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1. INTRODUCCION

La nefropatia cicatricial (NC) define la presen-
cia de cicatrices renales, focales o difusas, se-
cundarias a un dano irreversible del parénqui-
ma renal, lo que se corresponde con zonas de
hipocaptacion en la gammagrafia con Tc* pa-
sada la fase aguda de un episodio de infeccién
de orina.

El término NC engloba las cicatrices postnata-
les secundarias a infeccion urinaria asociada o
no a reflujo vesicoureteral (RVU) y las prenata-
les, que en ausencia de infeccion representan
grados de hipoplasia-displasia renales varia-
bles.

La NCy otras patologias renales, tanto estruc-
turales congénitas como adquiridas, condicio-
nan una situacion de pérdida de masa renal.
Seguln la hipdtesis de Brenner, una reduccién
critica en la masa renal funcionante, indepen-
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y nefropatia cicatricial. Enfermedad renal progresiva.
Protoc diagn ter pediatr. 2014;1:373-84.

dientemente de la enfermedad renal de base
que la cause, provoca un aumento de la pre-
sion intraglomerular en la nefronas restantes
que conduce a un proceso de hiperfiltracion y
proteinuria, que puede asociarse a un aumen-
to del tamafio (hipertrofia) glomerulary a tra-
vés de fenémenos inflamatorios progresar fi-
nalmente a una fibrosis tubulointesticial y
glomeruloesclerosis, con progresién del dafo
renal crénico hasta una situacion de enferme-
dad renal terminal. En este proceso la activa-
cion del eje renina-angiotensina es un factor
clave.

2. EPIDEMIOLOGIA

En Espaia, la incidencia de enfermedad renal
crénica (ERC) no terminal en el afio 2011, se-
gun los datos del registro espafol pediatrico
(REPIR 11) de enfermedad renal crénica no ter-
minal (estadios 2-5 sin precisar tratamiento
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sustitutivo), era de 7,27 por millén de pobla-
cion pediatrica (pmpp) con una prevalencia de
128 pmpp. La incidencia en distintos registros
europeos es similar (entre 7y 10 pmpp).

La causa mas frecuente de ERCen la edad pedia-
trica son las malformaciones congénitas del ri-
fién y del tracto urinario. (CAKUT). Estas consti-
tuyen aproximadamente el 20-30% de todas las
anomalias identificadas en el periodo neonatal.

La nefropatia cicatricial se desarrolla después
de una pielonefritis aguda en un 25-57% de
los casos y es la causa de entrada en trata-
miento sustitutivo del 2-20% de los nifios se-
gun registros europeos y norteamericanos.

3. ETIOPATOGENIA
3.1. Nefropatia cicatricial
Nefropatia cicatricial congénita

Se debe a anomalias del desarrollo embriona-
rio renal, dando lugar tanto a alteracién de la
morfologia ureterovesical (obstruccion y/o re-
flujo), como del parénquima renal (displasia,
hipoplasia, agenesia renal, displasias quisti-
cas), en muchos casos asociado a reflujo vesio-
cureteral de alto grado.

La patogenia de estas alteraciones es multi-
factorial (factores ambientales y genéticos).
Factores ambientales incluyen la exposicion a
agentes teratogénicos y nutricionales. Varios
genes se han implicado en la patogenia de las
malformaciones renales. Asociada en muchas
ocasiones a malformaciones congénitas no
renales y sindromes malformativos. Es mas
frecuente en varones.
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Nefropatia cicatricial adquirida

Entre los factores implicados en la formacion
de cicatrices en la etapa postnatal destacan:

Reflujo vesicoureteral (RVU): las cicatrices
renales estan asociadas al RVU. Diferentes
estudios indican que el 30-60% de los pa-
cientes ya tienen cicatrices renales en el
diagnostico inicial de RVU. Factores predis-
ponentes:

Grado del reflujo vesicoutereral (RVU):
aunque la ausencia de reflujo no excluye
la existencia de cicatrices si que parece
existir una relacion entre el grado de
RVU y la presencia de cicatrices. Aproxi-
madamente la mitad de los nifios que
padecen una ITU y tiene RVU de grado
igual o superior a Ill desarrollan cicatri-
ces, frente a menos del 20% en nifios con
RVU inferior o igual a grado Il.

Reflujo intrarrenal (reflujo a sistemas co-
lectores).

