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RESUMEN

Existen pocos datos sobre incidencia y prevalencia de la enfermedad renal crénica (ERC) en
la infancia. Es mas frecuente en varones. La causa mas frecuente son las anomalias estruc-
turales.

El control del hiperparatiroidismo secundario y la normalizacion de los niveles séricos de
calcio, fosforo y vitamina D seran el objetivo del manejo de |la enfermedad mineral ésea.

El tratamiento de la anemia se basa en la suplementacion de hierro y la administracion de
AEE.

Los nifios con patologia estructural pueden presentar alteraciones en el metabolismo hi-
drosalinoy en el control del equilibrio acido-base con minima disminucién del FG.

La malnutricion es frecuente en los nifos con ERC, sobre todo en los menores de dos anos
con disminucion grave del FG. La intervencion nutricional sera una parte fundamental en
su manejo.

El retraso de crecimiento en la ERC es multifactorial. La administracion de rhGH, en combi-
nacién con la correccion de los otros factores implicados mejora el hipocrecimiento.
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1. DEFINICION

Segun las guias KDIGO de 2012, para poder
diagnosticar una enfermedad renal crénica
(ERC), un paciente debe cumplir los siguientes
criterios durante un periodo >3 meses:

« Filtrado glomerular (FG) disminuido (FG
<60 ml/min/1,73 m?).

+ Y/o presencia de marcadores de dafio renal
(uno o varios):

Albuminuria aumentada.
— Anomalias del sedimento urinario.

— Anomalias electroliticas u otras anoma-
lias debidas a trastornos tubulares.

- Anomalias detectadas histolégica-
mente.

— Anomalias estructurales detectadas con
pruebas de imagen.

- Historia de trasplante renal.

Segun las mismas guias, esta definicion seria
valida tanto para adultos como para nifios, si
bien en la edad pediatrica habria que teneren
cuenta estos aspectos:

« En neonatos o lactantes menores de tres
meses con anomalias estructurales claras,
el diagndstico puede hacerse sin tener que
esperar tres meses.

+ Enlos ninos menores de dos anos, el crite-
rio de FG <60 ml/min/1,73 m? no es aplica-
ble, ya que el FG al nacimiento es mas bajo
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e ird aumentando durante los primeros dos
afos de vida. En estos nifios, la ERC se diag-
nosticara cuando el FG esté por debajo de
los valores de referencia para la edad.

¢ La definicién de albuminuria elevada debe
referirse al valor normal para la edad. En
menores de dos afnos, sera valida tanto la
proteinuria (indice prot:creat) como la al-
buminuria.

+ Todas las anomalias electroliticas deben
definirse segun los valores de normalidad
para la edad.

En estas Ultimas guias, se establecen ademas
unos nuevos estadios que tienen en cuenta
tanto el FG como la albuminuriay que ademas
quieren tener un valor prondstico. Esta clasifi-
cacion seria valida para adultos y para nifios
mayores de dos afios. Aunque la presencia de
proteinuria o microalbuminuria elevaday per-
sistente también condiciona una mala evolu-
cion en ninos, no hay suficientes datos en la
actualidad como para poder establecer un
prondstico como en adultos, por lo que hoy
por hoy no hay un consenso sobre el uso de
esta nueva clasificacion en pediatria. En la Ta-
bla 1 se muestra la nueva clasificacion junto
con la usada hasta ahora, basada en las guias
K/DOQI de 2002.

En nifios menores de dos anos, no se puede
usar una clasificacién con FG fijo, ya que este
va aumentando de modo fisioldgico en este
periodo. Las guias KDIGO 2012 recomiendan
hablar de disminucién moderada de FG cuan-
do este se encuentre entre -1y -2 desviaciones
estandar (DE) del FG y disminucion grave
cuando los valores sean <-2 DE para el valor
normal para la edad.
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Tabla 1. Estadios de la enfermedad renal cronica
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ESTADIOS SEGUN LAS GUIAS KDIGO 2002

Estadio 1 FG >90 ml/min/1,73 m?
Estadio 2 FG 60-90 ml/min/1,73 m?
Estadio 3 FG 30-60 ml/min/1,73 m?
Estadio 4 15-30 ml/min/1,73 m?
Estadio 5 <15 ml/min/1,73 m?

