares, sindrome de Drash, sindrome de Nail-Patela) y cu-
yahistologia suele ser laEMD.

Desde 1972 a 1977 hemos tratado en nuestra Unidad 18 |actantes
(RN a12 meses) con sindrome nefrético (1,2 pacientes/afio).

El diagnostico de SN congénito tipo finlandés se harealizado en
base a criterios clinicos, proteinuria severa precoz con albimina< 1 g/l
en el momento del diagndstico, placenta grande, filtrado glomerular nor-
mal |os 6 primeros meses de viday exclusion de otras causas de SNC.
El estudio histoldgico tipico se ha utilizado como criterio diagndstico
cuando la biopsia se habia realizado después de los 6 meses de vida.

El motivo de diagndstico fue edemas generalizados en 13, insu-
ficienciarespiratoriaen 2 y proteinuriaen 3.

Los datos clinicos y evolutivos de los 18 casos (12 y 6) se mues-
tranenlatablal.

Lascausasdel SN, hallazgos anatomopatol 6gicos rena, mor-
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Tabla |
M £ DS Rango
Edad diagndstico (meses) 45+47 (0-12m, 10< 3 m)
Edad gestacional (semanas) 38+23 (32-409)
Peso RN (gramos) 2,684+ 573 (1.760-3.500)
Alblmina sérica (g/dl) 18+08 (0,6-21)
Proteinuria (mg/m2/h) 116+ 73
Ne %
Placenta grande 6 33
Familiaridad 5 28
HTA 10 56
IRC 10 56
IRT 8 44
Didlisis 6 33
Tx. rena 5 28
Mortalidad 9 50
Tabla Il
N°  Edad Mortalidad Edad
Etiologia casos Dia/mes N°(%) Causa  Evolucion 1997

(afios)
* SN adquirido 1
SepsisaCMV 1 6
+ GESF
* SN idiopatico 14

1(100) Neumonia

SNCfinlandés 6 017 3(50) 2sepsis 1Tx18afos 10
1IRT 1Tx 5 afios 6
1 SN activo 1
* GN mesangial 2 1 0 1 remision 15
1 SN activo 16
* GESF 5 92  2(40) 2neumon. 1Tx 16 aflos 21
1IRT 12Tx,11y18a 24
1 remision 16
* EMD 1 3  1(100) Miocard.
endidisis
* SN + S maform. 3
S.Drash+EMD 3 73 2(67) 1IRT 1 SN activo 4
1didisis

*SN = Sindrome nefrético; GN = Glomerulonefritis; GESF =
Glomeruloesclerosis segmentaria y focal; EMD = Esclerosis mesangial difusa;
IRT = Insuficiencia renal terminal; Tx = Trasplante.

talidad y situacion final, serecogen enlatablall.
El comienzo precoz (< 3 meses) sucede en |os seis casos de SNC
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Tabla Il

SNC finlandés EMD Otras GN
NUmero casos 6 4 8
Peso (SDS) -1,9+13 +1,4+05 -0,07+13
Tdla(SDS) -22+16 +16+08 -024+1
IN (%) 85+ 15 105+9 97+9
Hb (g/dl) 10+2 12,8+ 12 124+19
Prot. T (g/dl) 37+09 49+07 49+1
Albimina (g/dl) 1,4+04 28+0,22 26+1
Proteinuria (mg/m2/h) 226 + 327 48+2 166 + 147
Mortalidad (%) 50 75 37

finlandés, las2 GN mesangialesy 2 EMD.

Las diferencias clinicas, bioquimicas y de mortalidad que hemos
encontrado durante la fase de SN activo entre los pacientes con SNC
finlandés, EMD y otras GN aparecen en latablalll.

El manejo terapéutico hasido muy variablealo largo delos afios.
Hemos tratado con corticoides 10 casos, existiendo respuesta nulaen
€l 70%, parcial, con remision clinicay mejoriabioquimica, en el 30%
(2GNM y 1 GESF). Larespuestaalaciclofosfamidaen tres casos fue
nula.

El manejo terapéutico del SNC finlandés con soporte nutricional
agresivo por gastrostomia, EPOrh, GHrh, IECA y/o indometacinay la
nefrectomia quirrgica después del primer afio con trasplante renal a
partir de recuperar lacomposicidn corpora y laablmina sérica, halo-
grado mejorar la supervivencia en los Gltimos 10 afios.

EnlaEMD, tanto idiopatica como asociada a sindrome de Drash,
€l prondstico es peor ya que alos riesgos del SN congénito se suma
la altafrecuencia de tumor rena y/o tumores gonadales.

Lasituacion final de los nueve pacientes vivos (5 sin Tx renal y
4 con Tx rend funcionante), a una edad mediade 11,6 + 8 afios (ran-
go 1 a 24 afios), con un peso de 0,26 + 1,3 (rango -2,1a2,1) y talla
de-0,78 £ 1,87 (- 1,97 a 2,07), nos permite, en el momento actual,
afrontar el manejo de SN del primer afio con criterios objetivos de ma:
yor posibilidad de supervivenciay calidad de vidaalargo plazo.

Biologia Molecular en el Diagnéstico de Nefropatias
Hereditarias de Origen Precoz

J. Rodriguez Soriano

Departamento de Pediatria. Hospital de Cruces. Universidad del
Pais Vasco. Bilbao.

Lamoderna hiologia molecular, con la posibilidad de localizar y
clonar genes, asi como de determinar sus mutaciones o deleciones,
ha revolucionado el campo de estudio de las nefropatias hereditarias.
Los estudiosiniciales se beneficiaron de las técnicas de clonacién fun-
cional y clonacién posicional, pero en el momento actual el mayor
avance se produce mediante un tercer camino que combinalas dos téc-
nicas anteriores y constituye el llamado estudio de los genes candi-
datos posicionales. A partir de un fenotipo conocido, se seleccionan
posibles genes candidatos que son estudiados mediante estudios de
«linkage» en familias afectas. Si inicialmente no se posee ninglin gen
candidato se determina un posible locus cromosdmico mediante estu-
dios de clonacién posicional para, posteriormente, seleccionar € gen
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candidato entre |0s genes que se sabe estan situados en dicho segmen-
to. Las propiedades de cada gen candidato se comparan con las del fe-
notipo en estudio para determinar el candidato més plausible.
Reciprocamente, a medida que nuevos genes seidentifican y localizan
en dicho segmento, pueden ser estudiados como nuevos genes candi-
datos. Dentro de las nefropatias hereditarias de origen precoz este abor-
daje ha permitido identificar los genes de:

Poliquistosis renal autosomica recesiva. El gen hasido locali-
zado en 6p2-cen pero su producto proteico permanece desconocido.

Cistinuria. Setrata de un defecto del transportador rBAT codifi-
cado por un gen (denominado SLC3A1), localizado en 2p21.

Cistinosis. Estudios de clonacion posicional en familias afectas
han permitido localizar el gen causal en el brazo corto del cromosoma
17, por lo que cabe esperar que posibles genes candidatos situados en
dicharegion cromosdmica serén pronto propuestos.

Sindrome de L owe. El locus causal ha sido localizado en lare-
gion 26 del cromosoma X y € gen causal parece codificar una prote-
fnamuy semejante a inositol fosfato-5-fosfatasa.

Pseudohipoaldoster onismo tipo | (forma multiple). Por € mo-
mento se han podido demostrar anomalias moleculares en 10s genes
codificadores de cada una de |as tres subunidades (o, B y y) del cana
epitelial de sodio; el gen codificador delacadenaa (o ENaC) esta
localizado en 12p13, mientras que |os genes codificadores de las ca
denas 3 (B ENaC) y y (y ENaC) estan localizados ambos en 16p12.
Sindrome de Bartter neonatal: se han demostrado mutacionesen el gen
SLC12A, localizado en 15015-g21, que codificael cotransportador re-
nal Na-K-2Cl y en el gen codificador del canal de potasio (locus
KCNJ1), locdizado en el cromosoma 11.

Diabetesinsipida nefrogénica hereditaria. Laformarecesivali-
gada a sexo depende de anomalias del gen codificador de los recep-
tores V2, situado en X 28, mientras que laformaautosomicarecesiva
depende de anomalias del gen codificador de laacuoporina-2, que es-
talocaizado enlaregion 12913.

Raquitismo hipofosfatémico familiar. Se haidentificado un po-
sible gen candidato denominado PEX en laregidn Xp22.1. Este gen
forma parte de la familia de genes que controlan la sintesis de las en-
dopeptidasas, que intervienen en la degradacion de las hormonas pep-
tidicas.

Diagnéstico Prenatal de la Uropatia Obstructiva.
Impacto Actual Frente a Epocas Anteriores
S.Mélaga, R. Gutiérrez, M. Antdn, F.A. Orddfiez, F. Santos
Seccion de Nefrologia Pedidtrica. Departamento de Pediatria.
Hospital Central de Asturias. Universidad de Oviedo.

Introduccién

La uropatia obstructiva (UO) congénita es causa del 15% de las
IRT en nuestro medio®. El prondstico de la UO sigue planteando in-
terrogantes de dificil respuesta a pesar de que a partir de la década de
los ochenta disponemos en la practica clinica de la ecografia prenatal
4y, en los Ultimos afios, del renograma diurético como prueba diag-
ndstica en el seguimiento de estos pacientess 6).

El motivo de este estudio ha sido conocer laevolucion clinicae
implicaciones terapéuticas de las UO diagnosticadas por ecografia pre-
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natal en nuestro Centro en |os (ltimos cuatro afios, comparéndola con
la situacion que acontecia en nuestro Hospital antes de la disponibili-
dad de los métodos diagndsticos de medicina nuclear.

Material y métodos

Grupo A: Estudio retrospectivo clinico, analitico y radiol gico
de 135 nifios menores de 14 afios diagnosticados de hidronefrosis (HN)
en un periodo de 20 afios (enero/69-diciembre/88). Grupo B: Estudio
prospectivo clinico, analitico y radiol 6gico de 62 pacientes diagnosti-
cados de HN por ecografia prenatal en |os Ultimos cuatro afios (ene-
ro/93-diciembre/96). Todos los RN con sospecha de HN recibieron qui-
mioprofilaxis con trimetropina arazon de 2 mg/kg/24 horas. Los es-
tudios ecograficos posnatales se llevaron acabo durante la primera se-
manay € primer mesdeviday clasificados en grados de intensidad®.
En aquellos que tras la segunda ecografia no se llegé a confirmar la
HN serealiz6 unaterceraecografiaa afio devida A losenfermos con
HN confirmada en |a etapa posnatal se les realizo, después del primer
mes devida, CUMSYy renogramadiurético con Tcc 99-DTPA a prin-
cipio del estudioy Tec 99-MAG 3 enlos dos Ultimos afios. A todos [os
pacientes seles practico estudio de funcion renal mediante aclaramiento
de creatina (por medio de laférmulade Schwartz) a diagnésticoy con
motivo de la Ultima revision.

Resultados

Grupo A: Delos 135 nifios estudiados (89 varones, 66%), 42 (31%)
fueron diagnosticados por ecografia prenatal. Se recogieron 177 uni-
dades hidronefréticas. Laafectacion fue bilateral en 42 pacientes (31%)
y unilateral en 93 casos, con ligero predominio por € rifion izquierdo
(53,7%). Laedad mediaal diagnéstico fue de 1,71 afios (rango 0-13
afios). Las principales formas de presentacion clinicafueron: infeccion
urinaria 48 nifios (35,6%), masa abdominal 19 pacientes (14,1%) y do-
lor abdominal recurrente en 13 enfermos (9,6%). Otras formas me-
nos frecuentes fueron hematuria, fracaso renal agudo, sindrome poli-
malformativo o hallazgo ecogréfico casual. El diagndstico por eco-
grafia prenatal seincrementd progresivamente alo largo del estudio,
variando desde un 18% en 1980 hasta el 66% al final del estudio dees-
te grupo, lo que influyé asimismo en € nimero total de HN. La etio-
logiamas frecuente fue el sindrome delaunién pielo-uretrd, 34 (25,1%),
y laestenosis vésico-ureteral, 24 (17,7%). Fueron intervenidos 103 ni-
fios (76%) que totalizaron 138 intervenciones (34 nifios sufrieron mas
de unaoperacion quirdrgica). Tras un seguimiento de 4,62 + 0,76 afios,
el 4,6% de los pacientes con UO desarrollaron IRC.

Grupo B: Durante los cuatro afios del estudio 75 nifios (46 varo-
nes, 61,3%) fueron diagnosticados de HN, de los cuales 62 (82%) lo
fueron en €l periodo prenatal. Laforma de presentacion delos 13 ca-
sos diagnosticados fueradel periodo neonatal fueinfeccion urinariaen
12 enfermos (16%) y masa abdominal en uno (1,3%). De los 62 pa-
cientes diagnosticados por ecografia prenata, el estudio ecografico pos
natal confirmé laHN en 59 (95%), totalizando 83 rifiones hidrone-
fréticos de los cuales 48 (57%) corresponden aHN hilaterales, con mi-
nimo predominio del rifién izquierdo (50,6%); 10 rifiones (12,4%) se
mostraron posnatal mente como displasias renales multiquisticas, 14
unidades (16,8%) presentaban reflujo vésico-ureteral como Unica cau-
sade HN y 14 rifiones (16,8%) presentaban otras malformaciones ne-
frourol 6gicas asociadas. doble sistema pielo-ureteral, ureterocele y val-
vulas de uretra posterior. Las 45 unidades restantes (54,2%) presen-
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taban dilatacion de lavia urinaria sospechosa de sindrome de launién
pieloureteral 0 estenosis de la union vésico-ureteral. La ecografiaini-
cial permitio clasificar estas HN como de grado I: 9 (20%), grado I:
13 (28,8%), grado I111: 13 (28,8%) y grado IV: 10 (22,2%). Durante e
seguimiento 35 (77,8%) se mostraron como HN no obstructivasy 10
(22,2%) como HN obstructivas, todas ellas secundarias a sindrome de
launién pieloureteral.

Se realizaron 10 pieloplastias, en dos casos previa nefrostomia
de descarga. La edad media de laintervencion quirdrgicafue de 6,4
meses (rango 1-31 meses). Seis de estos pacientes (60%) presentaban
unaHN degrado IV enlaecografiainicial, 3 (30%) degrado 111 y uno
(10%) grado 1. Las indicaciones del tratamiento quirdrgico fueron:
presencia del patron obstructivo en el renograma diurético, dos ca-
S0s; renogramas con obstruccion parcial persistente, 6 pacientes; ma-
laevolucion clinica, 2 nifios. S6lo un caso de losintervenidos quirdr-
gicamente tenia una funcion diferencial por debajo del 40% en €l Ul-
timo estudio renogréfico previo alaintervencidn quirdrgica. Trasla
pieloplastia todos €llos mejoraron su patrén renogréfico diurético y,
salvo en dos casos, se atenud el grado de HN por ecografia.

Conclusiones
Lageneralizacion delaecografiaprenatal haincrementado enlos

Ultimos afios €l nimero de pacientes con el diagnéstico de HN, lle-
gando a ser la deteccion prenatal laforma més frecuente de diagnds-
tico de estaentidad en el periodo neonatal. Laintroduccion de las nue-
vas técnicas diagndsticas consigue detectar precozmente los casos
de HN obstructiva, si bien es preciso unificar los criterios para selec-
cionar alos pacientes susceptibles de correccion quirdrgicay esta-
blecer el momento éptimo de laintervencion. LalU continlia siendo
laforma habitual de sospecha clinicaenlas HN de diagndstico pos-
natal.
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Estudio con Radionuclidos en la Pielonefritis Aguda
(PNA) del Recién Nacido (RN)
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F. NUfiez, J. Fons, R. Hernandez, J. Marin, A. Peris

Unidades de Nefrologia Infantil. Hospitales Universitarios «Dr.
Peset» y Clinico de Valencia y Hospital «F. de Borja» de Gandia.
Departamento de Pediatria Obstetricia y Ginecologia. Universidad
de Valencia.

Lagammagrafiacortica rena con &cido dimercaptosuccinico mar-
cado con Tc99 (GC-DMSA) proporciona imagenes estéticas precisas
del parénquimarena y unainformacion cuantitativade lafuncion re-
nal global y diferencial. Susindicaciones incluyen el diagnéstico de
anomalias numéricas o morfol 6gicas del rifion, el estudio de la hiper-
tension renal en lauropatiaobstructiva, lainfeccion del tracto urinario
(ITU), lanefropatiadel reflujoy lainsuficienciarenal.

Enlos dltimos 10 afiosla GC-DMSA se hamostrado como €l pro-
cedimiento diagndstico de eleccidn para conocer la afectacion renal
en nifios con ITU. El DMSA ha sustituido a otros radiontclidos (DT-
PA, GHA) por su mayor sensibilidad y precision de imégenes. Lain-
terpretacion dela GC-DMSA es diferente dependiendo del momento
de su realizacion en el curso evolutivo del nifio con ITU. Enlafaseini-
cial delainfeccion, una GC-DMSA anormal permite el diagnostico
dePNA eidentificaal nifio que requiere un tratamiento antibiético pre-
coz, estudio radiol 6gico adicional y vigilancia clinica prolongada. En
cambio, su realizacion durante € seguimiento del nifio con antecedentes
delTU, conosinreflgjo vésicoureteral (RVU), pero actuamente asin-
tomatico, permite conocer si las anomalias detectadas en la fase aguda
han desaparecido o hien persisten como expresion de dafio renal per-
manente.

Lainmadurez funcional renal del RN se ha relacionado con una
menor sensibilidad de estos métodos diagnosticos en €l neonato y el
lactante pequefio. Algunos autores no recomiendan su utilizacion en
los menores de 3 meses por |a baja sensibilidad parala deteccion de
defectosfocalesy cicatrices, laeliminacion urinariaaumentaday lavar
riable pero incrementada actividad de fondo que dificulta lainterpre-
tacion de las imagenes. Este patron caracteristico se atribuye aun
menor filtrado glomerular (FG) y una capacidad de transporte dismi-
nuida de acidos orgénicos por la celular tubular proximal. A pesar de
ello, lautilizacion del DMSA en los problemas nefrourol 6gicos del RN
se sigue recomendando en revisiones actuaes del tema. Se ha com-
probado una captacion homogénea del DM SA en rifiones sanosde RN
y nifios hasta |0s 2 afios con PNA contralateral. Por su trascendencia
préctica conviene sefiaar |a elevada variacion intraobservador, que
sehareferido de hastael 40%, en lainterpretacion delasimagenes es-
téticasdelaGC-DMSA.

L os datos experimentales en animales no destetadosy muy jéve-
nes muestran elevada sensibilidad (85%-95%) y una especificidad pré-
ximaal 100% cuando se comparan |as ateraciones de la GC-DMSA
con los hallazgos anatomopatol gicos. Més recientemente, el SPECT-
DMSA en cerditos no destetados y en humanos adultos muestra una
sensibilidad mayor que el GC-DMSA planar convenciona (el mayor
ndmero de defectos corticales identificados en rifiones lesionados y
mayor nimero de lesiones en rifiones aparentemente normales), pero
una especificidad menor (71% vs 100%).

En &l nifio pequefio, los datos clinicos y analiticos no son especi-
ficos parael diagnéstico de PNA. En neonatos la utilidad de estos ha-
Ilazgos es alin més limitada y esta circunstancia puede no verse me-
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jorada por lalimitacion que establece €l proceso de maduracion renal
en lacapacidad diagndstica de |os métodos de imagen actualmente dis-
ponibles. Sin embargo, la necesidad clinica es mucho mayor puesto
que el riesgo de dafio renal es més frecuente en este grupo de edad.
Refuerzatodaviaméslo anterior que unatercer partedelasITU en RN
y nifios pequefios van a presentar recurrenciay su prevision precisaini-
ciar unaprofilaxis en agquellos nifios que se demuestre dafio renal enla
GC-DMSA, incluso en ausencia de reflujo.

Hasta el momento, ninguna serie publicada hace referencia exclu-
sivaa RN, excepto el estudio realizado por nuestro grupo. Las series
que estudian nifios pequefios con PNA proporcionan datos limitados de
RN sin que se pueda en muchos casos individualizar suficientemente
sus hallazgos. En general, trasla primera I TU laproporcion de RN 'y
lactantes pequefios que muestran alteraciones en la GC-DMSA essi-
milar, entre 33% y 86%, ala observada en lactantes de més de 6 me-
Sesy nifios mayores. En cambio, otros estudios encuentran que el por-
centaje de nifios con lesion renal aumenta con la edad, hecho que pue-
de ser atribuido a que se incluyen nifios con ITU recurrente. El por-
centgje de RVU es ligeramente menor que en edades posteriores, pero
esimportante destacar que la presencia de RVU de bajo grado (1 y 1)
no se acompafia de una menor frecuencia de dafio renal; solo los nifios
con RVU grado 111 o superior muestran una mayor proporcion de le-
sionesen laGC-DMSA s se pretenden identificar las |esiones agudas
delaPNA. Durante e seguimiento los RN y nifios mas pequefios mues-
tran una proporcidn mayor de cicatrices que los nifios de mas edad: 50%
delosrrifiones inicialmente patol 6gicos versus 20% en e grupo mayor
de 6 meses, expresando la mayor vulnerabilidad del rifion del RN.

Pauta de actuacién en el RN con ITU

Trasel diagnésticoy el inicio del tratamiento antibidtico parente-
ral, que de de prolongarse 14 dias, se realiza ecografiarena y vesi-
cal. Si esnormal, 0 anormal pero no existe hidronefrosis, debe practi-
carse una GC-DMSA enlos primeros 15 diasy unaCUMS d finalizar
el tratamiento antibidtico. En nifias puede sustituirse laCUMS por una
cistografiaisotopicadirecta. Tras laantibioterapiainicial seinstaura
quimioprofilaxis hasta completar los estudios de imagen. El segui-
miento posterior dependeré de los resultados de | as exploraciones com-
plementarias. Si laecografia 1aGC-DMSA y laCUMS son normales,
puede recomendarse un periodo de vigilanciaclinicay bacteriol6gica,
hasta el afio de edad. Si la GC-DMSA inicial demuestra defecto focal
de captacidn o hipocaptacion difusa debe repetirse unanueva GC-DM-
SA alos 6-12 meses para comprobar la normalizacion o la presencia
de cicatriz. Durante todo este tiempo el nifio continuaré la quimio-
profilaxis, que se mantendra hasta que se compruebe la resolucion en
lasegunda GC-DMSA o hasta los 2 afios. Si existe RVU, se procede-
ra dependiendo de su gradacion. El significado alargo plazo de las
cicatrices renales detectadas por la GC-DMSA no esté bien determi-
nado. Teniendo en cuentala proporcidn elevada de nifios que tras una
ITU en €l periodo neonatal mantienen pequefias alteraciones entre 1
y 2 afios después en la GC-DMSA, se considera recomendable reali-
zar en ese momento una urografia intravenosa para confirmar laim-
portancia de estas alteraciones y establecer el prondstico alargo pla-
20.
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Hipertensién Arterial (HTA) en el Recién Nacido (RN)
y Lactante

R. Muley Alonso, G. Bustos L ozano

Seccidn de Nefrologia. Servicio de Neonatologia. Hospital «Doce de
Octubre». Madrid.

LaHTA ene RNy end lactante, aunque infrecuente, esen laac-
tualidad una entidad bien reconocida con una prevalenciay unamor-
hilidad significativas. Es muy importante tener en consideracion lame-
todologia de medicion con atencidn especial respecto a instrumento
de medida, € tamafio del manguito y latécnica

Ladefinicién actual mas aceptadade HTA eslacorrespondiente a
valores de tension arteria sistélicay/o diastélicaigual o superior a
percentil 95 paraedad y sexo, en tres determinaciones diferentes, exis-
tiendo todavi problemas respecto a los patrones de referencia neona-
tales, principamente delos RN pretérmino. Habra que seguir uname-
todologia de medicion similar ala efectuada en |as tablas de nomo-
grama que utilicemos como referencia. HTA leve serdla comprendi-
daentre P95y P99 e HTA severa por encimadel P99. Laemergencia
hipertensiva se define como la elevacion brusca de la tension arterial
que se acompafia de clinica neurolégica o cardiol dgica severa secun-
dariaalamisma

En el RN la causa mas frecuente es la renovascular, especialmen-
telatrombosisy lavasoconstriccion arterial renal asociadas general -
mente con el uso de un catéter arterial umibilical. Otras causas vas-
culares son latrombosis venosarenal y lacoartacion de aorta. Las caur
sas renales son infrecuentes, pudiéndose observar fundamental mente
en laenfermedad poliquisticainfantil y muy ocasionalmente en el se-
no de una uropatia obstructiva o en la displasiae hipoplasiarenal. La
etiologia endocrinol 6gica, oncoldgicay neurol égica es excepcional.
Otras causas son la hiperhidratacion, la displasia broncopulmonar, los
farmacos (esteroides, teofilinay cafeina) y las desconocidas. En €l lac-
tante las etiologias mas frecuentes son las cardiovasculares, renales y
oncol 6gicas, principa mente la coartacion de aorta, la enfermedad
poliquisticarenal, el sindrome hemolitico-urémico y los tumores neu-
rogénicosy renales.