Infecciones urinarias (ITU): el riesgo de cica-
triz depende, entre otros factores de las ca-
racteristicas del germen (capacidad de ad-
herencia, resistencia al efecto bactericida
del suero, antigeno H, antigeno K...), y del
numero de pielonefritis, existiendo eviden-
cias, pero con datos contradictorios, en re-
lacion a la edad del paciente y el retraso del
inicio del tratamiento como factores de
riesgo.

Factores dependientes del huésped: (geno-
tipo para el gen ECA, grado de respuesta
inmune, nivel de expresion de la éxido ni-
trico sintetasa y niveles de dxido nitrico a
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nivel glomerulary tubular, nivel de citoqui-
nas, grado de expresién de COX-2 a nivel
tubulointersticial...).

3.2. Progresion del dafio renal secundario
a pérdida de masa renal

Sea cual sea la patologia (incluida la NC) que
condicione una pérdida significativa de masa
renal, se activaran una serie de factores que
contribuyen a la progresion del dafio renal en-
tre los que destacan:

« Dano directo del endotelio glomerular por
aumento de la presion.

« Liberacion de citoquinas, sustancias proin-
flamatorias, factores de crecimiento (TGF-
beta) y fibroblastos con infiltracion en el
tabulo e intersticio de macréfagos y linfoci-
tos T, lo que conduce a un aumento de sin-
tesis de matriz y fibrosis tubulointersticial.

« Pérdida de podocitos y alteracion en su fun-
cion (lo que a su vez aumenta la proteinuria
y contribuye a la glomeruloesclerosis).

« Activacién del sistema renina-angiotensi-
na-aldosterona: la angiotensina Il se une a
sus receptores tipo 1y genera factores pro-
fibréticos y distintos factores de crecimien-
to. Asi mismo la angiotensina Il, a través de
la estimulacion de receptores de factor de
crecimiento epidérmico presentes en las
nefronas, promueve la produccion de cola-
genoyy la proliferacion celular. La angioten-
sina Il también contribuye a la liberacion de
citoquinas y al reclutamiento de células
inflamatorias a nivel tubulointersticial. Por
otro lado, el exceso de aldosterona y la so-
breestimulacion de los receptores minera-
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locorticoideos producen remodelacion vas-
culary fibrosis.

Prostaglandinas: aumentadas a nivel glo-
merular, inicialmente como mecanismo
adaptativo (ya que por su efecto dilatador
contribuyen a mantener el filtrado glo-
merular (FG), provocan un aumento en la
secrecion de renina y aumentan la produc-
cion de matriz extracelular.

Acimulo de amonio.

. FACTORES QUE CONDICIONAN

LA PROGRESION DE LA LESION RENAL

Enfermedad de base: es uno de los factores
que mas influyen en la progresion esponta-
nea de la lesién renal, lo que sugiere meca-
nismos patogénicos especificos de cada
enfermedad.

Dotacion nefronal: segln la teoria de Ia hi-
perfiltracion de Brenner, la reduccion de la
masa nefronal condicina gran sobrecarga
funcional de las nefronas restantes, que se
veran sometidas a un estado de permanen-
te hiperfiltracién en un intento de mante-
ner la funcion renal. Estos cambios inicial-
mente beneficiosos pueden condicionar a
lalarga un deterioro de |la funcion renal. Los
nifios y adultos con rifidn tnico mantienen
funcién renal normal sin proteinuria ni
HTA, lo que sugiere la existencia de un nivel
umbral de reduccién de la masa renal para
el empeoramiento progresivo de la funcion
renal.

Farmacos nefrotoxicos: los enfermos con
ERC son mas susceptibles a la nefrotoxici-

©Asociacién Espafiola de Pediatria. Prohibida la reproduccién de los contenidos sin la autorizacién correspondiente.
Protocolos actualizados al afio 2014. Consulte condiciones de uso y posibles nuevas actualizaciones en www.aeped.es/protocolos/
ISSN2171-8172



IA‘\EP Prot

dad de farmacos y medios de contraste in-
travenosos. Los aminoglucésidos pueden
causar deterioro de funcion renal y su ries-
go de nefrotoxicidad aumenta cuanto mas
prolongado sea el tratamiento, mayor la
dosis total, mas frecuentes los intervalos y
cuando existe hipovolemia o disfuncion
hepatica asociada. Los AINE empeoran la
funcién renal por fracaso renal agudo vaso-
motor, sobre todo si existe tratamiento diu-
rético asociado, deplecion de volumen, in-
suficiencia cardiaca o sindrome nefrético.

