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Cistinosis. CriTERIOS EvoLuTivos EN 29 Casos

B.delaToarre, L. Callis, A. Vila, E. Lara, L. Delgado, J. Picas
Servicio de Nefrologia. Hospital Universitario Materno-Infantil
«Vall d'Hebron». Barcelona.

Se presenta la evolucion de 29 pacientes con cistinosis (13 varo-
nesy 16 mujeres) alo largo de 25 afios.

Laedad de inicio aparente de su sintomatologia se sitla entre 1
mesy 6 afios de vida. La enfermedad tuvo carécter familiar en 13 ca-
sos. Latalla, antesdeiniciar tratamiento con hormonas de crecimien-
to oscild entre -1,5y -8 DS. Presentaron signos de raquitismo 23 pa
cientes. Se observ fotofobia en todos los casos. Se detect6 retinopa:
tiaen 13 pacientes. Todos ellos presentaban un sindrome de De Toni-
Debré-Fanconi. Presentaron afectacion tiroidea sei's casos.

Se aplicd tratamiento sintomético en todos | os casos, consistente
en aporte de potasio, bicarbonato y fésforo, asi como tiazidas e indo-
metacina. La afectacion renal se reveld desde € punto de vista clini-
co con laaparicion de unapoliuria, secundariaa un trastorno severo de
la capacidad de concentracidn, anorexia, vomitos, signos de raguitis-
mo y un enlentecimiento progresivo en la curva de crecimiento. Lapro-
teinuria existente era de tipo tubular, inferior a 20 mg/m?/hora, conte-
niendo grandes cantidades de beta-2-microglobulinay lisozima.

Lainsuficienciarena se establecié antes de los 12 afios en todos
los casos. Fue necesario practicar programa de hemodidlisis periodi-
caen 14 pacientes.

Desde € punto devistadel tratamiento se efectud un trasplante re-
nal en 12 casos. Todos presentan una buena supervivenciadel injer-
to, excepto un paciente fallecido a causa de unainfeccion oportunista.
Como describen también otros grupos, la tolerancia de los pacientes
afectosde cistinosis al injerto es buena, y superior alaque ofrecen pa
cientes de otras patologias. Las crisis de rechazo son relativamente raras
y responden bien a tratamiento.

El bitartrato de cisteamina puede ofrecer a estos pacientes lare-
cuperacion de unacifranormal de cistinaintraleucocitaria con un en-
lentecimiento del deterioro progresivo que supone esta enfermedad me-
tabdlica.

CistiNoSIS: TRATAMIENTO SIMTOMATICO Y
Uso DE LA CISTEAMINA
R. Vildta, L. Cdlis, A. Vila, J. Nieto, L. Delgado, J. Picas

Servicio de Nefrologia. Hospital Universitario Materno-Infantil
«Vall d'Hebron». Barcelona.
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Hemos administrado bitartrato de cisteaminaen formaora a9 pa
cientes afectos de cistinosis (4 varones y 5 mujeres; edad media; 11
afos; rango: 2-22 afios) a una dosis de 30 mg/kg/dia repartida en tres
tomas durante 8 meses.

El hitartrato de cisteamina penetraen losliposomas celulares y pro-
duce unareaccion de disulfuracion en |a cistina acumul ada para pro-
ducir cisteinay un compuesto disulfurado de cisteina-cisteamina. Ambos
productos pueden obviar el defecto de excrecion lisosomal que pade-
cen los nifios con cistinosis.

La monitorizacion del tratamiento se ha efectuado mediante de-
terminacion de la cistina interleucocitaria por RIA. Los resultados se
expresan en nanomoles de hemicistina por miligramo de proteina. Los
valores normales son inferiores a0,2. En nuestros pacientes se obser-
vO un valor medio antes del tratamiento de 4,5 (2,5-6,8). A los 8 me-
ses de tratamiento el valor medio obtenido fue de 0,9 (0,4-2,2) (p <
0,05).

El tratamiento se mantendra en |os proximos meses con €l objeti-
vo de mantener normales |os valores de cistinaintraleucocitarios. La
buenatoleranciadel bitartrato de cisteina contribuye a un mejor cum-
plimiento del tratamiento. Los resultados del estudio no indican me-
joriani deterioro enlafuncién rena delos pacientes tratados con cis-
teamina, cuando se comparan con un grupo histérico de las mismas
caracteristicas, pero es necesario efectuar un seguimiento amaslargo
plazo.

AFECTACION TUBULAR RENAL EN LA ENFERMEDAD
pE WILSON
M. Antén, F. Pastor, M. Espine?, F. Sanchez?, J. Jiménez?,
F. Rodriguez!

Unidad de Nefrologia Pediétrica. tUnidad de Gastroenterologia Pediétrica.
Hospital «Reina Sofia». Cérdoba. 2Unidad de Pediatria F.H.
Alcorcon.

Introduccidn. Las manifestaciones clinicas en laenfermedad de
Wilson son secundarias al depdsito de cobre en el higado, sistema
nervioso central, rifionesy otros érganos. Aungue es unaformainu-
sual de presentacion, la afectacion renal es una complicacion fre-
cuente. Ladisfuncion tubular se caracteriza por proteinuria, amino-
aciduria, hiperuricosuria, hipercalciuria, defecto en la reabsorcion
tubular defosfatos y defecto en la acidificacion urinaria. Estas alte-
raciones pueden ser reversibles con el tratamiento. Por otra parte, €
sindrome nefrético es un efecto secundario grave de la penicilami-
na.
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Objetivo. Estudio de lafuncidn renal en los pacientes con enfe-
medad de Wilson controlados en nuestro centro.

Material y métodos. Bioquimicaen sangre y recogida de orina de
24 horas. Se determinaron: aclaramiento de creatinina, excrecion frac-
cional de sodio y potasio, reabsorcion tubular de fosfato, indice cal-
cio/creatinina, calciuria, uricosuria, oxaluria, citraturia, aminoaciduria,
glucosuria, proteinuria, albuminuriay equilibrio &cido-base.

Resultados. Fueron estudiados cinco pacientes, todas mujeres, de
12,60 + 1,20 (8-15) afios. Recibieron tratamiento con penicilaminay
piridoxina durante 3,40 + 0,92 (1-6) afios. Tres nifias presentaron al-
teraciones renales: sindrome nefrético secundario a penicilaminaen un
caso, proteinuria con hiperaminoaciduria en otro caso e hiperaminoa-
ciduriaaislada en otra paciente. El resto de |los parametros estudiados
fueron normales.

Conclusiones. El estudio delafuncion rena al diagnosticoy en el
seguimiento de la enfermedad de Wilson permiten la deteccion y tra-
tamiento precoz de estas complicaciones.

ANOMALIAS TUBULARES TRAS TRASPLANTE
ReNAL PebiaTRICO
A. Vdllo, J. Rodriguez Soriano
Seccion de Nefrologia Pedidtrica. Departamento de Pediatria.
Hospital de Cruces. Universidad del Pais Vasco. Vizcaya.

Existe pocainformacién acerca de la frecuenciay evolucion de
ladisfuncion tubular (acidosis metabolica, hipomagnesemia, hiperuri-
cemia, hiperfosfaturia) tras trasplante rena (TxR). Hemos revisado re-
trospectivamente los datos de funcion renal de 38 TxR redlizadosy se-
guidos en nuestro Servicio. Laedad a TxR oscilé entre 3y 18 afios.
Los marcadores de disfuncién tubular (Pbic < 22 mEg/L, PMg < 1,4,
Pdrico > 7 mg/dl, TRP < 75%) fueron investigados alos 10 dias, 1 mes
y 1 afio post-TxR. Lainmunosupresion comportaba prednisona, aza-
tioprinay ciclosporina A.

Alos 10 dias post-TxR, Ccr 73 £ 32 mi/min/1,73 m? (p < 0,05), €
87% de los pacientes presentaban algin signo de disfuncién tubular:
TRP bajo en 33, acidosis en 8, hipomagnesemiaen 10 e hiperuricemia
en’.

A 1 mes post-TxR, Ccr 88 + 28 ml/min/1,73 m2. Ladisfuncién tu-
bular alin se observaba en € 68% de los pacientes. TRP bajaen 22, aci-
dosis en 14, hipomagnesemia en 2 e hiperuricemia en 4. Es remarca-
ble que el 37% de | os pacientes presentaba acidosis metabdlica (x =
18,5 mEg/L).

A 1 afio post-TxR, Ccr 89 + 24 mi/min/1,73 m2. La disfuncién tu-
bular era mucho menos frecuente y solo se detectaba en el 34% de
los pacientes: TRP bgjo en 5, acidosis en 6, hipomagnesemiaen 3 e hi-
peruricemia en 6. Ninguno de los seis pacientes con hiperuricemiala
habia presentado previamente, mientras que 4 de los 6 pacientes con
acidosis ya eran acidoticos previamente.

Estudios de regresion lineal multiple no permitieron establecer co-
rrel aciones homogéneas entre |os marcadores de funcion tubular men-
cionados (variable dependiente) y los numerosos parametros de fun-
cion rena estudiados (variable independiente). Cabe destacar, sin em-
bargo, correlaciones significativas entre TRP y edad del donante a
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los 10 dias post-TxR, Phic y niveles de ciclosporina A a 1 afio post-
TXR.

Estos resultados indican que ladisfuncién tubular es muy frecuente
tras TxR. En lafaseinicial lahiperfosfaturiaesladisfuncién més fre-
cuentey guardaespecial relacion con el dafio renal postisquémicoy €
hiperparatiroidismo residual. En épocas méstardias|afrecuenciadela
disfuncion tubular disminuye globalmente y cuando aparece (acido-
sis metabdlica, hiperuricemia) parece estar mas relacionada con otros
factores, tales como el uso de ciclosporina A.
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RAQuiTIsMo HiPOFOSFATEMICO FAMILIAR: RESULTADOS
DEL TRATAMIENTO coN RHGH

R.VildtaE. Lara, L. Cdllis, A. Vila, M.A. Cabafiero
Servicio de Nefrologia. Hospital Universitario Materno-Infantil

«Vall d'Hebron». Barcelona.

Presentamos ocho pacientes diagnosticados de raquitismo hipo-
fosfatémico familiar (RHF) de los cuales 4 reciben rhGH. La edad
actual estacomprendidaentrelos 8y 25 afios, y se han controlado alo
largo de 23 afios. Se trata de cinco varones (dos parejas de hermanos)
y de tres mujeres.

El diagnostico se efectud entre los primeros meses de viday los 30
meses de edad (media: 8 meses). Todos han mantenido en todo momento
un filtrado glomerular normal. Han sido tratados 4 pacientes con rhGH,
aunadosisde 20y 40 Ul ala semana de acuerdo con su superficie cor-
poral, dos varones y dos mujeres en estadio puberal (G1, P1y S1 P1).
L os pacientes no tratados habian desarrollado cambios puberales. Después
de un afio de tratamiento en el caso de un varén se haasistido aunin-
cremento de 4 cm/afio a 6 cm/afio, y en el de unamujer aun incremen-
to de 5 cm/afio a 7 cm/afio. En dos pacientes se ha suprimido €l trata
miento por no observarse cambio en la velocidad de crecimiento y por
desarrallar al final del periodo de tratamiento cambios puberales claros
(estadios G3 P3y S3 P3 de Tanner). Lamujer se mantuvo en tratamiento
durante 2,5 afios, sin observarse cambio en lavelocidad de crecimiento;
3 cm/afio, y el varén se mantuvo durante el mismo tiempo también con
velocidad de crecimiento constante: 2,5 cm/afio. Aunque no se puede es-
tablecer unaconclusion, en el caso del vardn su talafinal eramejor que
lade su hermano no tratado, por haber desarrollado cambios puberales.
L os pacientes no tratados con rhGH no superaron en ningun caso la
velocidad de crecimiento de 2,5 cm/afio. Todos |os pacientes habian
recibido desde su diagnostico fosfatos y 1-25-dihidrocolecalciferal.

Lacomplicacion del tratamiento masimportante observada ha si-
do la nefrocalcinosis detectada por ecografia en tres pacientes pese a
mantener niveles normalesde vitaminaD y calciuria. Ninguno de ellos
habia recibido rhGH. Un aspecto a evaluar es el efecto de larhGH
sobre lareabsorcion sea de fosfato y sobre la osteomal acia, valorable
esta Ultima solamente por biopsia dsea.

DensipAD MINERAL OseA EN NIROS Y EN SUS PADRES,
AFECTOS AMBOS DE HIPERCALCIURIA | DIOPATICA
V. GarciaNieto, M.D. Rodrigo, A. Allendet, B. Siverio,
M. Monge, N. Molini
Unidad de Nefrologia Pediétrica. Servicio de Medicina Nuclear. Hospital
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«Nftra. Sa. dela Candelaria». Santa Cruz de Tenerife. Islas Canarias.

Lahipercalciuriaidiopatica (HI) es un trastorno de herencia auto-
sdmica dominante que se manifiestaen adultos en formadelitiasisy en
nifios de diversas formas clinicas como hematuria, dolor abdominal, in-
feccidn urinaria o trastornos miccionales. Se ha observado previamen-
te que ladensidad mineral dsea (DMO) puede estar reducida en pa-
cientes con HI. Estudios familiares han mostrado que los factores ge-
néticos pueden tener un importante papel en el contenido mineral 6seo.