Al igual que suele ocurrir con nifios mayoresy adultos, muchas
veces laHTA es asintomética o con signos clinicos inespecificos o de-
rivados de la enfermedad etiol6gica o de otra enfermedad concomitan-
te.

Laevaluacion debe incluir unarevision meticulosa de la historia
clinica, asi como un cuidadoso examen fisico y laexistencia actual o
previade un catéter arterial umbilical. Se debe realizar también un
estudio andlitico de electrolitos, creatining, urea, calcio, fésforo, siste-
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mético de orina, urocultivo y unaecografia abdominal con especial in-
terésen losrifionesy lavia urinaria, ademas de una valoracion car-
diolégica que incluya ECG y ECO. Con estos estudios se podra lle-
gar aun diagnostico etiol dgico en la mayoria de los casos. Si no fue-
raasi se necesitara una ecografiarena Doppler, estudios isotdpicosy
determinacion de reninay aldosterona plasmética. Ocasionalmente
seprecisara unacistografiay excepcionalmente una arteriografia o de-
terminaciones en plasmade cortisol y catecolaminas, o urinariasde 17
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cetos, 17 hidroxisy catecolaminas.

El manejo terapéutico va a depender de la causa primariade la
HTA. Asi habré que realizar una reparacion de una coartacion de aor-
ta o de una uropatia obstructivay exéresis de un tumor neurogénico o
renal. Otras veceslasimpleretirada de un catéter arterial umbilical pue-
de producir lanormalizacion delatension arterial, a igua que unadis-
minucion o retirada de f&rmacos como lateofiling, los esteroides o la
ciclosporinaA. En principio no es necesario €l tratamiento delasHTA
transitorias, exceptuando las que conlleven una crisis hipertensiva o
las que se producen en los RN pretérminos, de muy bajo peso, por €
consiguiente riesgo de dafio organico. LaHTA moderada suele res-
ponder alarestriccion hidrosaling, sola o asociada a diuréticos, pre-
cisando a veces ademas de un vasodilatador o un betabloqueante. Los
IECA pueden utilizarse también en estas edades, incluso como droga
Unica, principalmente en las HTA renovasculares. LasHTA severas
y las emergencias hipertensivas pueden precisar de laperfusién intra-
venosa de potentes vasodilatadores o de alfal y betabloqueantes.
Actualmente estan contraindicadas | as drogas tromboliticas y muy ex-
cepcionalmente se precisarade lacirugiaparalaresolucion, o € con-
trol, de unaHTA, ya sea mediante trobectomia, angioplastia o ne-
frectomia.

El pronéstico va a depender fundamental mente de la enfermead
primaria.

Casuistica

En recién nacidos, durante el periodo 1990-1996 hemos observa-
do 50 casosde HTA, 34 varonesy 16 mujeres, representando unainci-
denciadel 0,81% respecto del total de ingresos neonatales. Un 24%
fueron RN atérmino y un 76% pretérminos. La edad del diagnostico
fue de 10 dias (1-39) y €l 88% se encontraban en laUVI neonatal. La
clinicafue asintomética en el 82%, cardiovascular en €l 12%y neu-
rolégica en el 8%. La etiologia mas frecuente fue la de causa desco-
nocida (40%), seguida de larenovascular (18%), esteroides (12%), car-
diovascular (10%), hipervolemia (8%) y neuroldgica (6%). No preci-
saron tratamiento 10 pacientes (20%), larestriccion hidrosalina ex-
clusiva control6 seis casos (12%), € diurético Unico otros seis, el va-
sodilatador siete, el IECA dosy las asociaciones 16. Laevolucion, res-
pecto delaHTA, fuefavorable en el 90% de los casos, precisando tra-
tamiento al alta Ginicamente tres enfermos. Nueve pacientes (18%)
fallecieron por complicaciones de su enfermedad de base.

Enlactantes, en el periodo comprendido entre 1985-1996 (excep-
to coartaciones de aorta que corresponden a 1990-1996) hemos ob-
servado 53 pacientescon HTA, 28 varonesy 25 mujeres, con una edad
al diagnostico de 4 meses (2-12). Laetiologiamés frecuente fue la car-
diovascular con 34 casos (64%) de coartacion de aorta, seguida de la
renal con 8 poliquistosisy 4 S. hemolitico-urémico. Tres casos fueron
secundarios aciclosporina A, en €l postransplante hepético, dos ane-
froblastomas y uno atratamiento con ACTH.

Analizando los dos periodos en conjunto es destacable: 1) Escasa
incidenciade HTA en esta etapa de lavida. 2) Clinicaasintomatica o
secundaria a su enfermedad de base en la mayoriade los casos. 3) No
observacion de etiologia endocrinol dgica, tumoral neurogénica, hi-
poplasialdisplasiarenal, uropatia obstructivani broncodisplasia. 4) Alta
incidencia de causa desconocida en neonatos y de coartacion de aorta
en lactantes (posiblemente por ser centro naciona de referencia car-
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diovascular). 5) Fécil control terapéutico y buenaevolucion, en el pe-
riodo neonatal, siendo la mayoria muy transitorias incluidas las reno-
vasculares. 6) Buen pronostico a corto y medio plazo, respecto ala
HTA, en los casos neonatales que no fallecen por complicaciones de
su enfermedad de base.

Funcién Renal y Fisiologia en el Recién Nacido

Pedro A. José!, Juan C. Pelayo?

IMD, PhD, Vice Chair of Pediatrics, Professor of Pediatrics and
Physiology and Biophysics, Georgetown University Children’s
Medical Center, Washington DC 20007-2197. 2MD, Food and Drug
Administration, Rockville, MD.

El nacimiento, en € nifio, cambia rdpidamente lademanda del ri-
fién con respecto alahomeostasisinfantil. Laedad de concepcion (edad
gestacional més edad posnatal), €l estado general de salud y €l mane-
jo médico pueden, ya sea en conjunto o independientemente, producir
laaparicion de anomalias metabolicas marcadas por unaaparente fun-
cion renal inadecuada. La cronologia de los cambios funcionales re-
nales que ocurren con €l crecimiento en el recién nacido de pretérmi-
no 0 término han sido descritos. Esta siendo més aparente que los efec-
tos de tratamiento afiaden un elemento de dificultad en lainterpreta-
cion del desarrollo delafuncidn renal en el nifio de muy bajo peso de
nacimiento. Sin embargo, los mecanismos responsables de estos cam-
bios estan empezando recientemente a entenderse con € uso delastéc-
nicas de la biologia molecular.
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Insuficiencia Renal Aguda en el Recién Nacido

Pedro A. Jos&!, Robert D. Fildes?

IMD, PhD, Vice Chair of Pediatrics, Professor of Pediatrics and
Physiology and Biophysics. 2MD, Assistant Professor and Director
of Pediatric Nephrology Georgetown University Children’s Medical
Center, Washington DC 20007-2197.

Lainsuficienciarenal aguda (IRA) resultacuando lafuncién renal
se deteriora (en horas o dias) hasta tal punto que la capacidad de ex-
cretar laureay de mantener un equilibrio homeostético delos liquidos
y eectrolitos se altera. Aproximadamente, un 5% de los pacientes adul -
tos hospitalizados desarrollan IRA durante su estadiaen e hospital. Un
25% de los recién nacidos internados en unidades de cuidado intensi-
Vo padecen cierto grado de insuficienciarenal, de los cuales un cuar-
to desarrollalRA. A pesar de adelantos significantes en el tratamiento
médico de esta enfermedad, |as enfermedades primarias, como asi-
mismo las complicaciones asociadas, contindian limitando |a sobrevi-
vencia, lacual no es més del 50%. Es importante reconocer que esta
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cifrano hamejorado en forma sustancial desde el afio 19500,

En ¢l periodo neonatal, después de las primeras 24 horas de vida,
lalRA se debe sospechar cuando laureaen sangre es> 20 mg/dl, lacre-
atininaen plasmaes>1,5 mg/dl y el flujo urinario es< 1 mi/kg/h (to-
mando en cuenta la fase prediurética del recién nacido prematuro®@).
Por cierto, en recién nacidos con IRA la observacion de un flujo uri-
nario normal no es un hecho poco comun (IRA de clase no oligrica).
Lasola presencia de cada unade estas alteraciones en formaaidada, sin
embargo, no implicalaexistenciade IRA. Un nivel elevado delaurea
sanguinea puede deberse no solamente ala IRA, sino también a otros

MESA REDONDA: INSUFICIENCIA RENAL CRONICA
DURANTE LOS DOS PRIMEROS ANOS DE VIDA

mecanismos, como por gjemplo aumento de la produccion de urea (por
gjemplo, septicemia), disminucion de lafiltracion renal de laurea (por
giemplo, insuficiencia prerrenal) y, raramente, debido a una disminu-
€i6én en lasecrecion renal delaurea. Como en el caso delaurea, lacre-
atinina plasmética también estiinfluenciada por € nivel de filtracion
en el glomérulo renal y por otros factores tales como la edad de gesta-
ciony laedad posnatal®, laingestion de carne y proteinasy lamasa
muscular. En € recién nacido, un aumento diario de 5 mg/dl enlaurea
sanguinea, y en creatininaplasméticade 0,2-0,5 mg/dl indican IRA. El
flujo urinario en recién nacidos normales a término aumentainicial-
mente hastavalores de 3,6 ml/kg/h, y alas 3 horas de vida disminuye a
2,4 mi/kg/h. En recién nacidos prematuros €l flujo urinario esta bajo,
a1,5 ml/kg/h, durante |as primeras 12 a 24 horas de vida (fase prediu-
rética), del segundo a tercer dia aumenta hasta 4,5 mi/kg/h (fase diu-
rética) y, posteriormente, a cuarto dia varia dependiendo del balance
liquido®@ de 2 a4 mi/kg/h. Cuando se comparan con los nifios de ma-
yor edad, las anormalidades en |os electrolitos que se observan en la
IRA son cuantitativamente diferentes en el recién nacido. En el neo-
nato con IRA severa, € nivel de K+ plasmético puede aumentar arazon
de 0,4 20,8 mEq/l a dia; en contraste, en nifios mayores el aumento
esde 1 mEg/l. Igualmente, el aumento paulatino del fésforo y magne-
sio en el plasmay la disminucién del calcio plasmético que resultan
cuando ocurre una reduccion marcada en lafiltracion del glomérulo re-
nal, es més lento en €l recién nacido qu en nifios mayoresy adultos.

Més del 60% delalRA en € recién nacido se debealaaxfisiapre-
natal, hipoxiay septicemia“9. Drogas, con efectos toxicos en el ri-
fién cuando se administran tanto alamadre como a recién nacido, pue-
den también producir IRA neonatal. El tejido renal del recién nacido
parece ser mas resistente alos efectos nocivos de ciertas sustancias té-
xicas que el rifion de los adultos®. Asimismo, debido a un flujo san-
guineo en lamedular renal relativamente elevado y aunagran capaci-
dad de adaptacion a metabolismo anaerdhico, € rifidn del neonato pue-
de ser menos susceptible a los dafios producidos por laisquemia que
el rifién de los adultos. La deplecion celular de ATP esla causa prin-
cipal del malfuncionamiento celular en lalRA que ocurre como con-
secuencia de unaisquemiadel rifion. Los productos del metabolismo
delaadenosinay del ATP se consideran factoresimportantesen € des-
balance de la vasoconstriccion y de la vasodilatacion. El oxigeno, al
reaccionar con la «hypoxanthine», puede dar lugar alaformacion de
«free radicals» y en combinacion con €l aumento del calcio intracelu-
lar pueden dafiar lamembranacelular y causar malfuncionamiento ce-
lular.
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El diagnostico de laIRA sefacilitasi las causas se categorizan
en prerrenal, renal y posrenal. Es importante para poder definir una
causaprerrenal como laetiologiadelalRA laevaluacion del volumen
sanguineo circulatorio efectivo. Unaandlisis del sedimento urinarioy
de los valores en la orina de ciertos electrolitos y creatinina ayudan a
distinguir insuficiencias prerrenales de laIRA causada por la necro-
siscelular delos tubulos renales. EI mejor indice urinario para distin-
guir insuficiencias prerrenales de laIRA causada por la necrosis ce-
lular de los tdbulos renales es la excrecion fraccionaria de sodio; un
valor > 3% esindicativo de una|RA debida a necrosis de los tlbulos
renales (90% sensibilidad y especificidad). EI mismo valro se puede
usar en neonatos con una edad gestacional de 31 semanas 0 més. En
recién nacidos prematuros de 20 a 30 semanas de edad gestacional el
valor es> 6%, mientras que este valor no es confiable en neonatos pre-
maturos de menos de 29 semanas®. El cuidado médico inicia delos
pacientes con IRA se dirige fundamental mente a revertir las causas pri-
marias de lainsuficienciay acorregir deshalances en los liquidos y
electorlitos. Cuando un tratamiento conservador no es exitoso, es ne-
cesario implementar una terapia de reemplazo renal. Latasa de mor-
talidad asociada con laIRA en €l recién nacido variaentre el 14y el
73%. En términos generales, la mortalidad en lalRA con oliguriaes
mayor que en lalRA sin oliguria®. Més del 40% de los sobrevivien-
tes de IRA en el periodo del recién nacido, tienen anormalidades de
lafuncién renal. Modos més recientes de tratamiento han intentado
usar factores de crecimiento para facilitar |aregeneracion del rifion®.

Bibliograffa

1 Thadhani R, Pascual M, Bonventre JV. Acute renal failure. N Engl J
Med 1996;334:1448-1459.

2 Lorenz M, Kleinman LI, Ahmed G, Markarian K. Phases of fluid and
electrolyte homeostasisin the extremly low birth weight infant. Pediatr
1995;96:484-489.

3 BuevaA, Guignard J-P. Rena function in preterm neonates. Pediatr
Res 1994;36:572-577.

4 Norman ME, Assadi FK. A prospective study of acute renal failurein
the new born infant. Pediatr 1979;63:475-479.

5 Karlowicz MG, Adelman RD. Nonoliguric and oliguric acute renal
failurein asphyxiated term neonates. Pediatr Nephrol 1995;9:718-722.

6 Pelayo JC, Andrews PM, Coffey AK, Calcagno PL, Eisner GM, Jose
PA. Theinfluence of age on acute renal toxicity of uranyl nitratein
the dog. Pediatr Res 1983;17:985-992.

7 Ishizaki Y, Isozaki-Fukuda Y, Kojima T, Sasai M, Matsuzaki S,
Kobayashi Y. Evaluation of diagnostic criteria of acute renal failure
in premature infants. Acta Paediatr Jpn 1993;35:311-315.

8 Grylack L, Medani C, Hultzen C, Sivasubramanian K, Davitt M, Jose
P, Scanlon J. Nonoliguric acute renal failure. Am J Dis Child 1982;
136:518-520.

9 HumesHD. Acuterenal failure- the promise of new therapies. N Engl
J Med 1997;336:870-871.

Fracaso Renal Agudo en Nifios Menores de Dos Afios:
Técnicas de Depuracién Extrarrenal

M. Espino Hernéndez.

Médico Adjunto. Unidad de Nefrologia Infantil. Hospital «Reina
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Soffa». Cordoba.

El fracaso renal aguda (FRA) es una entidad que presenta una ele-
vadaincidenciaen las unidades de cuidados intensivos pediétricosy ne-
onatales. En laliteratura oscila, en las diferentes series, entre el 8y e
24%; cifrasimilar a 14% encontrado en larevision de 328 pacientes,
menores de dos afios, que ingresaron en la unidad de cuidados intensi-
VOS.

L as causas se agrupan seguin la etiopatogeniadel trastorno en pre-
rrenales, intrinsecasy obstructivas. La etiologia prerrenal eslamasfre-
cuente (82% en nuestra sexie), siendo raras laintrinsecay obstructiva
(11%'y 7%, respectivamente).

El diagndstico etiol gico es necesario parael enfoque terapéutico.
Se realiza mediante la val oracion de la bioguimica urinaria, del sedi-
mento y de la situacion hemodinamica.

En el FRA prerrenal, inciando precozmente la administracion de
volumen y de drogasinotrépicas se puede restablecer unadiuresis ade-
cuada, con mejoria o recuperacion del cuadro. Ladopamina, adosisdo-
paminérgicas, en pacientes con flujo renal comprometido, es eficaz. En
lanecrosis tubular establecida, la furosemida se puede utilizar en la
faseinicial con objeto de convertir el FRA en politrico, lo quevaa
facilitar e mangjo conservador y puede evitar lastécnicas diaiticas. Sin
embargo, todos estos tratamientos, una vez instaurado el FRA paren-
quimatoso oligurico, son de poca utilidad. EI manejo conservador del
FRA consiste en: control de la volemia, tratamiento conservador y de
emergenciade lostrastornos electraliticos, control delatension arterial
y aporte cal 6rico adecuado. En el 67% de nuestros pacientes estas me-
didas fueron suficientes para mantener el balance hidroelectrolitico.

Las indicaciones absolutas de las técnicas de depuracion extra-
rrenal son: el compromiso hemodinamico, |as alteraciones electroliti-
cas severas (Sin respuesta a tratamiento de emergencia), ureaigua o
superior a 300 mg/dl y anuria prolongada. Las indicaciones relativas
son el aumento de las cifras de urea de 40 mg/dl o de las cifras de
cregtinina de 0,5 mg/dl cada 24 horas, la necesidad deiniciar alimen-
tacion enteral o parenteral y la necesidad de expansion de la volemia
para mantener €l gasto cardiaco. En la practica clinica habitual, debi-
do a mayor metabolismo y demandas energéticas de los nifios, se abo-
gapor uninicio precoz de las técnicas dialiticas, siendo lasindicacio-
nes relativas cada vez més frecuentes. En nuestra serie, 15 pacientes
precisaron técnica diaitica (33%).

Ladidlisis peritoneal aguda va a ser la técnica urgente de eleccion
€en neonatos, lactantes e incluso nifios mayores. Supone una via de ac-
Ceso rapida, no es necesario un acceso vascular que puede resultar muy
complicado en nifios pequefios, no necesita personal especializado ni
aparataje especificoy, enlaactualidad, gracias alos catéteres que sein-
troducen por el método de Seldinger, esté casi exenta de complicacio-
nes, a evitar e riesgo potencial de perforar visceras, vasos, que existia
con los catéteres rigidos. Tras vaciar la vejiga mediante una sonda, se
coloca en flanco izquierdo externo alalinea de la arteria epigastrica
inferior, en neonatos, y en linea media, 2 cm por debajo del ombligo
en lactantes y nifios mayores. Es recomendable introducir 10 cc por kg
intraperitoneal de liquido de didisis, previo alaintroduccion del caté-
ter. Seinicia con volUmenes de 20 a 30 cc por kg de peso y se va au-
mentando progresivamente hasta un méaximo de 50 cc/kg de peso y pa-
se. Los liquidos de didlisis, bien de agudos o crénico, que existen co-
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mercializados en la actualidad, se pueden utilizar en nifios mayores de
un mes. En |os neonatos, debido alainmadurez hepética, que impide
la correcta metabolizacion del lactato a bicarbonato, conviene preparar
liquidos con composicién similar, pero sustituyendo el lactato por bi-
carbonato (teniendo presente que la concentracion de sodio no debe ser
superior 2140 mEg/1), con glucosaa 2% y administrando el calcio in-
travenoso para evitar la precipitacion del mismo. Esta técnicafue utili-
zada en ocho de nuestros pacientes, cinco de ellos eran menores de un
mes.

Lahemodialisis aguda es latécnica més répiday eficaz pero re-
quiere personal especializado y una situacion hemodinamica estable,
hecho infrecuente en pacientes criticos.

Lahemofiltracion arteriovenosa continua, basadaen latension ar-
terial media que mueve la sangre através de un filtro, eslatécnicade
eleccion en pacientes hemodindmicamente inestables en los que es ne-
cesario un balance negativo de liquidos, consiguiendo una depuracion
lenta de sustancias de peso molecular medio. Requiere un acceso ve-
noso y otro arteria con buen flujo. En los Gltimos afios, laintroduccion
de bombas de hemofiltracion ha permitido realizar variantes de esta
técnica, con dos accesos venosos (hemofiltracion venovenosa) y con
tensiones arteriales bajas, |0 que ha ampliado lasindicaciones y utili-
dad de lamisma, ya que a conseguir mayores flujos, aumentala de-
puracién. Los liquidos de didlisis en sentido contracorriente ala san-
gre afadidos (hemofiltracién arteriovenosa o venosa continua) per-
miten disponer de una hemodidlisis continua que no provoca altera-
ciones hidroelectraliticas, siendo Util en trastornos metabdlicos, sepsis
y FRA de cualquier etiologia. Estastécnicas fueron deelecciénen sie-
te de nuestros pacientes, y fueron terapia aternativa en dos de los pa-
cientesen los que seinici didlisis peritoneal, por complicacion de la
misma.

El prondstico esté directamente relacionado con la causa. La mor-
talidad varia de unas series a otras, debido a grupo de pacientes que se
incluyen. El FRA intrinseco tiene un mejor pronostico que el asociado
acirugiao fallo multiorgénico. Lamorhilidad es alta, quedando un por-
centgje importante con disminucion del filtrado glomerular. En nuestra
serie lamortalidad fue de un 17% (8 pacientes; 5 con técnicas dialiti-
casy 3 con manejo conservador). En todos los casos se asocid a ciru-
giacardiaca o fallo multiorgénico. En ninglin caso lamortalidad fue se-
cundariaa FRA intrinseco, siendo, sin embargo, mayor la morbilidad
desde el punto de vista de funcion rena (un paciente evolucion6 ain-
suficienciarena cronicay 3 tienen proteinuria e hipertension arterial).

Alteraciones Hidroelectroliticas y del Equilibrio
Acido-Base en el Lactante en Insuficiencia Renal
Crénica Desde Recién Nacido

G. Arieta, A. Vallo, R. Oliveros, M .J. Quintela, J. Rodriguez
Soriano

Nefrologia Pediatrica. Hospital de Cruces. Vizcaya.

Las alteraciones en el balance hidroelectroliticoy en el equilibrio
acido-base que acontecen en lafase terminal de lainsuficienciarena
crénica (IRC) contribuyen, al menos parcialmente, a retraso del cre-
cimiento observado en los lactantes en IRC. Es fundamental el trata-
miento precoz de estos trastornos a objeto de minimizar suimpacto en
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¢l desarrollo del nifio, especiamente en los primeros meses de lavida

Estudiamos 13 lactantes (12 nifios y 1 nifia) con IRC en €l primer
afio de edad, habiéndose diagnosticado laIRC en el periodo neonatal
(Cr plasmética 3,74 + 1,68 mg/dl & mesdevida, y 2,41 + 1,11 mg/d|
alos 3 meses). Las enfermedades renales de base fueron la hipopla
siay/o displasiarenal en 11 nifios (85% de la poblacién), en el con-
texto de un sindrome de Prune-Belly en dos de ellos, y lanecrosis cor-
tical en dos nifios (secundariaa shock posquirdrgico y adeshidratacion
severa). Dos nifios fallecieron alos 2 afios de edad, dos permanecen
alin en tratamiento conservador tras 4 y 7 afios de seguimiento y nue-
ve evolucionaron aIRC terminal precisando tratamiento sustitutivo a
los 7,7 + 4 afios y recibiendo un trasplante renal alos 8 + 4,25 afios.
Tres de los nifios han precisado un segundo trasplante renal , por Ul-
timo, uno es portador de un tercer trasplante rendl.

Précticamente en su totalidad (12 de 13 nifios) presentaron episo-
dios de disbalance hidroelectrolitico o acidosis metabdlica durante su
seguimiento en la época del lactante con una media de 3,5 descom-
pensaciones/nifio (1-8). Dieciséis episodios precisaron ingreso hospi-
talario y fueron precipitados por diferentes causas: dos cuadros dein-
feccidn respiratoria, dos cuadros de vomitos, tres gastroenteritis agu-
das, un cuadro febril, seis cuadros de pielonefritis aguday tres casos
de deshidratacion. Més frecuentemente, se detectaron episodios de dis-
balance subclinico en larevision rutinaria de los pacientes.

En relacion con las dteraciones del sodio (Na) plasmético, laapa
ricion de hipernatremia (Na 149,4 + 43 mEg/l). Los cuadros mas se-
veros acontecieron en dos casos de deshidratacion y en tres pielone-
fritis agudas. En algunos nifios |a aparicion de hiponatremia se atri-
buyé alafalta de cumplimiento del tratamiento prescrito con suple-
mentos de sal.