Hipertension arterial (HTA): la HTA, funda-
mentalmente la elevacién de la presién ar-
terial sistélica se asocia a un deterioro mas
rapido de la funcion renal. La pérdida del
ritmo circadiano y la mayor variabilidad in-
trinseca de la PA evaluadas mediante moni-
torizacion de PA ambulatoria se han rela-
cionado con el desarrollo de HTA y el dafio
de érgano diana.

Proteinuria: es con la HTA un factor de ries-
go independiente para la progresion del
dano renal, tanto en nifos como adultos.
Incluso con FG normal, la proteinuria per-
sistente y masiva constituye un factor de
riesgo para la progresion del dafio renal.

Bajo peso al nacimiento: el bajo peso deter-
mina menor masa nefronal al nacimientoy
por ello menor superficie de filtracion; la
hipertension glomerular compensadora y
el incremento de la presion arterial para
mantener la natriuria y volemia estable
ocasionan mayor dafo renal.

Ingesta proteica: las dietas hiperproteicas
mantienen un estado continuo de hiperfil-
tracion glomerular que favorece el deterio-
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ro de la funcion renal. Tras la ingesta de
proteinas hay un aumento de flujo plasma-
tico y del filtrado glomerular secundario al
descenso de las resistencias vasculares re-
nales.

Hiperlipemia: los niveles sanguineos eleva-
dos de lipidos aceleran el desarrollo de ar-
teroesclerosis y promueven la progresién
del dafio renal, por induccion del estrés oxi-
dativo. En adultos se ha objetivado una co-
rrelacion entre niveles altos de colesterol y
triglicéridos y pérdida acelerada de FG.

Diabetes: la hiperfiltracién glomerular ya
presente en el primer estadio de la nefropa-
tia diabética condiciona la aparicion de al-
buminuria. El inadecuado control metabé-
lico de la diabetes incrementa la progresion
de la lesién renal.

Obesidad: puede contribuir a la progresion
delfallo renal llegando a producir glomeru-
loesclerosis. Su mecanismo patogénico es
multifactorial. Se asocia frecuentemente
con HTA, resistencia a la insulina e hiper-
glucemia.

Anemia: la hipoxia tisular incrementa la
produccion de sustancia profibrética y ma-
triz extracelular.

Nivel socio sanitario y estilo de vida: los pa-
cientes de bajo nivel sociosanitario tienen
una evolucién mas rapida de la funcion re-
nal y precisan una adecuada educacion sa-
nitaria y un seguimiento mas agresivo. Asi
mismo, el actual estilo de vida de los paises
mas desarrollados (sedentarismo, dietas
hiperproteicas y ricas en grasas, obesidad...)
condiciona un incremento de los factores
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deriesgo cardiovascular que influyen nega-

tivamente en la progresion de la enferme-
dad renal.

Otros: raza, tabaquismo, edad, hipoalbumi-
nemia, hiperfosforemia, hipocalcemia, hi-
peruricemia y acidosis metabdlica.

5. MEDIDAS DE PREVENCION

5.1. Medidas de proteccion de nefropatia

cicatricial

« Infecciones de orina: prevencion, diagnés-

ticoy tratamiento precoz de las infecciones
urinarias febriles, tal como se indica en el
capitulo correspondiente.

Reflujo vesicoureteral: se cuestiona el ver-
dadero papel del RVU en la patogénesis de
la nefropatia, por lo que actualmente se
discute la necesidad de diagnosticar de for-
ma rutinaria la presencia de este, sin em-
bargo hasta el 50% de los pacientes con
RVU grado Il o superior tienen cicatrices.
Las indicaciones para realizar cistografia
tras infecciones urinarias o en dilataciones
de la via urinaria se discuten en el capitulo
correspondiente.

5.2. Medidas de proteccion de dafo renal

agudo

« Ajuste y monitorizacion de niveles de far-

macos segln el FG (en pacientes malnutri-
dos o con pérdida de masa muscular ajus-
tar la dosis de farmacos en base a FG
estimado por cistatina C).

Limitar el uso de AINE.
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En situaciones de deshidratacion, hipovole-
mia o dafio renal agudo, suspender tempo-
ralmente el tratamiento con IECAS, ARA-Il y
diuréticos.

