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TEMA PRINCIPAL

0 Evolucion a largo plazo en la edad adulta de 40 ni-
flos afectos de nefropatia IgA. Y. L6pez-Fernandez, C.
delalnfiesta, G. Ariceta, A. Vallo, F. Bilbao!, M .2 J. Quintela,
J. Rodriguez-Soriano. Departamentos de Pediatria y tAnatomia
Patol6gica. Hospital de Crucesy Universidad del Pais Vasco.
Bilbao.

Lavaloracion prondstica en la edad adulta de nifios afectos de ne-
fropatialgA (IgAN) requiere un seguimiento prolongado de mas de 5
afos. Solamente un estudio reciente aporta datos a respecto (Wyatt y
cols. J Pediatr 1995;127:913-919).

Casuistica. Se han revisado los datos clinicos a tiempo de la biop-
siarend y enla Ultimavisita de seguimiento en 40 pacientes (33 varo-
nes, 7 mujeres) diagnosticados de IgAN alos 10 + 3,2 afios. Labiopsia
renal fue realizada, por lo generdl, tras persistencia o recurrencia de la
hematuria durante un periodo de 9-12 meses. L os hallazgos histol dgicos
renales fueron clasificados de acuerdo con él criterio establecido por el
SPNG: 19 (47,5%) fue detipo I, 15 (37,5%) detipo Il y 6 (15%) de ti-
po I11. Los datos clinicos mas recientes fueron obtenidos de la historia
clinicao através de contacto directo con el enfermo. El seguimiento to-
ta hasido de> 5 afiosen 30, > 10 afiosen 21y > 15 afios en 15 pacientes.

Cinco pacientes (12,5%) han progresado a IRC termina y han re-
querido didlisis/trasplante. Dos presentaban unabiopsiainicial tipo I;
dos, unabiopsiatipo Il y sdlo un paciente, unabiposiatipo I11. En 30
pacientes (75%) el Ccr ha permanecido > 90 ml/min/1,73 mz2, y en cin-
co pacientes (12,5%) ha declinado a valores entre 50-90 ml/min/1,73
m2. Todos los pacientes en los que el Cr descendi6 < 50 mi/min/1,73
mzevolucionaron alRC terminal. Valorando € desarrollo de un Cer <
50 ml/min/1,73 m2, 97,5% mantienen valores superiores tras 5 afios,
90% tras 10 aflosy 87,5% tras 15 afios de evolucion. Los Gnicos datos
clinicos a diagndstico que permitieron establecer un mal pronéstico
evolutivo fueron: persistencia de proteinuria entrebrotes (p < 0,01), Cer
disminuido durante el brote hematdrico (p < 0,05), tension arterial sis-
télicaelevada (p < 0,05) y sexo femenino (p < 0,05). Ni laedad ni los
hallazgos histol6gicos al diagndstico permitieron predecir el prondsti-
co. De hecho, cuatro pacientes con unabiopsiatipo | mantienen un Cer
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entre 50-90 ml/min/1,73 m2,

Comentario. Lasupervivenciarend tras 15 afios de evolucion fue del
87,5%, no muy diferente de la supervivenciadel 82% reportada pro Wyatt
y cols. Sin embargo, y en contraste con la conclusion de estos autores,
la presencia de cambios histol 6gicos menores al diagnostico no nece-
sariamente predice unabuenaevolucion alargo plazo en laedad adulta.
0 Evolucion a largo plazo de 25 nifios afectos de glo-

meruloesclerosis segmentaria y focal. A. Vallo, G.

Ariceta, N. Aramburu, M.2J. Quintela, R. Oliveros. Seccion

de Nefrologia Pediatrica. Departamento de Pediatria. Hospital de

Crucesy Universidad del Pais Vasco. Bilbao.

El mal pronéstico alargo plazo de la gloméruloesclerosis segmen-
tariay focal (GSF) es hien conocido pero existen pocas series pedi&
tricas que analicen esta evol ucion homogéneamente en un mismo de-
partamento asistencial.

Casuistica. Un total de 25 pacientes (17 nifios, 8 nifias) han sido diag-
nosticados de GSF mediante biopsiarenal. En 12 nifios este diagn6stico
se establecié yaen la primerabiopsia, mientras que en los restantes 13
pacientes se establecié en hiopsias sucesivas dado que la primera evi-
denci6 Ginicamente lesiones minimas. La edad mediana fue 5 afios, con
un rango entre nacimiento y 13,7 afios. La distribucion etaria fue bimo-
dal con mayor incidencia entre 0-2 afios (7 casos) y entre 8-10 afios (8
cas0s). La serie comprendia tres casos de sindrome nefrético (SN) con-
génito y dos casos en hermanos. Todos | os casos debutaron con SN, acom-
pafiado en 10 casos (40%) por hematuriamacro o microscopica, y en sie-
te casos (28%) por hipertension arterial; 24 pacientes se comportaron co-
mo corticorresistentes iniciales, mientras que un Gnico paciente se com-
port6 como corticorresistente tardio. La respuesta alosinmunodepreso-
res (ciclofosfamida o mostaza nitrogenada) fue similar. Los 10 pacientes
mas recientes han recibido tratamiento con ciclosporina, habiéndose
obtenido en dos pacientes una remision completa. Tras un seguimiento
clinico que variaentre 8 mesesy 15,5 afios, 17 nifios (68%) han evolu-
cionado ainsuficienciarenal crénicay 11 de estos nifios han entrado en
un programa de didlisis-trasplante. El periodo transcurrido desde €l ini-
ciodel SN hastalaentradaen didlisis havariado entre 1y 6 afios, con un
valor mediano de 2,2 afios. Se han injertado 14 rifiones en 10 nifios. La
edad del trasplante ha variado entre 4,5y 20 afios, con una edad media-
nade 11 afios. El SN harecidivado en 8 casos (80%), si bien solamente
en dos casos recibiendo ciclosporina postrasplante. En dos casos € tras-
plante sigue siendo funcionante. Han fallecido untotal de 6 nifios: tresen
un perfodoinicial con encefal opatia severa que contraindico € tratamiento
sustitutorio y dos tras abandono del seguimiento en nuestro centro. En el
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momento actual solamente tres nifios de la serie total de 25 mantienen
unafuncién renal normal: dos nifiostras 1y 4 afios de evolucion y un ni-
fio con corticorresistencia tardiatras 15 afios de evolucion.

Comentario. La serie demuestra el mal pronéstico evolutivo dela
GSF en € nifio con SN cdrtico-resistente'y no parece confirmar laexis-
tencia de dos tipos evolutivos diferentes de GSF, como ha sido suge-
rido en e adulto.

0 Resultados del tratamiento a largo plazo con ci-
closporina A en ocho pacientes con sindrome de
Alport. A. Salv4, L. Callis, A. Vila, J. Nieto, J. Quilis. Servicio
de Nefrologia Pediétrica. Hospital Materno-Infantil Vall o Hebron.
Barcelona.

Se administraciclosporinaA aocho pacientes afectos de sindrome
de Alport (todos los diagndsticos confirmados con hiopsiarenal) que
presentaban proteinuria en rango nefrético y se observalaevolucion
de éstay de otros parametros de funcién renal, asi como latension
arterial. Laduracion del tratamiento oscilaentre 7y 10 afios, y las eda
des de los pacientes entre 14 y 26 afios.

Ladosis de ciclosporina seiniciabaa 3-5 mg/kg/diay se modifica
en funcién de los niveles plasméticos de lamisma, cuyo objetivo esen-
tre 50y 100 ng/ml.

Resultados. Latension arterial se ha mantenido en valores norma-
les, salvo en dos pacientes que precisan la administracion de hipoten-
sores. Lafuncion renal se ha mantenido estable, sin cambios signifi-
cativos entre la creatininemiainicial y laactual. Dos pacientes pre-
sentan moderada hipostenuria. Todos |os pacientes presentaban, an-
tesdeiniciar el tratamiento, proteinuria> 40 mg/mz2/h; actualmente
se mantiene negativa o en valoresinferioresalosiniciaes. Los nive-
les medios de ciclosporina plasmética se sitlian en 70 ng/ml. La pre-
sencia de microhematuria no se ha modificado.

En todos los pacientes se realiz6 una biopsiarena durante el tra-
tamiento en laque no se modifico el diagndstico ni se objetivaron sig-
nos de toxicidad por ciclosporina.

Conclusiones. El tratamiento con ciclosporina en estos pacientes
puede ser beneficioso para controlar la proteinuria, con desaparicion o
disminucion delamismay estabilizacion del deterioro funcional renal;
sin haber observado la aparicion de efectos adversos considerables.

0 Impacto de las nefropatias infantiles (NI) en un pro-
grama de trasplante renal (TR). N. Gallego, R. Estepa,
A. Lamas, R. Marcén, L. Orofino, J. Ortufio. Servicio de
Nefrologia. Hospital Ramén y Cajal. Madrid.

Laevolucion delasNI puede exigir tratamiento poco estudiado, por
lo que analizamos nuestra experiencia. De 1978 a 1996 se han aten-
dido en nuestro Servicio 87 casos de NI que llegaron alainsuficiencia
renal terminal. Fueron 44 mujeresy 43 hombres; edad de inicio dela
enfermedad: 6,2 + 4,8 afios; llegadaa Servicio: 13,2+ 6,1y Ultimo
control: 24,7 + 6,1. Serealizaron 92 trasplantes (TR) en 79 casos. 75,
en 66 enfermos, en nuestro Centroy 17 en otros; 14 recibieron mésde
un TR. Inicio dedidisis: 15,5 + 4,8 afios; primer TR: 18,3+ 4,8y se-
gundo TR: 17,8 + 3,8. Enfermedad de base: nefropatia hereditaria en
29 (33%); uropatia, 27 (31%); glomerulonefritis, 20 (23%); hipopla
sialdisplasia, 4 (5%); Sistémica en un paciente (1%) y otras en seis (7%).
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Han fallecido siete enfermos por: infeccion, cuatro; enfermedad injer-
to contra huésped, uno; sobredosis de heroina, uno y otro por cardio-
patia. En e momento Ultimo que conocemos, 56 tienen TR funcionante.

La supervivenciadel injerto del primer TR en nuestro Servicio, a
los5 afios, fue del 59%y ladel enfermo, 88%. Los TR realizados por
NI en este Servicio suponen un 12% del total de TR (605).

Conclusiones: 1. Las NI son motivo del 12% delos TR realizados
en nuestro Servicio. 2. Las causas mas frecuentes son las enfermeda-
des hereditarias, seguidas delas uropatias. 3. El trabajo conjunto de ne-
frélogos infantilesy de adultos permite seguir la evolucién del enfer-
mo atodas |as edades y tratarlos con criterios homogéneos dentro del
mismo equipo.

0 Adultos en hemodidlisis. ¢Qué paso en la infancia?
L.M. Rodriguez, M .J. Ordéfiez, E. Cueto, R.M. Ordoéfiezt, M.
Prietot, B. deLednt, M. Grandal. Unidad de Nefrologia Pediatrica.
1Servicio de Nefrologia. Hospital de Ledn. Ledn.

Objetivos. Conocer lainfluencia de las actuaciones realizadasen la
edad pediétricaen  desarrollo deinsuficienciarena terminal (IRT) a
travésde larevision delas historias clinicas de pacientes adultos en he-
modidlisis.

Material y métodos. Se revisaron las historias clinicas de 75 pa-
cientes en hemodidlisis (41 varones) con edad mediade 58,4 + 16,8
afos (rango: 24-84 afios). Se valoraron datos:

- Relacionados con laIR: edad y Cr plasméticaen e momento del
diagndstico, edad de entrada en IRT.

- PreviosalaIR: patologiaresponsable delalR y edad alaque se
diagnostica, presencia de manifestaciones clinicas antes de los 18 afios,
actuaciones en edad pediétrica relacionadas con esta patologia.

Resultados. 1. La IR cronica fue diagnosticada en estos pacientes
auna edad media de 50,5 + 19,0 afios (rango: 7-79 afios) cuando te-
nian una Cr plasméticamediade 5,6 + 4,7 md/dl (rango: 1,2-20,0), pro-
duciéndose laentrada en IRT alos 53,8 + 19,2 afios (rango: 17-82).
S6lo un paciente presentd IR yaen lainfancia. 2. La patologiares-
ponsable delalR se diagnosticd a una edad mediade 43,6 + 19,6 afios
(rango: 7-77) y su origen fue fundamental mente glomerular y secun-
dario aenfermedad sistémica. Siete pacientes presentaban trastornos
hereditariosy 8, pielonefritis o malformaciones. Sélo 11 enfermos pre-
sentaron manifestaciones clinicas antes de |os 18 afios (uno antes de
los 10 afios) y ninguno recibio actuaciones preventivas ni particip6
en programas de diagnéstico precoz en lainfancia.

Conclusiones. En nuestro medio no se produjo, en lainfancia, ningu-
naactuacion diagnsticani terapéutica que contribuyeraamejorar laevo-
lucién de pacientes actualmente en IRT. Ademés, se ha detectado en muy
pocos de ellos €l inicio de este proceso durante la edad pediatrica.

0 Mi experiencia como enfermo renal: De la infancia
a la madurez. J. Casamayor Vizcaino. Dr. en Filosofia
Hispanica. Zaragoza.

El objetivo principal de esta exposicion esdar aconocer cudes pue-
den llegar aser las experiencias més habituales de un nifio aquejado de
insuficienciarenal crénicaterminal y su evolucion posterior hastala
edad adulta.
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Estas experiencias son un relato subjetivo de un solo paciente que
ha compartido su vida con la enfermedad renal. Se recuerdan lasim-
presiones que suscitd el conocimiento de la enfermedad y los limites
que éstaimpuso.

Dada la diferencia del enfermo pediétrico con los nifios sanos, se
repasan algunas situaciones que por su condicién fueron especiales, asi
como las relaciones mantenidas en el medio familiar, escolar y hospi-
taario.

También se abordan |as experiencias que € paciente hatenido con
lahemodidlisisy con €l trasplante renal.

Finalmente, se resaltan algunas conductas y apoyos que han sido
determinantes a la hora de asumir y superar la enfermedad de modo
que lavida sealo mas normal posible.

0 El sindrome de hipomagnesemia hipercalciuriay su
inevitable progresion a la insuficiencia renal. M .J.
Sanahtja, J. Simon, A. Lurbe, L. Pérez. Seccion de Nefrologia.
Hospital Infantil La Fe. Valencia.

El deficiente conocimiento del defecto intrinseco en e sindrome de
hipomagnesemia hipercalciuria (SHH) y la falta de tratamiento espe-
cifico, condicionan su evolucion alainsuficienciarenal a partir dela
progresiva destruccion del parénquima por deposito de calcio. El ori-
gen congénito del defecto metabolico permite un seguimiento delahis-
toria natural de la enfermedad, evaluando su variable grado de expre-
sién clinicay la eficacia de medidas terapéuticas paliativas.

Presentamosla evolucién alargo plazo de ocho enfermos con SHH
en seis familias, cuya edad al diagndstico oscil6 entre 5 mesesy 12
afos. En seis casos el tiempo de seguimiento fue superior a 10 afios.

Delos siete nifios que superan la edad cronol 6gica de 12 afios, seis
presentaban insuficienciarena aesaedad (FG 40-80 ml/m/1,73 m2).

A lolargo delaevoluciony pese alos aportes orales de sales de
magnesio, |la magnesemia permanece por debajo de 1,5 mg/dl (media-
na= 1,16 mg/dl), manteniendo individualmente similar nivel a del
diagnéstico (mediana= 1,28 mg/dl). Laexcrecion de calcio elevadaen
todos los pacientes (Ca/Cr; mediana = 0,48), disminuye moderada-
mente con el gporte de bicarbonato oral (Ca/Cr; mediana= 0,33).