Con respecto ala homeostasis del potasio (K) se comprobaron seis
episodios de hipokaliemia (K 2,95 + 0,43 mEg/l), varios de ellos aso-
ciados con deshidratacion e hiponatremia. Laaparicion de hiperkaliemia,
aunque no rara (37 observaciones con K 5,71 + 0.76), fue excepcional-
mente severa, cediendo con tratamiento médico en todas las ocasiones.
Muchos de los cuadros de hiperkaliemia se objetivaron en cinco nifios
con uropatia obstructiva o con reflujo vésico-ureteral importante, aso-
ciados en ocasiones con cuadros de pielonefritis aguda, o en otros pa-
cientes en €l contexto de una acidosis metabdlica (por diarrea, vomitos,
infecciones respiratorias) 0 desajustes con €l tratamiento con alcalinos.

Ladeteccion de hipocloremia, 21 episodios (Cl 8,88 + 6,2 mEg/l),
se consider6 un hallazgo inespecifico a detectarse en los pacientes con
acidosis metahdlica

No se objetivo ninglin cuadro de acalosis metabdlica, siendo fre-
cuente observar acidosis metabdlica, 43 episodios, s bien los més se-
veros fueron desencadenados por cuadros febriles, pielonefritis y/o pér-
didas digestivas en forma de vomitosy diarreas.

El crecimiento y desarrollo de estos nifios se caracteriz6 por un re-
traso severo con afectacion global delatala, e pesoy el perimetro ce-
falico, especialmente en los primeros meses de vida.

Es posible concluir, alavista de nuestra experiencia, que el grupo
de lactantes con IRC desde el nacimiento, principal mente secundaria
auna patologia de hipoplasia-displasiarenal, presentan con frecuencia
episodios de dishalance hidroelectrolitico y acidosis metabdlicarela
tivosalapoliuriay pérdida salina obligada que |es caracteriza asf co-
mo secundarios a pseudohi poal dosteronismo, desencadenados por pa:
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tologia propia del lactante.

Aspectos Nutricionales del Tratamiento Conservador
de Nifios con Insuficiencia Renal Crénica Durante los
Dos Primeros Afios de la Vida

A. Alonso Melgar

Hospital Infantil «La Paz». Madrid.

Necesidades nutricionales durante los dos primer os afios de la vi-
da

Los cambios producidos en la composicion corpora durante los
dos primeros afios de vida son los més importantes de toda la vida,
asi por gemplo lavelocidad de crecimiento llega a ser de 3,3 cm/mes
durante |os primeros tres meses de vida para disminuir al final del se-
gundo afio de vidaa 0,75 cm/mes. Tan sélo durante unos pocos meses
entrelos 12y 14 afios, coincidiendo con el desarrollo puberd, sellega
aalcanzar unavelocidad de crecimiento parecidaaladel fina del se-
gundo afio. Esta répida velocidad de crecimiento se acompafia de una
paralelagananciaponderal que hace que el peso del nacimiento seaf&
cilmentetriplicado a fina del primer afio, y cuadruplicado d final del
segundo. Asimismo, la ganancia ponderoestructural va acompariada de
cambios en lacomposicion corporal con un incremento progresivo del
porcentaje de masamuscular en relacion a peso, unincrementoy pos-
terior disminucion del porcentaje de grasa corporal y unadisminucion
constante del porcentgje corporal de fluido extracelular.

De todos estos cambios se deduce facilmente que las necesidades
energéticas de un lado y de nitrégeno de otro sean durante este perio-
do detiempo lasmés atasdelaviday se sitlien alrededor de 110 kcal
por kg de peso corporal y dia, de las cualesun 11 a 13,5% deben ser
en forma de aporte proteico, lo cual representade 2,5 a 3,5 glkg/dia.

Influencia delainsuficienciarenal crénica sobrelanutricion

Laimportancia de mantener un adecuado «estatus nutricional»
en ¢ lactante y nifio urémico ha sido sefialado reiteradamente. Lain-
tervencion directa para evitar la malnutricion aumentando la ingesta
energética mejora considerablemente la situacion del pacientey esla
piedra angular del tratamiento conservador de la insuficiencia renal
cronica durante el primer afio.

Ambas entidades (uremiay malnutricién) vaamenudo unidas exis-
tiendo un solapamiento de sintomas en los que es muy dificil desligar
el efecto directo de uno y otro. Asi, con frecuencia observamos que
laanorexia, sintomaimportante presente en nifios pequefios con insu-
ficienciarena crénica se acompafia de menor ingesta energético-pro-
teica, acdlerando € catabolismo y aumentando latasa de nitrégeno urei-
CO plasmatico que parece a su vez tener un importante efecto anore-
Xxigénico. Este efecto es tanto mayor cuanto mayor sea €l grado dein-
suficienciarena y se debe a un metabolismo energético anormal con
unadisminucion de lasintesis proteicay, amenudo, presenciade aci-
dosis que a su vez estimula el catabolismo proteico y de aminoéci-
dos; €l resultado de todo ello es un mayor requerimiento de nitrégeno
y de aminoécidos ramificados.

Necesidades nutricionales en lainsuficiencia renal crénica
1. Necesidadesde: - Energia
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- Nitrégeno

- Aminoé&cidos

- Fdlico

- Vitaminas, VitaminaD

- Hierro

- Sodio

- Bicarbonato

- Cdcio

- Fosforo

- Oligoelementos

2. Suplementos dietéticos: - Energéticos

- Aminoéacidos

Valoracién antropométrica

- Peso, talla, velocidad de crecimiento.

- Pliegues grasos: tricipital, bicipital, subescapular, muslo.

- Estimacion de la composicién corporal através de medidas ant-
ropométricas. masas corporal grasay magra.

- Areamuscular de brazo.

- Perimetro cefdlico.

- Indices nutricionales: indice de masa corporal (IMC), indice
nutricional de McLaren e indice de Waterlo.
Otrasvaloraciones nutricionalesy de composicién corporal

- Encuesta dietética.

- Balance nitrogenado estimado y medido.

- Bioimpedancia: Estimacién de masa corporal grasa, Masa cor-
poral magra, Agua corporal total y Agua extracelular.

- Cdlorimetriaindirecta: Gasto energético en reposo (GER), Gasto
energético basal (GEB), Actividad metabdlica: Ratio GER/GEB.

Mar cadores biol6gicos de nutricién
- AlbUmina
- Transferrina
- Prealblmina, RBP, Fibronectina, TNF, Interleukinas
-IGF-1

Aspectos dietéticos
- Lactanciamaterna
- Férmulas humanizadas
- «Belkost»
- Suplementacion y enriquecimiento energético

Dietay progresion

- Consideraciones generales de la progresion de la enfermedad re-
nal crénicadurante el primer afio de lavida.

- ¢Recuperacion de funcion renal ?

- Progresion: ¢Dieta dependiente o nutricidn dependiente?

Nutricion y crecimiento

Se ha considerado de formaclésicaque e crecimiento durantelos
dos primeros afios de la vida depende de factores nutricionales mas que
de factores hormonales. Presentamos la experiencia en nuestro hospi-
tal de laexistencia de «catch up» de latalla después de intervencion
dietéticaen 12 pacientes con fallo renal durante el primer afio.
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COMUNICACIONES AL TEMA PREFERENTE

0 Agenesia Renal Unilateral: Historia Natural en Siete
Lactantes. C. Vecilla, E. Martin, O. Oria, J. Blanco, A. Garcia-
Herrero, P. Jiménez!, E. Garcia Frias. Servicios de Pediatriay
Ide Ginecologia y Obstetricia. Hospital Universitario «Principe de
Asturias». Dpto. de Especialidades Médicas. Universidad de Alcala.

Laagenesiarenal unilateral (ARU) se observaen uno de cada 500
a1.000 nacidos vivos. Se atribuye a un defectuoso desarrollo delaye-
maureteral 0 bien alainvolucion prenatal de rifiones displésicos multi-
quisticos. El rifion Gnico resultante supone mayor riesgo de hiperten-
sion, proteinuria e insuficienciarenal.

Objetivos: 1. Correlacionar los hallazgos ecogréficos pre y post-
natales en lactantes con ARU. 2. Estudiar su asociacion a otras ano-
malias congénitas. 3. Valorar su evolucién clinica

Material y métodos. Estudio retrospectivo de siete lactantes diag-
nosticados de ARU desde 1992 hasta 1996, con gestacion controlada
por € Servicio de Obstetriciay Ginecologiay evolucién clinica estu-
diada en la consulta de pediatria, sobre un total de 11.407 nacidos vi-
vos. La sospecha de ARU en la ultrasonografia postnatal se confirma
mediante urografiaintravenosa o gammagrafiarenal. El tiempo medio
de evolucion desde el nacimiento es de 29 meses (mediana 27 meses).

Resultados: 1. Lafrecuenciade ARU es de 1:1.629 nacidos vi-
vos. En los siete |actantes se detectan alteraciones renales durante la
gestacion: ARU en cuatro casos (57%), un caso de hidronefrosis, otro
de hipoplasia.con quiste rena y un tercero de megauréter. Estostres ca-
S0s (43%) evolucionan a una aparente ARU. 2. Cuatro nifios presen-
tan alguna anomalia congénita asociada: reflujo vesicoureteral, doble
sistema excretor, criptorquidiaipsilateral y un cuarto caso con atresia
anorrectal, fistula de recto a cuello de vejiga, arteria umbilical Gnicay
malrotacion intestinal. 3. En dos lactantes se observa aumento del ta-
mafio del rifion dnico alos 3y 10 meses de edad, respectivamente, sin
superar el p95. Un paciente presenta hipertension transitoriaen €l cur-
S0 de un postoperatorio, con tensidn arterial en p90 alos 5 afios de evo-
lucién.

Conclusiones: 1. Lafrecuenciade ARU en nuestro medio es de
1:1.629 nacidos vivos. 2. Seglin nuestra experiencia, un 43% de ARU
son resultado de lainvolucion, durante la vida prenatal o primeras se-
manas de vida, de rifiones displésicos o maformados. 3. El rifion tni-
co del lactante debe ser sometido a estudios de imagen que permitan
detectar precozmente posibles alteraciones asociadas. 4. No hemos ob-
servado hiperfiltracién ni proteinuria significativa después de un ran-
go de seguimiento de 3 meses a5 afios.

0 Frecuencia Relativa de las Malformaciones Nefro-
urolégicas en Periodo Neonatal. Y. L 6pez-Fernandez,
M.A. Vézquez, L. Gastiasoro, R. Oliveros, A. Vallo. Seccidn de
Nefrologia Pedidtrica. Dpto. de Pediatria. Hospital de Cruces.
Vizcaya.

El diagnostico neonatal de las malformaciones nefrourol dgicas
constituye un objetivo esencial para poder instaurar una terapéutica
precoz. Se realizaun estudio retrospectivo de 108 nefrouropatias diag-
nosticadas durante €l periodo 1 enero 1990-31 diciembre 1996 (0,28%
de RN vivos), mediante ecografia prenatal (38%), palpacion abdomi-
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nal (48%) o ecografia posnatal (14%).

Resultados. Se confirmé el predominio en varones (70%). Los ca-
sos de diagndstico ecografico prenatal fueron: hidronefrosis (17), ecta-
siapielocdicilar (19), hipoplasia(1), agenesia(4). Delos52 casos con
anormalidades en la palpacién abdominal se detectd ausenciarena en
25 (en 14 fue confirmada mientras que en los restantes se diagnostica-
ron: rifion en herraduraen 5y ectasia pielocalicilar en 6). Un rifion en
herradura fue también sospechado y confirmado en otros 10 casos. Una
nefromegalia se constatd en nueve casos, que se correspondieron con
hidronefrosis (1) y ectasia pielocalicilar (8). Un rifion de pequefio ta-
mafio fue pal pado en cuatro casos, que se correspondieron con hipo-
plasia(3) y ectasiapielocaicilar (1). En tres casos se palpd un rifion ec-
tépico y un caso con arteria umbilical Unica presentd una ectasia cali-
cilar. En 15 casos €l diagndstico se establecié mediante ecografia pos-
natal indicada por sospecha de infeccidn urinaria, prematuridad, bajo
peso o situs inversus. La actitud terapéutica fue quirdrgica en solo 10
casos (9%). Ningun caso ha presentado una evolucion hacialainsu-
ficienciarenal.

Conclusiones. Si bien laecografia prenatal sigue constituyendo el
método fundamental para el diagnostico de las malformaciones ne-
frourol 6gicas neonatales, no debe olvidarse que la pal pacidn abdomi-
nal sistemética del recién nacido permite establecer €l diagnéstico de
anomalias renales de nimero, tamafio y posicion que con frecuencia
pasan desapercibidas prenatalmente.

0 Diagnostico Prenatal y Posnatal de las
Malformaciones Renales y de la Via Urinaria (MRU).
M. Lago Alonso, L. Ramos Macias, E. Colino Gil, D. Bonnet
D e I g a d 0 ,
A. Martinez Suar, A. Sudrez Sudrez, B. Valenciano Fuente.
Hospital Materno-Infantil. Las Palmas de Gran Canaria.

LasMRU representan € motivo de consulta més frecuente en nues:
traprécticaclinica

Objetivo. Estudiar lasMRU de los recién nacidos en nuestro cen-
tro, conocer su incidenciay €l tipo de MRU mas frecuente, las mani-
festaciones clinicas, complicacionesy posibilidades terapéuticas.

Material y métodos. Estudiamos|os pacientes (p) nacidos en nues-
tro Hospital, desde enero/95 a diciembre/96, con MRU diagnosticado
mediante ecografia prenatal y/o posnatal.

Resultados. En este periodo, nacieron 14.181 nifios en nuestro cen-
tro. En 85 pacientes (p) (0,59%) se objetivo algun tipo de MRU me-
diante ecografia. De ellos, 58 (68,3%) eran varonesy 27 (31,8%) mu-
jeres. El 43,6% de las MRU fueron de diagndstico prenatal y el 56,4%
por ecografia posnatal, redizadapor I TU (68,7%), oligoamnios (10,4%)
y en el estudio de otras patologias (20,8%). Se objetivé ectasiarena en
40 p (47,6%), hidronefrosisen 13 (15,4%), ureterohidronefrosisen sie-
te (8,3%), rifidn poliquistico en cuatro (4,8%) y agenesiarena en tres
(3,6%); la ecografia fue normal en 17 p (20,2%). Las MRU diagnosti-
cadas fueron: ectasias piélicas en 37 p (43,5%), reflujo vesicoureteral
en 23 p (27,1%), estenosis pieloureteral en siete p (8,2%), megauréter
en siete p (8,2%), vejiga neurdgena en tres p (3,5%), rifion multiquis-
tico en cuatro p (4,7%), agenesiarena en tresp (3,5%) y extrofiave-
sical enun p (1,1%). La estancia mediaen laUnidad de Neonatologia
fuede 13,5+ 10,2 dias. Laincidenciade ITU fue del 63,6%, siendo el
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germen més frecuente la E. cali (61,5%), seguido de Klebsiella (19,2%),
enterococo (7,6%) y Pseudomonas a. (3,8%). Dos pacientes (2,3%) te-
nian insuficiencia renal. Se realiz6 tratamiento quirirgico en 15 p
(17,6%), de los cuales cinco p (33,3%) presentaron complicaciones.

Conclusiones. 1. Laectasiarena eslaMRU més frecuente en los
neonatos de nuestro medio. 2. Laincidenciade ITU es altaen pacien-
tes con MRU. 3. En los pacientes con I TU, una ecografia normal no
descarta MRU. 4. El tratamiento quirurgico estaindicado en un por-
centgje bajo delasMRU.

0 Programa de Diagndstico Precoz de Anomalias
Nefrouroldgicas. Resultados en el Periodo 1991-1996.
R. Espino Aguilar, E. Osuna Jiménez, A. Gutiérrez Benjumeal,
A.Marin Martinz M.J. de Dios% Unidad de Nefrologia Pediatrica.
Unidad de Neonatologia. 2Servicio de Obstetricia y Ginecologia.
Hospital Universitario de Valme. Sevilla.

Introduccidn. Las malformaciones nefrourol 6gicas son causaim-
portante de IRC en lainfancia. Presentamos |os resultados de un pro-
grama de diagndstico precoz realizado conjuntamente por |os Servicios
de Obstetricia-Ginecologia y Pediatria con el fin de megjorar laasis-
tencia nefrolgica de los nifios de nuestra area sanitaria.

Material. En €l periodo enero 1991-diciembre 1996 se atendie-
ron en nuestro hospital 21.971 partos. A estas mujeres se les realizo
entre 1-4 ecografias durante el embarazo. Tras una ecografia obstétri-
caen la octava-décima semanas de gestacion, se practicaalas 20 se-
manas el primer control del programay segin los hallazgos se decide
intervencion prenatal (programa de seguimiento obstétrico) con €l ob-
jetivo de mejorala funcion renal y mantener un volumen de liquido
amnidtico adecuado para evitar la hipoplasia pulmonar.

Resultados. Se detectaron 112 casos para seguimiento prenatal -
posnatal (0,5% de RN). Al nacimiento se realiz6 ecografiaen la pri-
mera semana de viday UIV-CUM S-Renograma en casos sel ecciona-
dos. En funcién de los hallazgos, los nifios se enviaron a urologia o a
seguimiento hasta el sexto mes de vida como minimo. Los hallazgos
han sido clasificados en tres grupos: 1°. Alteraciones de uréter/pelvis
renal, 96 casos. @) Ectasia minima (< 10 mm) 61 casos; todos se nor-
malizaron tras el nacimiento (100% falsos positivos). b) Ectasia mo-
derada (11-15 mm) 20 casos; 11 casos se normaizaron (55% falsos po-
sitivos); los nueve casos confirmados (45% positivos) correspondie-
ron & seis casos de alteracion de la unién pieloureteral con dilatacion
moderaday normalizacion evolutiva en todos |os casos, un uretero-
cele, un reflujo vesicoureteral grado 1V y un caso de estenosis urete-
rovesical bilateral (cirugiatercer mes). c) Ectasiasevera (> 15 mm) 15
casos; Dos casos evolucionaron a ectasias leves-moderadas; 13 casos
se confirmaron a nacimiento (87% positivos) con los siguientes diag-
noésticos: siete estenosis de la unién pieloureteral, tres estenosis ure-
terovesical (1 bilateral), dos casos de reflujo vesicoureteral grado 1V y
un ureterocele. 2°. Imégenes de rifiones quisticos uni o bilaterales, 9
casos. Dos casos fueron fal sos positivos; siete casos se confirmaron
(77% positivos): cuatro con rifién multiquistico unilateral, dos en en-
fermedad poliquistica autosémica dominantey un caso de enfermedad
poliquistica autosomica recesiva (hipoplasia pulmonar). 3°. Imagenes
de hipoplasia/agenesiarenal, siete casos. Todos se confirmaron a na-
cimiento: tres agenesia-hipoplasiarenal hilateral (estudio necrépsico),
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dos agenesis renal unilateral (ambos con reflujo vesicoureteral gra-
dos 1y 111 asociado), una hipoplasia unilateral y un rifion con hipo-
displasia. En el estudio también recogimos casos ingresados en neo-
natologiasin historia de ecografia prenatal alterada (falsos negativos).
Fueron cinco casos estudiados en la primera semana por malformacion
de extremidades, clinicade ITU y asfixia perinatal severa con hema-
turia. Setrataba de dos casos de reflujo vesicoureterd (grado [11-1V) y
tres casos de patologia de launién pieloureteral.

Conclusiones. Laecografia prenatal esun arma eficaz en €l diag-
ndstico de nefrouropatias desde etapas precoces de la vida. La coor-
dinacion con las unidades de neonatol ogia-nefrologia-urologia pedié-
tricasesvital paralograr unadisminucion de las tasas de IRC por mal-
formaciones nefrourol égicas en nuestro medio. Dada |a existencia de
falsos negativos (no detectados intralitero) creemos que larealizacion
de ecografiarena en el primer mes de vida puede ser de méximaim-
portancia paralograr el objetivo del programa.

0 Pielonefritis Aguda en el Recién Nacido: Hallazgos
Iniciales y Durante la Evolucion en la Gammagrafia
con DMSA. J. Marin, F. Nufiez, J. Fons, R. Hernandez,
A.Hervas, A. Peris, G. Ruizt, J.L. Rico. Unidades de Nefrologia
Pediétrica de Hospital Clinico (Valencia), «F. de Borja» (Gandia)
y «LI. Alcanyis» (Xativa). tMedicina Nuclear, Hospital Clinico
(Valencia). Dpto. de Pediatria. Universidad de Valencia.

Objetivo. Evaluar lautilidad de la gammagrafiarenal con DMSA
para el diagnéstico y la evolucion de la pielonefritis aguda (PNA) en
el recién nacido (RN).

Pacientes y métodos. Se estudiaron 44 RN, todos varones, ingre-
sadlos en tres Servicios de Pediatria de Hospitales generales de Valencia
Ninguno de ellos presentaba vélvulas uretral es, estenosis P-U y dupli-
cidad P-U. El diagnéstico de PNA se bas en criterios clinicos (fie-
bre > 38 °C, estado genera afectado), analiticos (leucocitosis, neutro-
filiay PCR-VSG elevada) y microbiol 8gicos (bacteriuria significati-
va). En todos ellos se realizd ecografiarena (0-11 diastras lainfec-
cion), gammagrafia renal con DMSA-Tc99 (16 nifios antes de 28 di-
asdevida, 19 entre 30-60 dias de viday 9 entre 61-112 dias de vida)
y cistografiamiccional (CUM) (entre 8 y 101 dias tras lainfeccion).
En 21 nifios con DM SA patoldgico inicial se harealizado gammagra-
fia de control entre 8-35 meses después de lagammagrafiainicial (18
meses).

Resultados. L os resultados globales del DM SA fueron:

DMSA Inicial 2°DM3A
N Normal (%) Patolégico (%) N Normal (%) Patol6gico (%)
Nifios 44 4(9) 40 (91) 21 3(14) 18(86)
Rifiones 88  29(33) 59 (67) 42 19(45) 23(55)

Delos 30 rifiones patol 6gicos seguidos, ocho se normaizaron, cua-
tro mantenian el defecto de hipocaptacion y 18 evolucionaron de hi-
pocaptacion a cicatriz. Un rifién inicial mente normal presentd defec-
to de hipocaptacion durante el seguimiento. Siete nifios (16%) y 12 ri-
fiones (13%) presentaban RVU (1 GlI, 5 GlI, 5 GllI, 1 GIV) siendo &
DMSA inicia patol6gico en el 50% de las unidades refluyentes.

Conclusiones. La gammagrafiarenal con DMSA se ha mostrado
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eficaz para el diagnostico de lesion rena en RN con PNA incluso re-
alizadadurante el primer mes de vida. Lamayoria de defectos de cap-
taciénen el DM SA inicia persisten en el seguimiento. ES necesario un
control alargo plazo para establecer la significacion prondsticade las
lesiones persistentes en el DMSA.

O Insuficiencia Renal en el Periodo Neonatal:
Experiencia Propia de Ocho Afios. M. Azuara, G. Pintos,
W. Coroleu, J. Bel, A. Natal. Unidad de Neonatologia. Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario «Germans Triasi Pujol».
Badalona.

Objetivo. Hemos realizado unarevision retrospectiva de los casos
deinsuficienciarenal (IR) detectados en los recién nacidos de nues-
traUnidad Neonatal, durante un periodo de ocho afios, para valorar
latrascendenciadelalR sobre el mangjoy evolucion del RN.

Resultados. Durante €l periodo de 1988 a 1996 se produjeron en
nuestro hospital un total de 11.599 nacimientos, de los cuales 1.491
(12,8%) ingresaron en la Unidad de Neonatologia. Los nifios que pre-
sentaron unaelevacion significativadelaureay creatinina para ser con-
siderados como casos deinsuficienciarenal fueron 19 (1,2%, 11 nifios
y ocho nifiasy de los cuaes seis eran prematuros. En 16 de |0s casos
setratade unalRA prerrenal asociada adeshidratacion, sepsis, asfixia,
sindrome del distrés respiratorio neonatal e insuficiencia cardiaca.
De los tres restantes, uno present6 una IRA intrinseca en e contexto
deunaCID y los otros dos una IR establecida en el contexto de hipo-
plasia/displasiarenal. Lamayoriade los casosde |RA prerrenal no re-
quirieron tratamiento especifico mas que un meticuloso control hidro-
electrolitico, precisandose en tres casos la utilizacion de furosemida
y dopamina con respuesta favorable. Enlos casosde IR cronicael ma-
nejo requirio especial atencion del aporte proteico, presentando € ca-
so0 de mas larga evolucién un crecimiento correcto alos 2 afios de vi-
da, manteniendo un FG de 50 ml/min/1,73 m2. Dos nifios fallecieron,
uno en el contexto de unamiocardiopatia con fallo cardiaco y otro en
el curso de una ClD, acompafiada de shock, Sin apreciarse alteraciones
de origen renal como causa del desenlace.