Aplicar medidas de renoproteccion cuando
se realicen pruebas diagnoésticas con con-
trastes iodados en nifios con FG inferior a
60 ml/min/1,73 m

Evitar el uso de gadolinio en nifios menores
de 1-2 afios o si FG menor de 30 ml/min/
1,73 m2.

Evitar el uso de soluciones para prepara-
cién para colonoscopia que contengan fos-
fato sddico en pacientes con FG menor de
60 ml/min/1,73 m

6. DIAGNOSTICO Y SEGUIMIENTO

Los pacientes con NC especialmente con dis-
plasia renal bilateral tienen un riesgo impor-
tante de ERC. Todo nifio que presente NC aso-
ciada o no a reflujo vesicoureteral debe seguir
controles rutinarios que incluyan evaluacion
de la funcién renal, parametros de crecimien-
toy control de la presidn arterial (PA).

Estos controles incluiran:

Exploracién clinica: que incluira Peso, talla
y control de la PA.

Estudios de laboratorio:
— Deteccién de infeccién urinaria (sedi-

mento urinario, urocultivo si clinica de
infeccion urinaria).
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— Creatinina sérica y estimacion del FG  Tabla 1. Valores de referencia para la definicion de
con férmulas basadas en la creatininag  Proteinuria en nifios segln distintas sociedades
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sérica. En circunstancias en que la esti- cientificas
macién del FG por creatinina sea poco Cociente concentracion proteina/creatinina en

. S orina de miccion
valorable (por ejemplo, disminucién de

. . -2 anos: >
masa muscular), se recomienda realizar ~ "RAPE 6 meses-2afos: 50,5 mg/mg

>2 afos: 50,2 mg/mg

su determinacion con formulas basadas

H H KDOOQI >200 mg/g Cr
en cistatina C. Q g/8

CARI <2 afios: >50 mg/mmol
>2 afios: >20-25 mg/mmol

— Proteinuria/albuminuria: dado que la
proteinuria es un indicador de impor-
tante dafo renal se debe monitorizar y

Cr: creatinina.

cuantificar. Los valores que definen pro- lulas tubulares proximales renales)
teinuria y microalbuminuria en ninos aparece en situaciones normales en
dependen no solo de la edad si no tam- pequefias cantidades en orina, cuan-
bién de la guia consultada. En general, do existe agresion tubular sus niveles
en el nifio se utiliza el indice urinarios se incrementan. Los valores
proteina:creatinina (Pr:Cr) en orina de normales del cociente NAG:creatinina
una miccién (de preferencia la primera se refieren en la Tabla 2.

orina de la mafiana), excepto en nifios

con diabetes de inicio postpuberal y de B Manejo renal del agua, estudiado
mas de cinco afios de evolucién en los mediante |a prueba de concentracion
que se aconseja (como en adultos) la de- renal y la cuantificacion del volumen
teccion de microalbuminuria. Los valo- urinario corregido por 100 ml de FG.
res de referencia de proteinuria en nifios Estos parametros son los primeros
se refieren en la Tabla 1. Se considerara que se afectan y los Gltimos que se
significativa y expresion de lesion renal recuperan.

la presencia de concentraciones superio-

res a estos valores de referencia de pro- . Ppryebas de imagen:

teinuria en dos o mas ocasiones durante

un periodo igual o superior a tres meses - Laecografia renal aunque no detecta to-

en un paciente con patologia con pérdi- das las cicatrices renales y no cuantifica
da de masa renal, excluyendo la protei-

nuria ortostatica.
Tabla 2. Valores normales del cociente

— Otros marcadores de funcién renal:  NAG:creatinina en orina a partir del primer afio
otros posibles marcadores precoces de de vida
disfuncién renal incluyen: Edad Limite superior de la normalidad

1-2aflos  11U/g

B Cociente NAG:creatinina en orina: la 2-6aios  9,8U/g

NAG (enzima caracteristica de las cé-  s6afios  66U/g
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la funcion renal relativa, es el método de
imagen inicial preferido por su disponi-
bilidad, bajo coste y la ausencia de radia-
cion. Tiene menos sensibilidad y especi-
ficidad en el diagnostico de NC, pero es
muy Gtil para el diagndstico y segui-
miento de patologias estructurales y se-
guimiento del crecimiento renal.

- La gammagrafia renal realizada con aci-
do dimercaptosuccinico marcado con
Tc*™ (DMSA) es el método de eleccion ya
que es superior a la ecografia en detec-
tar anomalias corticales y ademas se
puede calcular la funcion renal diferen-
cial entre ambos rifiones. Es mas cara y
no hay disponibilidad en todos los luga-
res.