S6lo un paciente presentd un retraso de talla superior a2 DS (-3
DS), coincidente con manifestacion del sindrome desde lactante y
FG de 45 ml/m/1,73 m2 alos 11 afios de edad. La exploracion tubular
secuencia (sobrecarga oral CINH,+, test de furosemida, sobrecarga
oral de HCO;) muestra como la aparicion progresiva de trastornos de
acidificaciony concentracion urinariase desarrollaen paraldlo alale-
sién tubular y disminucion de masa renal funcionante, secundariaal
progresivo depésito de calcio.

Clonclusiones. 1. El grado de expresion de enfermedad, traducida
por el momento cronol 6gico de sus manifestaciones clinicas, determi-
nalas mas temprana progresion ainsuficienciarenal. 2. Las medidas
terapéuticas disponibles no modifican directamente estaevolucion. 3.
Laaplicacion temprana de medidas terapéuticas dirigidas a disminuir
lacalciuriay compensar |os defectos metabélicos secundarios mejo-
raran €l estado clinicoy el desarrollo fisico del nifio.

0 Nefrotoxicidad a largo/medio plazo de la ifosfamida.
I.Zamora, J. Simén, F. Font de Mora. Servicios de Nefrologiay
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Oncologia. Hospital Infantil La Fe. Valencia.

Laifosfamida (IFO) ha sido asociada a nefrotoxidad, fundamen-
talmente aguday reversible. Se han asociado factores de riesgo: edad,
dosis cumulativa, uso concomitante con cisplatino (CS) o radioterapia
y existencia de rifién Gnico.

Presentamos la nefrotoxicidad a medio/largo plazo en 30 pacien-
testratados con | FO por distintos tumores (rabdomiosarcoma 16, sar-
coma de Ewing 4, tumores neuroectodérmicos 2, tumor de Wilms
4, neuroblastoma 2, osteosarcomas 1, mesangioma hepatico 1). La
edad al diagnostico fue de 6,5 afios (10 m-12,3 a). El nimero de ci-
closde IFO fue de 6 (1-12) con dosis acumulativa media de 45 g/m?
(10-78 g/m2). LalFO se administr6 en perfusion de 3 horas con pre
y posthidratacion. La quimioterapia fue multiple incluyendo CS en
Cinco casos.

Se evalud alos 3-6 meses del final del tratamiento €l filtraco glo-
merular (GFR) por Cl-Cr, excrecion de calcio (U-cay CalCr), fosfatos
(RTP), proteinuria o glucosuria, U-pH y HCO; plasmético.

Once casos (37%) presentaron alteracion tubular y/o glomerular:
alteracion tubular aislada o combinada (10), hipercalciuria (9), des-
censo de RTP (4) (tres de ellos con sindrome de Fanconi), hipomag-
nesemia/hipermagnesuria (1). El GFR estuvo disminuido en cinco
casos: los tres sindromes de Fanconi, la hipomagnesemialhipermag-
nesuriay en € Gltimo como ateracion aislada.

Evolutivamente, dos pacientes con hipercalciuria aislada presenta:
ron descenso de RTP (un caso) y tubulopatia compleja (otro caso).

TEMAS LIBRES

Tras un seguimiento que oscilé entre 1-9 afios, en todos los pa-
cientes, excepto el que presentaba descenso aislado del GFR, persis-
ten las alteraciones observadas. Los pacientes con alteracion renal fue-
ron los mésjévenes (< 5 afios), con dosis acumul ativas més dtas (> 40
g/m?) y nefrectomizados. Dos de | os pacientes con sindrome de Fanconi
recibieron CS.

Conclusiones: 1. Laincidencia de nefrotoxicidad crénica por [FO
esata 2. Laslesiones tubulares pueden ser evolutivas, tras la supre-
siondelalFO oincluso iniciarse tras la finalizacion del tratamiento.

0 Secuelas nefrolégicas en la edad adulta de nifios
con cancer. |. Zamora, J. Simén, J. Fuentes, J. L 6pez.
Servicios de Nefrologia y Oncologia. Hospital Infantil La Fe.
Valencia.

Lamayor supervivencia en los Ultimos afios en € tratamiento del
cancer, con laincorporacion de nuevas drogas de mayor capacidad on-
colitica, ocasiona, asimismo, mayores secuelas de toxicidad.

Analizamos las secuel as nefrol 6gicas en pacientes supervivientes
de cancer tratados con protocolos histéricos. Estudiamos 126 pacien-
tes diagnosticados de leucosis (68 casos), neuroblastoma (29 casos), 0
nefroblastoma (29 casos) supervivientes al menos 10 afios desde su
diagndstico. Valoramos parametros auxol égicos: peso, tala, indice de
masacorporal (IMC), tensién arterial, distintos parametros de funcion
renal y anomalias metabdlicas en relacion con funcién tubular.

Laedad delos pacientes al diagndstico oscilaba entre 1 diay 10,6
afos (X = 3,8 ), con unaedad mediaa estudio de 18,9 afios (9,7-31 a).
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El tiempo medio de evolucion entre diagnéstico y estudio fue de 15,2
anos (9,7-27,8 ). Todos excepto 14 neuroblastomas requirieron poli-
quimioterapia, realizandose nefrectomia unilateral en 30 pacientes.

Resultados. S6lo un paciente presentaba hipertension arterial (P> 95).
En 31 casos se observd una o més teraciones en el funcionalismo rend:
5 casos con Cl < 80 mil/min/1,73 m? (3 de ellos nefrectomizados (Nx)),
13 pecientes presentaban un Uosy, max, tras dietaseca, inferior a850 mOs/kg
(5 Nx) y 19 casos microalbuminuria > 50 pg/min/1,73 m2 (6 Nx), aso-
cidndose més de una alteracion en cinco casos.

Tanto d filtrado glomerular (GFR) como |a Uogn, mac MoStraron una ten-
denciaavaloresinferioresen Nx. Lamicroalbuminuriano serelaciond con
el GFR, IMC, laNx ni con €l tipo de quimioterapia utilizada.

Anomal ias metabdlicas relacionadas con la funcién tubular se ob-
servaron en 14 casos. hipercalciuria (Uc, >6 mg/kg/dia) en cuatro, des-
censo del RTP (<75%) en dos, hipomagnesemia (Mg <1,6 mg%,) en ocho.

Conclusiones: 1. Las secuelas nefrol gicas/metabdlicas son mini-
masy de posible origen multifactorial. 2. Lanefrectomiafue el mayor
factor de riesto. 3. Quizas estos datos no son extrapolables alos pa-
cientes actual es tratados con quimioterapia de mayor nefrotoxicidad.
0 Evolucion a largo plazo de la nefropatia por reflujo

(NR) en la infancia: Factores pronésticos. M. Navarro,

A. Alonso, E. Gutiérrez, B. Valenciano, C. Sanchez Villegas.

Hospital Infantil «La Paz». Madrid.

LaNR en €l nifio puede evolucionar con una pérdidalentay pro-
gresiva de lafuncién renal. Analizamos los factores de mal prondsti-
co en 16 pacientes (14 nifiosy 2 nifias) diagnosticados de NR alos 2,2
+ 2,7y seguidos durante 13,3 + 3,6 afios. En 15 exitid infeccion uri-
naria (ITU) sintoméatica diagnosticadaa 1,4 + 0,6 afios. Las lesiones
cicatriciales fueron bilaterales en € 100%, severasen € 87% delos ca-
sos. La TA se mantuvo inferior al P90 para la edad, precisando para
ello tratamiento antihipertensivo cuatro casos. Los episodios de I TU,
por pacientey afio, hasta el diagndstico fueron de 1,7 + 0,3, descen-
diendo durante laevolucién a0,42 + 0,29 (< 0, 01).

Resultados:

Inicial Final
Creatinina S mg/d| 1,29+ 0,34 3,78+ 35
FGF ml/m/1,73 50,7+ 34 45+ 34
Osmol. méx. U mOsm/l 549 + 270 358 + 140**
Proteinuriamg/m2/h 17+11 34+33

Laproteinuria evolutiva ha sido un factor prondstico negativo.

Pacientes con proteinuria > 10mg/m?h <10 mg/im?h
Edad 121TU/afios 1,8+0,35 0,87 £ 0,15***
Edad diagndstico 284033 1,7+ 0,10**
TAS mmHg + P90 -89+ 13 -16 + 12**
FGF ml/m/1,73 43+ 25 85 + 28*
Cr.EDTA 51 ml/m/1,73 35+13 60 + 22*
*p<0,01; **p<0,01; ***p< 0,05

Correlaciones significativas r p
FGE/Proteinuria -0,69 <0,01
1/Cr/Proteinuria -0,58 <0,01
Proteinuria/lOsm urin. méx. -04 <0,01
1/Cr/Osm urin. méx. 0,7 0,01
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Conclusiones. EnlaNR con TA < P90, |la proteinuria persisten-
te aparece en pacientes con diagnéstico tardio de ITU y de NR con
cifras més elevadas de TAS en laevoluciony se asociaa< FG re-
sidual. Lapérdida de capacidad de concentracion es un signo de pro-
gresion. Mantener la TA en cifras cercanas al P50 e instaurar me-
didas preventivas dietéticas y farmacol égicas podria enlentecer la
progresion.

0 Lesiones glomerulares en la nefropatia por reflujo
(NR): Correlacion con factores de progresion. M.
Navarro, A. Alonso, B. Valenciano, E. Gutiérrez, M.L. Picazo.
Hospital Infantil «La Paz». Madrid.

Lascicatrices renales en al NR originan, si son severas, unare-
duccién de masa renal funcionante con riesgo de lesiones glomerula-
res responsables del deterioro progresivo de lafuncién renal residual.

Objetivo. Analizar € tipo de lesiones glomerularesy su correlacion
con factores clinicos de progresion.

Estudiamos €l tejido rena de 16 pacientes (14 nifiosy 2 nifias) con
cicatrices severas en el 87%, diagnosticadas de NR; laedad de 2,9 +
2,7 afios y seguidos durante 13,3 £ 3,6 afios. Labiopsiarend realiza-
da, coincidiendo con cirugia del reflujo en 14 y proteinuria nefrética
endos, alaedad de 5,4 + 5 (rango: 0,16 a 17,6 afios).

1,34 cociente diafnoche 10 porcentaje de no-dipper
DPAS EPAD O PAS
12 ﬂ ﬂ ! P05 57 amD !
501 m AMBOS g
11
25
1 0
Lesiones glomerulares: %
Esclerosis glomerular total 8/16 50
Hipertrofia compensadora
(glomerularesy tubulares) 9/16 56
GESF + Hidinosis 8/16 50
Hiperplasiamesangial 11/16 69
Depositos difusos/focales IgM 6/12 50

Correlacion lesiones glomerulares/Factores progresion

FGE Osm. max. uri. Proteinuria
mi/m/1,73  mOsm/| mg/m?h
Hiperplasia Si 65* 474 19
Mesangial No 77* 454 14
Hipertrofia Si 56* 435* 25*
compensadora  No o1* 565* 4*
GESF+ Si 46* 457* 28*
Hialinosis No 75* 484 g

* p<0,01, andisisdelavarianza.

Lapérdidade funcion renal residual (1/Cr) fue mayor en los que tu-
vieron, en labiopsia, hipertrofia compensadora (p < 0,001) y GESF
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(p< 0,001) frente alos que no tuvieron.

Concluimos que la existencia de hipertrofia compensadoray/o GESF
en el parénquimarenal no cicatricial, son factores de riesgo en lapro-
gresién alargo plazo. Creemos que deben instaurarse medidas pre-
ventivas, dietéticas y farmacol 6gicas en este tipo de pacientes.

0 Espectro de la variabilidad circadiana de presion ar-
terial en la diabetes mellitus insulinodependiente.

E. Lurbe, J. Tacons, C. Rodriguez, B. Cremades, V. Alvarez.

Unidad de Nefrologia Pediatrica. Servicio de Pediatria. Hospital

General Universitario de Valencia.

En estudios previos se han descrito alteraciones de la variabilidad
circadiana (VC) delaPA en pacientes con diabetes mellitus insulino-
dependiente (DMID) con nefropatia incipiente (Lurbe y cals.
Hypertension 1993;21:227-235).

Objetivo. Estudiar € espectro delavariabilidad circadianade PA en
pacientes con DMID, cony sin nefropatia, mediante la monitoriza-
cién ambulatoriade PA (MAPA). Con € fin de obviar la variahilidad
intraindividuo, cada paciente se caracterizé mediante dos monitoriza
ciones.

Material y métodos. Se incluyeron 80 pacientes DMID, nifios, ado-
lescentes y adultos jovenes (edad media: 22 + 12; rango: 10-43 afios),
asi como 80 controles (C) de similar edad, sexoy PA ambulatoria. La
MAPA se realiz6 con un monitor Spacelabs 90207 en un dia de acti-
vidar escolar o laboral normal. Los DMID se dividieron en tres sub-
grupos seguin la excrecién urinaria de albdmina (EUA): @) normal (N)
con EUA <30 mg/24 h, n=57; b) microalbuminuria (M) con EUA 30-
300 mg/24 h, n = 15; c) proteinuria (P), EUA =300 mg/24 h,n=8.
LaVC se estimé como el cociente entre las medias de la PA durante
el periodo de actividad (08:00 a22:00 h) y el periodo nocturno (me-
dianoche a06:00 h).

Resultados. La PA durante el periodo de actividad fue superior
en los pacientes con P (media + 18/93 + 7 mmHg), mientras que
los M presentaban PA normales (123 + 15/75 + 8 mmHg). El co-
ciente dia/noche parala PASy PAD fue menor enlos Py M que
enlosNy C (Fig. 1). El porcentaje de pacientes con VC disminui-
da (no-dipper) en las dos monitorizaciones parala PAS (cociente
dialnoche < 1,07), PAD (cociente dialnoche < 1,12) 0 ambas se mues-
traenlafigura2.

Conclusiones. Un patrén anormal persistente delaVC es caracte-
ristico de DMID con microalbuminuria, aun cuando laPA del periodo
de actividad es normal. Lanormalidad de laVC se acentlia cuando la
nefropatia progresa desde la microalbuminuriaa proteinuria abiertay
laPA aumenta.

0 Evolucién de la tension arterial (TA) en la diabetes
mellitus tipo | (DM). R. Estepa, N. Gallego, A. Lamast, M.
Alonsot, R. Barriot, J. Ortufio. S. de Nefrologia y *Pediatria.
Hospital Ramén y Cajal. Madrid.

El aumento delaTA esun factor deriesgo en el desarrollo delane
fropatiaen laDM y se harelacionado con la aparicién de microal-
buminuria, pero también influyen otros factores como la historiafa-
miliar de HTA (HFHTA) y laobesidad.

Hemos estudiado 25 enfermos con DM con registro automéatico am-
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bulatorio de TA durante 24 horas y tomas cada 20 minutos, basal y a
los 2,42 + 0,5 afios. Son 15 varonesy 10 mujeres con edad inicia de
18,4 £ 2,6 afios y duracion de laenfermedad de 10,5 + 3,6 afios. Siete
tenian microalbuminuriaa inicio, pero sblo uno d fina; 7 HFHTA e
indice de masa corporal (IMC) > 25 kg/m?, 8 al inicioy 10 al final.
Ladosisdeinsulinay laHbA1c fueron similares.

Resultados. LaTA no vari6 de un registro a otro y sélo encontra-
mos diferencias significativas entre enfermos con IMC > 0 < de 25
en ambos estudiosenla X delas TA y cargas tensionales sistélicas
enlas 24 horasy periodo diurno.

X delas TA sistdlicas diurnas (mmHg)

Total IMC>25 IMC<25 p
Basdl  1217+7,6 1276+73* 1182+52% <0,01*
Segundo 1202+108 1263+55+ 1162+11%  <0,01*

Considerando |os casos que pasaron de tener IMC >25a< 25y vi-
ceversa, existiauna correlacion entrelavariacion del IMCy delaTA
sistélica (r = 0,799).