Hemos analizado laDMO en nifios (N) con HI y en sus padres (P),
delos que heredaron el trastorno. Se estudiaron 97 N (39 V, 58 M; 9,1
+ 3,7 afios) y 98 P (33 V, 65 M; 36,9 + 5,3 afios) todos ellos afectos de
HI. En lapoblacion adulta se incluyeron varones con edad inferior a49
afos y mujeres con menos de 45. Se definié laHI cuando lacalciuria
fue mayor de 4 mg/kg/diay/o el cociente entre |as concentraciones
de calcioy creatinina en muestra aislada de orina superior a0,2. La
DMO se cuantificd mediante un densitometro de energiadual de rayos
X (DXA) (Hologic QDR-4500/W) en la columna lumbar (LDMO)
en Ny aesenivel en cuello femora (FDMO) en P.

Se defini6 laosteopeniaen N cuando € vaor de Z-LDMO fue me-
nor de-1DSy en P relacionando | os val ores obtenidos con los del
Estudio Colaborativo Espafiol redlizado con tecnologia similar en una
muestra de 2.442 controles.

Se detectd osteopeniaen 40,2% de N (19 V, 20 M) y en 43,9%
deP(15V, 28 M; 12 en LDMO, 15 en FDMO'y 16 en ambas locali-
zaciones). La prevalencia observada de osteopeniaen P, siguiendo los
criteriosdelaOMS, fue estadisticamente diferente y superior con res-
pecto aladel Estudio Nacional tanto en varones (p = 0,009) como en
mujeres (p = 0,001). El valor de Z-LDMO, pero no el deZ-FDMO, fue
significativamente més bajo en los varones, tanto en N como en P, en
relacion con las mujeres. Se observo la presencia de osteopenia en el
36,2% de N cuando sus padres tenian DMO normal y en el 42% de N
cuando sus padres tenian osteopenia.

En resumen, la prevalencia de osteopenia en pacientes con HI es si-
milar en nifios y en adultos. Una elevada proporcidn de éstos, muchos
de ellos asintomaéticos, a canzan un pico de contenido mineral dseo ina-
propiadamente bajo que puede conducir ala aparicidn de osteoporosis
aunaedad temprana. En nifiosy adultos con HI, los varonestienen una
mayor tendencia a presentar osteopenia que las mujeres.

ELimiNaciON URINARIA DE CALcIO Y DE OXALATO EN Nifos
DiagNosTIcADOS DE REFLUJO VESICOURETERAL
B. Siverio, V. GarciaNieto, C. Toledo?, M.J. Garcia Mérida,

L.M. Fernandez Gonzél ez, P.J. Rodriguez Hernandez
Unidades de Nefrologia Pediatrica y de !Investigacion. Hospital

«Ntra. Sra. dela Candelaria». Santa Cruz de Tenerife. Islas Canarias.

Desde hace muchos afios se acepta que las malformaciones renales
y, en concreto, € reflujo vesicoureteral (RVU), favorecen laformacion
de célculosrenales. Se arguye que larazon etiol 6gica estd en relacion con
€l estasis urinario, pero no conocemos que se haya estudiado en pacien-
tes con RVU laexcrecion urinaria de sustancias con capacidad litdgena.

Hemos estudiado 49 pacientes (14 V, 35 M; 10,56 + 4,52 afios;
rango: 0,92-21,0 afios) diagnosticados de RVU. En ausenciadein-
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feccion urinaria, atodos ellos se les cuantifico la eliminacién urinaria
decalcio (Ca) y al 46,9% (n = 23) lade oxalato (Ox). Se definio la
hipercalciuria (HI) cuando se comprobd en dos muestras de orina su-
cesivas unacalciuriasuperior a4 mg/kg/diao un valor del cociente cal-
culado entre las concentraciones urinarias de calcio y de creatinina
(UC&/UCr) superior a0,2. Se defini6 la hiperoxa uria cuando €l co-
ciente UOX/UCr eramas elevado que los val ores de referencia comu-
nicados segiin laedad (Leuman EPy cals., Pediatr Nephrol 1990;4:493-
497). Asimismo, se calculé el cociente UCa/UCr en muestras aisladas
de orinarecogidas a los padres de 16 de los nifios con HI.

Se comprobo laexistenciade HI en € 44,9% de los nifios con RVU
(n=22;6V, 16 M). Ademés, € 60,8% de los pacientes (n = 14) alos
que se les determino, tuvieron hiperoxaluria (6 con HI asociada).
Distribuidos los pacientes en dos subgrupos en funcion de lacalciuria,
no se observaron diferencias en cuanto a grado de RVU, persistencia
0 no del mismo, tipo de tratamiento recibido o presencia de nefropatia
de reflujo. Unicamente, los nifios con HI tuvieron un peso y unatala
significativamente inferior aladel otro subgrupo, sin diferencias en
cuanto alaedad.

En el 50% de los nifioscon HI (2 V, 6 M), su madre teniaHI (n=
8), en el 25% deloscasos (1 V, 3 M) ambos padres eran portadores de
HI (n=4) y sdlo en €l otro 25% (2 V, 2 M), sus padres eran normo-
calcitricos (n = 4).

En resumen, la prevalenciade HI en nifios con RVU es mucho més
elevada que la descrita en poblacion sana (+ 5%). El origen de la HI
parece ser genético y con un posible modo de transmision ligaldo a X-
dominante. Nuestros resultados apoyan la hipotesis de que debe exis-
tir algn nexo en comun entre las bases genéticas del RVU y delahi-
percalciuriaidiopética.
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CorRELACION FENOTIPO-GENOTIPO EN DOS FAMILIAS AFECTAS DE LA
FormA RENAL DE PSEUDOHIPOALDOSTERONISMO T1PO 1
J. Rodriguez Soriano, A. Vallo, D.S. Gellert, R.P. Liftont
Seccion de Nefrologia Pediatrica. Departamento de Pediatria. Hospital de

Cruces. Universidad del Pais Vasco. Vizcaya. *Howard Hughes Medical Institute.
Yale University School of Medicine. New Haven, CT. USA.

Hemos demostrado recientemente que laformarenal, autosomi-
cadominante, del pseudohipoal dosteronismo tipo 1 (PHA1) esta cau-
sada por mutaciones en €l gen del receptor de los mineral ocorticoides
(MR) Geller y cols., Nature Genet 1998;19:297-81). Estaformade
PHA 1 presenta una pérdida salina moderada que desaparece progresi-
vamente con |a edad. La frecuente ausencia de signos clinicos en los
progenitores sugiere que la expresion clinica es muy variable, desde
casos en los que |la pérdida salina se manifiesta yaa nacimiento has-
ta casos que permanecen asintomaticos alo largo de todalavida. Sin
embargo, esta hipdtesis no ha sido nunca probada por estudios de co-
rrel aci 6n fenoti po-genotipo.

Presentamos | os resultados obtenidos en dos amplias familias pro-
venientes de la misma zona de Galiciay que presentaban cada una de
ellas un probando heterozigoto paralamismamutacion en el gen MR,
esdecir, un codon de terminacion prematuraanivel del codén 537 del
exon 2 (R537 - Stop).
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Familia 1. De 20 miembros estudiados, hemosidentificado 5 por-
tadores de la mutacion R537 - Stop: probando (16 afios, pérdida sali-
na, Paldo 252 ng/dl), hermano (31 afios, asintomético (as), Paldo 69
ng/dl), hermano (20 afios, as, Paldo 92 ng/dl), padre (72 afios, as, Paldo
81 ng/dl), sobrino (3 afios, pérdida salina, Paldo 453 ng/dl).

Familia 2. De 15 miembros estudiados, hemosidentificado 8 por-
tadores de lamutacion R537 - Stop: probando (9 afios, pérdida salina,
Paldo 90 ng/dl), hermana (9 afios, pérdida salina, Paldo 19 ng/dl con
supl. de sal), hermano (8 afios, pérdidasalina, Paldo 10 ng/dl con supl.
de sal), hermana (6 afios, pérdida salina, Paldo 614 ng/dl), madre (36
afos, as, Paldo 231 ng/dl), abuela (63 afios, as, Paldo 30 ng/dl), tio (33
afos, as, Paldo 42 ng/dl), tia (23 afios, as, Paldo 63 ng/dl), tio (21 afios,
as, Paldo 36 ng/dl). Dos miembrosfallecieron alos 8 y 15 dias de cau-
sa desconocida.

El presente estudio, mostrando que individuos portadores de una
mutacion en el gen MR presentan elevacion de la aldosterona en plas-
ma, pero que permanecen total mente asintométicos, apoya la conclu-
si6n de que solamente una pequefia proporcion de heterozigotos desa-
rrolla un cuadro clinico de pérdida salina. La causa de estas diferen-
cias fenotipicas es desconocida, pero puede estar relacionada con ha-
bitos deingestade sal o con intercurrencias que conducen a deplecion
de volumen extracelular.

MANEJO TUBULAR DE SoDIO Y POTASIO EN LA
NEFROPATIA POR REFLUJO

M. Espinot, F. Gonzélez, P. Contreras, J. Valejo
Hospital «Reina Sofia». Cérdoba. *Fundacién Hospital Alcorcon. Madrid.

Introduccion. En los pacientes afectos de nefropatia por reflujo se
describe una pérdida de sodio y potasio que no es proporciona alapér-
didadefiltrado glomerular.

Objetivos. Determinar si existe alteracién en el manejo tubular
de sodio y potasio en los pacientes afectos de nefropatia por reflujo, la
relacion de esta alteracion con el filtrado glomerular y con la severi-
dad de |alesion valorada por gammagrafia.

Material y métodos. Trabajo prospectivo en el que se calculaen
100 pacientes con reflujo vesicoureteral o inestabilidad vesical lafrac-
cion de excrecion de sodio y potasio y € filtrado glomerular estima
do por latalla. Se determinala presencia de nefropatias por reflujo me-
diante gammagrafiarenal con DMSATe™, | os pacientes sin afecta-
cion gammagrafica se utilizan de grupo control. Se clasifican los pa-
cientes seguin la afectacion en: libres de enfermedad, afectacion unila
teral leve, unilateral severa, bilateral levey bilateral severa. Seredli-
zael test estadistico mediante lat de Student entre |os pacientes afec-
tosy €l grupo control. Se comparan las medias de |os cinco grupos de-
finidos mediante el andlisis de la varianza.

Resultados. No encontramos diferencias estadisticamente signifi-
cativas, mediantelat de Student, entre las medias de la fraccién de ex-
crecion de sodio y potasio ni en lamedia del filtrado glomerular esti-
mado por latalla entre los pacientes afectos de cicatrices renalesy el
grupo control. Al analizar las medias de los valores, en los cinco gru-
pos definidos, encontramos que la media de la fraccion de excrecion
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de sodio tiene un valor creciente con la severidad de la afectacion. Al
redlizar el andlisis de la varianza entre los cinco grupos definidos en-
contramos que existe una diferencia estadisticamente significativa en
las medidas de lafraccion de excrecion de sodio y potasio y € filtrado
glomerular estimado por latalla. Mediante el test de Dunnett, encon-
tramos diferencias estadisticamente significativas en las medias de la
fraccion de excrecion de sodio y potasio entre el grupo con afecta
cion bilateral severay el resto de los grupos. S6lo existe una correla-
cion estadisticamente significativaentre € filtrado glomerular estima:
do por latallay lafraccion de excrecion de potasio.

Conclusion. Los pacientes con nefropatia por reflujo en los que

la afectacion es bilateral, y @ menos en uno de |os dos rifiones supe-
rior a grado 2 de Goldraich, existe un aumento en la eliminacion de
sodio y potasio. La pérdida de potasio se correlaciona con el filtrado
glomerular estimado por latala.

10
HIPERALDOSTERONISMO REMEDIABLE CON GLUCOCORTICOIDES:
Esrtupio GENETICO
E. Lurbe, J. Chavest, |. Torrd, B. Cremades, V. Alvarez
Nefrologia Pediatrica. Hospital General Universitario de Valencia. tFundacion
Valenciana de Investigaciones Biomédicas. Universidad de Valencia.

Es conocida la asociacion familiar de HTA, aunque la herencia
con patrén mendeliano se establece en muy escasas ocasiones. Se pre-
senta el estudio genético de unafamilia con hiperaldosteronismo re-
mediable con glucocorticoides (GRA), siendo el caso indice (1) un
varon de 14 afios de edad. Acudid a consulta por cefalea, detectan-
dose HTA severarefractariaa tratamiento convencional, acompa-
fiada de hipocaliemia e hiporreninemia. La excrecion urinaria de te-
trahidroaldosteronay aldosterona estaban elevadas (121,3 ug/24 h
y 26 ug/24 h, respectivamente). El ECG demostro hipertrofia ventri-
cular izquierda con sobrecarga sistdlica, confirmandose mediante eco-
cardiografia. RNM suprarrenal normal. Lahistoriafamiliar de HTA
y las caracterigticas clinicas se reflejan en el arbol genealdgicoy en
latabla.