La periodicidad con que se deben realizar los
estudios resefados dependera de distintos
factores:

« Edad: la pérdida de funcion renal no es li-
neal, sino que se deteriora mas rapidamen-
te al final de la infancia y pubertad.

« Proteinuriay FG: a mayor proteinuria y me-
nor FG, la velocidad de progresion de la ERC
sera mayor y estos pacientes requeriran
también monitorizacion mas frecuente.

+ Enfermedad de base: mayor rapidez de de-
terioro en enfermedades glomerulares.

+ Presencia de otros factores de comorbili-
dad: HTA, sobrepeso o malnutricion, diabe-
tes, anemia o alteraciones en el metabolis-
mo fosfocalcico, entre otros.

- . - A P l\ﬁp
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7. TRATAMIENTO

Dado que las malformaciones congénitas de
las vias urinarias asociadas o no a RVU consti-
tuyen la causa del 20-50% de los casos de en-
fermedad renal crénica en el nifio, es impor-
tante diagnosticar precozmente estas
alteraciones e iniciar tratamiento para inten-
tar disminuir el dafio renal, prevenir y retrasar
el comienzo de la ERC, asi como el tratamiento
de las complicaciones de la ERC.

Los esfuerzos para frenar o enlentecer el dete-
rioro de la funcién renal requieren abordaje
multiple, dirigido hacia la causa que generé la
enfermedad, al control de los mecanismos
desencadenados como consecuencia del even-
toinicial que persisten una vez que la causa ha
desaparecido y hacia los mecanismos extra-
rrenales que modifican la evolucion de Ia le-
sion renal. Las estrategias para enlentecer la
progresion renaly la necesidad de tratamiento
sustitutivo tienen impacto en la duracién y la
calidad de vida.

7.1. Medidas generales

« Tratamiento etiolégico de la enfermedad
de base siempre que sea posible.

« Intervenciones dietéticas:

— Restriccion proteica: los nifios precisan
mayor ingesta proteica que los adultos
porque precisan un balance nitrogena-
do positivo para mantener el crecimien-
to. La ingesta de proteinas en paises de-
sarrollados supera casi en un 50% la
recomendada, por lo que la restriccion a
las cantidades recomendadas implica
una reduccion significativa y suficiente.
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No son recomendables dietas con res-
triccion proteica, ya que en nifios pue-
den interferir con el crecimiento. Los ni-
nos con ERC tienen un catabolismo
proteico acelerado y pueden presentar
anorexia, sobre todo en infecciones in-
tercurrentes.

— Control de la hiperlipemia: se recomien-
da emplear aceites con mezcla de origen
animal y vegetal y aceites derivados del
pescado ricos en acidos grasos poliinsa-
turados omega 6. En adultos con ERC, |a
terapia con estatinas reduce la morbi-
mortalidad cardiovascular y en algin
estudio muestran un efecto renoprotec-
tor con disminucion de la proteinuria.
No se ha evaluado su eficacia renopro-
tectora en nifos.

+ Otras medidas: estudios en adultos de-
muestran que el inicio precoz de tratamien-
to con EPO en pacientes con ERC y anemia
leve o moderada enlentece la progresion.
Asi mismo, distintos estudios demuestran
efecto antiproteinurico de la vitamina D y
sus analogos o que la correccién de la hipe-
ruricemia con alopurinol en pacientes con
ERC mejora su evolucion. Sin embargo, en
la poblacién pediatrica no hay datos que
avalen que la correccion de ninguno de es-
tos factores enlentezcan la progresion,
aunque como parte del tratamiento inte-
gro de la ERC deben corregirse la anemia, la
acidosis y los trastornos del metabolismo
fosfocalcico.

7.2. Medidas especificas

Teniendo en cuenta que la proteinuriay la HTA
son los factores clave (aunque no tnicos) en la

Lty Bz

progresion del dafo renal, y que segln datos
tanto del estudio ItalKid como del ESCAPE
(Effect of Strict Blood Pressure Control and ACE
inhibition on the Progresion of Chronic Renal
Failure in Pediatric Patients) constituyen facto-
res de riesgo independientes de progresion en
nifos con nefropatias, las estrategias terapéu-
ticas para la prevencion y enlentecimiento de
la progresién de dafio renal se centran en el
control eficiente la presion arterial y la mini-
mizacion de la proteinuria.