Conclusiones: 1. LaTA no vari6 significativamentealo largo de 2
afios en estos enfermos. 2. LaHFHTA no se correlaciond con mayor
TA. 3. Lacbesidad (IMC > 25) fue dl factor que mésinfluy6 enlaTAS
diurnay de 24 horas.

0 Nefropatia pierde-sal asociada a una secrecion ina-
decuada de péptido natriurético atrial. Un nuevo sin-
drome. J. Rodriguez-Soriano, A. Vallo. Seccién de Nefrologia
Pediatrica. Departamento de Pediatria. Hospital de Cruces.
Universidad del Pais Vasco. Bilbao.

Una pérdida salinarenal atribuible a una secrecion inadecuada de
péptido natriurético atrial (ANP) no ha sido previamente reconocida.

Caso clinico. Un varén de 11 afios fue remitido desde otro hospital
donde habia sido diagnosticado de pseudohipoal dosteronismo. El ni-
fio no tenia sensacion de sed ni apetencia por alimentos salados. Lains-
tauracion en nuestro centro de una dieta pobre en sal provoco un cua-
dro agudo de deshidratation extracelular, con diuresisy natriuresis con-
servadas, que remont6 con expansion salina. El nifio ha permanecido
asintomatico con un suplemento oral de CINa (5 g/dia). Sin embargo,
aunque latension arterial se mantiene normal, la elevacion de hemar
técrito, hemoglobinay proteinas totales indica la persistencia de un
cierto grado de hipovolemia. El estudio biogquimico mostré normona-
tremia, alcalosis metabdlica, normocaliemia, normouricemia, eleva
cién de los niveles plasméticos de renina, aldosteronay vasopresing,
aclaramiento de creatininanormal y capacidad también normal para
concentrar y diluir laorina. Unabiopsiarena evidenci6é una marcada
hipertrofia del aparato yuxtaglomerular.

Estudios especiales. El paciente fue sometido dos veces a supresion
del suplemento de CINa durante un periodo méximo de 24 h. En am-
bas circunstancias se pudo demostrar que tanto los niveles plasméaticos
de ANP (10-47 fmol/ml) como laexcrecion urinariade 3'5' GMP (389-
639 pg/24 h/1,73?) permanecian paraddjicamente elevadas a pesar de
la coexistencia de hipovolemia. Aunque existia cierta similaridad cli-
nica con el sindrome de Bartter, el porcentaje de reabsorcion distal
de CINadurante diuresis salina hipoténica hasido normal en tres oca
siones (84, 84 y 89%) y no se ha evidenciado mejoria tras adminis-
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tracion de indometacina. La etiologia del cuadro permanece sin de-
terminar yaque no se ha podido detectar un tumor ni demostrarse ano-
malias cardiacas o cerebrales.

Comentario. Este conjunto de anomalias clinicas, bioquimicas e
histol dgicas no ha sido descrito previamente y parece representar un
nuevo sindrome. L os datos aportados sustentan |a hipétesis de que €
defecto de transporte tubular de CINa esta localizado en € tlibulo co-
lector medular y causado por una secrecion inadecuaday no regulada
de ANP. Deben sefialarse las diferencias clinicas entre este enfermo
y casos descritos previamente de tumores o lesiones cerebrales en los
que la secrecion inadecuada de ANP se asocia también a secrecion ina-
decuada de ADH y que se presentan siempre con un cuadro de hipo-
natremia.

0 ¢Sobrevaloraciéon diagnéstica de PNA en menores
de 2 afios o baja sensibilidad del DMSA? L. Espinosa,
M.J. Martinez Débora, A. Pefia, M. Diaz Encisot, J.A. Coya?,
M. Navarro. Nefrologia Infantil. tMicrobiologfa. 2 sétopos. Hospital
«La Paz». Madrid.

Analizamos prospectivamente 167 nifios ingresados en el hospital
con sospecha clinica de PNA, basada en criterios clinicoanaliticos y
con dos urocultivos (+). La orina fue obtenida por método de recogi-
dalimpia por miccién espontanea o por bolsa. Seinstauré fluidotera
piay antibioterapiaparenteral. Dividimos|os pacientes en dos grupos.
Grupo 1: nifios < 2 afios (n = 83: 43V y 40 M); Grupo 2: nifios > 2
aflos (n=84: 20V y 64 M). Los hallazgos analiticos a ingreso se des-
criben en lasiguiente tabla:

<2 afos > 2 afos p
Fiebre> 38,5°C 91,3% 97,2% NS
T° desde los sintomas 227+33d 269+37d NS
Leucocitos > 12.000 75,6% 79,8% NS
Neutrdfilos > 60% 34,1% 928% p<0,001
Incr. VSG 87,1% 80,5% NS
Incr. PCR 76,2% 85% NS

El DMSA durante €l ingreso estuvo aterado en el 48% del grupo 1
frente al 71% del grupo 2 (p < 0,005), con ecografia sugestiva de PNA
en el 12% delos < 2 afiosy 26% de los > 2 afios (p < 0,05). Lainci-
denciadereflujo VU fue 44,3% frente a33% del grupo 1 frented 2 (NS).

Estudiamos por separado el grupo menor de 2 afios para analizar
las diferencias entre los que tenian DMSA normal y aterado; los re-
sultados se muestran en latabla:

DMSA norma  DMSA dterado p

Fiebre> 38,5°C 97,4% 85,7% NS
Todesdelossintomas 2,05+14d 251+45 NS
Leucocitosis 82,5% 69% NS
Neutrofilia 37,5% 31% NS
Incr. VSG 100% 7% p<0,05
Incr. PCR 94,1% 64% NS p<01
% NifiosconreflyjoVU  50% 41,5% NS

% Rifiones con reflujo 39,02% 32,8% NS

Conclusiones:. 1. El 100% de los nifios < 2 afios con DMSA alte-
rado tiene aumento de laVSG, pero no sirve como parametro especi-

326 SeccionesdelaA.E.P.

fico paradiferenciarlo delos que no lo tienen. 2. El DMSA enlos< 2
afios no nos haservido para diferenciar 1os nifios con mas riesgo de pa-
decer reflujo vesicoureteral.

3. S6lo el 48% de los nifios < 2 afios tuvieron alteracion del DM-
SA. Esto plantea larevision de los criterios diagndsticos de ITU y la
necesidad de instaurar con mas frecuencia la puncion suprapubicaen
el cuarto de urgencias paraintentar seleccionar |os nifios que preci-
san estudio.

0 Dafio renal en recién nacidos con pielonefritis agu-
da. J. Marin, F. Nufiez, A. Peris, J. Fons, R. Hernandez, A.
Hervas, G. Ruizt. Unidades de Nefrologia Pediatrica del Hospital
Clinico (Valencia), F. de Borja (Gandia) y LL. Alcanys (Xativa).
IMedicina Nuclear, H. Clinico (Valencia). Dpto. de Pediatria,
Universidad de Valencia.

Objetivo. Determinar laincidencia de alteraciones parenquimato-
sas renales tras pielonefritis aguda (PNA) en recién nacidos (RN).

Disefio. Estudio retrospectivo desde enero de 1991 hasta marzo
de 1996 en RN en su primera pielonifritis aguda.

Pacientes y métodos. Se estudian 37 RN (36 nifios y una nifia) in-
gresados en tres servicios pediétricos de hospitales generales de Valencia.
El diagndstico de PNA sehast en criterios clinicos (fiebre > 38 °C, esta-
do general afectado), analiticos (leucocitosis, neutrofiliay VSG-PCR de-
vadas) y microbiol 6gicos (bacteriuria significativa). Estudios de ima-
geny momento de realizacion tras €l diagnostico: ecografia (primera
semana), gammagrafiarenal con DMSA-T¢99 (12 semana-3 meses) y Cis-
tografiamiccional convencional (CUM) o isotépica (CID) (1-3 meses).

Resultados. La ecografia demostré alteraciones parenquimatosas
renales en cinco nifios (13,8%), con afectacion bilateral en dos pacientes
(7 rifiones afectados). En 30 nifios el DM SA fue patol dgico (34 rifio-
nes afectados). Asimismo, la cistografia (CUM 35/CID 2), demostrd
reflujo en 10 nifios, bilateral en 7 pacientes. El grado de reflujo fue
igual o superior alll en 11 rifiones.

Conclusiones. La ecografia es un procedimiento diagndstico poco
sensible para evidenciar dafio parenquimatoso renal; por el contrario,
lagammagrafiacon DMSA permiti6 detectar el dafio renal en el 81%
de los recién nacidos que mostraron criterios clinicos e inflamatorios
sanguineos de pielonefritis aguda.

0 Dilatacién asintomatica de la via urinaria neona-
tal. Valoracién diagnéstica y evolutiva. O. Oriade
Rueda, M.A. Garcia Herrero, J.A. Gémez Carrasco, J.L.
Cérdenast, E. Garcia Frias. Servicio de Pediatriay Servicio de
Radiologia. Hospital Universitario «Principe de Asturias». Alcala
de Henares, Madrid.

Laextension de la utilizacion de la ecografia ha permitido laiden-
tificacion perinatal de un creciente nimero de recién nacidos asinto-
maticos con dilatacion de las vias urinarias. No puede asumirse que
el significado funcional y laevolucién de estos casos sealamismaque
ladelos pacientes sintométicos. EI conocimiento de lahistoria natural
de esta patologia es esencial para unavaloracion clinicay tratamien-
to adecuados.

Material y métodos. Hemos realizado un estudio prospectivo delos
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pacientes diagnosticados de dilatacion de las vias urinarias, intralte-
ro o durante el primer mes de vida, nacidos en nuestro Centro entre ju-
lio de 1991 y septiembre de 1995. El tiempo de seguimiento desde €
nacimiento ha sido de 8 meses a 4,5 afios. Excluimos aquellos pacien-
tes en los que la ecografia se indicaba en el estudio de unainfeccién
urinaria

Segln el grado de dilatacion piélicay/o calicia (minima, modera-
da o severa), valorado ecogréficamente en la primera semana de vi-
da, los recién nacidos fueron clasificados en tres grupos y asignados
aun protocolo diagnéstico y de seguimiento diferente, queincluye eco-
grafiarenal seriada en todos los casos, estudio de funcién renal, ure-
trocistografia en los grupos con dilatacién moderaday severa, gam-
magrafiarenal y renograma funcional, asf como ocasionalmente uro-
grafiaintravenosa, en las dilataciones severas y/o progresivas.

Se presenta laincidencia global, acumuladay por grupos, la sen-
sibilidad, especificidad y valor predictivo positivo de laecografia pre-
natal, asi como laevolucion ecogréfica, gammagréficay clinicade es-
tos pacientes, segln los distintos grados de dilatacion piélica.

Delos 114 recién nacidos incluidos en €l estudio, 33 (29%) pre-
sentaron patologia estructural, correspondiendo en 14 de ellos (12%)
auropatia obstructiva. En el 46% del total de casosladilatacion hade-
saparecido en el seguimiento, persistiendo en grado minimo en el 14%.
Un 11% presenta patol ogia funcional, con patrén gammagréfico de ec-
tasia piélica. El manejo ha sido conservador en lamayoria de los pa-
cientes, precisando tratamiento quirdrgico Unicamente 18 pacientes
(15,8%).

Conclusion. Laecografiarena es Util en el estudio y control evo-
lutivo de la hidronefrosis neonatal asintométicay discrimina qué pa-
cientes han de ser sometidos a pruebas diagndsticas més agresivas. La
evolucion de estos pacientes con tratamiento conservador es favorable
en lamayor parte de los casos.

0 Valor de la cistografia en el estudio de la dilatacion
asintomatica de la via urinaria neonatal. O. Oriade
Rueda, M.A. GarciaHerrero, M. Conde Gémez, J.A. Gomez
Carrasco, E. Garcia Frias. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario «Principe de Asturias». Alcala de Henares, Madrid.
Objetivo. La cistografia miccional ha sido recomendada de forma

indiscriminada en el estudio de la hidronefrosis neonatal. Sin embar-

go, no es una pruebainocua, por lo que es necesario vaorar su renta-
hilidad en pacientes asintométicos.

Material y métodos. Desde julio de 1991 a marzo de 1996 hemos
realizado un estudio prospectivo de los recién nacidos asintomaticos,
nacidos en nuestro hospital, diagnosticados de dilatacion de vias uri-
narias, intralitero o en etapa postnatal inmediata.

Laprimera prueba diagndstica realizada en estos pacientes fue una
ecografia, que permiti6 clasificar alos pacientes en tres grupos, de-
pendiendo del grado de dilatacién (minima, moderada o severa). En
los pacientes con dilatacion minima de vias urinarias, se rediz6 Uni-
camente control ecografico. En aguellos en los que se confirmé lapre-
sencia de dilatacién moderada o severa de vias urinarias, dentro del
protocolo de estudio, se realiz6 una uretrocistografia miccional.

Resultados. De un total de 114 pacientes con diagnéstico de dila-
tacién de vias urinarias se practico cistografiaa 54 (47%). Deellos, 12
(11,4%) presentaron hallazgos patol 6gicos que incluyen: valvas de ure-
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tra posterior (4), reflujo vesicoureteral de ato grado (IV aV), ipsila
teral aladilatacion (4), en un caso secundario a valvas uretrales, re-
flujo vesicoureteral degrado | alll, delocalizacion no concordante con
ladilatacion (4) y estenosis del meato urinario.

Conclusidn. Lacistografiamiccional es unapruebafundamental en
el diagnostico precoz de patologia severadel tracto urinario y debere-
alizarse en todos | os pacientes con hidronefrosis neonatal de grado mo-
derado a severo. En nuestro estudio confirmamos la evolucion favora
ble de pacientes asintométicos, con dilatacion minimade las vias uri-
narias, en los que se ha evitado larealizacion de esta prueba.

0 Disfuncion aguda (DA) del injerto durante la inmu-
nosupresion (IS) de mantenimiento. A. Moreno Vega,
J. Fijo, A. Moreno Sanchez, J. Martin Govantes, R. Bedoya.
Unidad de Nefrologia Infantil. H.U. «Virgen del Rocio». Savilla.

El deterioro agudo de lafuncién renal en injertos estables puede
presentarse en cualquier momento postrasplante (post-Tx), aunque
en nuestra experiencia 2/3 de DA ocurren en |0s primeros 6 meses.
El propdsito de este trabajo es andlizar las causas y factoresimplica
dosen las DA quetienen lugar apartir de los 6 meses post-Tx duran-
telalS de mantenimiento.

Hemos estudiado 23 episodios de DA padecidos por 16 enfermos
de 7,8 + 3,6 aflos de edad mediay que tuvieron lugar entrelos 6,5y
66,8 meses post-Tx (x: 28,5 + 17,8). LalS en el momento delaDA
consistia en: azatiprina, 1 mg/kg/dia; CyA, 6-13 mg/kg/diay predni-
sona, 0,33 mg/kg/48 h en 13y 0,25 mg/kg/dia en tres pacientes. Ningln
paciente recibia otra medicacion potencialmente nefrotoxica.

Las causas de DA fueron: 17 (73%) rechazos agudos (RA) (7 confir-
mados por biopsia, 10 por Eco-Doppler/MAG-3y respuestaal tratamien-
to); tres (13%) nefrotoxicidad por CyA (dos confirmados por biopsia, uno
por mejoriaal disminuir ladosis); dos (8,7%) IRA por deshidratacion le-
veen el contexto de enfermedad febril y una estenosis de arteriarenal.