Caso nimero  Clinica Estudio genético

Indice HTA, hipocaliemia, ARP 0,2 ng/min Positivo

ly2 HTA, ARP< 0,2 ng/min, No redlizado
muerte stbita (28 y 30 afios)

3y5 NTA Negativo

4 HTA moderada, ARP < 0,2 ng/min Positivo
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Con la sospecha clinica de GRA se realizd estudio genético con
técnica de Southern, detectandose en e caso indice'y en e caso ndmero
4, lapresencia de un reordenamiento entre los genes 11-beta-hidroxi-
lasay adosterona-sintasa, que es 100% especifico parael sindrome.
El tratamiento con amiloride + hidroclorotiazida logré el control ten-
sional en ambos casos.

11
INFLUENCIA DEL FACTOR TIEMPO Y DE LOS M ARCADORES
INFLAMATORIOS EN LOS HALLAZGOS ESCINTIGRAFICOS DURANTE UN
PrIMER EPisobio bE INFECCION DEL TRACTO URINARIO (I TU)
JM. Ferndndez Menéndez!, J.L. Matesanzt, R. Casado?, C. Pérezt,

S. Ballesteros!, S. Mdaga?

Servicio de Pediatria. Hospital de Cabuefies. Gijon. 2Seccion de Nefrologia
Pediatrica. Hospital Central de Asturias. Oviedo. Universidad de Oviedo.

Objetivo. Analizar larelacion entre los hallazgos en € escaner DM-
SA 'y datos clinicos y analiticos en nifios con un primer episodio de
ITU sintomética.

Pacientes y métodos. Se han estudiado prospectivamente 131 ni-
fios, con ecografia prenatal normal, mayores de 1 mes (77 mujeres;
edad media: 14,8 + 23,4 meses) de los que el 83,2% eran menores de
2 afos. A todos se les recogieron datos clinicos y de laboratorio (leu-
cocitos; VSG; PCR) y seles practicd DMSA en fase aguda.

Resultados. El DM SA mostr6 hallazgos compatibles con ITU de
vias dtas en 65 nifios (49,6%). Cursaron con fiebre (T2> 38 °C rec-
tal) 126 y en éstos la dilacion terapéutica media respecto alafiebre fue
de 32,7 horas. Se objetivé una diferencia estadisticamente significati-
va (p < 0,05) entre la dilacion terapéutica media de los que tenian el
DMSA normal (26,3 horas) y los que o tenian alterado (39,5 horas).
Asimismo, lafiebre tardd menos en desaparecer (p < 0,005) en aque-
Ilos con DMSA normal (16,2 h versus 32,3 h). La sensibilidad (S), es-
pecificidad (E), razon de verosimilitud (RV) y &reabgjo lacurvaROC
de los datos analiticos para predecir lesién hipocaptante en el escaner
DMSA practicado en fase aguda (74% en los primeros 5 dias) se re-
sumen en lasiguiente tabla.

S(1C95%) E(ICO5%) RV+ (IC95%) Area
L>15000mm?  754% (62,4-851) 54,5% (41,8-666) 16(12-22) 0,65
VSG>3012h  632%(48,2-762) 48,3% (353-61,4) 12(08-16) 055
PCR230myl  804% (656-00,1) 439% (288601 14(10-19) 062

Conclusiones. 1. Enlosnifioscon ITU y dteracionesen e DMSA
practicado en fase aguda e tratamiento seinicio significativamente mas
tarde que en €l resto de pacientes. 2. Los parametros analiticos han mos-
trado escasa utilidad clinica para predecir qué nifios con ITU sintoma
tica presentaban € DM SA alterado.
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INFLUENCIA DEL REFLUJO VESICOURETERAL (RVU)
EN LOS HALLAZGOS ESCINTIGRAFICOS Y 6 M ESES DESPUES
DE UN PRIMER EPISODIO DE | NFECCION DEL

VOL. 51 N°4, 1999

TracTo URINARIO (I TU)

JM. Fernandez Menéndez, J.L. Matesanzt, R. Casado?, L. Lagunillal,
C. Fernandez Zurita!, S. Médlaga?
Servicio de Pediatria. Hospital de Cabuefies. Gijon. 2Seccion de Nefrologia
Pediétrica. Hospital Central de Asturias. Oviedo.
Universidad de Oviedo.

Objetivo. Analizar larelacion entre la presenciade RVU y los
hallazgos en el escaner DM SA practicado durante 6 meses después de
un primer episodio de ITU sintoméatica.

Pacientes y métodos. Se han estudiado prospectivamente 118 ni-
fios, con ecografia prenatal normal, mayores de 1 mes (72 muijeres;
edad media: 14,0 + 21,7 meses) de los que & 83,2% eran menores de
2 afios. Cursaron con fiebre (T3> 38 °C rectdl) 114. A todos se les prac-
tico DMSA en fase aguda, CUMS alas 4-6 semanas, y cuando el DM-
SA estaba inicialmente alterado se repitio éste 6 meses después.

Resultados. Presentaron RVU €l 22,7% (38 unidades renales re-
fluyentes en 29 nifios). Hubo 50 (70,4%) rifiones con lesion agudaen
el DMSA en unidades no refluyentes'y 17 (44,7%) unidades refluyen-
tes cuyo rifion era escintigraficamente normal. El riesgo relativo (RR)
de que las unidades con RVU presentaran una lesién hipocaptante en
lafase agudade ITU sintométicafue 2,1 (1C95%: 1,5-3,1). Enlatabla
se muestralarelacion entre el grado de RVU y los hallazgos escinti-
gréficos agudos.

RVU DMSA+ DMSA- Total
No 50 148 198

| 3 4 7

[l 11 10 21
11 4 3 7

v 3 0 3
Total 71 165 236

Serepitio € estudio DMSA en 44 nifios y 48 unidades renales con
lesion gammagréficainicial, objetivandose normalizacion del mismo
en 32 nifios (72,8%) y 36 rifiones (75%). El RR de que en las unidades
con RV U persistieralalesion escintigrafica en relacion alas unida-
des no refluyentes fue 1,6 (1C95%: 0,6-4,5). Laasociacion entre RVU
y posible cicatriz renal fue estadisticamente significativa (chi2 con co-
rreccion de Fisher; p = 0,25). RR: 1,9 (1C95%: 0,6-5,7). Al 6° mes €l
66,7% de las lesiones renales persistentes se situaron en unidades re-
nales no refluyentesy € 77,8% de las unidades refluyentes no presen-
taron hallazgos patol dgicos en la gammagrafia DM SA.

Conclusiones: 1. El RVU incrementa el riesgo de lesiones gam-
magraficas en el DM SA practicado en lafase aguda. 2. Las ateracio-
nes detectadas en €l primer DMSA se normalizan en €l 72,8% de los
pacientes (75% de los rifiones), con independencia de la existencia o
no de RVU.
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NiVELES URINARIOS DE | NTERLEUCINA-6 E | NTERLEUCINA-8
EN NiNos coN NEFROPATIA POR REFLUJO
S. Alonsot, A. Gayo?, M.A. Diéguez?, S. Malagat

1Seccion de Nefrologia Pediatrica. 2Servicio de Inmunologia. Departamento de
Pediatria. Hospital Central de Asturias. Universidad de Oviedo.

Secciones delaA.E.P. 421



Se ha descrito aumento de los niveles de citocinas en orina, con-
cretamente delasinterleucinas 6y 8 (IL-6 e IL-8) en pacientes conin-
feccion urinaria (ITU) reciente, en enfermos con reflujo vésico urete-
ral (RVU) y nifios con nefropatia por reflujo (NR) en ausenciade ITU
reciente.

Objetivo. Confirmar aumento de los nivelesurinariosde IL-6 e IL-
8 en nifios con NR en ausenciade I TU en @ menoslos Ultimos 12 me-
es.

Metodologia. Se han estudiado prospectivamente dos grupos de
nifios. Pacientes: 24 nifios (8 varones) de unaedad mediade 10,5 + 2,6
afios (6-14 afos), con NR confirmada por gammagrafia renal Te99-
DMSA. Controles: 14 nifios (4 varones) sanos, con una edad mediade
8,8 + 2,5 afios (5-14 afios), cuyos padres aceptaron voluntariamente
participar en el estudio. Se obtuvieron muestras de orinade 24 horasy
miccion aislada para la determinacion de funcion rena (aclaramiento
de creatining) y cuantificacion de IL-6 e |L-8, respectivamente. Los ni-
veles de IL se determinaron por duplicado mediante kit comercial de
Elisa (Rand D & System-Minneapalis) con un limite de deteccion de
0,70 pg/ml (IL-6) y 18 pg/ml (IL-8). Paraevitar los efectos de dilucion
los valores urinarios de IL-8 se obtuvieron también realizando el co-
ciente | L-8/creatinina. Los resultados fueron procesados estadisticar
mente mediante test no paramétricos (Mann-Whitney).

Resultados. Ninguno de |os pacientes y controles mostraron ni-
veles urinarios detectables de IL-6. Latablarecoge los niveles urinarios
medios (DS) de IL8 e IL-8/creatinina en ambos grupos:

Nlmero IL-8 (pg/ml) IL-8/U Cr

Pacientes 24 68 (167) 0,90 (1,95)

Controles 12 39,3 (109) 0,28 (0,66)
p<0,05 p<0,05

Conclusiones. Los resultados descritos demuestran una significa-
tiva elevacion de los niveles urinarios de IL-8 en nifios con NR y au-
senciareciente de I TU, lo que sugiere que esta determinacion pudiera
ser de utilidad como marcador de cicatriz renal.
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ENURESIS NOCTURNA M ONOSINTOMATICA. ESTUDIO SOBRE UNA
EsTrRATEGIA TERAPEUTICA DINAMICA

A. Rodriguez do Forno
Complexo Hospitalario «Cristal-Pifior». Ourense.

Objetivo. Evaluar una estrategia terapéutica dindmicafrenteala
enuresis nocturna monosintomatica y su posible aplicacion por el pe-
diatra de Atencion Primaria.

Métodos. Setrata de 84 pacientes de 6 a 14 afios, con mas de una
noche mojada por semana. Tras un mes con terapia motivacional,
se establecieron dos grupos. Grupo |: 25 pacientesde 6 y 7 afios tra-
tados con desmopresina, 20 a40 g segln respuesta. Si responde se
mantiene 6 meses. Retirada progresiva. Si larespuesta no es adecua-
da se asocia oxibutinina5 mg/12 h. Si contindian mojando se valora
laalarma. Los mayores de 7 afios fueron divididos de forma aeato-
riaen dos grupos. Grupo |la: alarma, 30 pacientes; Grupo I1b: alar-
ma + desmopresina, 29 pacientes. Si hay mala evolucién, terapia
solo con desmopresina. El respondedor moja menos de 2 noches
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por mes.

Resultados. Referidos a afio ya sin terapia. Grupo I: con desmo-
presinacuran 7 (28%) y tras asociar oxibutinina permanecen secos otros
7 (28%). Cuatro curaron mas tarde con alarma. Exito continuado con
estaterapia progresiva 72% (18/25). Fue significativo el nimero de no-

PAS (mmHg) Tala(m)
1207 _ - T 175
Nifios ] Nifios
= oust modl ] Ak 165
Nifias = 0 Nifias
= not L 155

Ve
105 7] |4 1,45
100 } } } } } } 1,35
10 11 12 13 14 15 16

ches mojadas/semana previas al tratamiento, 1,87 los respondedores a
desmopresinay 6,37 los que curaron con desmopresina + oxibutinina
(p < 0,001). Grupo Ila: responden 22 (73,3%), 2 luego con desmo-
presina (24/30, 80%). Grupo I1b: alarma + desmopresina, 17 curan
(58,6%), uno més con desmopresina (18/29, 62%). No hubo diferen-
cias significativas en antecedentes familiares de enuresis, infeccion de
orina, sintomas vesicales diurnos y estrefiimiento.

Conclusiones. Grupo |: 1os menos mojadores responden a des-
mopresina. Doblamos el porcentaje con los que mas mojan a afiadir
oxibutinina. Poliuriay vejiga funciona nocturna pequefia son factores
que se suman, por lo que si no responden a desmopresina se obtienen
mejores resultados con terapia antidiurética + anticolinérgica. Grupo
Ila laterapiacon alarmaeslamés efectivay con menor nimero dere-
caidas. Grupo I1b; nuestro procololo no presenta ventajas con relacion
al grupo de aarma Ginicamente. Ante lano respuesta o rechazo, la des-
mopresina es la opcion preferente.
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INFLUENCIA DEL SEXO EN LOs CAMBIOS DE PRESION ARTERIAL
AMBULATORIA DURANTE LA ADOLESCENCIA

B. Cremades, |. Torré, V. Alvarez, R. Andreu, C. Rodriguez, E. Lurbe
Unidad de Nefrologia Pediétrica. Hospital General Universitario.

Universidad de Valencia.

Objetivo. Estudiar lainfluenciadel sexo enlos cambios de presion
arterial (PA) ambulatoria durante la adolescencia.