Comentario. En nuestra casuistica apreciamos laexistenciade IRA
prerrenal de carécter transitorio y de fécil manejo como causa princi-
pal de IR en el periodo neonatal. La existencia de unadisminucion de
lafuncidn renal de carécter permanente en las nefropatias congénitas
obligaaevaluar lanutricion, en especial €l aporte proteico, de forma
precisa.

0 Hemofiltracion Arteriovenosa Continua en
Neonatologia. J. Nieto, S. Salcedo?, F. Castillot, B.LaTorre,
G. Peguerol, L. Callis. Servicio de Nefrologia, ‘Servicio de
Neonatologia. Hospital Materno-Infantil «Vall d Hebron».
Barcelona.

El tratamiento de lainsuficienciarenal agudao delahipervolemia
en el recién nacido mediante lahemodidisis o didlisis peritoneal pue-
de resultar técnicamente dificil y amenudo contraindicada. La hemo-
filtracion y/o hemofiltracion arteriovenosa continuas (HAVC/HDAVC)
son una buena alternativa terapéutica.

Hemos utilizado estos dos métodos en el tratamiento de 17 pa-
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cientes recién nacidos con insuficienciarena agudao hipervolemiade
diferentes etiologias. Las vias de acceso vascular utilizadas han sido
los vasos umbilicaes, femoralesy humerales. Losfiltros utilizados fue-
ron el Gambro FH22 y el Minntech Minifilter o Minifilter Plus con
lineas de circuito de escaso volumen especiales para el recién nacido.
El volumen total extracorpéreo del circuito oscilé entre 15y 20 ml. Se
realiz6 anticoagulacion con heparing, un bolusinicial de 20-50 U/kgy
perfusién de mantenimiento de 10 U/kg/hora.

L as soluciones de reposicion empleadas fueron hemoderivados,
férmulas de alimentacion parenteral y soluciones tamp6n segin el ba-
lance hidrico horario del paciente.

Laedad de los pacientes d inicio de latécnicaoscil6 entre 1y 40
dias, €l peso delos nifios entre 700y 3.550 g y €l volumen de ultrafil-
tracion entre 80 y 2.133 ml/24 h. La duracion del tratamiento oscil6
entre 8 horasy 7 dias.

Latoleranciadelatécnicahasido satisfactoria. Ningln paciente fa-
lleci6 a consecuencia de lamisma. De forma transitoria siete pacien-
tes presentaron hipotension arterial y seis hipoglicemia. En cuatro pa-
cientes fue necesario el cambio de filtro por coagulacion del sistema.

En todos los pacientes se consiguio el control de volumeny del es-
tado catabdlico previstos (controles de ureay creatining).

En conclusién, laHAV C/HDAV C son métodos de tratamiento re-
comendables pararecién nacidos en insuficiencia renal aguda o esta:
dos hipervolémicos de otras etiologias en los que lahemodidlisis o la
didlisis peritoneal estén contraindicadas. Latécnicano requiereinfra:
estructura sofisticaday es de fécil manejo y monitorizacion.

0 Prondéstico a Largo Plazo de los Neonatos
Cardiépatas (NC) con Fracaso Renal Agudo (FRA).
N. Gallego, R. Pargjo, R. Estepa, L. Fernandez Pineda, F. Liafio,
J. Ortufio. Servicios de Nefrologia y Cardiologia Pediétrica.
Hospital «Ramén y Cajal». Madrid.

Introduccion. Lamortalidad delos NC con FRA eshastadel 80%
en su primer ingreso. Sin embargo, alargo plazo no esti bien estudia-
da. Por ello analizamos nuestra experiencia

Material. De 1978 a 1996 |os nefrélogos fueron requeridos para
tratar 54 casos (22 nifias y 34 nifios, edad x = 0,43 £ 0,29 meses), 16
intervenidos previamente (7 extracorpéreas) y 20 luego (3 abiertasy
17 cerradas, en total 5 reintervenciones). Segin la anatomiay el pro-
ndstico vital se consideraron no severas (NS) 16 cardiopatiasy seve-
ras(S) 38.

Resultados. Murieron el primer ingreso 32 (60%) v € factor de pe-
or prondstico fue la necesidad de respiracion asistida (p = 0,02). Los
valores de creatinina (mg/dl) no diferenciaron alos supervivientes (V)
(2,35 1,08) delosfalecidos (F) (2,68 + 1,05, p = 0,17) ni lanecesi-
dad o no de didisis (4 en Sy 11 enF, p = 0,68) como tampoco la ci-
rugia previa (p = 0,62) o que ésta fuera extracorpérea o no (p = 0,76).

Trasel ata(x =50,8+ 40,4 m.) se perdieron (P) nueve casosy so-
lamente tenemos constancia de que son V' y controlados siete (4 con
CoA y un ductus, 1 drenaje pulmonar anémalo y 1 atresia pulmonar,
estos 2 ltimos con dafio cerebral). La complejidad de la cardiopatia
influyé en esta evolucion (p < 0,02). En total, 21 nifios no se intervi-
nieron nuncay no sobrevive ninguno. Los operados F lo fueron en otra
cirugia o por complicacion de ela, y laenfermedad de base. Uno mu-
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ri6 por unainfeccidn intercurrente.

Cirugia pre-FRA No cirugia pre-FRA

n F1°ingr. Fluego P/V n F1%ngr. Fluego PV
S 1 8 1 02 27 17 7 3/0
NS 5 2 1 02 1 5 2 13

Conclusiones. 1. El FRA en el NC, con cardiopatia compleja, que
precisa ser tratado por un nefrélogo, es un signo ominoso alargo pla-
z0. 2. Esto ocurre tanto si se harequerido intervencion o no, o si la
cirugiafue abiertao cerrada. 3. Las dos cardiopatias severasvivastie-
nen dafio cerebral.

O Insuficiencia Renal Crénica en el Primer Afio de Vida.
Evolucion a Largo Plazo. M. Navarro, M.J. Martinez
Debora, L. Espinosa, A. Alonso. Hospital Infantil «La Paz».
Madrid.

LalRC en ¢ primer afio de vida presenta peculiaridades clinicas
y evolutivas diferentes a edades posteriores. Analizamos 85 lactantes
(67 nifios, 18 nifias), estudiados de 1969 a 1997, con reduccion per-
sistente del FG durante €l primer afios de vida. Edad al diagnostico
0,26 + 0,34 afios (a.). El nimero casos/afio aumentd de 1,2 (1970) a4,4
(1996). Enfermedad base: Displasiarena 49%, v8lvulas UP 31%, po-
liquistosis recesiva 7%, escl. mesang. 3,5% y otros 9,5%. Mortalidad:
Fallecen 16/85 (19%), 15 por IRT (6 negativatto., 8 didisis, 1 post-Tx
renal) y un tto. conservador (hipercaliemia). En los 79 tratados la mor-
talidad es 13% aedad 0,47 + 0,38 a. (0,2-1,5 a.), €l 90% < de un afio.
Delos 32 que evolucionan alRT, 16 lo hacen dentro del primer afio,
con mortalidad de 56%. El tiempo de seguimiento esde 10,75 £ 7,12
anos.

Datos segUin edad de diagndstico M + DS

Iniciales 0-3m 3-6m >6m Global
Peso SDS -19+13 -25205 -26+16 -217+15
IN % 82 83 74 80
COMUNICACIONES AL TEMA LIBRE
TdlaSDS -2,1+39 -23+3 -197+17  -212+34
Cr mg/dl 31+48 19+19 13+09 25+4
FGE ml/m/1,73 16+ 13 24+ 16 36+19 22+ 17
S. Pierde Sal 48% 28% 15% 38%
Finalesn° 43 5 21 69
Edad 83+58 122%57 154+77 10,7571
Didlisis 5 0 3 8
Tx. rena 10 0 4 14
Pérdida 3 0 2 5
IRC 25 (58%) 5 12 42 (60,5%)
Cr mg/dl 23+15 188+045 226+131 226+131
FGE 38+22 44+ 16 44+ 23 41+21

Evolucion. Los S. Pierde Sal tienen un FGE inicial y final inferior
(p<0,0001; < 0,005) alos que han cursado sin él. Existio unamejoria
significativadel peso (r = 0,4), IN (r = 0,33) y del FGE (r = 0,25) du-
rante los afios de evolucidn. Encontramos correlacion positiva entre
SDSpesoy € FG (r = 0,17) durante la evolucion. El factor de riesgo
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més sgnificativo paradesarrallar IRT fueun FGinicid < 15 ml/min/1,73
(p<0,001) y lamortalidad es significativamente mayor s ladidlisisse
iniciaen e primer mes de vida.

0 Evolucion a Medio y Largo Plazo del Nifio con
Insuficiencia Renal Terminal y Tratamiento
Sustitutivo Durante el Primer Afio de Vida. A. Alonso
Melgar, C. Garcia Meseguer, M.J. Martinez Débora, O. Mur,
L. Espinosa, M. Navarro. Servicio de Nefrologia. Hospital Infantil
«La Paz». Madrid.

Se harealizado durante los Gltimos 9 afios tratamiento sustitutivo
en todos aquellos pacientes con insuficiencia rend terminal en el pri-
mer afio de lavida candidatos a trasplante renal, con ausencia de dte-
raciones neurolgicasirreversibles, voluntad firme de los padres y mem-
brana peritoneal intacta.

Trece nifios (7 nifios y 6 nifias) han iniciado tratamiento sustituti-
vo alos5,6 + 4 meses (rango: 3 dias-11 meses): 12 con didlisis peri-
toneal (DP) y uno con trasplante renal (TR). La enfermedad primaria
hasido: displasiacon o sin uropatia (68%), sindrome de DRASH (23%)
y sindrome nefrético congénito (7,6%). La mortalidad global es del
38% (5/13) y el seguimiento medio de 6,15 + 2,9 afios. La supervi-
vencia actuarial del paciente a afio de tratamiento (61,28%) se man-
tiene alo largo de toda la evolucién. Durante el tratamiento con DP
lasupervivenciaactuarial del paciente a afio de tratamiento hasido del
66,66% manteniéndose durante el resto del tratamiento. Laincidencia
de peritonitis hasido de un episodio/paciente/10 meses, similar d gru-
po general. Siete pacientes han recibido ocho trasplantes renales alos
20 + 9 meses. Lasupervivenciaactuaria del paciente duranteel TR es
del 95,8% alos 6 afiosy ladel injerto del 75%. Laincidenciade re-
chazos es de un episodio/paciente/3,25 afios. La pérdidainmunol igi-
caesinferior queen d grupo total de TR. Lafuncién rend alos 6 afios
de evolucidn es: creatinina 0,9 + 0,4 mg/dl y FGE de 79,8 + 13
ml/min/1,73 m2. Los datos finales de los ocho pacientes supervivien-
tes(3en DPA y 5 en Tx rena funcionante) son: Edad 6,15 + 2,9 afios;
talla(SDS) -0,87 + 0,4; peso -0,212 + 0,36; DPM normal en el 87,5%;
escolaridad normal en el 87,5%. La adaptacion social y familiar es:
buena 75%, regular 12,5% y mala 12,5%.

Conclusiones. Posibilidad de realizar tratamiento sustitutivo du-
rante el primer afio de vida con alta mortalidad inicial, pero con re-
sultados finales alentadores.

0 Diagnéstico Histoldgico en Nifios con Hematuria. A.l.
Piqueras, R.H.R. White, F. Raafat!, D.V. Milford. Departamentos
de Nefrologia y tPatologia. The Children’s Hospital Birmingham.
Birmingham.

Se revisan los hallazgos clinicos e histol8gicos de 322 nifios que
debutaron con hematuria, macroscépica recurrente con 0 sin micros-
clpica continua, 0 hematuria microscopica aislada durante > 6 me-
ses. Todos |os nifios tenian funcion renal normal y ausencia de signos
sistémicos o uropatia diagnosticados con anterioridad. Se document6
antecedentes familiares de hematuria solo en padresy hermanos. La
proteinuria se clasificd en minima, moderada o severa (= 40 mg/h/m?
0 proteina/creatinina en orina= 200 mg/mmol). Todas las biopsias se
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examinaron a microscopio Gptico, 317 a microscopio eectrénico (ME)
y 315 por inmunofluorescencia (IF). De acuerdo con €l diagnéstico his-
tolégico las biopsias se clasificaron: nefropatia IgA (IgA), nefropatia
de Alport (A), nefropatia de membranafina (TMN), glomerulonefritis
misceldnea (GNMs), vasculopatia hiliar (VH) y normal (N). El grupo
GNMs consistia en cuatro casos con GN mesangiocapilar, dos postes-
treptocécicay 26 biopsias con depdsitos electrodensos en el mesan-
gio/perimesangio a ME. El grupo VH consistia en aguellos casos de
IF con depdsitos limitados a hilio vascular, principalmente C3.

10A A TMN GNMs VH N
n 76 86 50 32 28 48
Edad inicio (y, afios) 99 60 82 7,2 91 86
Edad biopsia (1, afios) 115 83 102 87 115 108
Antecedentes familiares (n) 4 74 25 8 8 6
Proteinuria severa (n) 10 13 0 4 0 0

Ciento cuatro nifios presentaron hematuria macroscopica recurrente
con microscopica continua, 65 nifios tenian hematuria macroscdpica
recurrente y 153 hematuria microscopica continua aislada. El tipo de
hematuria no diferia en relacion con los grupos histol 6gicos. Sdlo se
constatd hipertension en 10 nifios (3%). El 95% de los nifios con an-
tecedentes familiares tenia una histologia anormal, principalmente A
0 TMN. Mientras que la proteinuria severay antecedentes familiares
de hematuria son indicaciones de biopsia, en nuestra serie no encon-
tramos datos clinicos que pudieran predecir |a histologia.

0 Excreciéon Renal de Magnesio en Nifios con Acidosis
Tubular Renal Distal (ATRD). G. Ariceta, A. Vallo, J.
Rodriguez-Soriano. Nefrologia Pediatrica. Departamento de
Pediatria. Hospital de Cruces. Universidad del Pais Vasco. Bilbao
(Vizcaya).

Con frecuencia en laliteratura existe confusion entre laATRD y
€l sindrome de hipomagnesemia-hipercalciuria debido a que ambas en-
tidades se presentan con un cuadro clinico de acidosis metabdlica hi-
perclorémica, poliuria, hipercalciuriay nefrocalcinosis medular. El ob-
jetivo del presente estudio fue comparar la homeostasis del magnesio
(Mg) en 12 nifios con ATRD versus cuatro nifios con HH. El grupo
control estaba integrado por 102 nifios normales. El Mg plasmético y
el indice UMg/Cr fueron estudiados tanto en situacion de acidosis es-
pontanea como inducida y después de la administracion aguda o cré-
nica de bicarbonato sddico. El Mg se determind por espectrofotomet-
ria de reabsorcion atémica

Resultados. En laATRD, los valores de Mg plasmético en acido-
sis metabdlica espontanea o inducida fueron normales (1,92 + 0,29 y
1,81 + 0,43 mg/dI, respectivamente, versus 1,77 + 0,19 mg/dl en los
nifios contral, p = NS), pero significativamente més elevados que los
observados en laHH (1,27 + 0,26 mg/dl, p < 0,001). Sin embargo,
los valores de UMg/Cr en la ATRD se econtraron significativamente
elevados (0,18 + 0,06 y 0,21 + 0,11, respectivamente, versus 0,10 =
0,06 en los controles, p < 0,001), y este incremento fue similar a pre-
sentado enlaHH (0,24 + 0,06, p=NS). EnlaATRD €l indice UMg/Cr
disminuy¢ rapiday significativamente después de |a correccion aguda
de laacidosis (0,10 + 0,06, p < 0,01) manteniéndose siempre en ci-
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fras normales durante el tratamiento sostenido con acalinos (0,11 *
0,09).

Conclusion. La hipermagnesiuria es un hallazgo urinario caracte-
ristico en pacientes acidéticos con ATRD. Sin embargo, su naturaleza
estransitoriay asociada constantemente con valores normales de Mg
plasmético, 1o que permite establecer féacilmente el diagndstico dife-
rencial conlaHH.

0 Pielonefritis Xantogranulomatosa. A Propésito de
Cinco Casos. A. Giménez Llort, J.A. Camacho Diaz, L. Garcia
Garcia, J. Vila, M. Calvo. Unitat Integrada Hospital Clinic-Sant
Joan de Déu. Universitat de Barcelona.

La pielonefritis xantogranul omatosa es una variante morfol 6gica
de pielonefritis descritaen 1916. Lesion inflamatoria cronicadel rifion
caracterizada por la destruccion del parenquima renal, siendo resti-
tuido por tejido granulomatoso conteniendo macréfagos lipidicos («fo-
am cells»). Las causas de pielonefritis xantogranulomatosas son: obs-
truccion sistema genitourinario, infecciones urinarias de repeticion y
otros factores como alteraciones del metabolismo lipidico, obstruccion
linf&tica, alteracionesinmunoldgicas y alteraciones de lafuncion leu-
cocitaria.

En nuestro trabajo se presentan cinco casos de pielonefritis xanto-
granulomatosa diagnosti cados en nuestro centro hospitalario desde
1974. Tresvaronesy dos nifias en edades comprendidas de 7 meses a
9 afiosy 9 meses (edad media: 3 afiosy 8 meses).

El dolor abdominal estuvo presente en todos los casos y sindrome
febril en dos pacientes. Dolor difuso abdomina en el hemiabdomen
afecto en tres casos. Leucocituriaen todoslos pacientesy tan sélo uro-
cultivo positivo en dos casos (E. cali, Proteus mirabilis). En estudio ra-
dioldgico se objetiv exclusion renal enlos cinco pacientesy en uno se
observd calcificaciones. En cuatro pacientes la enfermedad selocaliz6
en el rifion izquierdo. En un caso se observo duplicidad pielo-ureteral.

Se efectud nefrectomia en cuatro nifios y liberalizacion delaes
tenosis pielo-ureteral en el caso restante. La evolucion ha sido buena
en todos nuestros pacientes.

Conclusiones. 1. Dolor y defensaabdominal sintoma prinicipal. 2.
Més afectacion en el rifidn izquierdo. 3. Tan sdlo dos pacientes con gér-
menes identificados en urocultivo (E. coli, Proteus mirabilis). 4.
Malformaciones urol égicas en dos pacientes. 5. Nunca pudo ser diag-
nosticado preoperatoriamente. 6. Tratamiento conservador, en un ca-
0.

0 Patologia Renal en Nifios con Sospecha de
Enfermedad Mitocondrial. J.A. Camacho, M. Pinedat, M A.
Vilaseca?, R. Artuch?, A. Giménez, L. Garcia. Nefrologia,
INeurologia y 2Bioquimica. Hospital Infantil «Sant Joan de Déu.
Barcelona.

Introduccion. Las enfermedades mitocondrial es constituyen una
patol ogia responsable de importantes alteraciones metabdlicas, prin-
cipalmente en las vias de produccion de energia. Se han de sospechar
en pacientes que presentan asociacion inexplicable de 2 0 més sinto-
mas, con un cuadro clinico progresivo y que afecte atejidosy drganos
aparentemente no relacionados. EI SNC se halla cas siempre involu-
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crado en estadios avanzados. La afectacion renal parece ser en forma
de tubul opatia aunque se describen nefritis tubulointersticiales, sin-
drome nefrético (SN), hemolitico-urémico (SHU) einsuficienciarena
(IR).

Judtificacion. Antes de 1995 seguimos laevolucion de dos pacientes
afectos de SN corticorresistente que fallecieron en IR, en los que se
sospechd una enfermedad mitocondrial, confirmada a posteriori. En
1995 seinici6 un estudio prospectivo de este tipo de pacientes.

Objetivo. Detectar anomalas renales en pacientes con sospecha de
enfermedad mitocondrial en periodo precoz.

Pacientes y métodos. Pacientes ingresados en €l hospital por alte-
raciones clinicas, analiticas, neuroimagen o genéticas, sugestivas de
enfermedad mitocondrial. Se practica estudio de funcion renal com-
pletaen orinade 24 h, estudio en sangre periféricay ecografiarena.

Resultados. Se han estudiado 15 pacientes de edad M = 7,8 afios
(r=1m-17,54), 8 nifiasy 7 nifios, con distinta clinica de sospecha, de
predominio neurol 6gico (hipotonia, neuropatia periférica, ataxia, etc.).
En cinco de ellos no se encontrd ninguna anomalia renal. En cuatro
se detect6 una proteinuria de rango no nefrético (M = 20 mg/ma/h,
r=11,7-24,5) y no selectiva como dato més evidente. En sels se pu-
sieron de manifiesto anomalias tubulares (3 hipomagnesuria, 1 diabe-
tesinsipida nefrogénica, 1 hipercalciuria, 1 tubulopatia complejatipo
Fanconi incompleto). No se incluyen las dos pacientes que motivaron
el estudio, que merecen comentario aparte, a tratarse de un SN corti-
corresistente con lesiones histoldgicas de GN proliferativa mesangial
difusay cambios en lamembranabasal en ME, con evolucion fatdl. La
proteinuria fue siempre no selectivay no se obtuvo respuesta a nin-
guna medicacion.

Comentario. Las enfermedades mitocondriales pueden explizar a
posteriori asociacion de patologia no previamente descritasy de evo-
lucion impredecible. La afectacion renal esvariable predominando las
anomaliastubulares. Laincidenciaen nuestra corta serie es> 75%. En
ocasiones laafectacion renal (SN corticorresistente) condicionael pro-
nostico.

0 Estudio Evolutivo y Respuesta a Ciclosporina en
Cinco Familias con Sindrome de Alport. J.L. EcijaPerdg,
L.L.delaTorre, M. Vazquez Martul. Seccion de Nefrologia
Pediatrica. Hospital «Nifio Jeslis». Madrid.

Se presentan 11 pacientes (5 varones y 6 nifias) diagnosticados
de sindrome de Alport, miembros de cinco familiasy cuya edad actual
estaentre 14 y 22 afios, con un tiempo de evolucion entre 7'y 15 afios
(media 10,6). Ocho de ellos pertenecen de dos en dos a a cuatro fa-
miliasy los otros tresalaquinta. Al menos en una de las ramas, exis-
tian antecedentes de hematuria en las cinco familias; de insuficiencia
renal crénica (IRC) en dos familiasy en una de éstas, hipoacusia.

Solamente un padre estaba biopsiado y presentaba lesiones com-
patibles con sindrome de Alport, habiendo desarrollado IRC.

Todos los pacientes presentaban hematuria microscopicay cua-
tro macroscopica recurrente. Ocho pacientes tenian proteinuria, sien-
do en cinco de ellos de rango nefrético de manera persistente. En es-
tos cinco pacientes se administrd ciclosporina en un periodo entre 12
y 18 meses, desapareciendo durante el tratamiento para volver a apa
recer igualmente en rango nefrético a suspenderla. Dos de estos cin-
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co pacientes han desarrollado IRC a pesar del tratamiento (alos 10y
11 afios de evolucidn).

Analizando las dos familias en las que existian antecedentes de
IRC, en unade ellas ninguno de lostres hijos ha tenido proteinuriaen
rango nefrético, ni desarrollado IRC alos 14, 20y 22 afios. Enlaotra,
una nifia se mantiene sin proteinuriay la otra es la paciente que a pe-
sar del tratamiento hamantenido proteinuria persistente desarrollando
IRC alos 14 afios (10 de evolucion).

Conclusiones. Observamos en esta serie que no existe una corre-
lacion entre laintensidad de los antecedentes y desarrollo de la enfer-
medad. El efecto de la ciclosporina sobre la proteinuria es transitorio
y variable sobre la progresion de laIRC, como ya ha sido referido en
otros estudios. Es posible exista una variabilidad genéticaen latrans-
mision del sindrome de Alport.

0 Estudio Evolutivo de 37 Nifios con Enfermedad
Poliquistica Autos6mica Recesiva (EPAR). L. Espinosa,
I. Ortiz, D. Rodrigo, V. Torres, M. Navarro. Hospital Infantil
«La Paz». Madrid.

Estudiamos retrospectivamente 37 nifios (21 V y 16 M) diagnos-
ticados entre 1960 y 1996 de EPAR. El motivo de consulta fue: 57%
tumoracién abdominal, 16% distrés respiratorio neonatal, 8% ecogra-
fiaprenatal y 14% miscelanea. En 16 casos encontramos patol ogia aso-
ciada. Hemos seguido 28 nifios més de 1 afio de evolucidn, con edad
final x=9,8+ 6,4 a (1,23-23,7 a.), han muerto cuatro (11%), tres de
ellos menores de 1 afio. Las manifestaciones hepéticas mas frecuentes
han sido: hipertension portal 54% aunaedadx=6,6+2a (1,1-16 a),
cuatro casos han precisado esplenectomiay tres de éstos derivacion
portocava o0 esplenoportal. Colangitis han presentado cinco nifios.