En 7 delos 17 episodios de RA hubo una enfermedad infecciosa
asociada (4 infecciones del tracto urinario, 2 GEA, 1 amigdalitis agu-
da); en elos, € nivel basa medio de CyA (173 + 53 ng/ml) fue signi-
ficativamente superior a nivel medio delos 10 episodios sininfeccion
asociada (74,5 + 63 ng/ml; p < 0,01). Los cuatro episodios de RA aso-
ciadosalTU ocurrieron alos 6,5, 30, 39,5 y 50,5 meses post-Tx. En
los tres primeros fue su primer episodio de RA; el cuarto habia pade-
cido previamente un episodio de RA ala semana post-Tx.

Conclusiones: 1. El RA eslacausamasfrecuente de DA tardia, sien-
dolalSinsuficiente el factor desencadenante en 59% delos casos. 2. La
ITU supone un serio factor de riesgo tardio de DA por invasion bacte-
riana del injerto o como factor desencadenante de RA. 3. Leves episo-
dios de deshidratacion pueden desencadenar DA reversible del injerto.
0 Ecografia-doppler y nefrograma isotépico (Tc-MAG-3)

en el rechazo agudo del trasplante renal pediatrico.

J. Fijo, A. Sanchez Moreno, A. Moreno Vega, P. Merayo, J.

Martin Govantes. Hospital Infantil «Virgen del Rocio». Sevilla.

Se han valorado |os hallazgos con Eco-Doppler (ECO-D) y gam-
magrafiacon Tc-MAG-3 (MAG) en 46 rechazos agudos en 25 nifios
trasplantados. Edad: 9,6 + 4 afios.

El diagndstico de rechazo se establecié por biopsiaen 16 casos
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(35%). En € resto por sintomas clinicos, alteraciones bioquimicasy
respuestaal tratamiento con pulsos de metil prednisolonay/o anticuer-
pos monoclonales.

Resultados. En 14 de 38 estudios, la morfologia ecogréfica del in-
jerto fue normal (37%). Deéllos, € indice de resistencia estaba eleva
do en 9. En 5 de los rechazos todos |0s parametros sonogréficos fue-
ron normales (13%).

El MAG no mostré ninguna alteracion en 5 de 34 rechazos inves-
tigados (15%).

En tan sélo uno de 34 rechazos fueron normales ambas explora-
ciones diagndsticas.

No hubo diferencias significativas en creatinina plasmética, sinto-
mas clinicos, niveles de ciclosporing, respuesta a tratamiento y fun-
Ci6n postrasplante, entre rechazos con o sin alteracion en ECO 0o MAG.

Conclusiones: 1. Tanto laECO como el MAG presentan una alta
proporcion de resultados normales en € rechazo agudo (13y 15%, res-
pectivamente. 2. Al valorar 1os dos procedimientos diagnésticos con-
juntamente, en el 97% se encuentran alteraciones sugestivas de recha
z0. 3. Lanormalidad inicial dela ECO o MAG no predicen una me-
jor evolucion posterior de lafuncion del injerto.

0 Estudio multicéntrico, abierto y randomizado para
evaluar el tratamiento con rhGH en nifios de talla
baja con insuficiencia renal crénica. LL. Callist, C.J.
del Valle?, L. Garcias, V. Garcia Nieto#, J.P. Gonzélez Diazs, M.
Herass, J.P. Lopez Siguero’, C. Lorist, S. Malagas, S.
Mendizébal®, R. Muley, M. Navarrot, |. Rodriguez4, F. Santos?,
J. Simé6ng, A. Ulied2, J. Vara?, E. Vicens-Calvet?, A. Vilat, I.
Zamorad, R.M. Espadero2 Hospital Infantil Vall d'Hebron
(Barcelona). 2Hospital Universitario Virgen del Rocio (Sevilla).
3Hospital Sant Joan de Déu (Barcelona). “Hospital Ntra. Sra. dela
Candelaria (Santa Cruz de Tenerife). *Hospital Universitario de
Canarias (Santa Cruz de Tenerife). eHospital Miguel Servet
(Zaragoza). "Hospital Materno-Infantil (Malaga). 8Hospital Central
de Asturias (Oviedo). *Hospital Infantil La Fe (Valencia). *®°Hospital
Doce de Octubre (Madrid). Hospital Infantil La Paz (Madrid).
2Pharmacia & Upjohn, SA.

La hormona de crecimiento humana recombinante (rhGH) ha de-
mostrado su eficacia sobre el crecimiento en nifios de talla baja con
IRC, en pacientes sometidos a hemodidlisis y en pacientes trasplanta-
dos en estudios previos ala dosis de 1 Ul/kg/semana.

Objetivos. Primario: Evaluar la eficaciaen €l crecimiento de ni-
fios preplberes de talla baja que padecen IRC, en el tratamiento a
corto plazo con rhGH ados dosis: 0,5y 1 Ul/kg/semana, definidala
IRC por vaores de FG inferiores a 50 ml/min/1,73 m2 de superficie
corporal.

Secundario: Evaluar la seguridad de larhGH en estos pacientes.

Material y métodos. Los criterios de inclusion son: pacientes de am-
bos sexos, SDStalla< -2 0 velocidad de crecimiento (VC) < P50, pre-
puberes seglin estadios de Tanner (varones: volumen testicular <4 m;
mujeres < B2), tasa de FG < 50 ml/min/1,73 m2 de superficie corporal,
niveles séricos de TSH normalesy GH tras estimulo > 10 ng/ml. Se
han incluido 46 nifios de 11 centros espafioles, de los que se analizan
los datos de 44 (23 H/11 M) por haber retirado dos por violacién del
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protocolo. De forma al eatoria se distribuyeron en dos grupos: Grupo
I con 0,5 Ul/kg/semanay Grupo Il con 1 Ul/kg/semana. Grupo |: n=
21 (16 H/5 M) con unamedia de edad de 8,7 + 3,8 afios, una VC pre-
viade4,2 £ 1,9 cm/afioy unaSDSdetdla-3,3+1,3. Grupoll: n=23
(17 H/6 M) con unamedia de edad de 8,7 + 2,8 afios, una VC previa
de 3,7+ 1,5cm/afioy unaSDSdetala-2,6 +0,9. Los pacientes se con-
trolaron basal y cada 3 meses durante un afio. Treintay cuatro pa-
cientes se controlaron hasta 12 meses, de los cuales 14 se siguieron un
segundo afio. En cada visita se controlaban parametros auxol dgicos,
estadio puberal, cumplimiento, sucesos adversos, mediacion conco-
mitante, bioquimica, hemogramay FG estimado. Se valoré edad 6sea
cada 12 meses.

Resultados. Lamediadelavariacion VC en el primer afio fueen el
grupo de 1 Ul/kg/semana de 5,1 + 2,15 cm/afio, en el grupo de 0,5
Ul/kg/semanafue de 4,3 + 2,0 cm/afio. En el segundo afio la media
delaVCfuede7,4+22cm/afioy 8,1+ 1,4 cm/afio, respectivamen-
te. Lamediadela SDS de latallafue meorando en ambos grupos, pa
sandoene grupo| de-3,2+ 1,4 previad tratamientoa-2,2 £ 1,3 alos
12 meses; en el grupo |1 de-2,6 + 0,9 previad tratamiento, a-1,9+ 0,9
alos 12 meses. No se haencontrado correl aciones estadisticamente Sig-
nificativas entre los parametros de laboratorio y las variables auxol ¢-
gicas. Los valores analiticos se mantuvieron estables, exceptuando
aquellos pacientes que han presentado un deterioro de lafuncion rend
en los primeros 6 meses de tratamiento. Se observa un deterioro dela
funcion renal en los 6 primeros meses de tratamiento (9/11), sin exis-
tir entre ambos grupos diferencias estadisticamente significativas.

Conclusiones. El tratamiento con rhGH mejoralaVC alasdos do-
sis de tratamiento. Los pacientes que a inicio del estudio presenta-
ban una DS de latallainferior, presentaban un mayor fenémeno de
«catch up».

0 El aumento de la prescripcion de dialisis mejora la
velocidad de crecimiento en nifios con dialisis peri-
toneal (DP). A. Alonso Méelgar, C. Garcia Meseguer, M .J.
Martinez Débora, G. Gutiérrez, M. Navarro. Hospital Infantil
«La Paz». Madrid.

Estudiamos la velocidad de crecimiento y otros pardmetros soma-
tométricosy bioquimicos en 9 nifios (6 nifiosy 3 nifias) con didlisis pe-
ritoneal, en los que existe un aumento de prescripcion de didlisis coin-
cidiendo en lamayoria con paso de didlisis peritoneal continua am-
bulatoria (DPCA) adidlisis peritoneal automética (DPA). Laedad a
inicio del estudio es de 8,8 + 5,1 afios. La duracion del primer perio-
do (menor KT/V) esde 8,44+ 1,9 mesesy ladel segundo periodo (ma
yor KT/V) es de 10,66 + 6,6 meses. Sélo un paciente recibié GH en
ambas fases.

Parametro Periodo!  Periodol Sgnif.
KT/V BUN 1,99+015 259+013 p<0,001
Peso/SDS -0,76+039 -033+042 p<0,05
Tallafinal 117+10 125+98  p<0,001
V. Cto. (SDS) 094+176 6,13+215 p<0,01
PCR (G/K/Dia) 1,17+012 1,42+0,15 NS
Protein. g/l 624+084 688+071 p<0,05
Albiminag/| 382+065 388+0.2 NS
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Creat. mg/dl 962+331 11,05+43 p<005

Perit. (N°) 133+057 133+0,74 NS
PTH pg/mi 154+ 76 222+ 63 NS
BUN mg/d 71+75 61+54 p<0,05

En 8 delos 9 aument6 la velocidad de crecimiento en el segundo
periodo. El aumento de latalla se correlaciond con € aumento dela
cregtinina (R = 0,72; p < 0,01). Los pacientes con mayor PCR tuvie-
ron un mayor aumento de peso (R = 0,68; p < 0,01).

Conclusiones. El aumento de la prescripcion de didlisis con KT/V
cercano a 2,6 mejorala velocidad de crecimiento en nifios con didli-
sis peritonedl.

0 Impacto de la pubertad en el trasplante (Tx) renal.
C. GarciaMeseguer, A. Alonso, G. Gutiérrez, L. Espinosa, M.
Navarro. Hospital Infantil «La Paz». Madrid.

Estudiamos larepercusion del desarrollo puberal en lafuncién del
injertoy el crecimiento en 15 pacientes trasplantados (10 nifiosy 5 ni-
fias), con injerto funcionante y FG (= 30 ml/min/1,73). Periodo de es-
tudio (5 afios): afio de méximo crecimiento (1a), 2 afios previos (-2a)
y 2 posteriores (+2a). El 60% recibié GH (x2,1 a). Tripleterapiaen to-
dos, con induccion en seis.

Datos crecimiento (p < 0,01) -2a la +2a
TdlasSDS *.168+1 -1,4+09 *-1+09
V. Crecim. cm/afio *57+19 88+18 *43+17
V. Crecim. SDS *05+23 *+2,7+25 *+17+38

Tallafinal estudio fue: nifios, 165 + 8 cm; nifias, 156,5 + 2 cm; con
GH en 2 nifiasy 7 nifios (durante 0,6 a 4 afnos).

Existi6 correlacion (p < 0,01) entretallay/olaV. crecimiento con:
talaa Tx (+0,552). Dosis esteroides (-0,382). Ep. rechazo (ER)/pac/afio
(-0,349). Edad 6sea (EO) a Tx (-0,425) y edad a Tx (-0,425).
Presentaron HTA € 33% (-2a), 46% (1a) y 54% (+2d), recisando 3 0
maés farmacos 0% (-2a), 43% (1a) y 12,5% (+2a).

Evolucion FR(*p< 0,01) -2a la +2a

Cr. mg/d| *1,06+04 *12+045 *16+06
FGE ml/min/1,73 *77+18 76119 *62+ 18
CrEDTA ml/min/1,73  *68+16 59+14 *48+ 20
Proteinur.g/24h *0,05+0,150,11+ 0,31 *0,30+ 0,34

Encontramos correlacion (p < 0,01) entre CrEDTA 51 (ml/min/1,73)
ylo % descenso con: TAD (-0,440). Ind. masa corp. (IMC) (-0,338);
ER Pac/afio (-0,407); proteinuria (-0,383) y edad donante (+0,383).

La proteinuria fue superior en pacientes con > TAS (r = 0,31,
p<0,01). Los ER/Pac/afio disminuyeron de 0,43 + 0,12 a 0,16 + 0,07.

Concluimos que durante la pubertad, a pesar de mejor toleranciain-
munolgica, hay pérdida de FG proporcional al IMCy TAD con au-
mento significativo de proteinuria. El crecimiento (60% con GH) es
mejor en pacientes con mayor tallay menor EO d Tx y querecibieron
menos esteroides. La edad del donante influyeen latdlay e FG.

0 Factores relacionados con la incidencia de perito-
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nitis en un programa pediéatrico de didlisis peritoneal
(DP). A. Alonso Mélgar, G. Gutiérrez Huertas, M.J. Martinez
Débora, M. Martinez, M.C. Garcia Meseguer, M.J. Martinez
Urrutia, M. Navarro. Hospital Infantil «La Paz». Madrid.

Estudiamos 92 episodios de peritonitis (EP) en 69 pacientes (PAC)
(41 nifios y 28 nifias) con seguimiento de 960 meses: incidencia 1
EP/PAC/10,4 meses. Laedad d iniciar laDPfue 8,6 + 5 afios (13< 2
a) y laevolucion media 14 + 15 meses. Latécnicafue DPCA en4ly
DPA en 28. Lasupervivenciaactuaria del paciente alos 2 afios fue del
96,6%; la de latécnica, 94,9%y ladel primer catéter, 89%. Hay dis-
minucién del EP desde €l inicio del programaen 1988 (1 EP/PAC/5,4
m) hasta la actualidad (1 EP/PAC/19,3 m). En 8 EP (8,7%) se retira
el catéter y en uno se asocié amortalidad (1%).

Staphylococcus aureus (SA) se aisl6 en €l 27%; Saphylococcus
epidermidis (SE) en el 26%; gramnegativos (GN) en el 20,6% y
Pseudomonas (PS) en el 9,6%. Existe tendenciaadisminucion del SA
desde el tratamiento del portador nasal en 1992: 1988 (54%); 1989
(23%); 1990 (50%); 1991 (16%); 1992 (32%); 1993 (0%); 1994
(0,06%); 1995 (0%).

Son factores de riesgo en peritonitis: infeccion de orificio (10) (2,3
EP/PAC vs 0,9 EP/PAC; p < 0,05); gastrostomia (2,68 EP/PAC vs 0,96
EP/PAC; p<0,01) y evolucién > de 2 afios (1,3 EP/PAC/afio vs 0,9
EP/PAC/afio; p < 0,01). No son factores de riesgo edad < 2 afios, tipo
de técnicay enfermedad primaria. La O fue mas frecuente en nifios
con gastrotomia (50% vs 8,8%; p < 0,01) y se asocié amayor incidencia
de EP por PS (0,26 EP/PAC vs 0,023 EP/PAC; p< 0,01) y SA (0,95
EP/PAC vs0,13; p<0,01). El grupo < 2 afos (13 PAC) se diferencia
del > 2 afios (56 PAC) en EP por PS (0,38 vs 0,037); p < 0,05); EP por
SA (0,13 vs0,95; p< 0,01) e10 (76% de PAC vs 25% PAC; p< 0,01);
S bien estos nifios eran portadores de gastrostomia en mayor nimero
(76% vs 16%; p < 0,05).

Conclusiones. Disminucion delaincidenciade EP con a edad del
programa. Tendencia a desaparicion del SA atribuible a tratamiento
del portador nasal. EI nmero de EP se relaciono con la presencia de
10, con mayor estanciaen DPy con lagastrostomia; laedad, € tipo de
ténicay laenfermedad primaria no influyeron. LalO es més frecuen-
te en nifios pequefios y con gastrostomiay favorece los EP por PSy
SA. Laedad < 2 afios favorece los EP por PS; estando disminuidala
incidencia de EP por SA.