Sujetos y métodos. En €l estudio se incluyeron 260 adolescentes
(138 mujeres) entre 10 y 16 afios. La monitorizacion ambulatoria de
PA serealiz6 durante 24 horas con un monitor oscilométrico Spacelabs
90207. Se programd para obtener |lecturas cada 20 minutos desde las
06:00 am alamedianoche y cada 30 minutos en €l periodo restante. Se
definié como periodo de actividad entre 08:00 am-10:00 pm y perio-
do noche de medianoche alas 06:00 am. Para cada periodo se calculd
laPA sistdlicay diastdlica.

Resultados. En los varones se observd un aumento progresivo de
laPA sistélicade actividad alo largo del interval o de edad estudiado.
Sin embargo, en las mujeres la PA sistdlica de actividad permanecia
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estable o incluso descendia a partir de los 13 afios (Figura). Mediante
regresion lineal mdltiple, la PA sistdlica de actividad se asocio signi-
ficativa e independientemente con latallay e sexo.

Conclusion. Durante la adolescencia los cambios de la PA sist6-
lica de actividad estan influenciados independientemente por €l cre-
cimiento y la maduracion hormonal.
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PREVALENCIA DE ENFERMEDAD RENAL EN EL
SinbrRoME DE DowN
R. Casado, S. Mdlagat, G. Orgjast, J. Fernandez Toral?
Secciones de INefrologia Pediatrica y 2Genética Pediatrica. Departamento de
Pediatria. Hospital Central de Asturias. Universidad de Oviedo.

En e sindrome de Down (S Down) se han descrito anomalias ne-
frourol dgicas entre las que destacan hipoplasiay agenesia renales, ri-
fion en herradura, uropatia obstructiva, asi como glomerulonefritis me-
sangiocapilar y cistinosis.

Objetivo. Evaluar la existencia de patol ogia nefrourol 6gica en pa
cientes con S Down.

Metodologia. Se han estudiado prospectivamente 70 pacientes (37
varones con S Down, con una edad mediana de 9 afios y 9 meses (ran-
go: 1-47 afos). Los enfermos acudian en ayunasy con orinade 24 ho-
ras recogida del diaanterior. A todos ellos se les efectué una anam-
nesis dirigida ala deteccion de enfermedades nefrourol gicas, explo-
racion fisicay medicion de latension arterial sistolica (TAS) y dias-
tolica(TAD). Selesestudid: sedimento urinario, osmolalidad urinaria
maxima, funcion renal real mediante el aclaramiento de creatinina (Ccr)
y estimada (FRE) seguin laférmulade Schwartz (K: 0,55 paramujeres
y varones < 14 afios y 0,70 para varones > 14 afios). Se defini6 hiper-
tension (HTA) cuando laTASy/o TAD erasuperior a percentil 90 pa
rael sexoy superficie corpora einsuficienciarenda crénica (IRC) cuan-
do el Ccr o FRE inferior a 70 ml/min/1,73 m2. El estudio de imagen
comporto la realizacion de una ecografia abdominal.

Resultados. Declararon padecer enuresis nocturna 5 enfermos (7,1%)
y polaquiuria uno (1,4%). Un enfermo present6 hematuria microscopica
(1,4%). Se constatd HTA en tres pacientes de los 53 en los que pudo de-
terminarse (5,6%) € IRC en 4 de 69 (5,8%). La osmolalidad urinaria me-
dia(DS) fue de 824 (203) mOsm/kg. La ecografia detectd anomalias (ve-
jigatrabeculada, malposicion renal, pirdmides hiperecogénicas, tamafio
renal reducido y ectasiapiélica) en 5 de 68 pacientes (7,3%). No se en-
contré variacion de prevalencia de |a patologia en relacion con la edad.

Conclusiones. Los hallazgos descritos aconsgjan realizar un estu-
dio funcional renal y ecografico para la deteccion de patologia ne-
frourolégicaen € S Down.
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DiaGNosTICO DEL SINDROME DE NUTCRACKER CON ULTRASONOGRAFIA
DoppLER-COLOR
I. Calvo, R, Herndndez, L. Lacruz, G. Pi, T. Ripollést,

V. Morote!, J. Palmero!

Nefrologia Pediétrica. 'Radiodiagnéstico. Hospital «Dr. Peset».
Universidad de Valencia.
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El sindrome de Nutcracker (SN) esté provocado por lacompresion
delavenarend izquierda (VRI) entre laaortay la arteria mesentérica
superior (AMS) y es una causa frecuente de hematuria no glomerular.

Objetivo. Establecer nuevos criterios diagnosticos del sindrome de
Nutcracker utilizando la ultrasonografia (US) Doppler.

Pacientes y métodos. Se incluyen 7 pacientes con hematuria ma-
croscopica de origen no glomerular (VCM urinario, media80 fl y he-
maties no dismorficos 80-90%) en los que se descartaron otras cau-
sas de hematuria. Se comparan con 6 nifios normal es como grupo con-
trol (GC).

L os parémetros medios con US Doppler con el didmetro (D) ante-
roposterior (AP) y € pico de velocidad de flujo (VP) en dos puntos de
laVRI, enlaporcion distal delaVRI y entre aortay AMS. Se anali-
zan los valores absolutos y las relaciones (R) de APy VP para deter-
minar lasensibilidad y la especificidad.

Lavenografia se realizo en los tres primeros pacientes midiendo
los gradientes de presidn entrelaVRI y lavenacavainferior (VCI) va
lorando si existia circulacion colateral.

Resultados:
Grupo Edad Sexo Media@VRI  MediaPVVRI R+ RJ/2
(media) M/F Dista/AP R, Distal/AP R,
(mm) (cnmV'sec)
SN 12,7 6/1 10/15 6,6 4144 110 8,8

GC 11,6 42 8/2,1 47 26/86 32 4,0

Las diferencias entre AP D y VP son estadisticamente significati-
vas entre los dos grupos (p < 0,01). Lamediadel gradiente de pre-
sion fue de 4,6 mmHg y en dos pacientes se aprecid circulacion cola-
teral: replecion de las venas periureterales, hemiécigos y lumbares.

Conclusion. Las medidasdel D delaVRI 'y del VP delaVRI con
US-Doppler puede ser Util en el diagndstico del SN. Se propone que
cifras>de5 enlasrelaciones (R, Ry, 0 Ry + Ro/2) del didmetro APy/o
del PV delaVRI sean utilizados como criterios diagndsticos del SN.

Lavenografia puede utilizarse como método invasivo para con-
firmar el diagndstico y/o la existencia de circulacion colateral .
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SINDROME DEL «NUTCRACKER». UNA RARA CAUSA DE HEMATURIA
F. Santos, N. Fernandez, M.J. Villacian, JA. Zapico, B. Marifio,
S. Mdaga
Hospital Central de Asturias. Universidad de Oviedo. Oviedo.

Introduccidn. El atrapamiento de lavenarena izquierda (VRI) en-
trelaaorta (AQ) y la arteria mesentérica superior (AMS) (sindrome
del «Nutcracker») constituye una causa excepcional de hematuriama-
croscopica no existiendo ningln caso espafiol publicado en laliteratu-
raincluidaen e Medline hastael 1 de marzo de 1999. Actuamente, la
aplicacion de modernas técnicas de imagen y el autotrasplante han
introducido novedades sustanciales en su diagndstico y tratamiento.

Caso clinico. Nifiade 12 afios con hematuria macroscopica per-
sigtentey de larga evolucion como Unicamanifestacion clinica. Exclusion
de causas habituales de hematuria: ausencia de infeccion urinaria, nor-
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mal eliminacion urinariade calcio y acido Urico, normocomplementa-
ria, no reduccién de lafiltracion glomerular, no proteinuria significa-
tiva, ecografiarena/vesical, UIV y CUMS normales, estudio familiar
negativo, tuberculinay audiometriasin ateraciones. Morfologiano glo-
merular de los hematies. Deteccion por cistoscopia de sangrado unila-
teral por meato ureteral izquierdo. Confirmacion de la sospecha diag-
ndstica de «Nutcracker» mediante angiotac, ecografia-doppler y arte-
riografia-flebografiarenal, de acuerdo alos siguientes hallazgos:

Paciente Casos Normal
literatura

Angulo AMS-AO (°) 15-18  42-51 90+10
DistanciaAMS-AO (mm) 3 332 6+15
| Presién VRI-cava (cm H,0) 4 4-12 0
| Presién VRI-cava (cm H,0), supino 8 12-14 0
Didmetro VRI pre/post cruce AMS 55 50+23 33+11
Velocidad flujo VRI distal AMS (cm/seg) 14 142+25 18,6+37

Velocidad flujo VRI cruce AMS (cm/seg) 100 110,7+358 509+27,9
Desaparicion de lahematuriatras autotrasplante del rifion izquierdo.
Comentarios. El sindrome del «Nutcracker» es una causa trata-

ble de hematuria. Su omision diagndstica puede condicionar lesiones

irreversibles en @ rifidn izquierdo, incluso pérdidadel mismo por trom-
bosis de la vena afecta.

19

SinDRoME NEFROTICO | DIOPATICO: CORTICOSENSIBILIDADE VS
CorTicoresiSTENCIA CLINICA A EvoLugao

P. Teixeira, D. Oliveira, C. Mota, R. Araujo, E. Pereira
Servico de Nefrologia. Hospital Maria-Pia. Porto. Portugal.

No sindrome nefrotico idiopético (SN) a corticosensibilidade é o
mais importante factor de progndstico da evolugao clinica.

Objetivo. Avaliar factores clinico-laboratoriais de progndstico de
corticosensibilidade vs. cortioresisténciano SN.

Material e métodos. Revisao dos processos clinicos das criangas
tratadas no Servico de Nefrologia com este diagnostico, os quais fo-
ram divididos em dois grupos: grupo A (G A): 32 criangas queinicia-
ram o tratamento no Servigo; grupo B (G B): 62 criangas transferidas
de outros hospitais em tratamento.

Resultados. Dos 94 casos avaliados, 81% eram corticosensivels.
A idade de apresentacao foi significativamente mais altano grupo dos
corticoresistentes: 6,2 + 2,9 vs 3,9 + 2,3 anos nos corticodependentes
(p=0,003). A relacao sexo feminino/masculino nos corticoresistentes
foi 2:1 comparativamente aos corticosensiveis 1,4:1 (p = NS). Nenhum
dos seguintes dados clinico-laboratoriais na apresentacao inicial, sere-
velou como factor de risco de evolugao para a corticoresisténcia: pre-
senca de edemas (sobrecarga ponderal > ou < relagao ao peso base),
HTA, hematdcrito, creatinina, proteinastotais, albumina, colesterol to-
tal e nivel de proteindria (> ou < 100 mg/m2/h). A presenca de hema
tariafoi significativamente mais frequente nos corticoresi stentes que
nos corticosensiveis (93,3% vs. 61,9%; p < 0,05). Do grupo dos cor-
ticosensiveis 12,1% (8) nunca recidivaram, durante o periodo de ob-
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servagao (5,3 £ 2,9 anos); dos que recidivaram 98,2% fizeram-no du-
rante o primeiro ano en média 2 recidivas/doente/ano. No grupo dos
corticosensiveis a sobrecarga ponderal > 10% mostrou ser um factor
predictivo de maior nimero de recidivas (p = 0,01).

A bidpsiarena realizada, por corticodependéncia/coticotoxicida
de, ou corticoresisténcia revel ou nos corticodependentes: lesoes mini-
mas 15, gl mesangioproliferativa 8 e glomerul oesclerose 3; nos corti-
coresistentes. |esoes minimas 3, gl mesangioproliferativa 7, glomeru-
loesclerose 6 e gl membranoproliferativa 1.

A comparacao das criangas do G A com as do G B, mostrou cor-
ticoresisténcia 15,6% das criancasdo G A vs 20,9% do G B (p = NS).
A bidpsiarenal foi realizadaem 43,7% das criangas do G A vs 48,4%
doGB (p=NS).

Conclusoes. A maioria dos doentes com SN foram transferidos de
outros hospitais e tiveram comportamento similar aos que iniciaram
0 tratamento no Servico.

A idade superior a5 anos e a presenca de hematUria no episodio
inaugural revelaramse factores de mau prognéstico. No subgrupo de
doentes corticosensiveis as criangas mais edemaciadas tiveram maior
numero de recidivas e as criangas que nao recidivaram no primeiro ano
tiveram uma evolugao mais favoravel.
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TRATAMIENTO CON PuLsos bE METILPREDNISOLONA EN NINOS CON
SINDROME NEFROTICO CORTICORRESISTENTE

A. Fernandez Escribano?, E. 1zquierdo?, J. Vara, M. Vazquez-Martul3
S de Nefrologia. *Hospital Infantil Gregorio Marafién. 2Hospital

«12 de Octubre». *Hospital «Nifio Jesis». Madrid.