Tratamiento de la HTA

En adultos, numerosos estudios han probado
que la terapia antihipertensiva enlentece la
progresion de la enfermedad renal. En nifios,
el estudio ESCAPE comparé dos grupos de pa-
cientes pediatricos en tratamiento con IECA (6
mg/m?/dia) posteriormente aleatorizados en
dos grupos, uno de ellos con intensificacion
del control de la PA (por debajo de P50 en
MAPA) con la asociacion de otro farmaco anti-
hipertensivo. En un periodo de cinco afios de
seguimiento y para pacientes con hipoplasia-
displasia y glomerulopatia, el control mas es-
tricto de la PA logré una reduccién en el riesgo
de progresion de 35%. El efecto de renopro-
teccion con la intensificacion del control de la
PA fue mayor en nifios con HTA, proteinuria
significativa y FG inicial menor de 45 ml/
min/1,73 m2.

Con estos datos, la Sociedad Europea de Hiper-
tension y las guia K/DOQI aconsejan mante-
ner la PA por debajo del P50 para la edad, el
sexo y la talla en nifios con nefropatia crénica
y proteinuria, y por debajo de P75 en nifios con
ERC y ausencia de proteinuria (a menos que
alcanzar estos rangos se limite por sintomas o
signos de hipotension). El farmaco de primera
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eleccion sera un bloqueante del sistema reni-
na angiotensina (IECA o ARA-I1), independien-
temente de que exista o no proteinuria.

Cuando se administren estos farmacos, se
aconseja realizar controles periddicos de crea-
tininay potasio, no utilizar concomitantemen-
te antiinflamatorios no esteroideos y suspen-
der su uso temporalmente ante procesos
intercurrentes agudos que cursen con riesgo
de deshidratacién y/o hipovolemia. Recordar
que estos farmacos estan contraindicados si
existe estenosis de la arteria renal bilateral o
en rindn Unico y en coartacién de aorta, asi
como durante el embarazo. En caso de que
fuera necesario combinar otro farmaco para
lograr el adecuado control de la PA, los blo-
queantes de los canales del calcio o los diuré-
ticos constituyen las opciones mas adecuadas.

Ademas, deben tomarse medidas generales
como cambios en el estilo de vida y ejercicio fi-
sico moderado: 40 minutos de actividad fisica
aerobica, 3-5 dias a la semana en nifos obesos.

Tratamiento de la proteinuria

En adultos, distintos estudios muestran que |a
reduccion de la proteinuria se correlaciona con
un enlentecimiento de la pérdida de FG. Aun-
que el control de la PA tiene por si mismo efec-
to antiproteinurico, como se ha comprobado
en distintos ensayos en adultos (MDRD study,
ABCD study y AASK study), los formacos que
inhiben el eje renina-angiotensina tienen un
efecto antiproteinurico del 30-40% superior
(en patologia renal diabética y no diabética) y
ademas disminuyen la presion intraglomeru-
lar y la liberacion local de citoquinas y activa-
cién inflamatoria, por ello son los farmacos de
eleccion.
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En nifos, aunque diversos estudios prueban
que los farmacos bloqueantes del sistema
reina-angiotensina son Utiles para disminuir
la proteinuria en distintas nefropatia crénicas,
no existen datos concluyentes de que el con-
trol de la proteinuria enlentezca la progresion
de la ERC.

8. COMPLICACIONES DE LA NEFROPATIA
CICATRICIAL

La nefropatia cicatricial se puede asociar a me-
dioy largo plazo con complicaciones: HTA, pro-
teinuria y deterioro progresivo de la funcién
renal y problemas durante el embarazo.

8.1. Hipertension arterial

Existe una estrecha relacion entre la nefropa-
tia cicatricial y la HTA, especialmente en nifios
con nefropatia grave o bilateral, aunque no se
puede excluir en cicatrices pequenas leves o
unilaterales. Se estima que la presencia de
HTA en nifios con nefropatia cicatricial es del
10% (entre el 0y el 38%). El rango de edad mas
susceptible de desarrollar HTA es entre los cin-
coy los 30 arios.