0 Infecciones en trasplante renal (tx) pediatrico. M.J.
Martinez Débora, M.C. Garcia Meseguer, O. Mur, A. Alonso,
M. Navarro. Hospital Infantil «La Paz». Madrid.

Analizamos lamortalidad y morbilidad infecciosa de 116 trasplan-
tes (Tx) en 99 nifios (40 mujeres, 59 varones) con un tiempo de evo-
lucién post-Tx de 0,08-120 meses (x = 39,5m). Edad a Tx, 9,31+ 4,7
afos. Nefropatia de base: uropatia obstructiva en 25 (25,2%); N. por
reflujo y displasica, 25 (25,2%); glomerulopatia, 20 (20,2%); nefro-
noptisis, 14 (14,1%); cistinosis, 2 (2,1%); otros, 13 (14,1%). Serologia
(+) ahepatitis C, 11/99 (11,1%) einfecién avirus B, 3/99 (3%).

Fallecieron 3 por causainfecciosa (3/116): 1 sepsis bacteriana, 1
encefalopatiavirica, 1 aspergillosisinvasiva (T° evolucién, x: 1,4 m).
En €l postoperatorio inmediado, 23 Tx (19,8%) presentaron infeccion
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(viral 4%, bacteriana 78%, fingica 4,3%) y se objetivé bacteriuriaen
22/116. Reingresaron tras el ata, al menos unavez, 59/116 (50,89%)
con un tiempo medio de ingreso: 10,39 dias.

Etiologia seglin evolucién:

TP Evo.Total Infec. bact. Inf.virica Inf. fingica P. carinii

le=.m 28 25(89%) 2(7%)  1(Cand)(3,5%)

1-6m 78 35(44,5%)34 (91% CMV) 1
(Aspergi)(1,3%) 3(3,8%)

>6m 68 36(53%) 31(36% vari) 1(Cand)(1,4%)

Encontramos correlacion inversaentrelaedad a Tx y el nimero de
infecciones (r = -0,34; p <0,05). 94% de los < 5 atuvieron infeccién
frentea78% delos> 5 a Sealterd lafuncién renal (Incr. Creat > 20%)
en 66% de |os episodios infecciosos, siendo transitoriaen e 50%. Se
asocia tratamiento de rechazo en e 32% de | os episodios.

Conclusiones. Lainfeccion eslaprincipal causa de mortalidad en
nuestros nifios trasplantados y acontece en |os primeros 2 meses post-
Tx. Lainfeccion es una causa frecuente de ingresos tras el Tx en los
nifios. Lainfeccidn provoca alteracion de la funcion rend transitoria
en &l 50% de los episodios. El riesgo de infeccion es mayor en los ni-
fios de menor edad. En el 32% de episodios infecciosos se asocid atra-
tamiento antirrechazo.

0 Criterios de inclusion en programas de dialisis de ni-
fios en situacion de insuficiencia renal terminal (IRT).
I. Riafio, S. Malaga (en representacion dela Asociacion Espafiola
de Nefrologia Pediatrica). Seccién de Nefrologia Pediatrica.
Hospital Central de Asturias. Departamento de Medicina.
Universidad de Oviedo.

Con €l fin de lograr un consenso sobre criterios de inclusion de
nifios en situacion de IRT se envié una encuesta anénima por correo
a 95 miembros de la Asociacion Espafiola de Nefrologia Pediétrica pa
ra conocer sus normas de actuacion en cuanto alainclusion o no en
didisisdenifiosen IRT. Serecibieron 39 respuestas (41%), de las que
€l 64% correspondian avaronesy e 70% amayores de 40 afios. Prestan
su acistenciaen Centros con Unidades de didlisis 23 facultativos (59%).
El 61% de los que cumplimentaron la encuesta afirman que en algin
caso las resultd conflictivalatomade decision y € 82% cree necesa
rio consensuar criterios que faciliten la toma de decisiones en deter-
minados casos.

Entre los criterios considerados para no incluir aun nifio en didli-
sis, més de lamitad (54%) sefialan el prondstico vital junto con una
grave minusvaliafisicao psiquica. Parael 90% de los encuestados hay
algunas situaciones concretas que aconsejan no incluir en didisisaun
nifio en IRT, s bien todos afirman que no disponen de normas escritas
y €l 85% piensa que deberian existir, a menos en |0s casos mas re-
presentativos.

A lahora de establecer un orden de prelacion en latoma de deci-
sién paralainclusion de un nifio en didlisis, €l 56% sefialala calidad
deviday €l 33% el prondstico médico. El 82% de las respuestas ad-
judican €l Gltimo lugar a coste econémico de |os tratamientos susti-
tutivos. El deseo expreso de los padres es considerado en tercer lugar
por el 56% de los encuestados y la situacion econémica de lafamilia
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en cuarto lugar parael 59%.

El grave retraso fisico y/o intelectual y el prondstico infausto son
los criterios de calidad de vidaméas empleadosy alos que se otorgaun
mayor peso en la decision. El 92% piensa que no es necesario recu-
rrir siempre'y en cuaquier caso a todos |os medios posibles técnica-
mente para prolongar lavida.

Lamayoriade los encuestados (54%) piensaque ladecision Gltima
debe tomarla el médico en conjunto con lafamilia, aunque un 44% con-
fiere esta potestad a Comité de Etica. Disponen de este Comité 14 en-
cuestados (36%), aunque 28 (72%) lo consideran de gran ayuda ala
hora de tomar decisiones.

0 Incidencia de glomerulopatias en la poblacion in-
fantil del Pais Valenciano. M.D. Garcés, P. Ortega, I.
Zamora, J. Simon. Servicio de Nefrologia. Hospital Infantil «La
Fe». Valencia.

El objetivo del estudio esvalorar retrospectivamente si existen cam-
bios en € nlimero y sustrato histolgico de las glomerulopatias (GN)
diagnosticadas en el hospital, y en su caso andlizar las posibles causas.
De forma paralela, sobre los datos del Registro Naciona de
Glomerulopatias (REGN), analizar si hay diferencias entre nuestra po-
blacion y € resto del Estado. Para ello estudiamos: 1) Delas 654 GN
diagnosticadas entre 1971-1995, |os 323 casos de sindrome nefrético
(SN), analizando lavariacion de su histologia en relacidn con criterios
de biopsiay poblacién atendida. 2) En el periodo 1991-1993 compa-
ramos nuestras GN hiopsiadas con lasreferidasen el REGN, evaluan-
do ladistribucién histolégicay lafrecuenciarel ativa sobre la base po-
blacional. Se mantiene la clasificacion del REGN para GN primarias
(GNP) y secundarias (GNS).

Resultados: 1. Entre los 323 casos de SN, €l 68,7% corresponde
al tipo idiopdtico (SNI), englobando GNLM, GNSF y GN mesan-
gid. Agrupando los datos en quingquenios, en |0s dos primeros exis-
te un claro predominio de GNLM sobre €l resto de patrones histo-
|6gicos (96,6% y 78%), invirtiéndose posteriormente la frecuencia
relativa.

GNLM NGSF GNMS GNM GNMP Otros No biop. Total
1971-75 29 1 - 5 5 1 - 41

1976-80 39 8 3 5 6 3 11 76
1981-85 19 13 3 2 1 1 17 56
1986-90 32 21 4 - 3 1 21 82
1991-95 22 21 7 - 2 - 16 68

2. Nuestras 95 GN biopsiadas entre 1991-1993 corresponden a 20%
delas GN infantiles comunicadas al REGN en €l periodo y al 95,3%
de GN en nifios comunicadas por €l Pais Vaencianol. Nuestra preva-
lencia de GN es de 10,9 por 105 habitantes menores de 15 afios en el
PV versus 4,8 por 105 en el resto del Estado. La nefropatialgA repre-
senta el 19% de GNP, siendo las GN incluidas en el SNI |as de ma-
yor frecuencia (41%), con ratio GNSF/GNLM de 1:1,7. No existen di-
ferencias con €l resto del Estado en los subtipos de GNP a excepcion
de -otras GN-, mayor en nuestro medio (p < 0,0001). Las GNS en nues-
tramuestra representan e 13% del REGN infantil, con distribucion ho-
mogénea en comparacion a Estado.

Conclusiones: 1. Lavariacion en el patrén histol6gico del SNI obe-
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dece a cambios en la poblacion y criterios de biopsia, y no aunava
riacion real de los patrones histol6gicos de SNI. 2. Existe subestima
cién en el nimero de GN infantiles aportadas a REGN, incluso limi-
tando lamuestraa é&rea de influencia de los hospitales participantes.
3. La frecuencia del subtipo -otras GN- en la poblacién infantil
(p<0,002) justificarevisar laclasificacion del REGN.

1 Nefrologia 15: 435-444, 1995

0 Factores de riesgo en el sindrome de lisis tumoral.
C. Ortold, J. Simon, A. Verdaguer, V. Castel. Servicios de
Nefrologia y Oncologia. Hospital Infantil «La Fe». Valencia.

Hiperuricemia, hiperfosfatemia e hipercalemiason las ateraciones
bioquimicas que definen a sindrome de lisis tumoral (SLT) asociado
aprocesos linfoproliferativos malignos en relacion con la destruccion
de células neopléasicas. La azotemia e hipocal cemia son complicacio-
nes secundarias a estas ateraciones, pudiendo desarrollarse unainsu-
ficienciarena aguda que dificultael manejo terapéutico y compromete
lavidadel paciente.

Objetivo. Identificar en pacientes con procesos linfoproliferativos
malignos los factores de riesgo para presentar fracaso rena agudoy es-
tablecer medidas preventivas para evitar o paiar ladisfuncién renal.

Material y métodos. Se analiza la muestra de los 118 nifios diag-
nosticados de linfoma no Hodgkin (LNH) en €l hospital entre 1971-
1995. El diagnéstico de SLT se hizo en base ala presencia de &cido
Urico > 7,5 mg/dl, fésforo inorganico > 6,2 mg/dl o hipercalemia> 6,0
mEg/l y como complicaciones, calcemia< 8 mg/dl y aumento de la
creatinina> 3 DE. El carécter retrospectivo del estudio obvi6 labls-
queda intencionada de los signos bioquimicos de citdlisis, considerando
los datos analiticos que investiga el oncdlogo clinico. Se consideraron
exclusivamente los datos de los 30-40 dias del diagnéstico y periodo
de induccién, tabulando otros datos como LDH vy leucocitos, edad, ti-
po histolégico, estadio y localizacion del tumor, compromiso extrin-
seco del tracto urinario, quimioterapia utilizada y medidas profil &cti-
cas aplicadas, asi como su efectividad en diuresisy pH urinario.

Resultados. De 103 casos validos, 26 (25%) presentaron a menos
una ateracion (25%) presentaron al menos una alteracion bioquimica
de SLT (hiperuricemia: 19, hiperfosfatemia: 12, hipercalemia: 7) y
tan sélo 9 pacientes (8%), méas de una, correspondiendo todos a esta-
diosI1-1V, y en todos menos en uno, alinfomas de estirpe celular B.
Tuvieron unarelacion significativaen el desarrollo de SLT el estadio
I11-1V (p < 0,02), linfomas de células B (p < 0,02), infiltracion del trac-
to urinario (p < 0,005), LDH > 600 Ul (p < 0,0001), UpH < 7,5
(p<0,005) y laCr >3 DE en 15/26 SLT frente a 16/77 sin SLT
(p <0,001). Lahiperuricemiay la hiperfosfatemia se correlacionaron
significativamente con el incremento de Cr (p < 0,0001y p < 0,002),
pero no lahipercalemia. Lainfiltracion del tracto urinario, aun siendo
porcentua mente mayor en el grupo de pacientes con Cr elevada (26%)
no fue condicionante significativa de su incremento. La calcemia se co-
rrelaciond negativamente con lafosfatemia, tanto en € total delamues-
tra(r = 0,57) como entre |os pacientes con hipocalcemia (r = 0,69).

Conclusiones: 1. Esimportante la hidratacion y alcainizacion dela
orina para evitar la precipitacion intratubular del &cido drico, trastorno
metabdlico més frecuente encontrado en nuestra serie. 2. EI compro-
miso del tracto urinario se correlaciona significativamente con el SLT
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(p < 0,005). No obstante, no es condicionante significativo del incre-
mento de Cr en nuestra serie. 3. Los productos liberados de la citélisis
son los principal es responsables del compromiso de lafuncion renal; no
obstante, un ato porcentgje de pacientes con Cr elevada en nuestra se-
rie (16/77) no presentaron signos de SLT, lo cual sugiere la existencia
de otros factores (adenosing, citoquinas) predisponentesal fracaso renal.

0 Hipercalcemia en un caso de acidosis tubular renal
distal de presentacién neonatal. L. Alvarez Granda,
R. Pérez Iglesias, A. Vallot, M. Garcia Fuentes, J. Rodriguez
Soriano. Seccion de Nefrologia Infantil, Departamento de Pediatria.
Hospital Valdecilla. Santander. 1Seccion de Nefrologia Infantil,
Departamento de Pediatria. Hospital de Cruces. Bilbao.

La hipercalcemia es un hecho infrecuentemente constatado en la
acidosis tubular renal distal (ATRD). En la década de los 50 fueron
descritos varios casos de hipercal cemias leves en lactantes con formas
transitorias de ATRD, cuya patogenia no pudo precisarse. Presentamos
un caso de ATRD que debut6 en la edad neonatal con acidosis € hi-
percalcemia severa.

Caso clinico. Recién nacido de 21 dias de vida que ingresa por un
cuadro de rechazo de tomas, decaimiento y pérdida ponderal del 15%
del peso neonatal. Antecedentes familiaresy personales. sin interés.
Lactancia materna exclusiva hastalos 17 diasy mixtalos 4 dias pre-
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viosal ingreso. No recibi6 vitamina Ds. Examen fisico. Peso: 3.675 g.
TA: 86/50. Regular estado general, deshidratacion moderada, respi-
racién acidética, exploracion por aparatos normal. Examenes comple-
mentarios. Sangre: hemogramanormal; pH: 7,17, COsH-: 4,9 mmol/l;
EB: -16; PCO.: 22 mmHg; Na: 140 mEg/l; K: 2,3 mEg/l; Cl: 112 mEg/l;
Ca: 15,7 mg/dl; Urea: 80 mg/dl; Cr: 0,59 mg/dl; FA: 422 Ul; PTH: 2,6
pg/ml. Orina: pH: 6,5 (coincidente con pH sanguineo 7,17); calciu-
ria 12,5 mg/kg/dia; Anidn gapp: +18. Eco rend: nefrocalcinosis me-
dular bilateral. Estudios funcionales. Acidificacion con CINH,: AT 34
UEqg/dl FG; NH4+: 26 uEg/dl FG. Excrecion fraccional de COsH-:
2,5ml/dl FG. Sobrecarga hiposodica: Cqi: 1,33 ml/dl FG; Cp + Cey:
21,7 mi/dl FG; Ciy2/Chzo + Cci 96%. La correccion de laacidosis re-
quirié unadosis de 7-8 mEg/kg/dia de bicarbonato, normalizandose la
calcemiay lacaciuria. Tras 10 meses de evolucion se constatd per-
sistenciadel cuadro de ATRD, precisando unadosis de 3 mEg/kg/dia
de bicarbonato.

El interés del presente caso de ATRD se basa en su presentacion en
€l periodo neonatal con hipercalcemiasevera. En nuestro paciente se des-
cartatanto el hiperparatoriodismo como la hipervitaminosis D, demos-
trandose unarelacion entre laacidosisy lahipercalcemia, lo cual esacor-
de con la hipétesis de que dicha acidosis generaria, mediante tampona-
miento anivel 6seo, unasalidadel calcio del hueso. No obstante, es
necesario profundizar en el conocimiento del mecanismo fisiopatol 8-
gico que causa hipercalcemia sdlo en algunos pacientes con ATRD.