El sindrome nefrético (SN) corticorresistente secundario a glome-
ruloesclerosis segmentaria focal (GESF) es una causa frecuente de
insuficienciarena crénica (IRC) en nifios y tiene escasa probabilidad
de respuesta a otros tratamientos (agentes a quilantes o inmunosupre-
sores). Presentamos 15 nifios que no respondieron a6 semanas de pred-
nisonaora (hasta3 mg/kg). Nueve de los 15 habian recibido también
un agente alquilante y/o ciclosporina sin obtener respuesta. Se admi-
nistré metilprednisolona (MP) i.v. a 30 mg/kg/dosis: 6 dosis en 2 se-
manas, después 8 dosis semanal es asociandose en ese momento pred-
nisonaoral aterna; 4 dosis quincenales, 8 mensualesy 4 bimensuales,
suspendiendo €l tratamiento en 18 meses; 14 nifios recibieron, ademas,
un agente alquilante oral cuando empeoraban tras lamejoria o la pro-
teinuria no disminuia con los 6 primeros bolos.

L os pacientes eran 9 nifios y 6 nifias de 7,8 afios (1,1-16) que |le-
vaban con un SN persistente durante 2,7 afios (0,2-7) y con funcién re-
nal normal. La duracion del tratamiento con MP fue de 14,2 meses (3-
36) y todos habian acabado € tratamiento en el momento del estudio te-
niendo un seguimiento de 4,7 afios (1-10). Han recibido una media de
38 bolos, siendo a partir del bolo 12 (mediaen el 25) cuando han me-
jorado. Laprednisonaoral recibidahasido de 275 mg/kg (53-1.052) du-
rante el protocoloy lametilprednisolonade 1,2 g/kg (0,38-3,8). Tresde
15 nifios alcanzaron laremision completaalos 3,6 y 8 meses de trata-
miento; dos de 15 estdn en remision parcia desde € 5° mesy 10 no res-
pondieron; 7 de 10 no respondedores desarrollaron IRC. El tratamiento
setolerd bien y los efectos colaterales fueron leves: 3 con hipertension
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arterial y 4 tenian cataratas minimas que no afectaban laagudezavisual.
Conclusiones. Uno de cada 3 nifios con SN corticorresistente se be-
nefician delos pulsos de MP. Las respuestas fueron tardias, del 3°a 8° mes
detratamiento. Aunque € porcentaje de nifios que responden d tratamiento
esbajo, e mal prondstico del SN persistente (IRC) justificael intento.
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EFEcTOS SECUNDARIOS DEL TRATAMIENTO CON PuLSsoS DE
METILPREDNISOLONA EN Nifos

E. Izquierdo!, A. Ferndndez Escribano?, M. Vazquez-Martul?, J. Vara?
S de Nefrologia. *Hospital Infantil Gregorio Marafion. 2Hospital «Nifio Jesiis».

3Hospital «12 de Octubre». Madrid.

El tratamiento con altas dosis de metilprednisolona (MP) i.v. pue-
de ser beneficioso para nifios con sindrome nefrético (SN) que no han
respondido al tratamiento oral con prednisona, agentes alquilantesein-
munosupresores. Vaoramos latolerancia a este tratamiento en 15 ni-
fios que recibieron MP, 30 mg/kg/dosis en dias alternos, durante 2 se-
manas, 8 dosis semanales, 4 quincenales, 8 mensuales y 4 dosis bi-
mensuales. Se afiadi6 prednisona oral alterna cuando estaban con las
dosis semanales a 1 mg/kg, disminuyendo esta dosis hasta suspender a
fin del protocolo. Si no habia mejoria se afiadid un agente alquilante.

Los nifios tenian 5 afios de media (0,9-13) cuando debuté el SNy 7,8
afos (1,1-16) cuando seiniciaron los pulsos de MP. Recibieron 38 bolos
de media con una dosis acumulativa de 1 g/kg de MP (0,3-2,8) y pred-
nisonaora durante el tratamiento de 275 mg/kg (53-1.053). Ladosis de
ciclosporinafue de 149 mg/kg (90-219) o clorambucilo 11 mg/kg (8-12).
Durante lainfusion no se observaron arritmias cardiacas, elevacion dela
tension arterial ni otros efectos secundarios. Algunos pacientes se queja
ron de miagiaslanoche después del pulso. A largo plazo 4 pacientes de-
sarrollaron minimas cataratas (opacidad capsular posterior) que no afec-
taban la agudeza visual ni requirieron cirugia. El desarrollo de las cata
ratas no se correlaciond con la edad de comienzo del SN, ni la edad de
comienzo de los pulsos, ni laduracion del SN antes de los pulsos ni la
dosis de esteroides recibida (oral 0i.v.). Tres pacientes presentaron hi-
pertension arterial levey transitoria durante el tratamiento con MP.

Al final del primer y segundo afios de tratamiento el crecimiento
disminuyd en lamitad de los pacientes: los nifios mayores de 10 afios
perdieron hasta 1 desviacion estandar (DS) mientras que |os mas pe-
quefios perdieron solo 0,5 DS. Ladosis acumulativa de esteroides ora-
lesoi.v. noinfluy6 en lavariacion del crecimiento.

Conclusiones. Los pulsos de MP son bien tolerados y |os efectos
secundarios fueron leves. El 26% de | os nifios desarrollan cataratas sin
defecto visual. El 20% presentan hipertension arterial leve transitoria
durante € tratamiento. Hubo un ligero descenso de lavelocidad de cre-
cimiento, siempre inferior a 1 desviacion estandar.
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Esrubio MuLTicenTRIco DE 339 CAsos DE SINDROME HEMOLITICO
Uremico (SHU): DaTos INICIALES
Grupo de Estudio del SHU delaS.E.N.P.
Hospitales: La Paz, Cruces, Nifio Jests, S Joan de Déu, Doce de Octubre,

V. Arénzazu, Miguel Servet, C. Haya, V. delas Nieves, C. Asturias, H. Valdecilla,
Clinic Valencia, Reina Sofia, Badajoz, Peset, Insular, Santiago, Ledn,
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Candelaria.

Presentamos estudio retrospectivo de 339 SHU (H 48%, M 52%)
tratados en 19 Centros de Nefrologia Pediatrica (1 a 71 casos/centro)
entre 1967 y 1998. Hay un incremento de casos por afio de 2,6 (1970-
79), 12,9 (1980-89) y 20,3 (1990-98). Predominio significativo de
casos estivales (p < 0,01). Edad inicio: 3 + 2,5 afios (0,02-13,9 afios)
con un 5,4% de SHU recidivante (2-15 brotes) y 3% de familiares.

Fase prodromica: sindrome febril 48%; sintomas digestivos 96%
(diarrea 86%, sanguinolentas 63%, vomitos 73%), foco ORL 7,3%y
sinfoco 1,5%. Fase aguda; afectacion neurol dgica 24% (convulsiones
64%, coma 10% y otros 20%, persistiendo secuelas 1,9%. HTA 25%,
anemiae IRA € 100% y trombopenia 96%; Hb. minima 6,3 + 1,17 g/dI
(3,1-10,8) y nimero de crisishemaliticas 2,2 + 2,3 (1-25); plaquetas 49
+ 36 x 108 (4-210). Oligoanurialatuvieron 67% de 9 + 8 dias (0,5-
55), precisando didlisis 62% entre 1-66 dias (12,4 + 10,2). La creatini-
na(Cr) maximafue4,2 + 2,7 mg/dl y FGE minimo 21 + 22 ml/min/1,73.
Al ata, Cr 0,87 £ 0,73 mg/dl (0,2-4,9) y FGE al alta74 + 34 (7,5-100)
ml/min/1,73, con incremento de 54 + 13 mil/min/1,73. Falecen un 1,46%
en lafase aguda, 13,8 + 12,5 dias (1-32 dias), de causa cardiovascular
48%. Biopsiarena sehizoene 21% a4,5 + 4,8 dias (1-60 d), hallan-
dose forma glomerular en 94% y vascular en 6%.

Existe relacion significativa (p < 0,05) entre el nimero de crisis
hemoliticasy los parametros de severidad de la afectacion renal inicial
y entre la plaquetopeniay dias de didisis. La severidad de laleucoci-
tosis tiene relacion con los dias de oliguria (p < 0,05).

Conclusiones. Incremento de casos en | as tres Ultimas décadas, ca-
sosrecidivantesy familiares de 5 a 3%. Bgjamortaidad y secuelas neu-
rolégicas y relacion significativa entre las crisis hemoliticas y los pa-
rametros de afectacion renal inicial. Predominio de formas glomeru-
laresen labiopsiarenal.
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FacTores PRoNosTICOS A LARGO PLAZO DEL SINDROME HEMOLITICO
Uremico (SHU) en Espafia. Estupio CoLABORATIVO DE 339 CAsos

Grupo de Estudio del SHU delaSE.N.P.
Hospitales: La Paz, Cruces, Nifio Jestis, S. Joan de Déu, Doce de Octubre,

V. Arénzazu, Miguel Servet, C. Haya, V. de las Nieves, C. Asturias, H. Valdecilla,
Clinic Valencia, Reina Sofia, Badajoz, Peset, Insular, Santiago, Ledn, Candelaria.

Pacientes. Son 339 nifios de 3 + 2,5 afios con brote inicia entre
1967 y 1998 y seguimiento de 5,22 afios. Edad d final del estudio: 8,49
afnos. Mortalidad global 2%, siendo lainicia 1,46% y durante trata-
miento sustitutivo (TS) el 0,54%. El riesgo de desarrollar IRC es de
6,15%, y de necesitar TS es 3,22%.

Resultados. Factores de riesgo de desarrollar IRC y necesitar TS:

Variable GrupoN° TS 330 Grupo TS(N® 11)  Signif.
Diarrea (% pac) 89,4 45 p<0,001
N© crisis hemol. 2,2 43 p <0,001
Transfusiones 2,6 7,6 p<0,001
Dias Hb minima 37 6,1 p <0,001
Plaquetas 48.920 45.266 NS
Afectac. neurol. (%) 22 50 p<0,05
Creat. max. (mg/dl) 4,07 6,08 p<0,01
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FGE min. (ml/min/1,73) 21 98 p<0,01
Evol. FGE minimo 3,28 13 p<0,01
Oliguria(dias) 8,7 145 p<0,01
Necesidad didlisis (%) 43 100 p<0,001
Diasdedidisis 11+8 20+9 p<0,01
Creat. a dtamg/dl 0,8+0,6 25+16 p<0,01
HTA inicia (%) 23 60 p<0,01

En el estudio no han constituido factores de riesgo la estacion
anual, lazonageograficani el afio de debut. Durante el seguimiento
la presencia de hematuria, desarrollo de proteinuria, HTA o pérdida
de capacidad de concentracion indican mal pronéstico, asi como la
reduccion del tamafio renal ecogréfico y la afectacion extraglome-
rular.

Conclusién. Laseveridad y duracion de laafectacion rena y dela
anemiay la presencia de |esiones extraglomerulares son factores de
mal prondstico.
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|ECA eN Nifos con PROTEINURIA. EFECTO A LARGO PLAZO

JA. Camacho, A. Giménez, L. Garcia, JM. Muixi?
Hospital Infantil Sant Joan de Déu. Unidad Integrada Sant Joan de Déu- Clinic
de Barcelona. *Hospital General de Manresa. Barcelona.

La proteinuria constituye un riesgo de dafio renal cuando se man-
tiene elevada de forma persistente alo largo del tiempo. Losinhibido-
res de la enzima conversora de la angiotensina (|ECA) han demostra-
do su efecto en lareduccion de la proteinuria, ademés, de su efecto hi-
potensor en adultos con distintas nefropatias.

Objetivo. Reducir la proteinuria en nifios con nefropatias sin tra-
tamiento especifico.

Pacientesy métodos. Criterios deinclusion: nifios con proteinuria
persistente de al menos 1 afio de duracion, sin remision de lamisma
durante ese periodo y con un rango = 20 mg/m2/h. Criterios de exclu-
sidn: proteinuria secundariaa SN idiopéatico, SN congénitco, FG < 80
ml/min/1,73, tubulopatia complejay aquellos pacientes que hubieran
recibido corticoides, inmunosupresores o hipotensores en los Gltimos
3 meses.

Previo a tratamiento se determind proteinuriay FG, ademas de
unaanaliticacompleta. Se determin6 laTA previa (Critikon-Dynamap).
Los controles se repitieron al mes, 3 mesesy luego cada 6 meses. Se
administré captopril a1 mg/kg/diaen 2 dosis, y en los casos mas re-
cientes enalapril a 0,1 mg/kg/diaen 1 dosis. Las dosis se adecuaron
a pesoalolargo del tiempo. Se solicitd consentimiento informado pre-
vioy el tratamiento se administré mediante uso compasivo.

Estudio estadistico. Variables de eficacia: reduccion de la pro-
teinuria. Se compar6 la proteinuriainicial con laproteinuriaalos 6
meses y con lafinal (T-test para datos apareados). Variable de se-
guridad: valoresdelaFGy TA con el fin de detectar descensos
significativos en algunade las dos variables atribuibles ala medica-
cion.

Resultados. Se estudiaron 9 nifios, con una edad media = 10 afios
y 5 meses (r = 4,9-15 afios); todos ellos tenian estudio histoldgico
que correspondia a diversas nefropatias (2 nefropatias de Schonlein-
Henoch, 3 enfermedad de Berger, 1 sindrome de Alport, 3 GN créni-
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cas). El tiempo medio de tratamiento fue = 26,6 + 6,35 meses. Se ob-
servo un descenso significativo de la proteinuriainicia y alos 6 me-
ses, asi como al final del tratamiento con IECA (p< 0,01y p < 0,05).
El FG sufre un descenso no significativo alos 6 meses, que se recu-
peraal final del periodo evaluado. Enla TA no se observan cambios
con significacion estadistica.