El hallazgo frecuente de niveles elevados de
actividad de renina plasmatica, asi como la
ausencia del descenso de estos niveles con la
edad, como ocurre con los sujetos normales,
ha llevado a implicar al eje renina-angiotensi-
na en la génesis de la HTAy a utilizar la deter-
minacién de ARP como posible marcador pro-
ndstico, aunque no esta bien establecida esta
relacion y en la practica no se dispone de nin-
gln marcador que nos discrimine con seguri-
dad qué nifios van a desarrollar HTA. Se reco-
mienda realizar controles periédicos de PA
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cada seis meses en los pacientes con nefropa-
tia grave y/o bilateral y cada afio en la leve y/o
unilateral.

La HTA de la NC puede ser de facil control o
cursar como una HTA maligna. Los pacientes
con afectacion bilateral, bien atréfica o hipo-
plasia renal segmentaria (Ask Upmark), tienen
mas riesgo de padecer HTA y de que esta sea
mas grave.

Para algunos autores la gravedad de la HTA 'y
su repercusion en la funcién renal es mayor si
la HTA se presenta de forma silente. Esta for-
ma de presentacién, afecta preferentemente a
nifas preadolescentes y en muchas ocasiones
como encefalopatia hipertensiva y/o se asocia
a fallo renal avanzado. El control adecuado de
la TP no modifica el curso progresivo de la en-
fermedad.

La nefrectomia de un rifién atréfico no garan-
tiza la resolucion de la HTA.

8.2. Proteinuria y deterioro del filtrado
glomerular

El deterioro de la funcién renal se suele relacio-
nar con la extension de las cicatrices parenqui-
matosasy por tanto es mayor en la NC bilateral
y grave. La pérdida progresiva de la funcién re-
nal estd casi siempre asociada a proteinuria
progresiva y, en el 90-100% de los casos, a le-
siones glomerulares en las areas no cicatricia-
les del parénquima renal del tipo hipertrofia
glomerular y/o esclerosis segmentaria y focal
con o sin hialinosis. La presencia de HTA au-
menta el riesgo de progresion de la ERC.

Los estudios de registros nacionales de ERC de
diferentes paises ponen de manifiesto que la
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politica activa de tratamiento de la ITU y del
RVU no se acompaia de una reduccién impor-
tante de laincidencia de IRT atribuida a NC. La
progresion del daio renal depende de la gra-
vedad de las lesiones al diagnostico y parece
ser independiente de la precocidad del mismo
y del tratamiento instaurado.

Actualmente, es dificil predecir la evolucién de
la funcién renal, pero algunos estudios en lac-
tantes menores de un afio indican que valores
de creatinina >0,6 mg/dl al diagnéstico de la
NC son el factor prondstico mas significativo
de evolucion a IRC establecida. El aclaramien-
to de Cr inferior a 40 ml/min/1,73 m?y el co-
ciente proteinuria/creatinina urinaria >0,8 se
consideran factores de riesgo para progresion
aRT.

8.3. Nefropatia cicatricial y complicaciones
durante el embarazo

El embarazo en mujeres con NC se ha relacio-
nado con mayor frecuencia que en la pobla-
cion general a complicaciones maternas y fe-
tales.

Entre las primeras se encuentran la PNA, la
HTA, la preeclampsia y el deterioro de la fun-
cion renal, complicaciones mas frecuentes en
mujeres con NC bilateral y deterioro de la fun-
cion renal).

Entre las segundas, estan el aborto, la muerte
fetal, la prematuridad, el bajo peso al nacery
el exitus durante el periodo perinatal.

La infeccién de orina es responsable de una
significativa morbilidad en mujeres embara-
zadas con NC, sobre todo en las que tienen
antecedentes de infeccion de orina recurrente.
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Loy R
El tratamiento durante el embarazo con [ECAy
ARA-Il estd asociado con hiperplasia yuxtaglo-
merular, alteracion de la diferenciacion de los
tubulos contorneados proximales y aumento

de fibrosis cortical y medular renal en el feto,
por lo que se deben suspender en el embarazo.

La mujer con NC debe planificar su embarazo
y realizar seguimiento conjunto por obstetray
nefrélogo.

BIBLIOGRAFIA RECOMENDADA

+ Ardssino G, Vigano S, Testa S, Dacco V, Paglialon-
ga F, Leoni A, et al. ItalKid Project No clear evi-
dence of ACEi efficacy on the progression of
chronic kidney disease in children with hypo-
dysplastic nephropathy--report from the ItalKid
Project database. Nephrol Dial Transplant.
2007;22(9):2525-30.

« Valenciano B, Espinosa L. Nefropatia cicatricial.
En: Anton M, Rodriguez ML. Nefrologia pediatri-
ca. Manual practico. Madrid: Editorial Médica
Panamericana. 2010. p. 227-31.