0 Densitometria 6sea en nifios afectos de hipercal-
ciuria idiopatica. V. Garcia Nieto, C. Ferrandez, M.D.
Rodrigo, M. Monge, J. Chahin, C. Gonzalez Campo, C. Santana
Vega. Unidad de Nefrologia Pediatrica y Seccion de Nefrologia.
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Hospital «Ntra. Sra. dela Candelaria». Santa Cruz de Tenerife.

Objetivo. Estudiar ladensidad mineral 6sea (DMO) en 73 nifios
diagnosticados de hipercalciuriaidiopatica (HI) (34 V, 39 M; 8,1+ 3,6
afos) y relacionar dichos valores von diversos parametros marcadores
del metabolismo dseo de lavitaminaD.

Pacientes y métodos. Se diagnosticé HI cuando la calciuriafue
superior a4 mg/kg/dia en dos muestras consecutivas de orina minu-
taday en ausencia de otras causas conocidas de hipercaciuria. LaDMO
se midi6 en un densitémetro Hologic QDR-1000W (DXA). Los resul-
tados se registraron de forma «standard deviation score» de laDMO
(Z-DMO) en relacion con el valor medio para su edad y sexo. Se de-
fini6 la osteopenia cuando Z-DMO fue menor de -1. Se midieron los
niveles de osteocalcing, calcitriol, fosfatasa cida tartrato-resistente
(FATR), PTH intactay la eliminacién urinaria de PGE,, fosfato y de
magnesio. Ningun nifio habia recibido tratamiento con tiazidas. Losni-
veles de PTH intacta eran normales en todos los pacientes. Los resul-
tados se compararon con |os de un grupo control constituido por 57 ni-
flos sanos (32 V; 25 M; 7,9 + 2,9 afos).

Resultados. En relacion con €l grupo control, los nifios co HI mos-
traron valores significativamente elevados de osteocalcina, calcitriol y
delaeliminacion urinariade PGE; y de magnesio, asi como significa
tivamente reducidos de TmPO,/GFRy de Z-DMO (-0,71 + 0,88 vs 0,16
+0,62; p<0,01). Se observé correlacion directa de la calciuria tanto
con los niveles de calcitriol (r: 0,3; p < 0,05) como con la elimina-
cién urinaria de PGE; (r: 0,26; p < 0,05). Z-DMO se correlacioné ne-
gativamente con laedad (r: -0,3; p < 0,01) y FATR directamente con
los niveles de osteocalcina (r: 0,51; p < 0,01). Veintidds nifios (9 V, 13
M) (30,1%) tuvieron unaZ-DMO menor de-1. En estos pacientes con
HI y osteopenia se comprobé una correlacion negativa entre los nive-
lesde cdcitriol y Z-DMO (r: -0,53; p < 0,05).

Conclusiones. Desde el punto de vista fisiopatol 6gico, laHI pare-
ce estar relacionada con la presencia de niveles elevados de calcitriol
y de PGE:. En €l 30,1% de los nifios de nuestra muestra se detect6
osteopenia. El descenso dela DMO podria ser causada por un incre-
mento de la resorcion dsea, relacionado en algunos pacientes con un
aumento de los niveles de calcitriol.

0 Evolucion del sindrome cistouretral asociado a hi-
percalciuria idiopatia en nifios. J. Escribano, A. Liarte,
A.Fdiu, E. Castg6n, A. Balaguer, L. Soler. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario «Sant Joan». Reus (Tarragona).

Objetivos. Determinar la evolucion clinicaalargo plazo de nifios
afectos de hipercalciuriaidiopética, cuyo sintoma de presentacion
clinicafuelaclinica de inflamacion de vias bagjas.

Material y métodos. Estudiamos 19 nifios, 4 varonesy 15 muje-
res, afectos de hipercalciuriaidiopética, cuya clinica de presentacion
fue un sindrome cistouretral (SCU), y enlos que se descart6 cua quier
otra causa etiol6gica. El diagndstico de hipercalciuria se establecié s
presentaban niveles de calciuria> 4 mg/kg/dia, en al menos dos mues-
tras de 24 horas. Se analizaron los niveles plasméticos de Ca, P, PTH,
Na, K, urea, creatinina, cido Urico, FA, equilibrio &cido-basey pro-
teinas. Serealiz6 urocultivo y estudio de sedimento urinario. A todos
los nifios se les efectud estudio ecogréfico renal y anual, y CUMS o
UJV s estabaindicado. Los pacientes fueron controlados cada 4 me-
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ses, realizando un seguimiento clinico y analitico de laenfermedad. Se
realizé tratamiento dietético con ingesta abundante de aguay restric-
cién en laingestade sodio y calcio. Se estableci6 tratamiento con tia-
Zidas en los casos que desarrollaron urolitiasis y no normalizaron cal-
ciuria. El andlisis estadistico de los datos se realizd mediante € pro-
grama SPSS/PC.

Resultados. Los 19 nifios fueron seguidos por un periodo medio de
39,58 + 27,4 meses, con un rango de 12 a 60 meses. La edad mediade
los pacientes fue de 5,84 + 2,71 afios. Durante € periodo de seguimiento
siete nifios (37%) desarrollaron litiasisrenal. El intervalo entre el diag-
ndstico de hipercalciuriay la aparicion delitiasis fue de 23,57 + 25,2
meses. Un nifio sufri6 unarecidiva 2 afios después del diagndstico
del primer cdculo. Los nifios que desarrollaron litiasis presentaban una
edad media superior en el momento del diagndstico alos que no desa:
rrollaron célculos (7,14 + 2,91 vs 5,08 + 2,39). El tiempo medio en nor-
malizar la calciuriatras el diagnostico fue significativamente supe-
rior en el grupo con urolitiasisqueen el otro (16 + 9,5vs 7 + 4,2 me-
ses). No encontramos diferencias significativas entre 0s dos grupos en
el tipo de hipercalciuria, el nivel méximo de calciuria, la historiafa
miliar delitiasis, ni las manifestaciones clinicas acompafiantes apare-
cidasalo largo de laevolucion.

Conclusiones. El SCU esun sintomaasociado alahipercaciuriaen
nifios. Esta presentacion clinicatiene similar relevanciaclinica que la
hematuria, ya que conlleva un elevado riesgo de urolitiasis. Para dis-
minuir €l riesgo delitiasis debe normalizarse la calciuria antes del afio
de evolucidnincluso si el paciente se muestra asintomatico.

0 Indice Ca/Creat. como marcador de resorciéon 6sea
en la inmovilizacién. J. A. Camacho, A. Amat, A. Sorni, A.
Giménez, L. Garcia. Seccion de Nefrologia. Unidad integrada
Hosp. Clinic/Hosp. Sant Joan de Déu. Barcelona.

Lainmovilizacion ha sido considerada factor de riesgo de litiasis
renal en pacientes sometidos a ella, al ser responsable de la osteopo-
rosis subsiguiente e hipercalciuria secundaria ala mayor oferta renal
de calcio. En unarevision de nuestros casos de litiasis de los Gltimos
19 afios existia un antecedente de inmovilizacién prolongada en un
13% de ellos, unos por enfermedad invalidante (8 casos) y otros por
traumatismo o fractura (7 casos). No obstante, el tiempo medio dein-
movilizacién habiasido muy dto (M = 63 dias). En base aeste hallazgo
y ante la poca hibliografia concreta sobre €l tema se programé un es-
tudio de calciuria en pacientes inmovilizados por traumati smo/fractu-
racon € fin de ver las variaciones de lamisma en relacion a tiempo
de inmovilizacién. Se incluyeron los pacientes ingresados en
Ortopedia/Traumatologia del hospital que precisaron inmovilizacion
completa desde & momento del ingreso en razén de su patologia (frac-
tura de fémur, Perthes, luxacion de cadera, etc.). El periodo de reclu-
tamiento duré 3 meses (marzo amayo 1995), y seincluyeron 33 nifios
(22/11, nifio/nifia) con una edad M = 7,09 afios (r = 2-16). Se hicie-
ron determinaciones de calciuria mediante indice Ca/Creat. (22 mic-
€i6n delamariana en ayunas, 2 horas después delaprimera) en 5 tiem-
pos distintos en relacion al momento del inicio de lainmovilizacion:
T1 o basa (1-4° dia), T2 (5-14 dia), T3 (14-21 dias), T4 (> 21 diasy
T5 (fuera de inmovilizacion). Se trataron estadisticamente las medias
delos valores obtenidos en cada grupo de T, evidenciandose un incre-
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mento muy significativo delacalciuria(p < 0,01) entre T1y T2, T1
y T3y T1ly T4. Asimismo, la calciuria descendi6 significativamente
a comparar losvaloresde T3y TS5y T4y T5, teniendo en cuenta que
lamedia de valores de T5 se habia situado en la normalidad.

L os resultados indican que la cal ciuria como marcador de resorcion
Osea es un parametro que se altera con muy poco tiempo de inmovili-
zacion completa, aumentando proporcionalmente al mismo'y llegando
aunos niveles alas 3 semanas que doblan las cifras normales. Este pa-
rémetro se normalizaa reiniciar lamovilizacion.

0 Estudio urodinamico en la infeccion urinaria infan-
til. M.D. Ruiz Gonzélez, M. Espino Hernandez, J.C. Regueiro
Lopez, J.A. Vallgjo Casas, F. Gonzalez Garcia, A. Escassi.
Hospital «Reina Sofiax». Cérdoba.

Aunque € estudio urodindmico estaindicado en | os trastornos mic-
cionales, las disfunciones vesicales se asocian areflujo vesicoureteral,
aveces sin sintomas miccionales, y en ocasiones son las causantes de
lamalaevolucion eincluso del fracaso del tratamiento quirdrgico. Sin
embargo, la urodinamica no se incluye sisteméticamente en €l proto-
colo habitual delainfeccion urinariainfantil.

Revisamos las urodinamicas realizadas en nuestra Unidad en pa-
cientes con infecciones urinarias alos cuales seles habia realizado eco-
grafia, cistografia previay gammagrafiarenal (si habian presentado
una pielonefritis o tenian reflujo vesicoureteral). Se realizaron 24 es-
tudios en pacientes, con una edad media de 67 meses, que presentaban
sintomatol ogia miccional, megavejiga, residuo postmiccional o ure-
tradilatada en la cistografiay dilataciones intermitentes en ecografia.
La edad media de debut de |as infecciones urinarias fue de 46 meses,
con unamediade pielonefritisde 0,9 y deinfeccion urinariabajade 3;
se detect6 anomalia anatémica en €l estudio del tracto urinario en 12
pacientes (10, reflujo vesicoureteral; un diverticulo vesica y unadila
tacion en ecografia) y datos sugerentes de inestabilidad en 17 de las
cistografias realizadas. Serealizaron 18 gammagrafias, siendo patol6-
gicas en 14 pacientes. De los 24 estudios urodinamicos, 15 fueron
patol égicos, con diagndstico de inestabilidad vesical. Seinici6 trata-
miento con oxibutidina en todos ellos, con mejoria clinicaen el 92%
delos pacientesy disminucién significativadel nimero de infecciones
urinariasy en alglin caso mejoria e incluso desaparicion del reflujo.

Conclusiones. Dado que el debut de las infecciones urinarias se-
cundarias atrastorno funcional vesical suele ser tardio, deberiavalo-
rarse lainclusion sisteméticade laurodindmicaen € estudiodelalTU
en pacientes mayores de 3 afios. Dada la buena respuesta a anticoli-
nérgicos, se evitarian algunas intervenciones quirdrgicasy se podria
prevenir las secuelas de las I TU asociadas a trastornos vesicales fun-
cionales, que pueden ser severas aunque no se asocien areflujo vesi-
coureteral.

0 Estudio del gradiente transtubular de potasio en el
periodo neonatal. M.D. Rodrigo, J. Gdmez Sirvent, M.
Monge, J. Navarro, A. Pérez Salas, A. Dominguez Coello, V.
Garcia Nieto. Unidad de Nefrologia Pediatrica y Seccién de
Nefrologia. Hospital «Ntra. Sra. dela Candelaria». Santa Cruz de
Tenerife.

Objetivo. Estudios de aclaramiento han demostrado de forma con-
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sistente la existencia de tasas reducidas de excrecion de potasio en eda
des tempranas de lavida. Por otra parte, se ha comunicado que el cal-
culo del gradiente transtubular de potasio (GTTK) puede ser un para
metro Util para determinar, de formaindirecta, laactividad delaal-
dosterona. Hemos calculado el GTTK, en situacion de sobrecarga hi-
posalina, en un grupo de neonatos, relacionandolo con la edad postna
ta y con los valores basales de excrecion fraccional del ion (EFK).

Pacientes y métodos. Se estudiaron 40 neonatos con una edad ges-
tacional comprendida entre 28y 42 semanas (37,28 + 3,28) y una edad
postnatal entre 4y 28 dias (11,45 + 5,77), siendo su peso de 2.940,1
+727,7 9. A todos ellos se les calcul § los valores basales de EFK y
fueron sometidos a una sobrecarga hiposaina por viaoral segin € pro-
tocolo de Rodriguez Soriano y cols., modificado. En la orina de maxi-
maexpansion se calculé el GTTK segun laformula:

[UK: (UOsm/POsm)]: PK.

Resultados. Se observé una limitada capacidad para excretar po-
tasio (EFK) al comparar los valores obtenidos en funcién de la edad
postnatal. Del mismo modo, se encontraron valores significativamen-
tereducidosde GTTK (p < 0,05) enlos nifios con menos de 10 diasde
vida con respecto alos de mayor edad, tanto en |os pretérmino (3,8 £
1,74 vs 6,49  2,23) como en los nacidos atérmino (4,05 + 1,93 vs 6,64
+2,31). Por ello, se comprobé una correlacion directa (p < 0,05) entre
laedad postnatal tanto con losvalores basales de EFK (r =0,31) como
con GTTK (r = 0,52). Estas dos variables también se encontraron re-
lacionadas entre si (r = 0,47). Ademas, en la sobrecarga hiposalina,
GTTK se correlaciono directamente con el aporte de sodio y cloro
del tubulo proximal a distal (CH,O+CNay CH,O+CCl), indicando
que cuanto mayor eslaofertadelos mismosalas porciones distales de
la nefrona, més se garantiza la secrecion de potasio.

Conclusiones. Aunque es conocido que existen niveles elevados de
adosteronaen € periodo neonatal inmediato, nuestros resultados apo-
yan laexistencia de unainmadurez de |0os mecanismos de respuesta tu-
bular renal ala adosterona que mejora en la segunda semana de la
vida. Ademas, laeliminacién urinariabasal de K depende también del
aporte de sodio y cloro procedente de |as porciones proximales de la
nefrona.

0 Pseudohipoaldosteronismo primario. A. lofrio, P.
Larripa, F. Guirado, M. Heras, C. Loris. Seccion de Nefrologia
Pediétrica. Hospital Infantil «Miguel Servet». Zaragoza.

El pseudohipoaldosteronismo (PSH) fue descrito por primeravez
en 1958 por Cheek y Perry. Esun sindrome pierde-sal congénito y he-
reditario caracterizado por hiponatremia, hipercaliemiay niveles ele-
vados de reninay aldosterona en plasma, con funcion rena y adreno-
cortical normal. Lafalta de respuesta a la aldosterona puede produ-
cirse solo en células tubulares (formarenal), en células de colon, glan-
dulas salivares o glandulas sudoriparas, 0 en todas €llas (forma com-
plejao multisistémica).