Conclusiones. Los IECA reducen la proteinuria de forma mante-
nida utilizados a dosis bajas, sin efecto significativo sobreel FGy la
TA, incluso durante largos periodos de tiempo. Deben ser tenidos en
cuenta en el tratamiento de |a proteinuria en nifios con patologia glo-
merular crénica.
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REsSERVA FUNCIONAL RENAL EN LA DIABETES MELLITUS
INSULINO-DEPENDIENTE. EsTubio COMPARATIVO CON
OTROS M ARCADORES DE NEFROPATIA

J. Martin Govantes, R. Herndndez, A. NUfiez, E. Tornay, T. Galego
Hospital «Virgen del Rocio». Sevilla.

Lamicroalbuminuria (MA) es el parametro mas usado en la de-
teccion de nefropatia diabética (ND). No obstante, la aparicion de ci-
fras elevadas de MA indica lesion establecida. Otros marcadores, co-
mo n-acetilglucosaminidasa (NAG), han sido utilizados con diferentes
valoraciones. Siendo la hiperfiltracion uno de los mecanismos fisio-
patol 6gicos de ND, hemos comparado lareservafuncional rena (RFR)
con valoresde MA y NAG y su posible correlacion con hemoglobina
glicosiladay fructosamina.

Material y métodos. Fueron 44 pacientes con diabetestipo |. Edad:
14 + 2,9 afios. Tiempo de evolucién de la enfermedad: 7 + 4,2 afios.
Hemoglobina glicosilada: 9 + 2,3%. Se valor6 el incremento del fil-
trado glomerular trasla administracion de argininapor viaoral. LaMA
se determind por nefelometriay NAG por colorimetria, ambos en ori-
nade 24 horas.

Resultados. LaMA fue de 25 + 37 mg/dia/1,73 m? (rango: indi-
ciosa193). En 9 pacientes (20,5%) superior a30 mg/dia/1,73 m? (va
lor limite «normal»). El incremento de filtrado fue de -2 + 21% sobre
€l basal. En 33 delos 44 pacientes (75%) no existia RFR. Entodoslos
enfermos con MA > 7 se constat la ausencia de incremento de fil-
trado glomerular tras la administracion de arginina. NAG: 5,6  4,5.
Incrementado en 25 pacientes (57%). En tres casos fue €l dnico pa-
rémetro aterado. No encontramos correlacion entre las distintas de-
terminaciones con el tiempo de evolucion ni con hemoglobina glico-
silada.

Conclusiones: 1. Ladisminucion delaRFR fue e pardmetro més
frecuente y precozmente alterado. Su determinacion deberia ser in-
cluidaen el seguimiento de pacientes diabéticos. 2. Valores de MA >
7 mg/dial1,73 m2 se acompafiaron siempre de ausenciade RFR. 3. En
tres pacientes se detect6 incremento de NAG sin otras alteraciones,
lo que sugiere mecanismo lesional diferente a hiperfiltracion.

Hipotesis. ¢Estariaindicadala administracion de inhibidores de
enzima de conversion de angiotensina ante RFR disminuida antes de
la aparicion de MA patoldgica?.
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Estupio bE SecuELAS RENALES TARDIAS EN UN GRUPO DE PACIENTES
SUPERVIVIENTES DE CANCER PEDIATRICO
V. Gonzédez-Conde, N. Fernandez-Martinez, L. Redondo?,

JM. Cousdlot, M. Rivast, G. Ariceta?
Unidades de Oncologia y 2Nefrologia Pediétricas.

Complejo Hospitalario Universitario de Santiago. A Corufia.

Analizamos la aparicion de secuelas renales tardias en un grupo
de 28 nifios y adolescentes supervivientes de cancer y libres de en-
fermedad aparente; 12 eran mujeresy 16 varones, de 12,15 + 4,03
anos de edad, estudiados tras 4,07 + 2,05 afos desde € fin del trata-
miento. Los diagndsticos y nimero de casos fueron: leucemialinfo-
bléstica aguda (13), tumor de Wilms (4, uno bilateral), neuroblasto-
ma (3), rabdomiosarcoma (2), carcinomade cavum (2) y otros (4). Se
estudiaron los pacientes con factores de riesgo de aparicion de se-
cuelas renales: nefrectomia, radioterapia (RT) abdominal y corporal
total, quimioterapia (QT) con cisplatino, carboplatino, ifosfamida o
metotrexato aaltas dosis y/o nefropatia previa. En cinco pacientes se
realiz6 nefrectomia unilateral, con heminefrectomia contralateral en
uno de ellos. Siete nifios recibieron RT (Md 1.201 Rads, p3 1.000-
p97 4.300). Las dosis acumuladas de QT fueron: cisplatino: Md,
0,3 g/m2 superficie corporal (sc) (p3 0,2, p97 1,26) (6 casos); carbo-
platino: Md, 2,4 g/m2 sc (p3 1,5, p97 5,1) (5 casos) e ifosfamida, m
=22,9(0,6-54) g/m? sc (4 casos). Un paciente present6 insuficiencia
renal aguda postrasplante de médula dsea. Lafuncion renal se esti-
moé mediante el calculo del aclaramiento de creatininay de las ex-
creciones de electrdlitosy por la cuantificacion de osmolaridad, pro-
teinas, albimina, aminoacidos, alfa-1-microglobulinae IgG en ori-
na. En todos|os nifios se realiz6 ecografiarena y gammagrafia-DM-
SA en aquellos con rifién Unico. Seis pacientes (21,4%) presentaron
anomalias de la funcion renal: en 4 se detectd microalbuminuria
€elevada, asociada con proteinuriatubular en un caso y con disminu-
cion del filtrado glomerular entre 71-90 ml/min/1,73 m2 en dos mas.
Todos dllos tenian unamasarena reduciday habian recibido RT ab-
dominal (3 casos) y/o cisplatino-carboplatino (2 casos). Ademas, en
un paciente se detect6 una tubul opatia hipomagnesémica crénicay
en otro hipercalciuria aislada. Dos nifios més eran monorrenos con
funcidn renal normal. No se objetivaron secuelas por metotrexato ni
por ifosfamida.

Comentario. Un nimero significativo de pacientes supervivientes
de cancer peditrico presentan alteraciones|eves-moderadas de lafun-
cion renal que deben ser monitorizadas.
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INsuFiciENCIA RENAL TERMINAL EN Nifos (< 15 ARos) EN MALAGA,
1983-1998. INciDENCIA, ETiOLOGIA Y EvoLucion

A. Bueno Ferndndez, M. PefiaMufioz, A. Martinez Valverde
Unidad de Nefrologia Pediétrica. Catedra y Departamento de Pediatria.

Hospital Materno-Infantil. Malaga.

Objetivo. Estudio epidemiol 6gico, retrospectivo y prospectivo, so-
brelaincidencia, causasy evolucion de lainsuficienciarenal terminal
(IRT) en lapoblacion < 15 afios de la provincia de Maaga, durante un
periodo de 16 afios.

Pacientes y métodos. Fuentes de datos. Servicio de Nefrologia
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(Adultos) y Seccion de Nefrologia Infantil de nuestro Hospital. Sein-
cluyeron todos los nifios (< 15 afios) residentes en Mdagay diagnos-
ticados de IRT (inician didisis o fallecen sininiciarla) durante el pe-
riodo 1-1-1983 al 31-12-1998. Se estudiaron un total de 34 pacientes
(18 varonesy 16 mujeres, V/M = 1,1/1) de edades comprendidas en-
tre 4 mesesy 14,9 afios. Los datos de la poblacion infantil (< 15 afios)
fueron obtenidos del Instituto Nacional de Estadistica segun |os cen-
sos de los afios: 1981, 1986, 1991 y 1996. Se realizé una estimacion
anual de la poblacion intercensos y se calcul6 la poblacion mediain-
fantil para periodos de 4 afios y de 8 afios.

Resultados. El 67,6% de | os pacientes tenia > 10 afios en €l mo-
mento de llegar a IRT, representando los < de 5 afios solo €l 20,6%.
No existié predominio de ninglin sexo. Laincidencia media anua de
IRT, paratodo €l periodo de estudio, fue de 7,8 casos/millén de po-
blacion < 15 afios, siendo para los periodos 1983-90 y 1991-98 de
8,7y 7,0, respectivamente. Las uropatias malformativas (29,4%) se-
guidas de las glomerul opatias (26,4%) fueron las causas més frecuen-
tes, siendo desconocida en €l 14,7%. Cuatro pacientes fallecieron sin
entrar en didisisy dos fueron directos al trasplante rendl. El resto ini-
ci6 programade didlisis peritonea (60,7%) o hemodidisis (39,3%). Al
final del periodo de estudio, el 56% de |os pacientes poseia un tras-
plante renal (Tx) funcionante, el 17,6% se encontraba en didlisisy ha-
biafallecido un 26,4%. Cabe resdtar que delos 10 pacientes con edad
<7 ahosal llegar alRT, sdlo viven 5.

Conclusiones. Laincidenciade IRT en nuestra provinciaes simi-
lar ala publicada en ciertas zonas de Francia, aunque algo mas ele-
vada que la de otros paises de la CE. La etiologia es superponible a
losdatos delaE.D.T.A. y € Registro Espafiol, salvo en nuestro por-
centaje de etiologia «desconocida» al que consideramos elevado. La
elevada mortalidad en menores de 7 afios debe ser motivo de refle-
Xién.
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Ni LA UREMIA NI LA MALNUTRICION M ODIFICAN LA
ExpresioN HiporisARIA DEL GEN DEL RecepTor bDE GHRH
EN RATAS JOVENES
S. Ferrando, B. Amil, J. Rodriguez, F. Santos, A. Weruaga,

M. Fernandez, J. Alvarez, E. Garcia, E. Carbgjo
Hospital Central de Asturias. Facultad de Medicina.

Universidad de Oviedo. Oviedo.

Introducci6n. Estudios «in vitro» (JAm Soc Nephrol 1997;8:742-
8) e «invivo» (Kidney Int 1997;52:648-53) de nuestro grupo han
demostrado recientemente que: a) la secrecion de hormona de creci-
miento (GH) esta disminuida en ratas urémicas; b) en este efecto
juegaun papel importante lamalnutricion asociada, y ¢) no es debido
auna disminucion de la poblacion de células somatotropas (Nephrol
Dia Transplant 1998;13:2563-5), sino que podria obedecer aunare-
duccidn en € nlmero de receptores paralahormona liberadora de GH
(GHRH).

Objetivo. Vaorar el efecto delauremiay delamalnutricion sobre
la expresion hipofisariadel gen del receptor GHRH (GHRH-R).

Métodos. Se estudiaron tres grupos (n = 9 cada uno) de ratas con
peso inicial de 100 £ 5 g: ratas con uremiainducida por nefrectomia
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subtotal (U), ratas con funcion renal normal que sufrieron operacion
simuladay recibieron alimentacién «ad libitum» (SAL) o lamisma
cantidad de pienso que las ratas U (SPF). Tras 14 dias |as ratas fue-
ron sacrificadasy se extrajo €l ARN total delas hipéfisis. El ARNm
del GHRH-R se midid por ensayo de proteccion de ribonucleasas uti-
lizando una sonda suministrada por B Gaylinn (Mol Endocrinol
1992;6:1734-44). Las concentraciones de ARNm se midieron en uni-
dades densitométricas arbitrarias en relacion con la sefid de R-actina.
Losvaores de ARNm se expresan como porcentagje delos de lasratas
SAL.

Resultados. El fallo renal delasratas U se confirmé por vaores (X
+ EEM) de nitrégeno ureico sérico y creatinina (mg/dl) mucho ma-
yoresen el grupo U (55 3; 1,0 £ 0,0) queen los grupos SAL (9+ 1;
0,3+0,0)y SPF(13+1; 0,3+ 0,0). Lasratas U y SPF fueron hipo-
crecidas ganando menos (p < 0,001) peso (16,8 £ 3,1 gy 14,4+ 32
g) y longitud (25+0,2cmy 2,7 + 0,2 cm) que lasratas SAL (60,8 £
3,59y 5,5+ cm). Los niveles hipofisarios (%) de ARNm de GHRH-
R no fueron significativamente diferentes entre los grupos SAL (100,0
+13,3), SPF (99,6 £ 18,0) y U (95,0 9,5).

Conclusiones. Estos resultados muestran por primeravez que ni la
uremia ni lamalnutricion modifican la expresion hipofisaria del gen
del GHRH-R contribuyendo a entender el mecanismo del retraso de
crecimiento en e fallo renal crénico.
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LA IGFBP3 Esta ELEvADA EN Nifios PREPUBERALES CON DiALISIS
PeriToNEAL AuTOMATICA (DPA) Y CORRELACIONA BIEN CON LA
VELocIDAD DE CRECIMIENTO
A. Alonso Melgar, J.J. Vanegas, M.C. Garcia Meseguer, A. Pefia,
L. Espinosa, M. Navarro
Unidad Nefrologia Pediatrica. Hospital «La Paz». Madrid.