Evolucién alRT han tenido cuatro pacientes a unaedad x = 12,3
* 34 a (9-15a). En lasiguiente tabla resumimos algunos de los ha-
llazgos del estudio:

Inicial Fina
Edad 1l4+2a (RN-74a) 98+6a (1,2237)
SDS peso -0,77+1,04 -0,084 + 1,03
SDStala -0568+1,3 -0,81+1,33
FG medio 726+33 63,3+ 36
FG<80 50% 48%
HTA 67% 50%
Drogas HTA 23+1 1,07+£0,27
Acidosis 22% 46%

HTA evolutivahan tenido 77% aunaedadx =15+ 2a (RN-7,4
a.). Alteraciones del sedimento inicial tenian 53% y 43% han presen-
tado I TU en su evolucidn. No encontramos correlacion entre desarro-
Ilo ponderoestatural y edad de diagndstico y, aunque es peor en aque-
Ilos con mayor insuficienciarenal, la diferencia no es significativa
S6lo un nifio no ha precisado ingreso; |os otros 27 han tenido una me-
diadeingresosx = 3,6 + 3,3y en los cuatro con patol ogia hepética se-
veralamedia deingresos hasido de 7. La edad x de presentacion de
IRCes45+4,7a (1m-16 a).

Conclusiones. La EPAR es una enfermedad con gan morbilidad
y escasa mortalidad actualmente. Supervivencia de 85,7% a 15 afios.
Se puede conseguir un buen desarrollo ponderoestatural, siendo el pe-
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riodo més critico el primer afio de vida, sobre todo entre 6-12 m. La
IRT antes de la adolescencia es poco frecuente.

0 Insuficiencia Renal Aguda en una Unidad de Cuidados
Intensivos Pediatricos (UCIP) y Neonatales (UCIN).
L. Ramos Macias, M. Lago Alonso, E. Calino Gil, D. Bonnet
Delgado, A. Martinez Suar, R. Gonzélez Jorge, B. Valenciano
Fuente. Hospital Materno-Infantil. Las Palmas de Gran Canaria.

LalRA esunacausa poco frecuente de ingreso en una unidad de
Cl. Las complicaciones a largo plazo pueden ser importantes.
Presentamos un estudio retrospectivo delas IRA ingresadas en laUCIP
y UCIN de nuestro Hospital desde octubre/92 a marzo/97.

Material y métodos. Se presentan un total de 39 pacientes, reco-
giendo los siguientes datos: edad, sexo, antecedentes, CrP al ingresoy
maxima, tension arterial y ecografia. Valoramoslacausade IRA, la
presenciade anuriay necesidad de didlisis, tiempo en didlisis, tiempo
de normalizacién dela CrPy evolucion.

Resultados. De los 39 pacientes (p), el 64% (25) eran varones.
Laedad mediafue de 2,2 afios (rango de un dia-13 afios). Unicamente
un 17% (7 p) tenian antecedentes nefrol gicos conocidos. Un 33%
de los nifios ingresaron directamente en UCI. El motivo de ingreso
en UCI fue: 33% (13 p) de causarenal, 30% (12 p) de causa neona-
tal, 12% (5 p) infecciosa, 5% (2 p) tras traumatismo renal y 17% (7
p) secundario a hipovolemia. LalRA fue en un 52% (20 p) prerrenal,
12% (5 p) NTI, 10% (4 p) de causa glomerular, 10% (4 p) vascular y
15% (6 p) de causapostrenal. La CrP mediafue de 2,45 mg/dl y laCrP
maxima media de 3,2. El 35% de |os nifios desarrollaron anuria pre-
cisando didlisis ocho de ellos (7 didlisis peritoned y 1 hemodidlisis).
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El tiempo medio en didlisis fue de 10,37 dias (rango entre 1 y 38 dias).

El 76% (30 p) permanecieron normotensos. La ecografia mostré pato-

logiaen un 37% (15 p). El tiempo medio de normalizacion de la CrP

fue de 22 dias. Laevolucidn fue: alacuracion el 28% (11 p), éxitus

38% (15 p), IRC 15% (6 p), pérdidade laconsulta 7% (3 p) y trasla-

dos de nuestro Hospital 10% (4 p).

Conclusiones. 1. Bgjaincidenciadeingresosde IRA enlaUCI. 2.
Lacausade IRA predominante fue laprerrenal. 3. Evolucidn a éxitus
importante en relacion con la patologia neonatal; 15% de | os nifios que-
danenIRC.

0 Hipertensioén Arterial, Segiin Nuestra Casuistica (118
Pacientes). A. Giménez Llort, J.A. Camacho Diaz, J. Vila
Cots, M.T. Garcia Fructuoso, L. Garcia Garcia. Unitat Integrada
Hospital Clinic-Sant Joan de Déu. Universitat de Barcelona.

Presentamos |os casos de hipertension arterial diagnosticados en
nuestro centro hospitalario de 1974 a 1996 (118 nifios). Incluimos en
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nuestra casuistica los nifios hipertensos con causa renovascular y de
otras etiologias (hipertension arterial esencial, yatrogénicasy ferocro-
mocitoma). Rango de edad de 2 meses a 16 afios. Laincidenciaen el
sexo masculino fue de un 55% y femenino de 45%. Se comentan 91
pacientes afectos de hipertension arterial secundariaa enfermedad re-
nal parenquimatosa, destacando en este grupo los nifios afectos de glo-
merulonefritis aguda (42%) y nefropatia por reflujo (12%). Treinta pa:
cientes afectos de sindrome hemolitico, de los cuales ocho presentan
hipertension arterial. Ocho pacientes presentan hipertension arterial se-
cundariaaestenosis delaarteriarenal. Tres pacientes presentaban neu-
rofibromatosis. La estenosis fue bilateral en cuatro pacientes.

8
<] E3 PAdfa
g 6 Il PA noche
iz 4
it e
N
A
& -2 1
-

PAS PAD PAS PAD
NP P

Efectuandose angioplastia transluminal atres pacientes. Hipertension
arterial esencial en once pacientes. Se observaron cinco casos con hi-
pertension arterial secundariaa ACTH y prednisonay dos casos por
intoxicacion de mercurio y atropina. Por dltimo, se describe un caso
afecto de ferocromocitoma. Se efectlia tratamiento médico en 110 ca-
sosy quirdrgico en ocho.

0 Monitorizacién de la Presién Arterial Ambulatoria
(MAPA) en Pacientes con Nefropatia Reflujo (NR).
M.T. Sanchez, P. Abenia, B. Cutillos, J.M. Jiménez, M. Heras,
C. Loris. Unidad de Nefrologia. Hospital Infantil «Miguel Servet».
Zaragoza.

Introduccion. Lahipertension arterial (HTA) es unacomplicacion
de laNR, constituyendo junto con la proteinuria un factor decisivo
en el desarrollo de insuficienciarenal crénica. Sin embargo, existen
pocos estudios que determinen factores de riesgo que permitan unain-
tervencion precoz para prevenir tal situacion.

Objetivo. Estudiar las variaciones de laTA mediante MAPA y la
relacién con la excrecion de microal blimina en una poblacion de pa-
cientes con NR asintométicos.

Material y métodos. Cuarentay siete nifios con NR clasificados se-
gun DMSA entipo A, B, Cy D, con tension casua < P95. Se progra
mé laMAPA 24 horas, con registros cada 20 minutos de 8 a 23 horas
y cada 30 minutos de 23 a8 horas. Estdndares de Rosner para TA ca
sual y de Lurbe paraMAPA. Se determin6 microalbiminay creatini-
naen orina

Resultados. Encontramos una tendencia a cifras mas elevadas de
TA enlos casos de NR bhilateral, siendo significativos |os valores en-
trevaronescon NR unilateral y losde NR bilateral enlaTA mediadias-
télicanocturna® (p < 0,05). Asimismo, el descenso nocturno sistélico
y diastélico delaTA esta disminuido respecto avalores previos dela
literatura (Lurbe E. y Soergel M.).
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Nefropatia Unilateral Bilateral
Hombres  Mujeres Hombres Mujeres

N° casos 15 16 13 3

TA x D noche 558+51% 5345+51 626+79* 536+45

% Descenso S. 8,86+ 4,84 7,32+36

% Descenso D. 17,08 £ 7,07 14,92 + 5,46

N casos TAS > P95 3(9,68%) 5 (31,25%)

N° casos TAD > P95 1(3,23%) 2 (12,5%)

Ademas, encontramos correlacion positivacon vaor der: 0,618y
r: 0,726 entre el cociente microalbimina/creatinina urinario y las ci-
frasde TA mediaen actividad y reposo en las NR bilaterales y no asi
en las unilaterales. No encontramos correlacion entre laTA y €l tipo
deNR.

Conclusiones. 1. LaMAPA puede estar especia mente indicadaen
el seguimiento de pacientes con NR hilateral como deteccion delos ca
s0s con mayor riesgo de evolucion aHTA. 2. Seglin nuestraserieen la
NR existe una alteracion en la variabilidad normal dela TA con res-
pecto a ritmo circadiano.

0 Obesidad y Distribucion de la Grasa Abdominal Como
Determinantes de la Presion Arterial Ambulatoria en
Nifios. B. Cremades, J. Tacons, V. Alvarez, C. Rodriguez, I.
Torré, E. Lurbe. Nefrologia Pediétrica. Hospital General
Universitario de Valencia. Universidad de Valencia.

Objetivo. Estudiar en nifios el efecto que sobre la PA ambulatoria
tiene la obesidad y la distribucidn de grasa abdominal

Material y métodos. Seincluyeron 140 nifios, edad media9,5+ 2,5
anos, 70 obesos (0) y 70 controles (C) de similar edad y sexo. Se ob-
tuvo peso, talla, pliegue tricipital y subescapular y perimteros cintura
y cadera. Para cada caso individual se calculé el indice de masa cor-
pora (IMC)y € cociente cintura/cadera (C/C). Se consider6 obesidad
cuando el IMCy los plieguestricipital y subescapular fueron > P97 se-
gun las tablas de Herndndez. La monitorizacion ambulatoria de PA
(MAPA) se realizd durante 24 horas con frecuencia de lecturas cada
20 minutos desde las 06:00 am hasta la medianoche y cada 30 minu-
tosel periodo restante (mediade lecturas vélidas 62 + 6). Secaculé la
PA sistdlicay diastdlicade 24 horas, periodo dia (08:00 am-22:00 am)
y noche (medianoche-06:00). La relacidn entre los pardmetros antro-
pométricosy laMAPA se establecid por regresion lineal mdltipley las
diferencias entre grupos por andlisis de covarianzas.

Resultados. Los perfilesdelaPAS paraOy C se muestran en la
figura. Laobesidad fue el Unico determinante de las diferenciasen la
PAS entre grupos. Una relacion significativa se observd entre el C/C
y laPAS, independientemente del sexo, talla, IMC y pliegues.

Conclusién. En nifios obesos, laPAS se mantiene més el evada du-
rante las 24 horas del dia. Yaen la época pediatricaladistribucion de
lagrasaabdominal, estimada por € cociente cintura/cadera, tiene una
contribucién independiente en laPAS ambulatoria.

0 Presion Arterial Nocturna Como Marcador de Riesgo
de Nefropatia Diabética. E. Lurbe, J. Tacons, . Torr6, C.
Rodriguez, B. Cremades, V. Alvarez. Nefrologia Pediétrica.
Hospital General Universitario de Valencia. Universidad de Valencia.
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Objetivo. Aportar informacion sobre la historia natural de los cam-
bios delapresion arterial (PA) que ocurren en pacientes con diabetes me-
Ilitus insulinodependiente (DMID) previo a desarrollo de nefropatia.

Material y métodos. Ciento cuarenta pacientes con DMID, nor-
motensos y normoal bumindricos se incluyeron en e estudio. Durante
una media de seguimiento de 3,2 £ 1,7 afios, ocho pacientes progre-
saron a microa buminuria persistente (P). Con fines comparativos se
selecciond un grupo de pacientes de la misma edad, sexo y tiempo de
duracién dela DMID que persistieron normoalbumindricos (NP). En
todos se realizaron dos monitorizaciones ambulatorias de la PA de 24
horas (MAPA), con un intervalo de tiempo de 24 + 5 meses entre am-
bas. Para cada MAPA se calcularon las medias del periodo dia (08-
22 horas) y del perfodo noche (medianoche-06 horas).

Resultados. Durante la primeraMAPA la PAS tanto de dia como
de noche fue significativamente mas altaen los P que en los NP. Aun
en ausenciade hipertension, durante el seguimiento (segundaMAPA)
laPAD de diay noche aument6 de forma significativa en el grupo P.
En estos pacientes el incremento de PA entre las dos MAPA fue ma-
yor durante la noche (figura), reflejando una reduccion en el descen-
so fisioldgico nocturno de la PA durante el suefio. El riesgo de desa
rrollar microal buminuria calculado mediante regresion logistica line-
a estuvo independientemente relacionado con lapresenciaa inicio de
valores més elevados de excrecidn urinariade abimina, HbAlcy PAS
nocturna.

Conclusiones. En pacientes con DMID normoabumindricos, € in-
cremento de PA durante la noche precede el desarrollo de microal -
buminuria persistente. Esta alteracion en laPA ambulatoria puede ser
un marcador precoz para predecir |os pacientes que van a desarrollar
nefropatia.

0 Ecografia-Doppler (E-D) en el Diagnéstico de la
Hipertensién Vasculorrenal (HTVR) en la Infancia.
R. Estepa, N. Gallego, I. Martinez, E. Purast, E. Aracil?, J.
Ortufio. Servicios de Nefrologia y 1Cirugia Vascular. Hospital
«Ramon y Cajal». Madrid.

Introduccion. LaHTVR en lainfanciaes severay potencialmente
curable. El diagnéstico de certezalo dala angiografia, que es una
técnica agresiva. Por €llo se han buscado otros procedimientos diag-
ndsticos como los estudiosisotépicos y Ultimamente el E-D delas ar-
terias renales que parece tener mejores resultados en nifios que en adul-
tos. Comparamos los hallazgos obtenidos con E-D de arterias rena
les, renograma isotopico y angiografia en ocho enfermos con hiper-
tension arterial (HTA).

Material y métodos. Son seis nifias y dos nifios. Edad a diagnds-
tico delaHTA entre 2,5 mesesy 15 afios. Sehicieron 17 E-D (1-4/en-
fermo), 12 angiografias (1-3/enfermo) y 14 estudios con is6topos (1-
4/enfermo). Por E-D se midio: didmetro renal y tiempo de aceleracion
e indice de aceleracion sistélicos en arterias hiliares. Se realizaron 10
arteriografias convencionalesy 2 angiografias venosas por sustraccion
digital, asi como 12 Tc99-DTPA y 2 Tc99-MAG3.

Resultados. En los cuatro casos con estenosis unilateral, el E-D y
€l estudio isotdpico coincidieron con la angiografia. En un caso todos
los estudios fueron normales. Una enferma con sindrome de la aorta
media, tenia estenosis bilateral por angiografiay unilateral por E-D y
DTPA; laTA se control6 con captopril sin deterioro de la funcién re-
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nal. Las dos Ultimas enfermas tenian estenosis hilateral y con cirugia

0 angioplastiahubo mejoria o curacion anatémica, peroel E-Dy e DT-

PA mostraban estenosis unilatera y tenian HTA.

Conclusiones. 1. En cinco de ocho casos en resultado del E-D coin-
cidi6é con laangiografiay los otros tres hubo discrepancias. 2. Los
hallazgos del E-D fueron mas acordes con la clinica que los angio-
gréficos, lo que sugiere su utilidad para valorar la significacion fun-
cional de una estenosis radioldgica.

0 Implicacion Pronéstica del Diagnéstico de Cicatriz
Renal en el Crecimiento y Funcién Renal. M. Espino,
P.Contrerast, J.A. Vallgol, M. Montes, F. Gonzalez!, J. Vicente>
Nefrologia Infantil. S M. Nuclear. 2S Radiologia. Hospital «Reina
Soffax. Cordoba.

Laprueba més sensible para el diagndstico de cicatriz renal esla
gammagrafiarenal con DMSA-Tc99m (DMSA). Cicatrices extensas
conllevan un enlentecimiento del crecimiento renal abocando en el
rifion pielonefritico cronico. Pequefias cicatrices pueden no tener esa
mismaevolucion. Larepercusion sobrelafuncion rena esvariable, e
tratamiento precoz delahipertension arterial con inhibidores delaen-
zimade conversién puede disminuir la proteinuriay mejorar €l pro-
ndstico de estos pacientes.

Objetivos. Determinar si lapresenciade cicatriz renal, condiciona
un enlentecimiento del crecimiento rena y un deterioro de lafuncién
renal. Andizar s hay repercusion funcional y afectacion del desarro-
llo estatural.

Material y métodos. Estudio prospectivo en €l que seincluyen pa-
cientes afectos de reflujo vesicoureteral o trastorno funcional vesical.
SerealizaDMSA, ecografiaanual y pruebas de funcion rendl: filtrado
glomerular estimado y/o aclaramiento de creatinina, determinacion de
proteinuria, fraccion de excrecién de sodio, de potasio, prueba de res-
triccion hidrica de 12 horas'y reabsorcion tubular de fosfato. Se reco-
gen los datos epidemiol 6gicos, tallay tension arterial.

Resultados. Incluimos 39 pacientes con unaedad mediade 3,5 afios
con un tiempo de seguimiento medio de dos afios. Veintidds pacientes
presentan cicatriz renal, seis de ellos bilateral. Encontramos retraso del
crecimiento en 21 pacientesy rifion pequefio paralatallaen seis. La
funcion tubular esta ateradaen 16. Presentan proteinuria cuatro e HTA
dos. El score de latalla esta aterado en ocho pacientes. Mediante la
chi cuadrado encontramos relacion estadisticamente significativa en-
tre presenciade cicatriz y ateracion delafuncidn tubular. Analizamos
las pruebas de imagen por unidades renales y encontramos asociacion
significativa entre la presencia de cicatriz renal, enlentecimiento del
crecimiento rena y presencia de rifion pequefio. El valor predictivo po-
sitivo del DMSA para el crecimiento renal es 68%, el negativo 87%,
la sensibilidad 76% y |a especificidad 82%.

Conclusiones. La presencia de cicatriz renal se asocia con €l retraso
de crecimiento renal. La probabilidad de enlentecimiento del crecimien-
to eshgjas & DMSA esnormal. No se puede prescindir dela ecografia
en el seguimiento de estos pacientes. El deterioro de la funcién tubular
es el hallazgo mas frecuente y se asociaala presencia de cicatriz.

0 Uretrocistografia en Nifios. Consideraciones Practicas.
E. Martin Hernandez, A. Fernandez Posada, B. Gar cia | bafiez,
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C. Vexilla, J. Blanco, M.A. Cruz Diaz, E. Garcia Frias. Hospital
«Principe de Asturias». Universidad de Alcal& de Henares.

El usoracional delacistografia (CUMS) esimperativo, yaque ex-
poned nifio aradiacionesionizantesy otros riesgos bien documentados.
Objetivos. Disminuir ladosis deirradiacion en relacion conlaCUMS.

Material y métodos. Estudio retrospectivo mediante revision delas
historias clinicas delos nifios alos que se efectud cistografiaentre ene-
ro-95y junio-96.

Resultados. Se han redlizado 125 CUMS, delas cuales 100 fueron
normales (80%), 13 mostraron reflujo grado I o mayor (10% de las
CUMS, 18% de los nifios con ITU febril) y 12 tenian otras ateracio-
nes: tres valvulas de uretra, cinco diverticulos vesicales y cuatro re-
flujosgrado |. Laindicacion del estudio fue por ITU febril en 54, ano-
malias en la ecografia prenatal en 12 y sintomas diversos asociados a
cultivo (+) o dteracion en laecografiaen el resto. Diez delos 13 re-
flujos se manifestaron como una | TU febril y los otros 3 como dilata-
cion piélicaen la ecografia prenatal, diferencia significativa respecto
al grupo con CUMS normal (p < 0,01). Laedad fueinferior en el gru-
po con reflujo (p < 0,01), siendo 11 delos 13 nifios menores de un afio.
Lasanomalias en laecografiay en el DM SA fueron significativamen-
te superiores en el grupo reflujo, no habiendo sin embargo diferen-
cias entre ambos grupos en el resto de variables. La Rx de abdomen
previaala CUMS fue normal en 122 casos.

Conclusiones. 1. Las anomaliasimportantes se han relacionado con
existenciade unalTU febril o ateracion en la ecografiaintraltero. El
resto de indicaciones son cuestionables. 2. La CUMS en nifios mayo-
res de 6 afios podria reservarse para aguellos con anomalias en laeco-
grafia, DMSA o recurrencias. 3. En nifias, la cistografia convencio-
nal podriasustituirse por laisotdpica, reservando la primera para aque-
[los casos con sospecha de disfuncion vesical. 4. La Rx de abdomen
previaala CUMS podria suprimirse.

0 Reserva Renal Funcional en Nifios con Rifién Unico.
M. Antén, S. Médlaga, G. Orgjas, B. Prieto!, B. Tascont Seccidn
Nefrologia Pediétrica. Dpto. de Pediatria. 1Servicio de Bioquimica.
Hospital Central de Asturias. Universidad de Oviedo.

Introduccidn. Lafuncion renal en nifios con rifién tnico se man-
tiene gracias a los mecanismos compensadores puestos en marcha
ante la pérdida de masa renal. La capacidad del rifién de responder a
diferentes estimul os aumentando €l filtrado glomerular (FG) eslalla
madareservarend funcional (RR). Puede ser calculada como ladife-
renciaentre d filtrado glomerular méximo (FG max) obtenido tras una
sobrecarga proteicay € filtrado glomerular basal (EG basal). Los ni-
fios monorrenos mantienen la funcién renal utilizando la reserva fun-
cional del rifién. Valoramos larespuestarena alasobrecarga proteica
en nifiosy j6venes con rifién dnico.

Pacientesy métodos. Estudiamos 12 pacientes (6 varonesy 6 mu-
jeres) de 15,15 + 4,52 (7-21) afios de edad, con un Unico rifién fun-
cionante de diferente etiologiay 11 jévenes sanos (7 varonesy 4 mu-
jeres) de 19,63 + 2,06 (17-21) afios. El FG se estimé mediante el acla-
ramiento de creatinina (Cl crea) einulina (Cl inu) en los pacientes, y
Cl creaenlos controles, expresados en todos los casos en mi/min/1,73
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m?, tanto en situacion basal (FG basal) como tras una sobrecarga pro-
teicade 0,9-1,4 g/kg de peso (FG méx).

Resultados. El FG basal fue smilar en pacientesy controles (108,33
117,39 versus 124,81 + 19,09; p = 0,48). El FG basal estimado por Cl
inu en los pacientes fue de 119,89 + 22,14. Tras la sobrecarga de pro-
teinas el FG aument6 de forma significativa en los pacientes (Cl crea:
133,49 + 24,05; p< 0,001y Cl inu: 137,02 £ 30,96; p=0,02), y enlos
controles (153,18 + 27,01; p < 0,001). LaRR mediaen los jovenesmo-
norrenos cal culada mediante Cl crea fue 25,16 + 17,52 (IC: 14,02-
36,29) y lacaculadamediante Cl inu de 17,34 + 21,84 (1C: 3,25-31,01).
LaRR mediadelos controles fue de 28,46 + 13,84 (1C: 18,50-38,21).
No se encontraron diferencias significativas entre la RR obtenida en
pacientesy controles.

Conclusiones. A pesar de lareduccién de lamasarenal funcio-
nante, 10s nifios monorrenos tienen funcién renal normal graciasala
hiperfiltracion mantenida de |as nefronas restantes. Estos nifios tie-
nen toda unavida por delante y surge laincertidumbre de si € rifion
residual sera capaz de mantener lafuncion renal. La RR estimada
mediante la sobrecarga oral de proteinas permanece intacta aunque
su significado prondstico no ha sido atin bien establecido.

0 Nefropatia por VIH en un Lactante. J. Fons, A. Peydrd,
M. Cuello, J. Haro, C. Monteagudo, S. Ferrando, J. Brines.
Servicios de Pediatria y de Anatomia Patol égica. Hospital Clinico
de Valencia. Hospital de Sagunto. Valencia.

Lanefropatiapor VIH es poco frecuente en |a edad pediétrica, no
habiéndose publicado hasta el momento ninguin caso en Espafia; pre-
sentamos por ello un paciente de 17 meses con SIDA esestadio A2y
sindrome nefrético desde los 12 meses de edad.