« Eknoyan G, Hostetter T, Bakris GL, Hebert L, Le-
vey AS, Parving HH, et al. Proteinuria and other
Markers of chronic kidney disease: A position
statement of the National Kidney Foundation
(NKF) and the national Institute of Diabetes
and Digestive and Kidney diseases (NIDDK). Am
J Kidney Dis. 2003;42(4):617-22.

+ Garcia Nieto VM, Afonso Coderch M, Garcia Ro-
driguez VE, Monge-Zamorano M, Hernandez
Gonzalez MJ, Luis Yanes MI. Indices de calidad y
eficiencia diagnostica de varios marcadores de

383

. ~ - o e, AED
Protocolos « Seguimiento del nifio con pérdida de parénguima renal y nefropatia cicatricial.. i<

Mencion especial a la Dra. Julia Vara Martin,
que ha realizado la revision externa de este
capitulo.

Los criterios y opiniones que aparecen en este
capitulo son una ayuda a la toma de decisiones
en la atencion sanitaria, sin ser de obligado
cumplimiento, y no sustituyen al juicio clinico
del personal sanitario.

funcién renal para detectar la pérdida de parén-
quima en la edad pediatrica. Nefrologia. 2012;
32(4):486-93.

« Lurbe E, Cifkova R, Cruickshank J, Dillon MJ, Fe-
rreira |, Invitti C, et al. Management of high
blood pressure in children and adolescents: re-
commendations of the European Society of Hy-
pertension. J Hypertens. 2009;27:1719-42.

« Navarro Torres M, Fernandez Camblor C. Reflujo
vesicoureteral y nefropatia por reflujo. En: Her-
nando Avendafio L. Nefrologia Cinica, 3.2 ed.
Madrid: Editorial Médica Panamericana; 2009.
p.618-24.

+ Navarro M, Espinosa L, Fernandez C. Nefropatia
cicatricial. En: Garcia Nieto V, Santos Rodriguez F,
Rodriguez-lturbe B. Nefrologia Pediatrica, 2.2 ed.
Madrid: Grupo Aula Médica SL; 2006. p. 535-43.

«  Montanés Bermudez R, Gracia Garcia S, Pérez
Surribas D, Martinez Castelao A, Bover Sanjuan
J. Consensus document. Recomendations on as-
sesing proteinuria during de diagnosis and fo-
llow up of chronic kidney disease. Nefrologia.
2011;31(3):331-45.

©Asociacién Espafiola de Pediatria. Prohibida la reproduccién de los contenidos sin la autorizacién correspondiente.
Protocolos actualizados al afio 2014. Consulte condiciones de uso y posibles nuevas actualizaciones en www.aeped.es/protocolos/
ISSN2171-8172



AED - o o
na Protocolos « Seguimiento del nifio con pérdida de parénquima renal y nefropatia cicatricial...

+ Antén Gamero M. Progresion del fallo renal En:

Garcia Nieto V, Santos Rodriguez F, Rodriguez-
Iturbe B. Nefrologia Pediatrica, 2.2 ed. Madrid:
Grupo Aula Médica SL; 2006. p. 671-82.

Shaefer B, Wiihl E. Educational paper: progres-
sion in chronic kidney disease and prevention
stategies. Eur J Pediatr. 2012;171:1579-88.

Staples AO, Greenbaum LA, Smith JM, Gipson
DS, Filler G, Warady BA, et al. Association bet-
ween clinical risk factors and progression of
chronic kidney disease in children. Clin J Am Soc
Nephrol. 2010;5(12):2172-9.

384

Webb NJ, Shahinfar S, Wells TG, Massaad R,
Gleim GW, Santoro EP, et al. Losartan and enala-
pril are comparable in reducing proteinuria in
children. Kidney Int. 2012;82(7):919-26.

Wiihl E, Trivelli A, Picca S, Litwin M, Peco-Antic A,
Zurowska A, et al. Strict blood pressure control
and renal failure progression in children. The ES-
CAPE Trial Group. N Engl J Med. 2009;361(17):
1639-50.

©Asociacién Espafiola de Pediatria. Prohibida la reproduccién de los contenidos sin la autorizacién correspondiente.
Protocolos actualizados al afio 2014. Consulte condiciones de uso y posibles nuevas actualizaciones en www.aeped.es/protocolos/
ISSN2171-8172