Estudiamos el comportamiento del factor de crecimiento similar a
lainsulina (IGF1) y su proteina transportadora (IGFBP3) en 14 nifios
prepuberales tratados con DPA durante 1 afio, hallando valores signifi-
cativamente elevados, tanto de IGF1 (498 + 559 nng/ml), como de
IGFBP3 (8,2 + 3,8 ug/ml). Existid tendencia a recuperacion del déficit
de talla durante €l afio en DPA (-2,96 DSinicia y -2,6 DSfinal). Los
valores de IGFBP3 correlacionaron con los de IGFL (r = 0,5; p < 0,01)
y con € «score Z» de velocidad de crecimiento (VC) (r = 0,43; p< 0,01).
Lamayor prescripcion de didisis (Kt/V > 3) se asocid con mayor VC:
0,63 cm/mes frente a 0,37 cm/mes en pacientes con Kt/V < 3.

Tres pacientes recibieron tratamiento con GH recombinante, mos-
trando evolutivamente mejores niveles de adecuacion y crecimiento,
asi como de IGF1 e IGFBP3.

Variable GH(n=3) NoGH (n=11) Sgnif.
Edad (afios) 74424 73+4 NS
Tala(SD) 357+08  -255+18 p<0,01
V. Cto. (cm/mes) 0,76+ 0,6 0,42 +0,32 p<0,05
V. Cto. (SD/mes) 0,08 0 p < 0,001
Kt/V BUN 357+£09 2,77+09 p<0,01
CCr (L/kg/Sem) 213+12 13+0,7 p<0,05
IGF1 (ng/ml) 604 + 278 461 + 244 p<0,05
IGFBP3 (pg/ml) 10+ 45 74+3 p<0,05
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Conclusion. Los nivelesde IGF1 y IGFBP3 estan elevados en ni-
fios con DPA, siendo mayores si reciben GH. Laoptimizacién de di&
lisismejorael crecimiento. EI aumento de IGFBP3 correlaciona con
mayor VC. El tratamiento con GH mejora los parametros de adecua-
ciony crecimiento.
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SUPERVIVENCIA Y CoMPLICACIONES DE CATETERES TEMPORALES PARA
HemobiALIsis EN NiRos
A. Sanchez-Moreno, M.C. Jerez, E. Tornay, J. Fijo, J. Santos,

J. Martin Govantes

Unidad de Nefrologia Infantil. Hospital Universitario
«Virgen del Rocio». Sevilla.

L os catéteres venosos se han convertido en un instrumento indis-
pensable como acceso vascular parahemodidlisis (HD).

El objetivo de este estudio es prolongar su supervivencia, dismi-
nuir las infecciones y conseguir una fijacion que permita el régimen
ambulatorio interdidlisis.

Material y métodos. Hemos realizado un estudio prospectivo des-
de diciembre de 1995 hasta marzo de 1999. Se disefié un protocolo
de implantacién y cuidados de catéteres para HD. El implante se rea-
lizabajo sedacion anestésicay con técnica estéril, por puncion eligiendo
preferentemente € territorio cérvico-braguial, con objeto de proteger
los vasos abdominales con vistas al trasplante renal. Se €ligié un ca-
téter pediatrico flexible de doble luz, temporal sin almohadilla, espe-
cialmente disefiado para HD. Para prevenir latrombosis se dejan re-
Ilenas ambas luces con heparina sddica al 1%. Se pega un apdsito hi-
drocoloide para conservar laintegridad delapiel y aeste apésito sefi-
jael catéter con tiras adhesivas para suturas, en corbata, dejando libre
el orificio de sdida (OS) que se limpia con suero salino al 0,9%y so-
lucion yodada. Se cubre € OS con gasa estéril que sefija con autoad-
hesivo de tela poroso. Por dltimo, seinmoviliza con mallatubular €lés-
tica en forma de camiseta sin mangas cuando €l apdsito estaen el te-
rritorio cérvico-braquial. Si aparecen signos de infeccion local, se cu-
racon CINaa 20%, mupirocinaloca y/o violetade genciana s exis-
te granuloma. Ante la sospecha de bacteriemiay/o colonizacion del ca
téter, se extraen hemocultivosy comienza tratamiento con antibioti-
cos. Los cambios sobre € mismo vaso por malfuncidn u otra compli-
cacion se realizan en la Unidad de HD con ayuda de una guia metdli-
ca. Seimplantaron en estos tres afios 35 catéteres en 13 pacientes, 11
en|IRCT y 2 en IRA con edad mediade 8,5+ 3,1 afios (3,3-18,3 afios).

Resultados. El lugar elegido en € 91% de los casos (32 catéteres)
fue el territorio cérvico-braquial: 28 (80%) en YID y 4 (11%) en YII.
En venas femorales se colocaron sdlo 3 (8,5%). El 90% de los nifios
permanecid en régimen ambulatorio interdidlisis. La media de super-
vivenciadel catéter hasido de 43 + 50 dias (4-225). La supervivencia
actuarial a mes, dosy tres meses ha sido de 48,5%, 26% y 20%, res-
pectivamente. Lainfeccion del orificio de salida se presenté en 14
(40%), remitiendo siempre con las curasy tratamiento antibidtico. La
bacteriemia complico 7 (20%). Las razones pararetirar €l catéter fue-
ron; electiva (28,5%) e infeccidn (8,5%). Se realizaron 16 (45%) re-
cambios por malfuncion (obstruccion o acodadura) y 2 (5%) por mi-
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crotrauma. Hubo una pérdida accidental, sin complicaciones hemo-
rragicas. Tres catéteres continlian implantados. La tasa de infeccion
que provocd retirada del catéter fue de 0,73 pacientes/afio.

Conclusiones. Esta técnicadeimplantacion y cuidados obtiene bue-
nos resultados de supervivenciay escasas complicaciones graves com-
parado con otras series, y facilitalaintegracion familiar y social del ni-
fio en HD.
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INFECCION POR VIRUS DE EPSTEIN-BARR EN EL TRASPLANTE
RENAL PEDIATRICO

C. deLucas, A. Fernandez-Escribano, A. Luque, E. Izquierdo,

D. Morales, B. Drapper
Serv. de Nefrologia. Hospital Infantil Gregorio Marafion. Madrid.

El virus de Epstein-Barr (EB) juega un papel fundamental en lapa-
togénesis de la enfermedad linfoproliferativa postrasplante (PTLD).
Como factores de riesgo para su desarrollo se han descrito la primoin-
feccion (mas frecuente en lainfancia) y lainmunosupresion agresiva.

Estudiamos | os tltimos 30 trasplantes (Tx) en 28 pacientes, delos
que 19 eran primer Tx, 8 eran segundo Tx y 3 eran tercer Tx. Laedad
del Tx fue alos 13,4 afios (3,9-20) y la edad del donante 28 (2-58),
siendo en 3 de donante vivo. El tiempo de seguimiento hasido de 24
meses (1-52). Todos habian recibido ganciclovir i.v. y gammaglobuli-
na hiperinmuneaCMV (Cytotec), que también tiene anticuerpos fren-
te a EB; 24/30 tuvieron induccion con Atgam una media de 10 dias.
Todos estaban con prednisonay azatioprina (menos 3 con MMF); 10
con FK y 16 con CyA. Se diagnosticd infeccion cuando se positivizo
lalgM EB o seidentifico6 ADN a EB por latécnica de PCR.

Todos los pacientes tenian IgM EB negativaen € momento del Tx
menos 2 que fue positivay no han tenido infeccidn posteriormente. Se
produjo infeccion a EB en 7/30 Tx (7/28 nifios) que ocurrié en 5 del 2°
a 6° mes post-Tx y en 2 nifios en el 2° afio pos-Tx. Fue asintomatica
en 2 pacientes, teniendo €l resto clinicade viriasis, fiebre, gastroente-
ritis o aftas. Tres de 7 nifios con EB habian tenido un rechazo de 1
semana a 3 meses antes y se habian tratado con metilprednisolona (+
ATG en uno de élos). Estudiamos | os factores de riesgo para el desa
rrollo de lainfeccion por EB (edad del Tx, edad del donante, duracion
delaprofilaxis, inmunosupresion, transfusiones pos-Tx, IgM EB pre-
Tx) no encontrando diferencias significativas, excepto con:

Edad del donante  EB (10 afios) NoEB (34 afios) p=0,003
DiasATG EB (13,7dias) NoEB (8 dias) p=0,01
FK EB (50%) No EB (50%) p=0,03
CyA EB (129%) No EB (88%) p=0,03

Conclusiones. Lainfeccion por EB ha ocurrido en un 23% de los
Tx, siendo asintomatica en el 30%. Un 43% habia presentado recha
z0 alos 3 meses previos. Como factores predisponentes encontramos
€l donante pequefio, un tratamiento mas prolongado con ATG y lain-
munosupresion con FK. Sugerimos monitorizar lainfeccion por EB en
los trasplantes con |os anteriores factores de riesgo, sobre todo en los
meses posteriores a un rechazo.
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ReciDIvA DE LA ENFERMEDAD GLOMERULAR PRIMARIA EN
TRASPLANTE RENAL PEDIATRICO
C. GarciaMeseguer, A. Pefia, E. Montero, C. Hernandez, R. Loza,
A. Alonso, L. Espinosa, M. Navarro
Unidad de Nefrologia. Hospital Infantil «La Paz». Madrid.

Objetivo. Evaluar la evolucion postrasplante en nifios con enfer-
medad glomerular primaria.

Material y métodos. Desde enero de 1985 a diciembre de 1998 se
realizaron 156 trasplantes renales (Tx) en 132 nifios (49 M, 83 H). La
etiologiade lainsuficienciarena terminal fue glomerular en 30 Tx
(199), redlizados en 24 nifios (11 M, 13 H): sindrome nefrético (GESF)
11, sindrome nefrético finlandés (SNF) 3, enfermedad de Berger (EB)
1, glomerulonefritis membranoproliferativatipo | (GNMP) 4, esclero-
sismesangial difusa (EMD) 2, P. de Schonlein-H 2, glomerul onefri-
tis rgpidamente progresiva (GRP) 1. Se analiza laincidencia de reci-
diva de la glomerulopatia, su expresividad clinicay su relacion con
laevolucion del injerto y del paciente.

Resultados. Dieciséis delos 30 Tx se perdieron (entre 1 diay 118
meses), siendo larecidiva de la glomerulopatia la causa de |a pérdida
(P) en €l 50% (todos GESF).

Resumen evolutivo:

Etiologia GESF SNF EB GNMP EMD P.SH GRP Total

N° Tx 15 3 1 4 4 2 1 30
Recidiva 9 0 0 2 0 0 0 11(36%)
P.lnjeto 9 0o 1 1 4 0 1 16(53%)
P. Recidiva 8 0 0 0 0 0 0 8
Funcionan 6 3 0 3 0 2 0 14(46%)

En 21% de los injertos funcionantes (3/14), larecidiva hares-
pondido al aumento de lainmunosupresion, aunque mantienen alte-
racion del sedimento (proteinuriay/o microhematuria) el 64%. En nin-
gun caso de SNF se ha detectado proteinuria.

Conclusiones:; 1. Larecidiva de la enfermedad glomerular pri-
mariainfluye muy negativamente en laevolucion del injerto y supone
un 50% de la pérdida del mismo. 2. En nuestra experiencia, la recidi-
vadelaGESF fue lamas frecuente (60%) y llevo a pérdidadel mismo
en el 80% delos casos. 3. Laevolucion del SNF ha sido muy favora-
ble, a contrario delaEMD. 4. Larecidiva de la glomerulopatia no
siempre supone la pérdida del injerto. 5. El tratamiento de larecidiva
post-Tx queda por definir en cada caso.
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EpriDEMIA DE VIRUS EPSTEIN-BARR EN UNA UNIDAD DE NEFROLOGIA
PebIATRICA
C. deLucas, A. Fernandez-Escribano, A. Luque, E. Izquierdo,

B. Drapper
Serv. de Nefrologia Infantil. H.G.U. Gregorio Marafién. Madrid.
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Lainfeccion por € virus Epstein-Barr (EB) tiene una prevalencia
del 60%, siendo més frecuente en los primeros afios de laviday de for-
ma endémica entre adolescentes. Se estima un periodo de incubacién
de 30 a 50 dias, siendo el tiempo de contagio indeterminado. Puede
cursar de manera asintomética hasta producir graves complicaciones,
sobre todo en pacientes inmunodeprimidos.

En € afio 1996 se produjo una epidemia por EB en nuestra Unidad
afectando a8 pacientesy a dos personas de plantilla. En abril se consta-
tael primer caso y en agosto €l Ultimo. En todos €llos se produjo se-
roconversion delalgM frente a virus.

L os pacientes eran tres mujeres y cinvo varones; cuatro con tras-
plante renal funcionantey cuatro en didlisis. Ninguno habia estado in-
gresado previamente a lainfeccion. Las caracteristicas del cuadro se
resumen en latabla. La sintomatologia cede en unos dias y dos nifios
(un trasplantado y uno en CCPD) presentan infeccion por CMV alos
2y 5mesesdel EB.