No nefropatias hereditarias. Madre VIH positivo tratada de for-
ma intermitente con AZT en el embarazo desde € quinto mes, no ad-
ministrandose i.v. durante el parto. Embarazo y parto sin otras infec-
ciones ni patologias. PN 3.800 g. Exploracion clinicainicial normal.
Anticuerpos VIH+. Durante las 6 primeras semanas tom6 AZT 2
mg/Kg/6 h. Primer afio sin sintomas de enfermedad. Al detectarse alos
8 meses ADN viral por PCR y disminucion de los CD4 (< 1.500), se
inicié tratamiento con AZT y CTM. A los 12 meses, coincidiendo con
un proceso catarral, inicié un sindrome nefrético con IRA. Al tercer
diadeingreso, tras superar la situacion aguday antes de corticoterapia
seredizd biopsiarenal. MO: Aumento de matriz y celularidad me-
sangial, con estrechamiento y obliteracion de los capilares. No escle-
rosis segmentaria. TUbulos con vacuolas citoplasméticas y calcifi-
caciones intraluminares. No inflamacion intersticial.
Inmunofluorescencia: Minima positividad para C3 en algunos glo-
mérulos, con distribucién mesangial. ME: Marcada hipercel ularidad
mesangial y del epitelio visceral, |as prolongaciones podocitarias evol -
vian deforma continualamayor parte delasuperficie defiltracién sin
formacidn de pedicelos. Inclusiones tubulorreticulares en el citoplas-
ma de las células endoteliales. En las células del tibulo contorneado
proximal depésitos citoplasméticos e intraluminares cristalinos.

Laintensay pertinaz sintomatologia ha requerido dosis elevadas
de diuréticos (furosemida, hidroclorotiaciday espironolactona) y fre-
cuentes administraciones de albimina. El tratamiento con prednisona
seinicid tras conocer € resultado de labiopsia, no siendo efectivo en
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cuanto alaremision delaproteinuria; sin embargo, se aprecio mejoria
clinicaeincluso aumentaron los CD4, motivo por €l que se ha man-
tenido una baja dosis a dias aternos, sin que hasta el momento se ha-
yaproducido ninguna complicacién infecciosa. Tras unas semanas de-
sarroll6 hipertension arterial que tratamos inicialmente con nifedipi-
nay mastarde, y hastalaactualidad, con enalapril.

Actualmente, mantiene buen estado general y cifrasde TA, FG y
proteinemia préximas ala normalidad, aunque persisten edema dis-
creto, ascitisy diarrea (investigaciones microbiol dgicas negativas), asi
como laproteinuriaen rango nefrético y las alteracioneslipidicas. Por
el momento, dada la escasez de datos de |aliteratura, no hemosini-
ciado tratamiento con ciclosporina.

0 Efecto de la Proteina Osteogénica-1 (OP-1) y la
Hormona de Crecimiento (GH) Sobre los Osteoblastos
de Nifios en Dialisis Croénica (DC). A.l. Piqueras, B.A.
Roos!, G.A. Howard!, W. Goodman2, A.L . Par edes. :Nefrologia
Peditricay Medicina Interna. Universidad de Miami y VA/IGRECC.
Miami (Florida). 2Deptos. Medicina y Radiologia. UCLA. LA
(Cdlifornia).

A pesar de quelaGH mejoral retraso de crecimiento en nifios en
DC, larespuesta es variable, indicando que otros factores pueden ser
necesarios para un turnover 4seo dptimo. Puesto que el tratamiento de
células dseas humanas con OP-1 induce proliferacidn, diferenciacion
y estimulacion del eje IGF, investigamos el efecto de OP-1y GH en
biopsias dseas de nifios en CD. Se practicaron biopsias de crestailia
caen tres pacientes (P). Una muestra se proceso para histologiay otra
para cultivo celular. Todos los pacientes presentaron osteitis fibrosa
(OF) aunque P-18 también mostraba signos de osteomalacia. Células
Gseas procedentes de vértebra de dos nifios donantes de 6rganos, de
edad comparable, se usaron como controles (C). Las células cultivadas
en placas de 96 pocillos se utilizaron para cuantificacion celular por el
método del violetacristal (proliferacion) y paramedir su liberacion de
fosfatasa dcalina (diferenciacion) tras exponerlasarhOP-1 (100 ng/ml),
hGH (200 ng/ml) o0 ambos durante 6 dias. Se muestran |0s datos como
porcentgje (L + SEM) del cociente fosfatasa a calina/ntimero de célu-
lastratadas (Tx) versus no Tx (100%) (n = 4-12/grupo); pindicalasig-
nificancia Tx versus no Tx.

Cduas  OP1(%) p GH+OP1(%) p GH©®) p
C-10afios 7169+1372 <005 1123+126 <005 247,3+509 ns
P-10afios 3367+449 <001 3099+301 <001 1153+141 ns
C-19afios 2431+193 <001 3334+824 <005 707+88 <001
P-18afios 1864+712 ns  463+31 <001 724+88 <005
P-19afios 1316+10 <005 1599+169 <001 864+129 ns

LarhOP-1 aument6 la proliferacion celular en los dos controles
(180,7 + 16,3%) pero no en los pacientes (95,5 + 2,7 %). OP-1 indujo
diferenciacion celular en los controles y pacientes, aunque no signifi-
cativamente en P-18. GH no modific6 laproliferacion o diferenciacion
celular. Comparado con GH a solas, OP-1 + GH aumentd la diferen-
ciacion celular 6seatanto en controles como en pacientes, excepto en
P-18. En conclusion, las células 6seas de los nifios con OF estudiados
se mostraron resistentes a efecto proliferativo de OP-1, aunque sensi-
bles a su efecto sobre la diferenciacion celular. LaOP-1 asolas o en
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conjuncién con GH podriamodular la actividad osteoblasticaen nifios
endidlisiscronica

0 Factores de Riesgo de Peritonitis Fungica en Nifios
con Dialisis Peritoneal. A. Alonso Melgar, C. Garcia
Meseguer, M.J. Martinez Débora, R. Lama, M. Martinez, M.
Navarro. Hospital Infantil «La Paz». Madrid.

Estudiamos factores de riesgo de presentar peritonitis fungicaen
una poblacion de 80 pacientes en didlisis peritoneal y 116 episodios de
peritonitis, de los cuales cinco (43%) han sido micdticas. Se trata de
tres nifios y dos nifias con peritonitis a Candida sp (2 C. parapsilosis
y 3 C. albicans) con edad, a inicio delatécnica, de 5,81 + 2,2 afiosy
evolucion previade 29 + 28 meses. Cuatro de ellos habian tenido epi-
sodios de peritonitis bacteriana previay cuatro recibian tratamiento an-
tibacteriano concomitante, ninguno recibia tratamiento profilctico an-
tifungico. El tratamiento fue fluconazol intraperitoneal asociado aflu-
conazol y 5-fluocitosina o fluconazol y anfotericina sistémicos, sien-
do necesarialaretirada del catéter en el 80%. El nimero de dias con
efluente peritoneal turbio esde 5+ 1,87 (2 a7). La supervivencia del
paciente es del 100% y la recuperacion de la funcién peritoneal del
80%. Un paciente evoluciona con peritonitis esclerosante. Lainciden-
ciapreviade peritonitis es de 3,4 ep/pac (1 ep/pac/9 meses), superior
alaglobal (1 ep/pac/10,57 meses).

Factores de riesgo estudiados. Grupo A: Pacientes con peritonitis
fungica. Grupo B: Resto de pacientes.

GrupoA(N=5) GrupoB(N= 75)

Edad (afios) 58+22 92+57 p<0,01
NO TPerit (ep/pac) 34£28 132422 p<0,01
Gastrostomia (% pac) 80 18,6 p<0,01
Inf. orificio (%) 60 25 NS
Evolucion (meses) 43+ 29 138+ 14 NS
BUN (mg/dl) 54+4 68+ 13 p<0,01
KTV 2,74+ 0,84 32+11 NS
PCR (g/kg/dia) 15+05 18+05 NS
Albdmina (g/L) 372055 375027 NS

Conclusiones. Laedad del paciente, € nimero previo de peritoni-
tis, ladisminucion del BUN y ser portador de gastrostomia, fueron fac-
tores de riesgo de presentar peritonitis fungica. El tratamiento sisté-
mico e intraperitoneal con fluconazol y laretirada del catéter, se aso-
cian con supervivencia del 100%, aunque existio pérdida de funcion
peritonea en e 20%.

0 Seguimiento a Largo Plazo de 64 Nifios Afectos de
Sindrome Nefrético Idiopatico. A. Bueno Fernandez, M A.
Frutos Sanz!, J.M. RiosHurtado, M. Pefia Mufioz, A. Martinez
Valverde. Unidad de Nefrologia Pediatrica. Céatedra y
Departamento de Pediatria. Hospital Materno-Infantil. 1Servicio
de Nefrologia. Hospital Regional «Carlos Haya». Malaga.

El prondstico alargo plazo de los nifios afectos de sindrome ne-
frético idiopético (SIN) por cambios minimos (CM) se considera ge-
neramente bueno; no obstante, un porcentgje variable de pacientes con-
tinliarecayendo en la edad adulta. Nuestro objetivo hasido valorar di-
chaevolucién en un grupo no seleccionado de nifios con SIN.

108 SeccionesdelaA.E.P.

Casuistica. De un total de 70 pacientes diagnosti cados consecuti-
vamente en nuestro centro de SIN entre noviembre de 1974 y marzo
de 1987, se estudian 64 pacientes (49 varones, 15 mujeres) con un se-
guimiento minimo de 10 afios (61 casos) o hien hasta su fallecimien-
to (3 casos). Inicialmente, el 91,4% fue corticosensible y el resto cor-
ticorresistente (CR). Veinticuatro pacientes (37,5%) recibieron agen-
tes citotdxicos: 18 en un solo ciclo (12 CF,5CL, 1 CsA) y seisen 2
0 3 ciclos. Se hiopsiaron 26 pacientes: 23 CM y tres con prolifera-
cion mesangia difusa (PMD). Se rebiopsiaron cuatro pacientes con
CM, en dos hubo variacion del patrén histoldgico inicial: hacia PMD
enun caso y hacianefritisintersticial (NI) en otro.

Evolucion. Fallecieron tres pacientes, dos (Varones con CRinicial)
por complicacionesinfecciosas dentro del primer afio de evoluciony e
tercero (nifia corticodependiente) por causa no relacionada con su en-
fermedad de base. Sesentay un pacientes fueron seguidosentre 10y 22
afos (media 14,6 + 3,8 afios). El porcentaje de pacientes «curados» (re-
misién > 2 afios sin tratamiento con funcién renal y tension arterial nor-
males) asciende progresivamente hasta alcanzar el 79% alos 12,5 afios
de evolucién, posteriormente dicho porcentaje se estabilizaentre el 73-
78%. Al final del seguimiento, los pacientes tenian una media de 18,8
+ 4,2 afios; s6l0 un paciente se encontraba en IRC (nifiacon CR tardia
que hizo unanefritisintersticial), 10 pacientes (15,6%) se encontra-
ban en «actividad» (proteinuria mantenida, remision bgjo tratamiento o
bien > 2 afios). El resto, 50 pacientes (78,1%), se encontraban «cura:
dos», de los cuales 47 (94%) presentaban una remision > 5 afios, tras
una duracién media de laenfermedad de 3,1 + 2,8 afios.

Comentario. Se confirmael buen pronéstico del SIN por CM y/o
PMD alargo plazo, aunque €l 15,6% de pacientes contintia en activi-
dad en la edad adulta. La evolucion aIRC fue excepciona y lamor-
talidad -en relacion con laenfermedad- estuvo circunscritaalos corti-
corresistentes y siempre por problema infeccioso.

0 Evolucidn a Largo Plazo del Sindrome Nefrético
Infantil (SNI). J. Vara, M. Vazquez-Martul, L. Urquia, M.V.
Garcia, R. Muley, J.L. Ecija. Hospital «Doce de Octubre». Hospital
«Nifio Jeslis». Madrid.

Se harealizado estudio retrospectivo en 231 pacientes diagnosti-
cados de SNI en dos Servicios de Nefrologia Pedidtrica entre 1978 y
1995. Estudiamoslaevolucién, larelacion entre laedad de comienzo y
laduracién de la enfermedad. Para conocer si € primer afio nos puede
predecir la evolucidn posterior, analizamos la situacion de los pacien-
tesalos6, 12, 24 mesesy a fina de laevolucion. Seleccionamos 206
pacientes con una evolucion de entre 1y 19 afios (media 7,3 a), 145
(70,4%) nifios y 61 (29,6%) nifias. La edad de diagndstico de 0,3 a 15
anos (media4,3a) y final del estudio de 2,8 a 26,3 afios (media 11,6
a). Serealizd unaprimerabiopsiarena en 48 pacientes, observando-
se: CM 20 (42,7%9, GNPM 10 (20,8%), GEFS 17 (35,4%), congénito
1(2,1%). Una segundabiopsiarena en cinco casos revel6 GEFS (100%).
Todos | os pacientes (pts) recibieron inicialmente prednisonay cuando
larespuestafueinsatisfactoria se asociaron citostéticos, ciclosporinaA,
levamisol. Laevolucion general fue: 30 (14,6%69 no recaidas, 47 (22,8%)
recaedor esporadico, 3 (1,5%9 recaedor frecuente, 99 (48,1%) corti-
codependiente (CD), 26 (12,6%) corticorresistente. Al final de laevo-
lucién 180 (81,4%) pts permanecen en remision y 15 pts siguen pre-
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sentando recaidas corticosensiblestrasla pubertad (14-20 a.). El riesgo
relativo (RR) de ser CD alos 12 meses en aguellos que lo eran alos 6
meses fue de 8,97 (1C 95%: 5,21-15,45), y RR de CD alos 24 mesesen
aquellos que lo eran alos 6 meses fue de 11,26 (1C 95%: 5,71-22,21).
No hubo diferencias significativas entre la edad de comienzo > 0 < de
6 afios y laduracion de laenfermedad en los pacientes corticosensibles.
Laedad < de 6 afios estuvo asociada a corticonsensibilidad.
Conclusiones. Los pacientes que son CD alos 6 mesestienen un
riesgo alto de ser CD alos 24 meses de evolucion. Latendenciaala
desaparicion de las recaidas no esté relacionada con laedad y algu-
nos nfios continian recayendo tras la pubertad. No hay asociacion
entrelahistologiainicial y respuestainicial a prednisona.

0 Criterios de Inclusién en Programas de Dialisis 'y
Trasplante de Nifios en Situacién de Insuficiencia
Renal Terminal. S. Malaga?, Y. Riafie?, L. Callis?, J. Martin-
Govantes?, M. Navarros, J. Simons, A. Vallo’. H. Central de
Asturias, Oviedo. 2H. de Narcea, Asturias. 3H. «Vall d'Hebron»,
Barcelona. “H. «Virgen del Rocio», Sevilla. SH. «La Paz», Madrid.
6H. «La Fe», Valencia. "H. de Cruces, Bilbao.

POSTERS

Introduccion. Lamayoria de los nefrdlogos infantiles espafioles
considera conveniente disponer de criterios explicitos que ayuden ala
toma de decisiones paralainclusion de nifios en situacion de insu-
ficienciarenal termina (IRT) en programas de didlisis.

Objetivo. Llegar aun consenso sobre dichos criterios, teniendo en
cuenta los resultados de la encuesta realizado en 1996 en el dmbito
de nuestra Asociacion.

Metodologia. Propuesta de un grupo de expertos en Nefrologia
Pedidtricay Bioética.

Resultados. Se elaborala siguiente propuesta: A) Todos los pa-
cientesincluidos en programa de didlisis deberan reunir los siguientes
criterios: 1. Consentimiento informado por |os padres y/o representante
legal. 2. Insuficienciarenal terminal irreversible. 3. Posibilidades re-
alesderecibir un trasplante. 4. Razonables expectativas de disfrutar
una aceptable calidad de vida durante el tiempo que permanezcaen dia
lisisy en especial despuésdel trasplante. 5. Deseosy cooperacion con
las terapéuticas prescritas. B) No seincluiran pacientes que sufran si-
multdneamente una enfermedad répidamente fatal. C) No se denega-
ra el tratamiento basandose en factores psicol 8gicos, econdmicos, so-
ciales o en relacion con laedad, sexo, razao incapacidad fisicas cum-
plenlos criterios 1-5. D) Ladidlisis no serd suspendida contralos de-
seos del pacientey su familia. E) Se podré suspender ladidlisis siem-
pre que no se alcancen los objetivos deseados y razonablemente éstos
no se puedan alcanzar, aunque siempre con asentimiento del médico
responsable, del paciente y su familia o representante legal.

Comentarios. Estos criterios son prudenciales y han de aplicarse
deformaflexibley con un andlisis individualizado de cada caso. El
respeto alaviday lavaloracion de su calidad objetiva no son opues-
tas sino complementarias para evitar ser maleficientes. Hay que huir
de dos peligrosos extremos: €l sobretratamiento que sélo busca man-
tener lavidabioldgicay el infratratamiento si inicamente se tienen en
cuenta las consecuencias para lafamiliay la sociedad. En latomade
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decisiones deberan colaborar los padres, los prfesionales e incorporar
cadavez mésal nifio mayor y adolescente, seglin su capacidad cogni-
tiva. Si el pronostico es muy malo y los padres, después de ser am-
pliamente informados, rehusaran el tratamiento, su decision deberd ser
respetada y apoyada. En caso de gran incertidumbre, se podréaincluir
en el programay reevaluar tras un tiempo prudencial. Los Comités
de Etica Asistencial, con personas expertas en cuestioneslegalesy éti-
cas, pueden ser de gran ayuda paralaresolucion de casos conflictivos.
0 Talla Final en Nifios Receptores de Trasplante Renal.
M.J. Sanahuja, |. Zamora, V. Bartolomé, J. Simén. Nefrologia
Peditrica. Hospital Infantil «La Fe». Valencia.

Latalafinal (TF) esel parametro que valora definitivamente el
crecimiento en el nifio. Estudiamos la TF en nifios receptores de tras-
plante renal durante su época de crecimiento.

Material y métodos. De 155 nifios trasplantadosen el HI LaFe en-
tre 1979-96, 59 habian acanzado su TF en febrero’ 97, excluyendo los
casos con pérdida de seguimiento, anomalias vertebrales o cistinosis.
Deellos, 41 (grupo |) mantenian su primer trasplante funcionante (me-
diana 54 meses, rango 6-161 meses) y los 18 restantes (grupo 11) es-
taban retrasplantados o en didlisis por pérdida del injerto. En seis ni-
fios del grupo |'y en cinco del grupo Il seadministré rhGH durante 15-
66 meses en el periodo postrasplante; en el resto no existid indica-
cion de tratamiento hormonal 0 no se dispuso del mismo. Se defini6
como TF laa canzada cuando el crecimiento fue < 1 cm/afio y las epi-
fisis estaban cerradas en laradiografia de mufieca.

Resultados. Los varones acanzaron su TF alos 18,5 afios (14,9-
22) y lasmujeres alos 17,0 afios (13,9-21). El Z-score detallaen dis-
tintos momentos evolutivos fue;

Grupo | (n=14) Grupo Il (n= 18)

X rango X rango

Fechainicio IRT 14 (-4,6+2,8) 11 (-23+0,4)
Fechal®trasplante  -15  (-4,71+2,2) 14 (-32+0,3)
Fechatallafina 18 (-49+11) 22 (-4,2+0,3)

Se evalud laaccion del tratamiento con rhGH en los pacientes
del grupo I:

ConrhGH (n=6) SnrhGH (n= 35)

Zscoredetalla X rango X rango

Fechainicio IRT 20 (-3,2-0,04) 12 (-4,6/+2,8)
Fechal®trasplante  -21  (-3,2/+0,04) 14 (-471+2,2)
Fechatalafina 14 (-31+0.3) -1,8  (-49+11)
Talladiana 03  (-20+12) 061 (-27/+12)

E dsea/E cronoldgicaal final del tratamiento con rhGH fue 0,87
(0,74-0,94).

Conclusiones: 1. Un injerto funcionante, aminorala pérdida pro-
gresivade SDS de talla pero no laimpide. 2. Solo € tratamiento con
rhGH es capaz de provocar «catch-up» de tallasin aceleracion dela
edad 6sea. 3. Con un primer injerto funcionante, el 67% de los trata-
dos con rhGH versus el 51% de los no tratados, iguaaron o supera-
ron su talladiana.

0 Experiencia de Tratamiento de Rescate con FK-506
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Objetivo. En condiciones normales, los individuos con rasgo fal-
ciforme suelen estar asintométicos. El caso que presentamos preten-
de mostrar que situaciones de estrés como la deshidratacion, la hipo-
xia 0 laacidosis pueden poner de manifiesto déficits funcionales tu-
bulares en dichos sujetos.

Caso clinico. Nifio de 16 meses, de raza negra, remitido por sin-
drome febril, anemia, trombopenia e insuficiencia renal agudaen el
contexto de un cuadro de gastroenteritis.

Exploracion fisica. PA 110/60. Taquicardia. Mucosaoral pastosa.
Hepatomegalia (2 cm). No esplenomegalia. Abdomen discretamente
doloroso ala palpacion. No edemas.

Exploraciones complementarias. Hemograma: 16.700 leucocitos;
hgb 8,6 g/dl; VCM 60 fl; plag. 33.000. Abundantes dianocitosy algun
esquistocito en sangre periférica. Biogquimica sanguinea: Urea 16,3
mmol/L (98 mg/dl); creatinina 77 umol/L (0,87 mg/dl); GOT 180 U/L;
LDH 376 U/L; Na143, K 6,1 mmol/L; prot. totales 89,5 g/L.. Equilibrio
acido/base: pH 7,26, bic. 17,8, EB -8,6. Bioguimicaurinaria: pH 6; Na
46 mmol/L, K 53,4 mmol/L; urea 307,2 mmol/L. Osmolaridad 404
mOsmol/kg. Proteinuria’y hemoglobinuria negativas. GTTK 6,6.
Osmolalidades urinarias: basal 173 mOsmol/kg, y tras administra-
cion de vasopresina 655 mOsmol/kg. Estudio de anemias: rasgo fal -
ciforme (Hb A/S), PEL elevada, ferritina elevada, haptoglobina nor-
mal.

Evolucion. Recuperacion espontanea en 72 horas con absoluta nor-
malidad del FG y del equilibrio acido-base.

Comentarios. LIamo la atencion una osmolalidad urinariabajay
unaacidosis metabdlica con hiperpotasemia, en e contexto de unagas-
troenteritis con deshidratacion, indicativos de una deficiente capacidad
de concentracion y unarespuesta atenuada alaadosterona. El estudio
hematol 6gico revel 6 la presencia de hemoglobina S. En un individuo
heterozigoto paraladrepanocitoss, determinadas situaciones de estrés
pueden condicionar la aparicion de una disfuncién tubular renal con
repercusion clinicaimportante.

0 Eliminacién Urinaria de Calcio en Nifios Normales.
J.M. Carbonell, M. Vazquez Martul, J.L. Ecija, J. Baeza, P.
Arnaiz. Seccidn de Nefrologia y Bioguimica. Hospital «Nifio Jesis».
Madrid.

Introduccidn. La hipercalciuriaese trastorno més frecuentemen-
te asociado alitiasis renal infantil. La hipercalciuriaidiopéticaesla
causade ciertos trastornos no litidsicos durante lainfancia: Hematuria,
disuria, dolor abdominal recurrente e incontinencia urinaria. La dieta
influye de manera muy importante en la calciuria, siendo el sodio €
factor de més peso en el desarrollo de hipercalciurias. Existe dispari-
dad en las cifras de normalidad de la hipercal ciuria entre diferentes pu-
blicaciones. La definicién més aceptada de hipercalciuriase basaen la
excrecion de més de 4 mg/Kg peso/24 horas. Para obviar larecogida
delaorinaen 24 horas, se emplea con frecuencia el indice cacio/cre-
atinina (mg/mg) en miccion aislada (m.a.).

Material y métodos. Hemos determinado en 228 nifios sanosy con
edades comprendidas entre 4 y 16 afios (87 varonesy 141 nifias) los
valores séricosy en orinade 24 horas, de calcio, ionesy creatinina. En
un grupo de 131 nifios también se determiné €l calcio y lacreatinina
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en laorina de la segunda miccién de la mafiana recogida en ayuno.
Todos tenfan dieta alimenticia normalizaday ninguno recibid aporte
vitaminico.

Resultados. La calciuriapor Kg pesoy 24 h, y € cociente Calcr,
mg/mg, no guardan una distribucién gausiana por lo que los expresa-
mos en percentiles:

Camg/Kg/24h  Calcr O. 24 hmg/mg Calcr m.a. mg/img
P3 0,390 0,017 0,010
P50 2,083 0,101 0,062
Pa7 5,820 0,268 0,362

Los coeficientes de correlacion entre Ca (mg/Kg/24 h) y Calcr
(mg/mg) tanto en orina de 24 h como en m.a. fueron de 0,92y 0,72,
respectivamente. El andlisis estadistico de los datos se realizd con el
paquete informatico SPSS.

Conclusiones. La calciuriamg/kg/24 h, ha sido superior ala pu-
blicada en otras series. Cuando éste seaigual a0,2. No existe unabue-
naconcordanciaen las orinas hipercalcitricas a expresar el calcio uri-
nario como mg/Kg/24 h, y Calcr, mg/mg, en m.a. (sensibilidad 0,588
y especificidad 0,982) por lo que esta Ultima expresidn no se debiera
emplear como método de «screening», sobre todo paravalores de 0,20
0 superiores.