Objetivo. Mostrar las diferentes formas de presentacion y evolucion
de tres casos de PSH primario controlados en nuestra Seccion.

Casuigtica:

Formas de pseudohipoal dosteronismo primario
R. Renal F. Complgja
Caso 1 Caso2 Cas0 3
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Sexo Mujer Mujer Hombre
Edadingreso 4 meses 6 meses 6 dias
Causaingreso Fatamedro, Fatamedro, Vdmitos, rechazo

deshidratacion deshidratacion tomas, deshidratacion

severa
Na plasma 125 mEqg/l 122 mEg/| 126 mEq/|
K* plasma 5,6 mEq/l 5,7 mEg/| > 9,9 mEg/l
Reninaplasma 47,2 ng/mi/h 22,4 ng/mi/h > 50 mg/ml/h
Aldoster. pl. 2472 pg/ml 615 pg/ml > 3.000 pg/ml
Nat/K* orina 2,6 2,7 214
lones sudor Normales Normales Cl 142 mEg/l
lones sdiva Normales Normales Cl 141, Na126,K
15,6
Tratamiento  CINa(3g) = CINa(6 g), resinas,
9-a-fludrocortisona
Evolucién Sdtisfactoria  Satisfactoria ~ Deshidrataciones

Comentarios. La presenciadel cuadro es mucho mas precoz en la
forma complegjaque en larenal, produciéndose una deshidratacion mas
severa. Los niveles de K+, renina-aldosteronay el cociente Nat/K+* en
orina son més elevados en laforma multisistémica Ademés, también
estan elevados losiones en salivay sudor.

0 Xantinuria. Causa poco frecuente de litiasis renal.
A. Hervast, J. Fons, F. NGfiez2, R. Torres. Unidades de
Nefrologia Pediatrica de2Hospital Clinico (Valencia), 1LL. Alcanyis
(Xativa) y *Servicio de Bioquimica, Hospital La Paz (Madrid).

Laxantinuria es una alteracion del metabolismo de las purinas
que cursa con marcado descenso de las concentraciones séricas 'y uri-
narias de acido Urico e incremento de laxantima e hipoxantina, que por
su baja solubilidad ocasionan frecuentemente litiasis. Dada su rareza
y las repercusiones importantes que pueden producirse, presentamos
un caso en el quellegd adafiarse casi por completo uno delosrifiones.

Caso clinico. JEG. FN 21-4-83. Remitido alos 3 afios de edad por
hematuria macroscopica.

Antecedentes. Familiares: Hijo Gnico. No consanguinidad. Dos her-
manas del padre fallecieron durante |as primeras semanas de vida, y
otra ha presentado litiasis, etiologias desconocidas. Personales: Embarazo
y perinatal normal. No vitaminas ni calcioterapia. No fatigani dolor a
glercicio, no tratamiento con alopurinol ni farmacos que modifiquen la
uricosuria

Anamnesis. Desde |os 2 afios, episodios de hematuria macroscopi-
ca, con disuria. Orina color cofiac, uniforme durante toda la miccion,
sin arenillani coagulos. No hay otros antecedentes ni alteraciones
clinicas. Pesoy talla: P10-25. TA normal. Fenotipo y exploracion ge-
neral normal.

Examenes complementarios: Bioguimicaen sangre, normal, salvo
uricemia: 0,1-0,7 mg/dl. Orina: hematuriamicroscépica, glucosay pro-
teina negativas. Aminoaciduria normal. UNa 5,4-9 mEg/kg/d, EFNa
1,5%. Urato indetectable en varias determinaciones. Cer: 125
mi/min/1,73 m2, Estudio de imagen: ECO, UIV y CUM: RD pequefio
sin cicatrices renales, litiasis vesical radiotransparente, no reflujo.
Gammagrafia: RD retraido con hipocaptacion (funcién relativa 20%).
Se redliza cistolitotomia obteniéndose calculo de 1,5 cm de didmetro,
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compuesto de urato amorfo. Ante el marcado descenso de uratosy a
pesar del informe de composicion del calculo pensamos en una xanti-
nuria, practicandose las siguientes determinaciones:

Paciente Padre Madre Val.nor.
Surato (mg/dl) 0,07 783 4,07 2,5-8
U urato (mg/dia) 3,84 7755 5264  <600-810
EF urato (%) 3,14 577 932 6,8-12,2
U Hipoxantina 701 498 212 50+ 10
(microM/g Cr/dia)
U Xantina 1.033 36,5 18,1 40+ 10
(microM/g Cr/dia)

Comentarios. Los valores heméticos y urinarios son diagnésticos
de xantinuria por posible mutacién espontanea. El tratamiento con-
sisteeningestaelevada de liquidos y dieta pobre en purinas, que hasi-
do el aplicado a nuestro paciente, no habiendo vuelto a presentar nin-
guna alteracion.

0 Incidencia de sindrome nefrético idiopatico en la po-
blacioén infantil (0-14 afios) de Malaga, 1982-1993. A.
Bueno Fernandez, F. Rubio Vergara, J.M. Millan Otegui, M.
PefiaMufioz, A. Martinez Valver de. Catedra y Departamento de
Pediatria, Facultad de Medicina, Hospital Materno Infantil. Malaga.

Objetivo. Vaorar laincidencia de sindrome nefrético idiopético
(SNI) infantil (0-14 afios) en nuestro medio y determinar si ha sufri-
do variaciones en los Gltimos 12 afios.

Material y métodos. Poblacién estudiada: Los datos de poblacion
infantil fueron obtenidos del Censo oficia de los afios 1981, 1986y
1991, realizandose una estimacion de poblacion intercensosy se cal-
cul6 lapoblacion mediainfantil delas cinco zonasen que sedividié la
provinciade Médaga.

Seleccion de pacientes: Seincluyeron en el estudio todos los ni-
fios (0-14 afios) nacidos en Mélagay diagnosticados de SNI, segiin
criteriosdel 1.SK.D.C. desde d 1-01-82 a 31-12-93. Como fuente de
datos se utilizaron todos los hospitales publicos de la provincia que
atendieron poblacion infantil en dicho periodo (4 centros). Seregis-
traron en cada paciente: fechay lugar de nacimiento, sexo, fechay
edad (decimal) al diagndstico, residencia habitual, respuesta a trata-
miento inicial y resultado de biopsiarena (BR). Sélo se excluy6 una
nifiaque, biopsiadaalos 14 meses, presentaba una esclerosis mesan-
gid difusa.

Resultados. Se identificaron 84 pacientes con SNI (7 casos nue-
vos/afio) con relacion varon/mujer 2,1/1, edad mediaal diagnéstico de
4,3 afos (0,8-13,0 affos), no existiendo diferencias entre varonesy mu-
jeres (4,28 versus 4,31). El pico de méaximaincidencia se sit(ia en tor-
no a segundo afio para ambos sexos con un predominio de casos en
otofio (33,3%).

Laincidenciamediaanual de SNI fue de 2,5 casos nuevos/100.000
(0-14 afios), no apreciandose ninguna diferencia entre los periodos
1982-87 y 1988-93. Por zonas, encontramos mayor dispersion respec-
to alamediaen las zonas de interior. EI 50% de |os casos procede de
Mélaga capital, en cuyo Hospital Materno-Infantil se diagnosticaron
el 80% del total.
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Delos 84 pacientes, 8 (9,5%) fueron corticorresistentes. Se reali-
zaron 20 BR (quirurgicas): 12 corticodependientes (CD), 7 corticorre-
sistentes (CR) y 1 por edad (< 1 afio). Todos presentaron cambios
minimos (CM), con depésitos de IgM mesangial en 10 (4 CRy 6 CD).

Conclusiones: 1. Laincidenciade SNI (CM) en nuestro medio 2,5
casos/afio/105 es algo superior ala publicada en poblaciones de igua
edad, manteniéndose constante para periodos consecutivos de 6 afios.
2. Laedad de comienzo y predominio masculino es total mente super-
ponible alacomunicadaen las (iltimas décadas. 3. A pesar de que nues-
tro porcentaje de corticorresistanciaes el habitual, llamalaatencion la
ausencia de lesiones de glomerul oesclerosis segmentariay focal.

0 Tratamiento del sindrome nefrotico idiopatico con
ciclosporina A. G. Ariceta, A. Vallo, M.2J. Quintela, R.
Oliveros, J. Rodriguez Soriano. Seccion de Nefrologia Pedidtrica,
Departamento de Pediatria. Hospital de Cruces. Universidad del
Pais Vasco. Bilbao.

Se han evaluado la eficaciay complicaciones del tratamiento con
ciclosporina A (C) en 25 nifios afectos de sindrome nefrético idiopa
tico (SN) durante el periodo 1988-1995. Doce pacientes (8 nifios, 4
nifias; edad mediana: 8,6 afos) presentaban un SN corticodepen-
diente (SND) y 13 pacientes (7 nifios, 8 nifias; edad mediana: 4,4 afios)
un SN corticorresistente (SNR). Labiopsiarena fue realizadaen tres
nifios con SNC, mostrando lesiones minimas en los tres casos; y en
los 13 nifios con SNR, mostrando |esiones minimas en cuatro, proli-
feracion mesangial con depdsitos de IgM en tresy glomerul oescle-
rosis segmentariay focal en seis casos. En todos los pacientes|a C fue
utilizada como tercera droga, tras prednisonay un agente inmunode-
presor (ciclofosfamida o mostaza nitrogenada). En |os pacientes con
SNR la administracion de C fue siempre asociada con la administra-
cién de prednisona a dosis bajas. Los 12 pacientes con SND presen-
taron unaremision completa durante laadministracion de C, pero sie-
te pacientes recidivaron a suprimir o disminuir ladosis, y 7 de 8 pa
cientes en los que la C se administré de manera prolongada siguie-
ron presentando recidivas del SN. Sin embargo, |os requerimientos to-
tales de prednisona fueron menoresy lavelocidad de crecimiento fue
mayor durante €l afio en el que se administré C que en € afio prece-
dente. De los 13 pacientes con SNR, solo cinco presentaron unare-
misién completa. Tres de estos cinco pacientes han recidivado tras su-
presion del tratamiento con C, pero estas recidivas han respondido al
tratamiento con prednisona. Las complicaciones clinicas (hirsutismo
en tres, hiperplasia gingival en un paciente, hipertension arterial en
cinco casos) han sido poco relevantes. El SDS de tension arterial pro-
medio durante el afio de tratamiento con C (1,46) fue similar a SDS
de tension arterial promedio en el afio precedente (1,36). Las com-
plicaciones bioquimicas (hiperuricemiaen 7, hipomagnesemiaen 11
casos) han sido mas frecuentes, pero han sido siempre reversiblestras
supresion del tratamiento. La funcion renal, juzgada por el aclara
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miento de creatinina, permaneci estable. El desarrollo de un osteo-
sarcoma en un nifio parece tratarse de una simple coincidencia, a no
ser un tumor reportado tras tratamiento con C.

Comentario. Estos resultados sugieren que la C es capaz de indu-
cir remision en todos los pacientes con SND y en, aproximadamente,
un tercio delos pacientes con SNR. Sin embargo, lamayoriade los pa-
cientes recidivaron a suprimir €l tratamiento y requirieron tratamien-
to prolongado, frecuentemente asociado a prednisona. Las complica
ciones observadas han sido escasas.

0 Glomerulonefritis mesangiocapilar. Criterios diag-
nésticos (15 casos). L. Garcia, A. Giménez, J.A. Camacho.
Seccion de Nefrologia. Unidad Integrada Hospital Clinic-Hospital
Sant Joan de Déu. Barcelona.

Laglomerulonefritis mesangiocapilar (GNMC) puede ser idiopéti-
ca 0 secundariaamultiples procesos (infeccion, hereditaria, lupus, &tc.).
LaGNMC es unaentidad definida por criterios morfol dgicos (expan-
sién mesangial, incremento celular endocapilar) con hipocomplemen-
temiay evolucién ainsuficienciarena crénica (IRC).

Material y métodos. Se presentan 15 casos, 8 varonesy 7 muje-
res, de edad comprendidaentre 5y 16 afios, con unamedia de 8,7 afios.
Se explor6 en todos: TA, proteinuria, sedimento, funcion renal, C3,
C4, F. nefritico y estudio hidpsico renal (MO, IF, MED).

Resultados. La clinica de comienzo fue de sindrome nefrético + he-
maturiaen seis casos, como sindrome nefrético en dos casosy en sie-
te como sindrome nefritico con proteinurialeve. Hipertension arterial
(HTA) hubo en 9 casos, IRA en sietey anemiaen cuatro. El C3 fue ba-
joen 13 casos. Lahistologiarenal confirmé el diagnéstico de GNMC,
siendo en 12 del tipo | y en tres, del tipo I1. La|F demostr6 en todos
depdsitos de C3. El seguimiento medio ha sido de 12 afios.

Asintomati cos estan cuatro casos. Presentan hematuria + proteinu-
riatres casos; siguen con sindrome nefrético e IR moderada cinco y
tres casos estén con IRCT.

Conclusiones. La GNMC predomina en adolescentes. El diagnos-
tico es ante todo anatémico. Evolucion alRCT poco modificable por
el tratamiento. Laincidenciade GNMC tiende a bajar en Europa.

0 Enfermedad de depdsitos densos (EDD) con distri-
bucién segmentaria e hipocomplementemia mante-
nida. P. Rodriguez Merayo, J. Martin Govantes, J. Fernandez
Alonso, A. Moreno Vega. Hospital Universitario «Virgen del
Rocio». Savilla.,

En el grupo de EDD se distinguen dos subtipos principales: laglo-
merulonefritis membranoproliferativatipo [ (GNMPII) y unaforma
segmentariay focal (GNSF). Mientras en la primera se encuentra hi-
pocomplementemia en el 91% de los casos, no se ha descrito en nin-
gUn caso de GNSF.
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Presentamos un enfermo de 8 afios que debuté con hematuria ma-
croscdpica, sininsuficienciarena ni hipertension. En los estudios re-
alizados se encontré proteinuria (37 mg/kg/dia), C3 = 21,5 mg/dl,
C4 =13,8 mg/dl einmunocomplejos circulantes positivos.

A los 2 meses de evolucion persistian las mismas alteraciones,
por lo que se hiopsid, con los siguientes hallazgos: proliferacion me-
sangial difusa, con exudacién y humps subepiteliales; membranas
opticamente normales, pero en electronica, presencia ocasional de
pequefios depdsitos el ectron-densos intramembranosos. C3 granular
difuso en mesangio.

A los 7 meses del comienzo, persistian microhematuriay protei-
nuria. La hipocomplementemia se habia acentuado (C3 = 8,3 mg/dl),
por o que se realiz6 nueva biopsia, encontrandose depdsitos densos
intramembranosos en cantidad muy superior alaanterior, pero siguiendo
un patrén segmentario y focal.

Fue tratado con prednisona, con normalizacion de todos los paréa-
metros, estado que se mantiene 15 meses después de finalizar €l tra-
tamiento.

El interés del caso radicaen ser el primero descrito en laliteratura
de EDD subtipo GNSF con hipocomplementemia mantenida, y alaex-
celente respuesta, al menos a corto plazo, obtenida con el tratamiento
esteroideo.

0 Sindrome nefrético como debut de un neuroblasto-
ma. M.E. Sdez de Adana Pérez, F. Guirado Giménez, M. Marco
Olloqui, M. Heras Gironella, C. Loris Pablo. Hospital Infantil
«Miguel Servet». Zaragoza.

Introduccion. La asociacion de sindrome nefrético y enfermedad
tumoral, fundamenta mente linfoproliferativa, es un hecho yadescrito
en laliteratura. Sin embargo, no hemos encontrado esta asociacion con
el neuroblastoma. Se aporta el caso de un paciente afecto de neuro-
blastoma que como clinica deinicio presenté un sindrome nefroético.