Edad St Fecha Sntomatologia Analitica Tto.
15 HD abril  Fiebre Leucocitoss  No
4 Tx: Aza+ Abril Febriculaddias  Leucopenia Ganciclovir
Pred + FK Cuadro catarral Linfocitosis ~ Cytotec
disinmunosup

15 Tx:Aza+ Jduio
Pred + CyA
3 CCPD Julio

Empeoramiento
de lafuncion renal

Empeoramiento Ganciclovir
Funciénrena  Cytotec

Febriculal mes Transaminasas No

Cansancio, elevadas
adenopatias
13 CCPD Julio  Asintomético Sincambios  No
Staff Julio  Fiebre, exantema No
Artralgias
Staff Julio  Fiebre, artralgias No
18 HD Agosto Afonia, odinofagia Sincambios  No
18 Tx:Pred+ Agosto Fiebre, vomitos Leucopenia  No
CyA Diarrea
16 Tx:Aza+ Agosto Fiebre, vomitos Sincambios  No
Pred + CyA Dolor abdominal

Conclusién. Lainfeccion por virus EB es frecuente en lainfancia
y adolescencia, da sintomas inespecificos, cediendo pronto sin trata-
miento. Dadas las consecuencias que el virus EB puede tener en pa-
cientes trasplantados (enfermedad linfoproliferativa), debemos identi-
ficarlo en las unidades de nefrologia, para evitar contagios, especial-
mente en pacientes inmunodeprimidos en los cuales la excrecion del
virus es mas prolongada.
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CitomEGALOVIRUS EN 30 TRASPLANTES RENALES EN PROFILAXIS CON
GANCICLOVIR Y GAMMAGLOBULINA HIPERINMUNE
A. Fernandez-Escribano, C. de Lucas, A. Luque, E. I1zquierdo,
D. Mordles, C. Aparicio
Serv. de Nefrologia. Hospital Infantil Gregorio Marafion. Madrid.

Evaluamos los dltimos 30 trasplantes (Tx) realizados en 28 pa-
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cientes (14 varonesy 14 mujeres) con edad mediade 13,4 afios (3,9-20)
y seguimiento de 24 meses (1-52); 19 eran primeros Tx, 8 segundos'y
3terceros Tx. Laedad del donante (D) es de 28 afios (2-58) y 3 eran do-
nantes vivos. Todos recibieron profilaxis con ganciclovir i.v. (media: 14
dias) y Cytotec, que se prolong6 segin lalgG aCMV del D (IgG-D) y
receptor (R) (IgG-R). Se desconoce laserologiade 5D (4 R+y 1 R-).
Quince de 30 pacientes presentan infeccion por CMV (cultivo celular en
sangre, antigenemia o seroconversion IgM): 3 cursan de forma asinto-
méticay 12 desarrollan enfermedad por CMV (infeccién + clinica).

1gG CMV 11D+R+ 5D+R- 7D-R+ 2D-R- 5DR+-
Infeccién- 2-5 1-2 0-1 0-0 0-4
Enfermedad 62% delos D+ 11% delosD-

Delos 12 con enfermedad, uno tiene neumonia, 2 GEA (1 con fie-
bre), 7 fiebrey viriasis (1 con hepatitis) y 6 afectacion renal con empe-
oramiento de lacreatinina, sin rechazo, que se recuperaen menos deun
mes. Todos habian recibido ATG (media 10 dias) y en el momento de
lainfeccion todos tomaban prednisona 0,6 mg/kg (0,17-1,4) y azatio-
prina 1,5 mg/kg; 5 tenian FK (0,3 mg/kg) y 9 CyA (5,3 mg/kg); 7 ha-
bian recibido bolos de metilprednisolona (6 por rechazo y uno por re-
cidivadel sindrome nefrético); 3 tuvieron lainfeccion el primer mes
post-Tx, 10 del 2° al 3° mes, y dos después del 9° mes. LalgM persis-
te positivaafiosy slo se negativizaen un paciente a 4° afio post-CMV.

No hubo diferencia entre los que se infectan por CMV y los que
no respecto alaedad del D o R, inmunosupresion, profilaxisde CMV,
transfusiones pos-Tx, rechazados ni 1gG-R. S6lo encontramos dife-
rencia (p = 0,01) con lalgG-D: 62% delos D seropositivos tienen in-
feccion y solo 11% de los seronegativos. Tampoco encontramos dife-
rencia en |os factores antes mencionados entre los que desarrollan in-
feccion asintométicay enfermedad.

Conclusiones. Laprofilaxisdel CMV no evitalainfeccion que ocu-
rre en lamitad delos Tx, pero en lamayorialaenfermedad es leve (vi-
riasis). En e 40% empeoralafuncion renal, pero con los métodos diag-
ndsticos rdpidos (IgM, shell vial y, sobre todo, antigenemia) nos per-
mite un tratamiento precoz y su recuperacion. Un 86% de las infec-
ciones se producen en los 3 primeros meses pos-Tx, siendo € factor de
riesgo principal el donante seropositivo.
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FacTores bE RiESGO DE «No CUMPLIMIENTO» DEL TRATAMIENTO EN
NiNAS coN TRASPLANTE RENAL

C. GarciaMeseguer, A. Alonso, A. Pefia, L. Espinosa, M. Navarro
Unidad de Nefrologia. Hospital Infantil «La Paz». Madrid.

Desde enero de 1985 a diciembre de 1998 se redlizaron 156 tras:
plantes renales (Tx) en 132 nifios (83 H, 49 M). La edad del receptor
fue de 10 afios-23 afios (x: 10,3 afios). Existié pérdida (P) tardiadel in-
jerto (> 3 meses) en 36 Tx (23%): rechazo cronico (RC) en 25, recu-
rrencia de enfermedad renal primaria en 8, toxicidad por ciclosporina
en 1y otrasen 2. Se sospechd ma cumplimiento de la medicacion en
10 delos 25 Tx (40%) con RC: 10 Tx en 8 nifios (6 M, 2 H). Un nifio
recibid el Tx alos 10 meses de edad y o perdi6 7 afios después (aban-
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dono paterno) y el otro alos 12 afios post-Tx.
Analizamos las caracteristicas de las 6 nifias (2 re-Tx) que perdie-
ron su injerto por RC asociado a no cumplimiento de la medicacion:

Paciente 1 1 2 2 3 4 5 6
EdadTx(d 15 171 95 135 145 142 141 126 138

Ne Tx 1° 2 2 3P 1° 10 1° 1°

Evol. Tx 2la 2l1la 26a 1l4a 2a 82a 49a 64a 37
Debut Si - Si - S No S No 66%
agudo

Problema  No - No - S No Si S 50%
familiar

Fracaso Si - No - Si Si Si S 8%
escolar

Problema Si - No - Si Si Si S 8%
padre-hija

N°Rechazo 5 7 4 7 4 3 1 7

Conclusiones. 1. Lapérdidatardiadel injerto asociadaamal cum-
plimiento de la medicacion fue més frecuente en nifias (12% en M vs
2% en H). 2. El comienzo brusco de la enfermedad primariaen laado-
lescencia fue un factor de riesgo, asi como la disfuncién familiar, el
fracaso escolar y laescasarelacion con lafigura paterna.
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REsuLTADOS DEL TRASPLANTE RENAL PEDIATRICO EN UN PROGRAMA
DE TRASPLANTE DE ADULTOS
J. Calvifio, R. Romero, J. Mardaras, G. Aricetal, V. Arcocha, D. Novoa,

X.M. Lens, D. Sanchez-Guisande

Servicios de Nefrologia y tPediatria.
Complexo Hospitalario Universitario de Santiago.
A Corufa.

A diferenciadel adulto, el trasplante renal en laedad pediétrica po-
see caracteristicas especia es como son su mayor esperanza de vidaque
condiciona la seleccidn de donantes 6ptimos y su mayor capacidad
de respuesta inmunol égica, al menos tedrica, que obliga a unainmu-
nosupresion mas agresiva, por 1o que es aconsejable su redizacion en
centros especializados en nefrologia pediétrica. Desafortunadamente,
en Galicia no existe ninglin centro de estas caracteristicas, por 1o que
gran parte de estos pacientes han tenido que ser incluidos en un pro-
grama de trasplante de adultos.

Con el propésito de valorar nuestros resultados en un programa de
trasplante renal de donante cadaver con experiencia fundamental men-
te en adultos, hemos revisado €l curso clinico de aquellos pacientes
trasplantados en nuestra Unidad con menos de 19 afios.

Desde enero de 1984 hasta diciembre de 1998 se redlizaron 344
trasplantes renales de los cuales 18 receptores (5%), 11 hombresy
7 mujeres, tenian edades comprendidas entre los 9 y 18 afios. Las
enfermedades renal es primarias eran nefropatia de reflujo y mal -
formaciones congénitas en 11 (60%), glomerul opatias en 4 (23%)
y desconocidas en 3 casos (17%). El tiempo en didlisis hastadl tras-
plante fue de 9 + 8 meses (0-29), estando 7 pacientes en CAPD.
La edad media de |os donantes fue de 36 + 13 (15-59 afios), sien-
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do el tiempo de isquemia fria de 20 + 6 horas. El protocolo inmu-
nosupresor incluyd esteroides - azatioprina en 4 casos (hasta enero
de 1989) y esteroides + ciclosporina + azatioprina o micofenolato
en el resto. Latasa de rechazo agudo (uno o més episodios) fue
del 56%. Al afio, la supervivencia de injerto fue del 83% mientras
que la correspondiente supervivencia de los pacientes fue del 94%.
Tras un periodo de seguimiento medio de 55 + 42 (4-143) meses,
13 pacientes se encuentran con trasplante renal funcionante, aunque
3 de ellos presentan rechazo cronico. Las causas de pérdida fueron
exitus (2 casos, 1 de ellos durante un episodio de rechazo), trom-
bosis de la arteriarenal (1 caso), rechazo agudo (1 caso) y rechazo
cronico (1 caso). Dos de estos pacientes, ya en edad adulta, fueron
retrasplantados.

En conclusidn, en un programa de trasplante renal de cadéver cen-
trado fundamentalmente en adultos, la evolucion de los receptores de
menor edad ha sido favorable, si bien destaca una elevada incidencia
de rechazo agudo.
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EvoLucion A LARGO PLAZo EN 10 PacienTES con CisTINOSIS
TRrATADOS CON RHGH

E. Lara L. Cdllis, A. Vila, J. Nieto, R. Vildta
Servicio de Nefrologia. Hospital Universitario Materno-Infantil

«Vall d'Hebron». Barcelona.

Se presentan los resultados de 10 pacientes afectos de cistinosis
(Ci) que han sido tratados con rhGH. Cinco pacientes habian recibido
trasplante renal de cadaver (Trc). Los criterios de inclusion paraini-
ciar tratamiento con rhGH fueron los siguientes: aclaramiento de cre-
atinina (Clcr) igual a 60 mi/min/m2 Sc; tallaigua o inferior a-2 DS;
con unavelocidad de crecimiento (Ver) inferior ala correspondiente
para su edad; ausencia de signos de pubertad y niveles séricos de GH
inferioresa’ ng/ml. Ladosis media administrada oscila desde 0,9-1,1
Ul/kg/6 dias por semana. La edad media de comienzo del tratamiento
con rhGH es de 8 afios 4 meses (rango: 1 afio a 16 afios) y la edad
mediadeinicio desde el diagnéstico de la enfermedad fue de 12 me-
ses (rango: 6 a 18 meses).

Todos los pacientes habian recibido tratamiento continuo durante
12 a 36 meses, con unamedia de 24 meses. Lavelocidad de crecimiento
previo al tratamiento era de 3,49 cm/afio con unaDS = 0,93. Laen-
fermedad primaria ha permanecido estable mediante su tratamiento es-
pecifico: cisteamina.

En todos ellos |arespuestaala administracion de rhGH hasido po-
sitiva. Lavelocidad de crecimiento alos 6 meses de tratamiento erade
6,1 cm (DS = 1,24), alos 12 meses, 8,73 cm/afio (DS = 1,78), siendo
este segundo semestre menos constante que el primero, pero con todo
superior a previo. A los 2 afios de tratamiento s6lo en 7 pacientes la
mediaerade 17,6 cm (DS = 3,65) y alos 36 meses dos pacientes ha-
bian presentado una mediade 22,2 cm (DS = 1,69).

No se han constatado efectos secundarios en ninguno de ellos,
asi como también interaccion con € tratamiento inmunosupresor en los
pacientes trasplantados y con el tratamiento de su enfermedad prima-
ria, en ninguno de los pacientes no se evidencio una aceleracion en €
cierre de los cartilagos de crecimiento, como también ningtn incre-
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mento significativo de la edad dsea.
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Hospital Universitario «Virgen de Valme». Sevilla.

Laenuresisinfantil es un problema de gran impacto social y ple-
na actualidad cientifica. Uno de los aspectos de mayor relevanciaen la
actualidad, eslarelacion enuresis-alteracion del ritmo de secrecion de
hormona antidiurética (ADH). En sujetos normales los val ores de ADH
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