0 Hipomagnesemia Familiar. Evolucién a Corto Plazo.
J.L.Ecija, M. Riaza, M. Lalinde, M. V&zquez Martul. Seccion
de Nefrologia y Bioguimica. Hospital «Nifio Jeslis». Madrid.

Introduccidn. Debido ala escasez de casuistica de este sindrome,
se describen dos nifios con hipomagnesemia, hipercalciuriay nefro-
calcinosis, asi como un estudio familiar en ambos. Las cifras que se
han val orado principal mente respecto al magnesio, son lamediade al
menos 3 determinaciones. Se les ha seguido dos afios, administrando
terapiacon Mgy citrato potasico orales.

Caso 1. Nifio de 7 afios con hipotonia hastalos 2. Antecedente de
infeccion urinariay nefrocalcinosis. Se detectd hipomagnesemia, hi-
percalciuria e hiperoxaluria, siendo normales el calcio, fdsforo, pota-
sio, gasometriay paratohormona séricos, asi como €l filtrado glome-
rular, lauricosuriay lacitraturia. Hermano unico sano. Padre con hi-
pomagnesemia, sin hipercalciuria, ni nefrocalcinosis. Madre con hi-
pomagnesemia, hipercalciuria, infeccidn urinariarecurrente, litiasisre-
nal y miopia, pero sin nefrocalcinosis. Se estudiaron ocho familiares
por linea materna de tres generaciones (3 mujeres, 5 varones) apre-
cidndose hipomagnesemiay magnesiuriaen limites altos en cuatro, i-
tiasis recurrente en dos, hipercalciuriaen tresy nistagmus, tetaniay
condrocalcinosis en uno. Todos tenfan filtrado glomerular normal.

Caso 2. Nifiade 5 afios, con nefrocalcinosis, poliuriay polidipsia
Se detect6 hipomagnesemia, hipermagnesiuria, hipercalciuria, hiper-
paratiroidismo e hiperuricemia con excrecion urinaria de &cido Urico
disminuida, siendo normales el calcio, fésforo, potasio séricosy gaso-
metria, asi como € filtrado glomerular, oxaluriay citraturia. El Gnico
hermano y los padres, consanguineos, no presentan hipomagnesemia
ni hipercalciuria

En ambos casos, el tratamiento no corrigié la hipercalciuriani la
hipomagnesemia.
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en Trasplante Renal Pediatrico. A. Salva, L. Callis, A.
Vila, J. Nieto. Servicio de Nefrologia. Hospital Universitario
Materno-Infantil «Vall d'Hebrony». Barcelona.

El tratamiento inmunosupresor con FK-506 se esté extendiendo en
el trasplante renal pediétrico como una opcion aternativaalaciclos-
porina cuando ésta parece no ser suficiente, como es el caso de recha-
zo agudo o en €l fracaso cronico del injerto (como uno de los factores
que lo inducen). En nuestro Servicio hemos iniciado la conversion de
estos pacientes en estos casos con resultados inicial mente satisfactorios.

Material y métodos. En 12 pacientes trasplantados, con edades
comprendidas entre los 4 y 24 afios, de los cuales tres son mujeresy
nueve varones, que presentaban un empeoramiento progresivo de la
funcion del injerto renal (10) o rechazo agudo (2) seles cambid lain-
munosupresion con ciclosporina A por FK-506. Valoramos la evolu-
ci6n dela creatinina plasméatica (12 meses antes del cambio, en € mo-
mento de éstey 3 meses después), dosisy niveles acanzadosy los efec-
tos secundarios.

Resultados. En los 12 meses anteriores al cambio de inmunosu-
presion, lacreatinina habia sufrido un incremento medio de 0,739 mg/dl;
tras el inicio del tracolimus hemos objetivado un descenso medio del
0,497 mg/dl de la misma, no se ha modificado en dos pacientesy en
ninguno de ellos es superior alainicial.

En dos pacientes se efectud el cambio araiz de un rechazo agu-
do, lacreatinina plasmética actua esinferior (0,88y 0,82 mg/dl) ala
creatininaprevia(1y 1,39 mg/dl). Ladosis de FK-506 oscilaentre 0,1
y 0,22 mg/kg/dia (media: 0,138) y los niveles plasméticosentre 7y 16
ng/ml (media 9,55).

L os efectos secundarios no han obligado a suspender ningln tra-
tamiento, se han observado tembloresy vémitos en tresy nauseas en
dos pacientes; todos ellos en los momentosiniciales del tratamiento,
con posterior desaparicion a gjustar las dosis. Dos pacientes varones
refieren caida de cabello.

Discusion. El cambio de inmunosupresion a FK-506 parece ser be-
neficioso sobre lafuncién del injerto renal tanto en casos de fracaso
cronica como de rechazo agudo, sin efectos secundarios importantes
unavez estahilizadala dosificacion.

0 Supresion de la Corticoterapia en el Paciente
Trasplantado Renal. E. Lara, A. Vila, L. Callis, T. Salva,
M. Arruchea, J. Nieto. Servicio de Nefrologia. Hospital Materno-
Infantil «Vall d’Hebron». Barcelona.

Presentamos el seguimiento de 14 pacientes portadores de un tras-
plante renal, con unafuncién renal buenay estable (FG. X = 77,70
ml/min) y sometidos a pauta triple de inmunosupresion (CyA, azatio-
prinay prednisona), alos que se intentd efectuar una supresion dela
corticoterapia

Laseleccion de estos pacientes se baso en laexistencia de una fun-
cion renal estable, ausencia de alteraciones urinarias (proteinuriay he-
maturia), osmolaridad urinaria no inferior a 600 mosmol/kg, y ausen-
cia de episodios de rechazo absol uta, 0 como minimo en los dos afios
previos a inicio de la supresion de los corticoides.

Estos 14 pacientes (edad entre los 33 y 23 afios, con una media
de 14,33 afios) habian recibido un injerto entre 2 y 10 afios, mediade
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4,08 afios, antes del inicio de la supresion de la corticoterapia.

En dos casos se observo la aparicion de un Ilamativo sindrome
de abstinencia que obligd alarépida reinstauracion de la corticotera-
pia, con unadosisinicia superior alaque recibian previamente, y que
luego se redujo a dosis habitua. Superado el proceso agudo se recu-
peré lafuncion rena previay lanormalidad clinica.

El tiempo de la duracion de la supresion de |a corticoterapia es
de 12,2 + 3 meses/paciente, en 12 pacientes. En todos ellos no se ha
observado ningin indice de empeoramiento de lafuncion renal (urea,
creatinina plasmatica, aclaramiento de creatinina, aparicion de pro-
teinuria) y/o modificacion significativa de la cifra de tensién arterial.
No se haobservado cambio en laprogresion y velocidad de taladelos
12 pacientes alos que se pudo suprimir la corticoterapia.

0 Integracion Social en la Edad Adulta del Nifio con
Trasplante Renal. A. Picazo, |. Zamora, A. Sabater, J. Simon.
Nefrologia Pedidtrica. Hospital Infantil «La Fe». Valencia.

El objetivo del estudio es evaluar, en parametros de bienestar y ca
lidad de vida, nuestros resultados del tratamiento de insuficiencia re-
nal terminal (IRT) en los 64 nifios que a diciembre/95 habian alcanza-
do laedad adulta. De ellos, 46 (72%) eran mayores de 21 afios, ha-
biendo iniciado su tratamiento de IRT entre los 2,8-18,3 afios de edad
(media 11,8 afios) y mantenimiento un injerto funciona el 75%.

Serealiz6 el estudio sobre los 38 pacientes que seguian control en
el Hospital Infantil en base ano presentar motivos paratraslado aotro
Centro, por domicilio, complicaciones que precisan hospitalizacion o
rechazo crénico avanzado.

Elaboramos un cuestionario, cumplimentado en todos |os casos
con entrevista personal, valorando: nivel de estudios, situacion labo-
ral, independencia familiar, vida de relacion y empleo del tiempo li-
bre, y expectativas respecto a su enfermedad.

Resultados. Los 38 pacientes habian realizado como minimo el
graduado escolar, 15 formacion profesiona y 10 estudios universita:
rios. Delos 20 (53%) que habian completado sus estudios, 13 (35%)
estaban trabajando, y sdlo cinco (13%) recibian pension deinvalidez.
Mantenian relaciones sexuales plenas € 34%; todos excepto un caso
seguian control de natalidad. Casados o con pareja estable eran cinco,
permaneciendo los 33 restantes en el domicilio de los padres, adu-
ciendo motivos econdmicos el 45%. Se sentian limitados por laen-
fermedad 11 pacientes, aunque el 71% confiesan miedo a rechazo del
injerto.

Conclusiones. Vaorando estos resultados, no existen diferencias
notables entre este grupo de enfermosy la poblacién general, salvo en
€l aspecto de las relaciones sexuales. Un hecho importante a consta:
tar es que 37 de los 38 pacientes mantenian un injerto funcionante
momento del estudio.

0 Disfuncion Tubular Renal en un Nifio de Raza Negra
con Rasgo Falciforme. F. Cachadifia, G. Pintos, M. Azuara,
J. Prats, J. Juncal, J. Herreros?. Servicios de Pediatria y
IHematologia. Hospital Universitari «Germans Triasi Pujol».
Universitat Autonoma de Barcelona. Badalona. 2Servicio de
Pediatria. Hospital «Sant Jaume de Calella». Barcelona.
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detecta una acidosis metabdlica persistente que motiva el estudio ac-
tual. Exploracion: Rosario costal y genu varo muy evidentes (no hay
antecedentes familiares); talla< -3DS; TA normal. Examenes com-
plementarios: Se confirmala acidosis metabdlica con pH (u) alcali-
no. El FG esnormal (102 mi/min/1,73 m?) y existe una poliuria (75
ml/mz/h) con osmolaridad basal baja (402 mOsm/kg). Presenta protei -
nuria minima, sin glucosuria, con aminoaciduria normal y TRP del
80%. Existe una pequefia pérdida de K+ (EF: 17,9%). La EF de bicar-
bonato es < 5%. El anidén GAP (u) esfrancamente positivo (basal. +73;
tras furosemida: +22) y la eliminacion urinaria de &cido neto (orina 3
horas) esbgja. Se practica sobrecarga de bicarbonato tras acidificacion
esponténea (valor inicia: pH (s) 7,22, BA 5,7 mmol/l, pH (u) 6,72), no
consiguiéndose rebagjar e pH (u). Laexcrecion distal de H*, medidain-
directamente (pCO; [u] - pCO: [s]) es muy baja (< 20 mmHg) inclu-
s0 en condiciones tubulares favorables (pH [u] > pH [9]). En acidosis
moderada se detecta hipokaliemia (K* < 3 mmol/l) en varias ocasio-
nes. No hay nefrocalcinosis ecogréfica. La densitometria es de osteo-
penia (< -2,5 DE). Con bicarbonato oral se corrige laacidosis.

Comentario. El diagnostico es de acidosis tubular distal tipol, sin
sordera (audio normal) y sin antecedentes familiares (estudio padresy
hermana normal). El cuadro clinico inicial de tipo neurolégico, € ra-
quitismo y € retraso pondoestatural pueden ser perfectamente expli-
cados fisiopatol 6gicamente.

0 Remision Total de un Sindrome Nefrético Debido a
una Glomeruloesclerosis Segmentaria y Focal (GSF)
en un Lactante Tratado con Ciclosporina (CsA). L.M.
Rodriguez, A. Suarez, A. Carro, F. Santost, M. Seco?. Unidad de
Nefrologia Pediatrica. Hospital de Ledn. 1Seccidn de Nefrologia
Pediétrica. 2Servicio de Anatomia Patol 6gica. Hospital Central de
Asturias.

Caso clinico. Lactante varon a que sele diagnosticael primer bro-
te de un sindrome nefrético alos 15 meses de edad por presentar las
caracteristicas clinicas y los parametros de laboratorio requeridos pa-
ra ese diagnostico. Recibid tratamiento con prednisona, seglin pauta
habitual, sin respuesta, confirméndose la corticorresistencia del cua-
dro tras laadministracién de tres pulsos de metil-prednisolonai.v. (do-
sis: 1 g/1.73 m2/pulso), por lo que seindicé larealizacion de biopsia
rena en laque se observd la presencia de una GSF.

Ante los hallazgos anatomopatol 6gicos, se decidi6 tratar al nifio
con CsA v.0. (dosis: 6 mg/Kg/dia, en dos tomas) junto con dosisbajas
de prednisona a dias aternos, obteniéndose remision total del cuadro
en la segunda semana de tratamiento y sin que se haya producido re-
caldatras 6 meses del mismo. Latoleranciadel farmaco hasido bue-
nay |os Unicos efectos secundarios observados, hasta el momento, han
sido la aparicidn de hipertricosis y la elevacion ocasional de laurice-
mia

Comentarios. LaCsA hademostrado utilidad en el tratamiento de
un sindrome nefrético corticorresistente en el que los hallazgos anato-
mopatol6gicos y laedad del paciente no ofrecian perspectivas aenta-
doras. A pesar de tratarse de un lactante, latoleranciaa farmaco fue
buena en este caso y |os efectos secundarios casi despreciables hasta
€l momento. Creemos que la CsA debe ser la primera eleccion tera-
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péutica parala GSF, cuando se presenta corticorresistencia, también
durante lalactancia

0 Tres Casos Clinicos de Tubulopatia Proximal
Compleja. ¢Enfermedad de Dent, Tubulopatia con
Proteinuria de Bajo Peso Molecular?. M.S. Mufioz, EM.
Navarro, Y. Ruiz, C. Oteiza, C. Loris, M. Heras. Unidad de
Nefrologia Pediétrica. Hospital Infantil «Miguel Servet». Zaragoza.

Objetivo. Presentar tres casos de tubulopatia proximal compleja
y compararlos con los cuadros de tubulopatia proximal descritos has-
taahora

Introduccion. Lamejor conocida de las tubulopatias renales es e
sindrome de Fanconi, pero ya se han descrito nuevas formas de afec-
tacion tubular proximal compleja, que no constituyen un sindrome de
Fanconi completo, como la enfermedad de Dent y la proteinuria tu-
bular de bajo peso molecular (PTBPM). Ambas presentan gran seme-
janzaen sus caracteristicas analiticas y tienen en comin laausenciade
acidosisy glucosuria como datos diferenciales con el sindrome de
Fanconi. Presentan ademés hipercalciuria. Frecuentemente se descu-
bre historiafamiliar de tubulopatia. A diferenciadelaPTBPM, laen-
fermedad de Dent se describe en adultosy presenta un prondstico que
podria no ser favorable alargo plazo.

Casuistica. Presentamos tres varones de 2, 3 y 8 afios que con-
sultaron por infeccion urinaria, hematuriay proteinuria, respectiva-
mente. En los tres se constatd aminoaciduria, disminucion dela capa:
cidad maxima de concentracidn urinaria, hipouricemia e hiperurico-
suriay f%-microglobulina aumentada en orina con progresion en suce-
sivos controles. Existia también hipercalciuria con alteracionesen la
tomodensitometria 6sea en uno de los pacientesy litiasis y nefrocalci-
nosis en otro. Latalla se encontraba persistentemente en el percentil 3.
En el paciente de mayor edad se observé empeoramiento discreto de
lafuncion renal con disminucidn del filtrado glomerular. En dosdelos
casos existia ateracion en la gammagrafia con DMSA, observandose
unadisminucion generalizada de |a captacion del radioférmaco con au-
mento de laactividad de fondo. En ninglin caso se pudieron demostrar
antecedentes familiares.

Conclusiones. 1. Los tres casos presentan una tubulopatia proxi-
mal compleja, distinta del sindrome de Fanconi, compatible con en-
fermedad de Dent o con proteinuriatubular de bajo peso molecular. 2.
El comienzo en edades tempranas, nos induce a considerar que esta-
mos ante un cuadro de PTBPM, sin embargo pensamos que podriatra:
tarse de una misma entidad en distinta etapa evolutiva.

0 Poliarteritis Microscépica. M.L. Justa, M.S. Mufoz,
M. Heras, C. Loris, L. Plazal. Unidad de Nefrologia. 1Servicio
de Anatomia Patoldgica. Hospital Infantil «Miguel Servet».
Zaragoza.

Introduccidn. La poliarteritis nodosa microscopica es una vascu-
litis pauci-inmune, que afectaa vasos de pequefio tamafio y cuyo diag-
ndstico se basa principalmente en los hallazgos clinicos (sindrome ge-
neral, artropatia, alteraciones cutaneas, hematuriay proteinuria), lapo-
sitividad de ANCA (anticuerpos anticitoplasmade neutrdfilos) y €l ha-
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Conclusiones. Destaca en estos dos pacientes |a distinta expresi-
vidad clinica, lamayor afectacion familiar en el primero, la hiperuri-
cemia e hiperparatiroidismo del segundo. La nefrocalcinosisy € hi-
perparatiroidismo mantenido son datos relevantes. La herenciaen las
dos familias parece ser autosomicarecesiva.

0 Poliquistosis Renal Autosémica Dominante vy
Esclerosis Tuberosa, un Sindrome de Genes
Contiguos. J.A. Camacho, R. Torrat, M. Pineda?, A. Giménez,
L. Garcia, X. Estivillt. Nefrologia y 2Neurologia. Hospital Infantil
«Sant Joan de Déuy. 'Genética. Hospital Clinic. Barcelona.

El gen PKD1 (poliquistosis renal autosdmica dominante tipo

1) y el gen TSG2 (esclerosis tuberosa tipo 2) estén localizados en
el brazo corto del cromosoma 16. Se ha demostrado recientemente
que unadelecion que implique estos 2 genes puede justificar una pa-
tologia renal quisticamuy florida en pacientes con esclerosis tube-
rosa.

Caso clinico. Nifia de 7 meses diagnosticada por eco prenatal de
poliquistosis renal confirmada al nacer, que presenta episodios de
flexion cefdlicaen salvas varias veces a diay retraso psicomotor. No
constaTA. Antecedentes familiares: Padresy hermana ecografiarenal
normal; no antecedentes. Exploracion: Hipoactiva, hipotonia genera:
lizada, mal control cefélico, no sedestacién; rifiones pal pables, man-
chas acrémicas en tronco y extremidades; TA: 160/102. Pruebas com-
plementarias: Fondo de ojo: hamartoma retiniano; ECG: afectacion
miocardica extensa con funcion retractil afectada; EEG: paroxismos
multifocales de predominio en HD; RNM craneal: multiples nédulos
subependimarios en regidn corticosubcortical, atrofia del cuerpo ca-
[loso. Funcién renal: Urea 22,8 mg/dl, creat. 0,56 mg/dl, FG 49,8
ml/min/1,73 m2, Osmol. basal 271 mOsm/kg. Ecografiarenal: malti-
ples quistes bilaterales. RNM abdominal: importante elongacion de
arerias renales sin estenosis.

Estudio genético. Ante la sospecha de asociacion de PKD y TSC
se realiza un estudio de ligamiento por KG8 (marcador localizado en
el extremo 3' de PKD, préximo a TSC2) objetivandose una pérdidade
heterozigocidad (LOH). Estaanomalia es sugestiva de una delecion en
ese punto, confirmandose con técnicas de Southern blot y FISH una
delecion de 4 Kb que implica ambos genes.

Evolucién. Con IECA vy diurético se normalizala TA, que sigue
normal alos 9 meses de seguimiento. El cuadro convulsivo esta con-
trolado.

Comentario. El PKD1y TSC2 constituyen un sindrome de genes
contiguos. La delecion de parte del gen PKD1 en casos de TSC2 ex-
plicala patologia renal quistica florida de estos pacientes. La patolo-
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glaquisticaleve en la esclerosis tuberosa (TSC1 y TSC2) no tiene de

momento explicacion molecular.

0 Sindrome de Fanconi Idiopatico. J.A. Camacho, |. Soler,
L. Serrano, A. Giménez, L. Garcia. Hospital Infantil «Sant Joan
de Déu». Barcelona.

Introduccidn. El S. de Fanconi suele ser secundario a enfermeda-
des hereditarias (cistinosis, galactosemia, S. de Lowe, etc.), aintoxi-
caciones exogenas (citostaticos, metales pesados, gentamicina, etc.)
0 aparece en el curso de procesos crénicos con afectacion renal (sin-
drome nefrético con HSF, tumores, mieloma, etc.). Ocasiona mente
puede verse en pacientes trasplantados. Existe unaformaidiopéatica,
rara, en laque hay que pensar en ausencia de las causas expuestas.

Caso clinico. Nifio de 7 afios y 2 meses remitido para estudio por
proteinuria persistente, no cuantificada, detectada en examen rutina-
rio. Antecedentes familiares sin interés. Antecedentes personales:
Explorado alos 4 meses de vida por unainfeccion urinaria (duplicidad
pieloureteral derecha sin reflujo), se detecté una proteinuria minima
y una hipostenuria que no se valoraron. Exploracion fisica: Destaca
Unicamente un peso y unatallaentre -1y -2 DS. Examenes comple-
mentarios: El filtrado glomerular esnormal, asi como e TRP, y no hay
glucosuriani hiperaminoaciduria; existe unaproteinuria < 40 mg/mz/h,
hipercaciuria (11,4 mg/kg/24 h) y osmolaridad (u) baja (287 mOsm/kg).
No se detecta cistinaintraleucocitaria. Ante la sospecha de una nefro-
patiatubulointersticial se determinan ANCA, Anti MBG, IC circulan-
tes, C3, C4, serologia hepatitis, serologia Torch, seroaglutinaciones,
cupremia, todo ello normal. Biopsiarenal: No hay afectacion glome-
rulary en el intersticio no hay ateraciones ni depésitos.

Evolucion. A 1os 6 meses se empieza a detectar un TRP més bajo
(< 60%). Un afio y medio después empiezaaaparecer glucosuriay una
hiperaminoaciduria generalizada, con persistenciade la proteinuriaque
es de rango nefrético. A los 2 afios y medio de control presenta pro-
teinuria, hiperaminoaciduria, glucosuriay pérdida de fosfatos, conun
FG normal. Persiste la hipercalciuria pese alastiacidas y en la eco-
grafiaactua hay imégenes sugestivas de nefrocalcinosisincipiente. La
tallaestaentre-2y -3 DS. El estudio familiar esnormal.

Comentario. El cuadro clinico-analitico es compatible con un sin-
drome de Fanconi. Lainstauracion de todas las anomalias hasido pro-
gresiva, no pudiendo hacerse el diagnéstico hasta los 9 afios de edad.

0 Acidosis Tubular Distal Tipo I. J.A. Camacho, J.M. Muixit,
I.Ferrer,C.Farré A. Giménez, L. Garcia. Hospital Infantil «Sant
Joan de Déu». 'Hospital General de Manresa. Barcelona.

Introduccion. Laincapacidad persistente de acidificar laorinain-
cluso en situacion de acidosis metabodlica severa congtituye una alte-
racion tubular responsable de un cuadro clinico y analitico caracteris-
tico. La ausencia de pérdida proximal de bicarbonato y de hiperpota-
semia sugieren el diagndstico de acidosis tubular distal tipo .

Caso clinico. Nifio de 4 afios que acude para estudio de acidosis
metabdlica. Antecedentes familiares: sin interés. Personales: 7 meses
antes presenta un cuadro de impotencia funcional con dolor en exre-
midades inferiores que le impide lamarcha. Se diagnostica de raqui-
tismo (por Rx) y retraso pondoestatural (talla< 3DS) iniciandose tra-
tamiento con vit. Ds. Clinicamentey radiol dgicamente mejora, pero se
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0 Tubulopatia Compleja y Transitoria (TCT):
Descripcion de Un Caso. N. Gallego, R. Estepa, R. Pargo,
M. Quero, M.J. Pérez, |. Herraiz, J. Ortufio. Servicios de
Nefrologia y Cardiologia Infantil. Hospital «Ramény Cajal».
Madrid.

Introduccion. Las TCT se conocen en larecuperacion del fracaso
rend y ciertas intoxicaciones exdgenas u enddgenas, pero las debidas
ahemdlisis no son frecuentes. Por ello comunicamos este caso.

Caso clinico. Nifio de 2 afios con ductus arterioso parcial mente
ocluido con un dispositivo de acero inoxidable y pelos sintéticos.
Después de cerrarlo, tiene orinas oscuras-rojizasy, alas 48 h, anemia
(Hb 8 g/dl), ictericia (bilirrubina 8 mg/dl) y haptoglobina (3 mg/dl). En
laorinarojasolo seven 5 hematies por campo, no hay glucosuriay el
pH es de 8. Se diagnostica de hemdlisis. Dificultosamente seretirala
prétesisy desarrolla: Acidosis metabdlica (pH 7,29, COsH 15 mEg/L)
hiperclorémicacon K* = 3,7 mEg/L. Insuficienciarena (Cr = 1,1 mg/dl),
anion gap en orina 140 con pH 7. También se detecta normoglucemia
con glucosuriade 2 mg/dl, con Ef Urico = 69%, Ca/Cr en orina=0,51.
No se determina aminoaciduria. Requiere 17 mEg/kg/dia de CO;HNa
para su correccion. En acidosis parcialmente corregida, laEf COsH =
8,9%, con pH urinario 7,8 pCO, 46 mmHg.