Caso clinico. Se trata de un varén de 2 afios de edad que consulta
por edemas. En la anamnesis refiere presentar edemafacial matutino
de un mes de evolucion, detectandose microhematuria en andlisis con
tirareactiva

Antecedentes familiares y personales: sininterés parael caso.

Exploracion fisica: edemafacial y en ambas extremidadesinferio-
res. Resto aparentemente normal. Tensién arterial: 110/60 (> P95/P95
para su edad.

Exploraciones complementarias. hemograma normal; VSG 121;
bioquimica sanguinea: urea 28 mg/dl, creatinina 0,26 mg/dl, coleste-
rol 500 mg/dl, triglicéridos 367 mg/dl, proteinastotales 4,28 g/dl; 19G
170, 1gA 84,6, IgM 193 mg/dl; C3, C4y C3p, normal; gasometria,
ionogramay coagulacion, normal; orina: 300 hematies/campo, protei-
nuria 347,5 mg/mz/hora, albimina/creatinina 26, TRP 4%, GFR (es-
timado) 71,41 ml/min/1,73 m2. Radiologia de térax: derrame pleural
bilateral; Eco abdominal: masaretroperitoneal de’5 cm de didmetro de-
pendiente de suprarrenal izquierday ascitis; TAC toracoabdominal:
masa suprarrenal izquierda. Anatomia patol6gica del tumor: neuro-
blastoma suprarrenal izquierdo. Biopsiarend: glomerul onefritis pro-
liferativa difusa exudativa, depdsitos de C3y Clq con inmunofluo-
rescencia.

Comentarios. 1. Se plantea el interrogante de si en este paciente la
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asociacion de un neuroblastomay un sindrome nefrético es casual o
€l sindrome nefrético es secundario al tumor. 2. La anatomia patol 6gi-
ca orienta a que pueda tratarse de una glomerulonefritis por inmuno-
complejos secundariaa tumor, hecho éste que no ha podido confir-
marse. 3. Laevolucion favorable con desaparicion del sindrome nefré-
ticoy normalizacion clinicadel paciente apoya también esta hipétesis.

0 Sindrome nefrético asociado a microcefalia. F. Guirado
Giménez, M. Marco Olloqui, E. Séez de Adana, M. Heras
Gironella, C. Loris Pablo. Seccion de Nefrologia Pediatrica.
Hospital Infantil «Miguel Servet». Zaragoza.

Introduccion. En 1968, Galloway y Mowat describieron por pri-
mera vez dos gemelos con una triada de microcefalia congénita, her-
niade hiato y sindrome nefrético de inicio precoz. Posteriormente se
han descrito otros 22 casos, de los que solo dos presentaron herniade
hiato. En €l estudio histolégico se aprecian cambios de tipo micro-
quistico, esclerosis mesangial difusay glomeruloesclerosis focal.

Caso clinico. Nifio de 9 afios de edad, con antecedentes de micro-
cefalia, escasa ganancia ponderal, hipogonadismo hipogonadotropo,
micropeney a opecia congénita diagnosticados a nacimiento y en tra-
tamiento desde los 6 afios con hormonas tiroideas por hipotiroidismo
latente que consultaalos 8 afios por edemas, proteinuria, hipertension
arterial einsuficienciarenal. Presentaba una creatininade 1,75 mg/dl,
ureade 120 mg/dl, GFR de 37,36 ml/min/1,73 m2, TRP de 83,4%, pro-
teinas totales de 5,89 g/dl, colesterol de 330 mg/dl y proteinuriade 223
mg/m?/hora.

En laexploracion fisica destaca la microcefalia, obesidad troncu-
lar, alopecia, retraso mental y pene pequefio. En su evolucidn presen-
ta convulsiones con EEG patolégico en control con acido valproico.

Seinicio tratamiento con pulsoterapia mas azatioprina sin presen-
tar respuesta. La biopsia renal mostré glomeruloesclerosis segmenta-
riafocal.

En laactualidad se mantiene estable con tratamiento hipotensor
(captopril) y funcién renal con creatinina de 2,6 mg/dl, urea de 102
mg/dl, GFR de 24,6 ml/min/1,73 m2, TRP de 83,23%, proteinas tota-
lesde 6,57 g/dl, colesterol de 198 mg/dl y proteinuriade 49,5 mg/m?/h
alos 9 meses de evolucion.

Comentario. El paciente descrito presentacriterios clinicos y anato-
mopatol 6gicos compatibles con un sindrome de Galloway-Mowat; sin
embargo, no hemos hallado nigin caso en laliteratura de debut ala
edad de nuestro paciente. Atendiendo ala Gltimarevision delos ca-
sos clinicos publicados realizada por H. Sano y colaboradores (Sano
H, Miyanoshita A, Watanabe N y cols. Microcephaly and early-onset
nephrotic syndrome-confusion in Galloway-Mowat Syndrome. Pediatr
Nephrol 1995;9:711-714) podrian diferenciarse dos variantes del sin-
drome: 1. Unaformadeinicio precoz, por debgjo delos 3 mesesdevi-
day de mal prondstico. 2. Unaformatardia, de inicio por encima de
los 3 meses de vida, de evolucidn més lentay mejor prondstico (ran-
go: 7-24 meses).

Todo lo anterior nos lleva a plantearnos la posibilidad de que setra-
te de un caso de sindrome de Galloway-Mowat de inicio anormalmente
tardio o bien que pudiera tratarse de unatercera forma de este sindro-
me cuyo debut fuera todavia a més largo plazo.
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0 Estudio del funcionalismo renal en 14 nifios afectos
de drepanocitosis. A. Cabot Dalmau. Servicio de Pediatria.
Consorci Sanitari de Mataré. Barcelona.

Hemos estudiado la funcién renal dentro del seguimiento habitual
en 6 nifios afectos de enfermedad drepanocitica (grupo 1, 4 HbSS, 1
HbCC, 1 HbSC; edad media 4,5 afios, Hb media 8,6 mg/dl), tres de
ellos con episodios severos de vasooclusion y hemdlisis, y en 8 hete-
rocigotos (grupo 2, HbAS, edad media 4,2 afios, Hb media 11,9 mg/dl),
todos ellos asintométicos. Se trata de nifios negros de familias centro-
africanas inmigrantes, de la comarca del Maresme (Barcelona).

No hemos encontrado anomalias en ninguno de ellos en cuanto ala
funcidn glomerular, imagen ecogréfica, ni enlacalciuriao RTP. Sin
embargo, el grupo 1, respecto a grupo 2, presentaba una diuresis me-
diade 2,5vs 1,7 cc/kg/h, una EFNamediade 1,1 vs 0,7%, y lamedia
delaosmolaridad urinariaalas 8 h derestriccion hidricaerade 538 vs
644 mOsm/l, respectivamente; cifras por debajo de la poblacion con-
trol y con cierta tendencia a disminuir con la edad.

La asistencia cuidadosa a estos nifios mejora su supervivencia, y
por ello deberemos tener en cuenta cada dia mas los problemas rela
cionados con los diferentes tipos de nefropatia que se han relaciona
do con ladrepanocitosis, en particular la afectacion tubular e hiposte-
nuria. Creemos que nuestros datos sugieren su aparicion en una edad
temprana, sobre todo en homocigotos, o que significa que puede exis
tir un mayor requerimiento hidrico que el que lamismaenfermedad de
base precisa para prevenir las complicaciones vasooclusivas.

0 Uso racional de la gammagrafia renal DMSA en ni-
fios con reflujo vesicoureteral. O. Oriade Rueda, M A.
GarciaHerrero, M. Conde Gémez, E. Garcia Frias. Servicio de
Pediatria. Hospital Universitario «Principe de Asturias». Alcala
de Henares. Madrid.

Lagammagrafia renal con &cido dimercaptosuccinico DMSA ha
demostrado su utilidad en la valoracién de posibles secuelas del reflu-
jo vesicoureteral. Sin embargo, el empleo de esta prueba en el segui-
miento de |os pacientes con reflujo vesicoureteral no sigue criterios ho-
mogéneos estandarizados. Su uso rutinario podriaincluso cuestionar-
se en pacientes asintométicos.

Hemos estudiado una serie de 78 pacientes, 60 nifiasy 18 nifios (113
unidades renales) diagnosticados de reflujo vesicoureteral, entrelos 0
y los 12 afios de vida. De ellos 65 fueron estudiados tras unainfeccion
urinariay 9 estando asintométicos, por antecedentes familiares de re-
flujo, dteraciones en laecografiaantenatal 0 en € estudio de otras ano-
malfas genitourinarias.

A todos los pacientes se les realizé al menos una gammagrafiare-
nal cortical con DMSA, en € primer afio del diagndstico, que mostré
cambios renales en 27 pacientes (34,6%): compatibles con cicatrizacion
renal en 15 (19,2%) y asimetriarenal no justificable en 17 pacientes
(24,3%), cinco de los cuales presentaban, ademas, lesiones corticar
les. Las alteraciones fueron bilaterales en tres casos y unilaterales en
24 (89%); ipsilaterales a reflujo o unilaterales en pacientes con re-
flujo bilateral, en 18 casos.

En todos | os pacientes sin antecedentes de infeccion urinaria, diag-
nosticados estando asintométicos, € estudio gammagréfico fue normal.
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Laecografiarenal, realizada en todos los casos, identifico atera-
ciones Unicamente en 14 pacientes, la mayoria de las cuales corres-
pondia a duplicidad y/o dilatacion piélica o pielocalicial.

En nuestra serie la cicatrizacion renal se ha asociado a diagnosti-
co tardio del reflujo (mayor edad al diagndstico), grado de reflujo se-
gUn laedad al diagndstico, sexo femenino, nimero de episodios dein-
feccion urinaria, asi como a dteraciones en el patrén miccional.

0 Endocarditis bacteriana secundaria a sepsis de fo-
co urolégico. L. Ramos Macias, P. Alvaro Morales, B.
Valenciano Fuente, P. | zquierdo Bello. Hospital Materno-Infantil.
Las Palmas de Gran Canaria.

Laendocarditis es hoy en dia una causaimportante de morbilidad
en adolescentes y nifios mayores de 4 afios. En su etiopatogeniainci-
den dos factores: alteraciones en lahemodinamica por cardiopatia con-
génita o adquiriday, por otro, bacteriemias por agentes infecciosos a
distancia.

Caso clinico. Paciente, nifiade 18 dias de vida queingresaen nues-
tro hospital por crisis convulsiva tonicocl 6nica generalizada acompa-
fiada de cianosis.

Entre sus antecedentes cuenta con un ingreso previo, alos 3 di-
as de vida, por crisis de cianosis generalizada. La Eco-Cardio fue
normal y el EEG detecté un foco irritativo temporal. Se paut6 fe-
nobarbital.

Exploracion fisica: Palidez, polipnea e hipotonia. Mancha color ca
fé con leche axilar. Soplo I/IV en b.e.i. Exploraciones complementa-
rias: Hemograma: leucocitosis, VSG 95; Hg: 8. Eco-Cardio: verruga
adrticasubvalvular. Anillo adrtico hiperecogénico. Urocultivo: Klebsidla
pneumoniae. Hemocultivo: negativo. Eco abdominal: ectasia pielo-
cdicia RD. UTV: dilatacion grupos caliciales medio RD. CUMS: RVU
RD grado V. DMSA: RD de mejor tamafio que RI. Cicatriz polo su-
perior RD.

El tratamiento fue cefotaximay vancomicina 6 semanas, y cirugia
antirreflujo. Evolucion favorable tras seguimiento de 24 meses.

Conclusiones. La edad de presentacion de la endocarditis tan pre-
coz en la paciente |a relacionamos con su malformacion urinaria.
Importante deteccidn precoz de malformaciones urinarias para evitar
sus posibles complicaciones locales y a distancia.

0 Sindrome hemolitico-urémico. Revision de nuestra
casuistica en 29 casos. A. Giménez Llort, J.A. Camacho
Diaz, L. Garcia Garcia. Seccién de Nefrologia. Unidad Integrada
Hospital Clinic-Sant Joan de Déu. Universidad de Barcelona.

Se revisan 21 pacientes afectos de sindrome hemolitico-urémico
(SHU) en los tltimos 21 afios (1974-1995). Laincidenciaen €l sexo
masculino fue del 55% (16 casos) y 45% en e femenino (13 casos). La
edad deinicio delaenfermedad tuvo mayor incidenciaentre 1y 2 afios
(9 casos). Laenfermedad debutd en el mes de agosto en 10 casos (34%).

Laincidencia de la enfermedad oscilé de 1-3 casos por afio sin
detectarse dreas endémicas.

El intervalo de tiempo oscil6 de 2 a 15 dias, €l proceso prodrémi-
co fue gastroenteritis aguda (22 casos) y procesos respiratorios (7 ca-
s0s). Enlaexploracion fisicadel paciente destact palidez en todoslos
casos, siendo otros sintomas variables. Anemia hemolitica con es-
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quistocitosis, insuficiencia renal aguday trombopenia estuvo presen-
te en todos |0s casos. Se observo hematuria en 26 casos (89%), pro-
teinuria en 23 casos (79%) e hipertension arterial en 9 casos (31%).

Biopsiarenal en 17 pacientes (58%), diagnosticandose microan-
giopatia trombética glomerular en 16 casos y tan sélo un paciente
con microangiopatia trombética vascular.

El tratamiento efectuado fue sintomético, instaurandose didlisis pe-
ritoneal en 10 pacientes (34%).

Conclusiones. @) Buen pronéstico de la enfermedad en nuestro me-
dio. b) Eficaciadeladidisis peritonea precoz. ¢) Un paciente con SHU
familiar e hipocomplementemia. d) Predominio mes de agosto en el
debut de laenfermedad (34%). €) Utilidad de captopril y nifedipino co-
mo hipotensores.

0 Pseudohipoparatiroidismo T II: A propésito de un ca-
so. JM.dd Mora, A. Iceta, |. Nadal, L.M. Barriuso, S. Berrade,
I. Idoatel. Unidad de Nefrologia Infantil. S. Pediatria. Analisis
Clinicost. Hospital «Virgen del Camino». Pamplona.

Introduccién. El pseudohipoparatiroidismo (PHP) se debe aunare-
sistenciaen los receptores delaPTH, produciéndose una elevacion de
dicha hormona e hipocalcemia. Se clasifica en distintos subtipos de-
pendiendo de las caracteristicas clinicas y delalocalizacion del posi-
ble defecto en el receptor. EI PHP TII es un defecto de los receptores
del AMPc, con ausencia de respuesta fosfattrica a la administracion
exégena de PTH (Test de Ellsworth-Howard).

Caso. Nifiade 10 afios controlada por su pediatra por hipocalcemia,
que consulta por parestesias en extremidades. Exploracion fisica: fe-
notipo normal. No retraso mental. Destaca signo de Schvostek positi-
vo, siendo €l resto de laexploracion anodina. Analiticaal ingreso: cal-
cio 3,5 g/dl, fosfato 7,6 mg/dl, PTH 0,90 mg/dl, AMPc orina 2.003
nmol/l; 1,25(0H), Vit D: 27 pg/ml. ECG: dargamiento S-T. TAC cra-
ned y cervical: sin ateraciones.

Intervenciones. Ante la sospecha de PHP se realiza la prueba de
Ellsworth-Howard modificada en la que existe nula respuesta fosfa-
tdrica con aumento del AMPc excretado tras |aadministracion de PTH,
lo que demuestra la existencia de un PHP tipo I1. Seinicia tratamien-
to con carbonato célcico y 1,25(0OH),.Ds, siendo laevolucién dela
nifia satisfactoria presentando normocal cemia en controles posteriores.

Discusion. Ante un caso de hipocal cemia persistente debemos te-
ner en cuentala posibilidad de que se trata de un caso de PHP a pesar
de que no se acomparie de fenotipo Albright.
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