Con estos datos se diagnosticd de tubulopatia proximal compleja
con un componente distal. En pocos dias se recuper6 totalmente. Ahora
no requiere medicacion y lafuncidn renal es normal.

Conclusiones. En situaciones de hemdlisis severa se debe vigilar
lafuncion tubular. Si esti alterada, la recuperacion total es posible.

0 Insuficiencia Renal Aguda por Hipercalcemia Como
Manifestacién Inicial de Leucemia Linfoide Aguda
en la Infancia. C. Aparicio, E. Izquierdo, A. Fernandez, D.
Morales, A. Luque. Nefrologia Pediatrica. Hospital General
Universitario «Gregorio Marafién». Madrid.

Introduccion. La hipercal cemia es una complicacion metabdlica
frecuente de enfermedades tumoral es en adultos. En lainfancia, por €
contrario, su aparicién como complicacién de enfermedades malignas
esinusua (0,4%), siendo la causa mas frecuente laleucemiaaguda. Se
produce por liberacion répida de calcio del esqueleto, bien por inva-
sion directadel hueso por células malignas o bien por liberacion de fac-
tores humorales por las células tumorales (PTH ect6pica, PTH-rP, IL-
1g, IL-1b, TNFa, TNFb, TGFb, PG-E,, ...). La hipercalcemia puede
presentarse precozmente en las enfermedades malignas, pero esextra-
ordinario que sea el primer y Unico signo de la existencia del tumor.

Caso clinico. Vardn de 11 afios y 9 meses, previamente sano, sin
antecedentes personales ni familiares de interés; comienza con ma-
lestar general, vomitos alimentarios, dolor en articulaciones sacroi-
liacasy mialgias en zona glUtea. Exploracion fisica: normal (no ade-
nopatias, no visceromegalias). Pruebas complementariasiniciales: Hb
15,9 g/dI, Htc 48%, plaguetas 255.000, leucocitos 13.400 (81% S, 14%
L, 4% Mo), Na 132 mE/l, K 4,38 mEg/l, Cr 1,43 mg/dl, Catotal 16,21
mg/dl, Ca 1,45, P 6,5 mg/l, acido Urico 9,7 mg/dl, calciuria 15
mg/kg/dia, Ca/Cr 0 0,8, RTP 46-54%, CICr 60 mi/min/1.73 m2. T,
T.y TSH normales; serologiaa CMV, VEB y Mycoplasma negativa;
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PTH < 1 (nl:14-60); Mantoux, 25 mm de induracion. Ecografiade ab-
domen, serie dsea, Rx de térax y gammagrafia partiroidea normales.
Se pauta tratamiento con furosemida y rehidratacion con mejoria cli-
nicay anditica. Es dado de ata con tratamiento antituberculoso pen-
diente de resultados de 25-(OH)D; y 1-25(0OH.)Ds. Reingresa 18 dias
mas tarde por cefalea, dolor epigastrico y vémitos incoercibles, en-
contrandose: Catotal 15,3 mg/dl, P 4,5 mg/dl, Cr 0,9 mg/dl, CICr 80
ml/min/1,73 m2, RTP 52%, con pérdida de 1,5 Kg de peso, persis-
tiendo exploracion normal. Seiniciatratamiento con rehidratacion y
furosemida sin mejoria, alcanzando Catotal 19,7 mg/dl, Ca* 2,32,
Cr 1,36 mg/dl y &cido Urico 16 mg/dl, requiriendo tratamiento con cal-
citoninay esteroides, con respuestaanaliticay clinicafavorable. Sere-
aliza despistaje de causas tumorales: rastreo dseo con Tc-99: hiper-
captacion en partes blandas de hemitdrax derecho; extension en san-
gre periféricanormal; RMN craneal normal; leucocitos 12.600, Hb 15,8
g/dl, plaguetas 144.000. Una semana después se realiza puncidn de mé-
dula dsea: leucemialinfoide aguda de estirpe B. PTH-rP < 0,1 (nor-
mal); 25-(OH)Ds 88 ng/ml (nl: 15-68), 1-25(0OH).Ds 4 pg/ml (nl: 20-
60).

Conclusiones. 1. La hipercalcemia como complicacion metabdli-
cade enfermedades malignas esinusual en lainfancia, pero debe pen-
sarse en esta posibilidad una vez descartado el hiperparatiroidismo pri-
mario que constituye la primera causa de hipercalcemia. 2. Antelapre-
sencia de una hipercalcemia de origen no filiado debe descartarse la
existencia de una enfermedad maligna hematol 4gica mediante la rea-
lizacidn de un examen de médula 6sea, aun cuando no existaexpresion
en sangre periférica

0 Trombosis de la Vena Renal en el Recién Nacido y
Sindrome Antifosfolipido Primario. |. Calvo, L. Lacruz,
A. Pineda, S. Pons, J. Roman, R. Hernandez. Reumatologia y
Nefrologia Pediétrica. Hospital «Dr. Peset». Valencia.

Introduccion. Recientemente un gran ndmero de estudios clinicos
han demostrado que |0s anticuerpos antifosfol ipidos, detectados como
anticoagulante 10pico 0 como anticuerpo anticardilipina (ACL), se aso-
cian frecuentemente a fendmenos tromboembdlicos, trombocitopenias
y abortos recidivantes. Denomindndose a esta asociacion «sindrome
antifosfolipido» (SAF). Latrombosis es la manifestacion clinica mas
llamativa del SAF, present&ndose en la circulacion venosa o arterial.
El SAF se observa en pacientes con LES, pero también hasido descrito
en pacientes sin ninglin signo evidente de enfermedad subyacente, de-
nominado SAF primario.

Objetivo. Presentar un RN con trombosis de lavenarena (TVR)
asociado a una positividad mantenida en las determinaciones del an-
ticuerpo antfosfolipido.

Caso clinico. RN de sexo masculino, madre con antecedentes de
2 ahortos, embarazo con metrorragia a segundo mes, parto espontéa
neo. Apgar 7/9. PN 2.800 g. A las 24 h de vida presenta hematuria ma-
croscopica. En la exploracion fisica se aprecia un rifidn izquierdo au-
mentado de tamafio, palpable en flanco izquierdo, pulsos femorales
palpables. TA 86/56. Se comprueba como parédmetros de |aboratorio
unafuncion renal normal, unatrombopeniamoderaday un TTPA pro-
longado. El estudio por imagen, tanto la ecografia renal como la eco-
Doppler, lagammagrafia renal con DMSA y la venografia confirman
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llazgo histol6gico de una glomerulonefritis necrotizante con formacion
de semilunas.

Caso clinico. Nifia de 7 afios que en los Gltimos 3 afios presenta
episodios repetidos de exantema urticariforme generalizado, acompa-
fiado de inflamacion de grandes y pequefias articulaciones. En las ex-
ploraciones realizadas destaca la elevacion de VSG (70), PCR (43) y
ASLO (1.630), positividad de ANCA, hematuriay proteinuriaen ran-
go nefrético; GRF: 60 ml.m.1,73m? Labiopsiarena mostrabaunaglo-
merulonefritis necrotizante segmentariay focal con 20% de semilunas
celulares. Seiniciatratamiento con prednisonay ciclofosfamida. Seis
meses después destaca la normalizacion clinicay la estabilizacion
del filtrado glomerular (GRF: 105 ml.m.1,73m?), persistiendo |a pro-
teinuria en rango nefrético.

Conclusiones. Destacamos, en primer lugar, larareza del cuadro
clinico que obligaaunaampliavariedad de diagndsticos diferenciaes;
en segundo lugar, a pesar de la buenarespuesta clinicaal tratamiento,
la presencia de la proteinuria, junto con los hallazgos de la biopsia
renal, hancen pensar en una mala evolucion de lafuncién renal.

0 Reuniones de la Asociacion Espafiola de Nefrologia
Pediatrica. Revision Histérica. S. Ferrando, L. Lacruz,
A. Hervés, A. Peris, J. Fons, R. Hernandez. Unidades de
Nefrologia Pediatrica de los Hospitales: Clinicoy «Dr. Peset» de
Valencia, «LI. Alcanyis» de Xativa. Centro de Salud de Carlet.

Objetivos. Conacer € tipo y contenido de las comunicaciones de
las reuniones de la Asociacion Espafiola de Nefrologia Pediatrica
(AENP).

Material. Libros de comunicaciones de |os afio: 1979/81/84/85,
1988-96 de las Reuniones Anuales delaAENPy reslimenes de las reu-
niones del resto de afios publicados en Anales Espafioles de Pediatria,
excepto de la |l Reunidn, de la que no se han encontrado datos. En e
ano 1979 se celebraron dos reuniones que figuran como VII.

Método. Setrata de un estudio retrospectivo descriptivo en el que
un grupo de tres miembros de la AENP'y dos médicos residentes de
pediatria hemos analizado de forma conjunta cada una de las comu-
nicaciones, valorando: NUmero de autores, nimero de centros que in-
tervienen y comunidad/es auténomas en las que seredliza. Considerando
el aspecto predominante se han separado |os estudios prospectivos de
los retrospectivos; en cuanto a tipo de trabajo se han clasificado con
arreglo @ Manual de Estilo de publicaciones médicas (Madrid,
Mosby/Doyma SA, 1993), y seglin el tema tratado. Para analizar me-
jor los datos y observar |as tendencias hemos hecho 6 grupos de 4 afios
sucesivos, excepto el Ultimo grupo, que se trata de un trienio.

Resultados. Hemos analizado todas las comunicaciones de las 23
reuniones, en total 875, incluyendo las referentes a tema principal,
libres, postersy casos clinicos.

1-V VIVHE XX XH-XVE XVI-XX XXIE-XXT

Ne autores (media) 3,6 49 51 47 52 52
N° comunicaciones 40 128 198 146 210 153
(mediax reunién) (10) (32)  (49) (36) (52 (52)
Prosp./retrosp. 139 21107 71127 52/94  95/115 54/99
(% prospectivos)  (2,5) (16,4) (358) (356) (45,2) (35,3
NO centros 1/0/0 124/4/0 196/2/0 138/7/1 202/7/1  145/4/4

(U2-5/>5)
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% Descriptivos/  100/0  97/3  94/6  86/14 88/12 88/12

analiticos

Comentarios. EI nlmero medio de autores se ha estabilizado are-
dedor de cinco autores por comunicacion. A lo largo de los afios se
ha observado un incremento en el nimero de comunicaciones pre-
sentadas en cada reunion, aumentando las de carécter prospectivo. El
disefio de los trabajos hasido en su mayoriade tipo descriptivo, no pu-
diendo por tanto redlizar inferencias (propia de |os estudios analiticos).
En cuanto alos estudios de tipo andlitico, los més frecuentes han sido
los de caso-control. Existen muy pocos ensayos de tipo experimental
y trabajos multicéntricos.

0 HTA Renovascular en un Neonato Asociada a
Trombosis Adrtica. ¢(Causa o Efecto?. M. Aga, L.
Roman, R. Oliveros, A. Vallo. Secciones de Nefrologia y
Neonatologia. Dpto. de Pediatria. Hospital de Cruces. Vizcaya.

Presentamos el caso de una nifiade 19 dias de vida que nos esre-
mitida de otro centro por trombosis adrticae HTA. Embarazo y parto
normales. Apgar 9/9. Peso natal 4.850 g. El sexto diade vidaingresa
en su hospital de origen por insuficiencia cardiacae HTA (TAS 170
mmHg), con datos analiticos de dafio multiorganico (pruebas hepati-
cas ateradas, asi como urea de 109 mg/dl y creatinina 1,2 mg/dl). Se
candlizala arteriaumbilical paracontrol gasométrico.

Trasunamejoriainicial, aunque persiste HTA, sufre un empeo-
ramiento normalizandose las cifras de TA trasiniciar tratamiento con
nitroprusiato i.v. (max. 3 pg/kg/min) y captopril oral (méx. 0,36
mg/kg/dia). Se realiza Eco doppler observandose un trombo en aorta
abdomina eiliacaizquierda, con flujo en arteriarena izquierda alte-
radoy renal derechanormal con asimetriadel tamafio renal, siendo el
derecho de 6 cm versus 3,7 cm el izquierdo. El renograma isotopico
con DTPA indicaun retraso importante en lavascul arizacion del rifion
izquierdo con una funcidn de 20% versus 80%. EI DMSA evidencia
también una funcion escasa de dicho rifion (10% versus 90%). Dado
€l tiempo de evolucion del trombo se decide una actitud conservado-
ra evolucionando favorablemente con recanalizacion progresiva ob-
jetivada por ecografiay TAC. En la Eco doppler 18 dias después del
diagnostico se observa la desaparicion total del trombo perisistiendo
un flujo de arteriarenal muy disminuido. El DMSA de control es si-
milar a inicial.

LaTA se mantiene controlada permitiendo la reduccion progre-
sivade lamedicacion hasta su supresion (nitroprusiato el quinto diay
captopril quintasemana). En laactualidad lleva 15 dias sin tratamien-
toylaTA esnormal. Laactividad de renina plasmética al ingreso es
de 13 ng/mi/h y adosterona 2.267 pg/ml. La funcién renal se ha nor-
malizado a partir del sexto dia.

Conclusiones. 1. Las principales causas de HTA neonatal son, por
orden de frecuencia: trombosis de laarteriarenal, coartacion de aorta
y estenosis de la arteriarenal por displasia fibromuscular. En nuestro
caso nos planteamos como causainicia delaHTA ladisplasiafibro-
muscular, sobreafiadiéndose posteriormente latrombosis renal. 2. El
tratamiento conservador con antihipertensores puede ser una opcion
terapéutica valida en laHTA renovascular neonatal consiguiendo la
normalizacién delaTA, que permaneceincluso traslasupresion dela
medicacion.
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Influencia del tratamiento hormonal sobrela malnutricion
- rhGH
- RHUEPO

Viasde administracion de nutrientes
- Alimentacién enteral: ~ Oral
Nasogéstrica
Nasoyeyunal
Gastrostomia
Y eyunostomia
- Alimentacion parenteral

Experiencia clinica
Tratamiento de 85 nifios con insuficienciarenal crénicaen e pri-
mer afio de lavida, 12 de ellos con gastrostomia.

Tratamiento de la Hipertensién Arterial en la
Insuficiencia Renal Crénica Durante los Primeros
Afios de Vida

Empar Lurbe

Seccidn de Nefrologia Pedidtrica. Hospital General Universitario.
Universidad de Valencia.

Lahipertension arterial (HTA) es una complicacion comin en el
nifio con insuficienciarenal crénica (IRC). Su frecuenciay severidad
dependen de la enfermedad rena primariay del grado de afectacion
renal. Su tratamiento reduce la velocidad de progresion hacialainsu-
ficienciarena termina y limitalas complicaciones cardiovascularesy
neurol égicas que pueden producirse.

Los factores determinantes del desarrollo de HTA enlalRC son
el aumento del gasto cardiacoy delasresistencias periféricas que se
incrementan en paralelo a descenso del filtrado glomerular y del flu-
jo plasmético renal. El gasto cardiaco aumenta como consecuencia
de laanemia progresivay del aumento del fluido extracelular debido
alaretencion renal de sodio y agua. El aumento de lasresistencias
periféricas es multifactoria, influyendo en e mismo unaelevacion de
laangiotensinacirculante, descenso de la produccion por lamédulare-
nal de prostaglandinas, incremento en la actividad del sistema ner-
Vi0so vegetativo y ateraciones en el metaholismo calcio-fésforo.

El abordaje terapéutico de laHTA debe contemplar la aplicacion
de medidas no farmacoldgicas, € programa mas adecuado de depura-
cion extrarrenal cuando sea necesario y €l uso de farmacos. Lares-
triccion de sal en ladietaes basicaen el tratamiento, ya que ademéas
potencia la actividad antihipertensiva de los farmacos. La eleccion de
los farmacos antihipertensivos, cuando no sean suficientes € resto de
medidas, se realizard en funcién de los valores de TA y/o de la pre-
sencia de una etiologia definida. En general, cualquiera de los grupos
farmacol 6gicos disponibles en la actualidad pueden utilizarse, bien en
monoterapia o en terapia combinada, caso de que existaun insuficiente
control con un sélo farmaco.

El tratamiento inicia debe contemplar laintroduccion de un diu-
rético de asa, dado €l aumento del volumen intravascular que acom-
pafia frecuentemente alaHTA delainsuficienciarenal cronica, aun-
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que su efectividad eslimitada cuando € filtrado glomerular esta seve-
ramente reducido. La combinacion escal onada de diurético, betablo-
queante, vasodilatador clasico (o los calcioantagonistas, por su accién
vasodilatadora) sigue siendo un esquema eficaz. Una alternativa de ma-
yor potencia terapéutica es asociar al diurético un IECA, ano ser que
exista a guna contraindicacion formal para su uso como son laesteno-
sishilateral de arteriarenal, laestenosis en presenciaderifién Gnico, 0
la hiperkaliemia

Es importante recordar que algunos de los farmacos antihiperten-
sivos, debido a su excrecion predominantemente renal, deberd modi-
ficarse su dosis de acuerdo con € filtrado, principamente todos los | E-
CA y d aenolol entre |os beta-blogueantes. Adicionalmente, algunos
de los antihipertensivos pueden ser didizables (atenolol, metil-dopa,
todoslosIECA), precisando adecuar laadministracion alaredizacion
de la depuracion extrarrenal.

Manejo del Metabolismo Ca/P en la Insuficiencia Renal
Cronica del Lactante

F. Martinez Sanchez

Nefrologia Infantil. Hospital «La Fe». Valencia.

Es un hecho conocido que el crecimiento es uno de los indices mas
sensibles de enfermedad y que durante |os dos primeros afios de vida
los nifios al canzan unatercera parte de latalla que tendrén cuando se-
an adultos. Los patrones normales resultan de lainterrelacion entre po-
tencial genético y nutricién, balance metabdlico y control hormonal.
El tratamiento integral de estos pacientes incluye un aporte nutri-
ciona adecuado y un balance hidroelectrolitico y acido-base gustados,
junto con un control minucioso del metabolismo fosfo-calcico que ocu-
paun lugar prioritario, especialmente en lafase de crecimiento linear
répido propio de esta época de lavida.

1. Marcador es bioquimicos
1.1. Fésforo

Mantener una fosfatemia dentro de unos limites normales parala
edad, con la administracion de quelantes (el de uso mas comdn €l el
carbonato célcico), sigue siendo el primer paso en el tratamiento del
metabolismo fosfo-calcico. Se debe evitar |a hipofosforemia, favore-
cidacon lautilizacion de dieta hipoproteica como protectorade lafun-
cién renal. No se recomienda utilizar las sales de aluminio, salvo si-
tuaciones limite, tanto por su potencial efecto toxico neurol égico, co-
mo por su demostrada asociacion con laenfermedad dsea adindmica.

1.2. Calcio

Mantener el calcio total en € limite superior delanormalidad (10,5
11,5 mg%), con un producto CaxP < 70, y evitando |os episodios de
hipercalcemia por € riesgo de nefrocalcinosis y subsiguiente deterio-
ro del FG. Dadalatendenciaalahipoabuminemia, el calcioionico es
mejor marcador de la hipercalcemia que el calcio tota, por lo que su
contral induce a menos errores de interpretacion.

1.3. PHTI

LaPHTi se medird mensualmente, manteniéndolaen €l limite su-
perior de lo normal o ligeramente elevada (2-3 veces los valores nor-
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el diagnostico de TVRI. Seinici6 pauta de fibrindlisis durante 4 dias,
con desaparicion de lahematuria macroscopica. Durante €l seguimiento
se detectan ACL (por ELISA) positivos, tanto 1gG como IgM, al igual
que el TTPA prolongado. Se realizaron ACL alamadre por los ante-
cedentes presentados, que fueron positivos de forma repetida para lgM.

Comentario. La presencia de fenémenos trombéticos, tanto arte-
riales como venosos, obligaadespistar lapresenciade ACL, alin ape-
sar delarareza del cuadro clinico, como seria el caso que se presen-
ta, sobre todo porque se trata de un problema relativamente frecuente
y con posibilidades terapéuticas reales. Ademas, no debemos olvidar
el caracter familiar que esta entidad presenta, por lo que el estudio de
los familiares, sobre todo si han tenido manifestaciones clinicas, sera
obligatorio.

0 Hemorragia Suprarrenal y Trombosis de Vena Renal
Izquierda en un Recién Nacido. C. Stjar, L. Mayol, M.M.
Garcia, P. Villalobos, E. Riera, A. Ldpez, D. Gonzdlez, M. Garcil,
C. Nadal® Servicio de Pediatria. 1Servicio de Radiologia. Hospital
de Figueres. Girona.

Presentamos un caso de hemorragia suprarrenal izquierday trom-
bosis de venarena izquierdaen un RN.

Caso clinico. RN de sexo masculino que corresponde a una pri-
mera gestacion controladay de curso normal. Serologias negativas.
O’ Sullivan negativo. Portadora de estrepto B rectal. Parto espontaneo
alas 36 semanas de gestacion. Liquido meconial. Expulsico eutéci-
co. Apgar 9-10. PN 2.990 g. Exploracion neonatal normal. A las12 h
de vida presenta hematuria macroscdpica apreciandose a la explora-
€i6n masa rendondeada de bordes lisos en hemiabdomen izquierdo que
llegahasta Fll.

P. complementarias. Serierojay blancanormales. Plaquetas: 90.000.
Urea: 41. Creatinina: 1,07. Sedimento urinario: 100-200 L/c. Tirare-
activa: proteinuria 3+. Ecografia abdominal: RD de 4,5x2,3, normal;
RI de 5,2x2,8 con disminucidn de la diferenciacion corticomedular e
hiperecoico; en polo superior Rl se aprecia tumoracion pseudoliquida
de 3,5 cm con aguin tabique en su interior; venarena izquierdade con-
tornosirregulares con alglin eco en su interior con débil sefia doppler.
TAC abdominal: imagen compatible con hematoma suprarrena |.

Evolucion y tratamiento. Durante los primeros 5 dias presenta ci-
frastensionales |limites. La hematuria macroscopica desaparece al sex-
to dia, persistiendo hematuria microscopica durante € primer mes de
vida. A los dos meses de vida la pal pacién abdominal es normal, con-
firmandose en la ecografia la desaparicion de la masa suprarrenal.
Estudio hormonal suprarrenal normal.

Comentarios. Se discuten la etiologia tanto de la hemorragia su-
prarrenal como delatrombosis delavenarena en el periodo neonatal
y su evolucién natural. Se comentan factores anatémicos favorecedores
de la presentacién de ambos procesos en lado izquierdo.

VOL. 47 N°1, 1997

Secciones delaA.E.P.

117



males), evitando tanto el hiperparatiroidismo como su excesivo frena
miento con el fin de conseguir un grado de remodelado 6seo normal.

1.4. Fosfatasa alcalina

Lafosfatasa alcalina (especia mente laisoenzima 6sea) es un buen
marcador de laprogresion del hiperparatiroidismo y es Util paravalo-
rar el tratamiento con calcitriol. Ninguno de los marcadores que se han
venido ensayando |logra suplantar la utilidad clinicade los arribarese-
fiados.

2. Metabolitos activos dela vitamina D

Y aen fases precoces de lainsuficienciarenal hay unadisminucion
en la produccion de calcitriol secundariaala disminucion de lamasa
renal, que puede ser el punto de partida del hiperparatiroidismo se-
cundario. Por tanto, con niveles todavia normales de PHTi seiniciara
tratamiento con 1a-hidroxicolecalciferol o calcitriol orales adosis
diaria

En fase deinsuficienciarenal més avanzada, 30-40% de FG, con
hiperparatiroidismo ya establecido, se administraré calcitriol a dosis
mas altas tres dias/semana; la administracion seré preferentemente
nocturnay en ayunas, para disminuir el efecto hipercalcemiante del
cacitriol através del aumento de laabsorcion digestivade calcio que
provoca; laviade administracion (oral, parenteral o intraperitoneal)
esirrelevante en términos de eficacia, no estando justificadalavia pa-
renteral salvo en situaciones de hiperparatiroidismo severo o progre-
sivo.

Debe evitarse el sobretratamiento con calcitriol ya que se asocia
con enfermedad adinémica sea en mayor grado que € frenamiento de
laPTHi; del mismo modo, unavez alcanzados|os niveles deseados de
PTHi, se disminuiraladosis de cacitriol gradualmente.

3. Tratamiento con r-hGH

Finalmente, una vez controlada la osteodistrofia renal, se va-
lorardlapotencia indicacion del tratamiento con r-hGH, dado quelos
estudios realizados en estas edades de la vida, aunque preliminares,
ofrecen resultados aentadores.
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