ESTADIOS SEGUN LAS GUIAS KDIGO 2012

Estadios seguin la albuminuria

Estadio A1 Estadio A2 Estadio A3
Normal o Moderadamente  Muy elevada
levemente elevada

elevada

<30 mg/g 30-300 mg/g >300 mg/g

<3 mg/mmol 3-30 mg/mmol  >30 mg/mmol

Estadios seguin el FG (ml/min/1,73 m?)

Estadio G1 Normal o elevado >90
Estadio G2 Levemente disminuido 60-89
Estadio G3a Leve 0 moderadamente disminuido ~ 45-59
Estadio G3b Moderado o muy disminuido 30-44
Estadio G4 Muy disminuido 15-29
Estadio G5 Fallo renal <15

I: Riesgo de desarrollo de fallo renal. Verde: bajo riesgo si no hay otros marcadores; Amarillo: riesgo moderado;

Naranja: riesgo alto; Rojo: riesgo muy alto.

2. EPIDEMIOLOGIA

Existen pocos datos sobre la incidencia de ERC
en la edad pediatrica y los que hay posible-
mente subestiman los valores reales, ya que
en muchos casos los estadios iniciales no se
registran. Los registros europeos muestran in-
cidencias alrededor de 10-12 pacientes por
millén de poblacion pediatrica (ppmp) y pre-
valencias alrededor de 59-74 ppmp .El Regis-
tro Espafiol Pediatrico de ERC no terminal (RE-
PIR 11), que recoge desde 2007 datos de nifios
<18 anos con FG <90 ml/min/1,73 m?, en su
analisis de 2011, encontré una prevalencia
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bastante mayor, de 128 pmpp, posiblemente
por ser practicamente el Unico registro que in-
cluye los estadios mas precoces.

La ERC es mas frecuente en varones (63,3% RE-
PIR Il); en cuanto a la raza, en Norteamérica la
incidencia es de dos a tres veces mayor en ni-
fios de raza afroamericana.

Las anomalias estructurales son la causa de
mas de la mitad de los casos de ERC en Ia in-
fancia (57% en datos REPIR I1) seguidas de las
enfermedades renales quisticas y hereditarias
(16%), las enfermedades vasculares (9,4%) y
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las glomerulopatias primarias o secundarias
(5,1%).

3. EQUILIBRIO HIDROELECTROLITICO

En circunstancias normales mas del 99% del
sodio filtrado es reabsorbido a nivel tubular. La
reabsorcion en el tubulo proximal permanece
bastante estable y el control es mantenido
fundamentalmente en el tubulo distal hasta
estadios finales de la ERC en los que se produ-
ce una retencion de sodio (Na) y agua con so-
brecarga de volumen; sin embargo, en los ni-
fios con patologia estructural renal (uropatia
obstructivay displasia), incluso leves disminu-
ciones del FG pueden acompanarse de una
elevada pérdida de sodio y agua (por déficit de
capacidad de concentracion) que conducira a
una deplecion intravascular.

Asi mismo, en la ERC se produce un hiperal-
dosteronismo secundario que permite au-
mentar el intercambio Na-K a nivel de tubulo
distal y colector, con lo cual la homeostasia del
potasio se mantiene hasta las fases finales de
la enfermedad; los nifios con uropatia obs-
tructiva pueden presentar un hipoaldostero-
nismo hiporreninémico o un pseudohipoal-
dosteronismo y desarrollar hiperpotasemia
incluso con FG poco disminuido.

3.1. Objetivos

El objetivo del tratamiento sera mantener un
adecuado estado de hidratacion con Na sérico
en torno a 140 mEq/I, mantener cifra de K sé-
rico entre 3,5y 5,5 mEq/l y mantener bicarbo-
nato sérico entre 22 y 24 mEq/I.
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3.2. Tratamiento

Pérdida salina

En pacientes con patologia estructural, datos cli-
nicos de deplecion de volumen (ojos hundidos,
fontanela deprimida, presion arterial baja...) y
analitica compatible con hipoaldosteronismo
hiporreninémico o pseudohipoaldosteronismo:

 Suplementos de sal: dosis inicial de 1-2
mEq/kg/dia repartidos en las tomas.

+ Fludrocortisona (Astonin®): dosis inicial de 5 o
10 pgen una o dos tomas. Maximo 100 pg/dia.

Hiperpotasemia

En pacientes con patologia estructural e hi-
poaldosteronismo hiporreninémico o pseudo-
hipoaldosteronismo, la administracion de sal
y/o fludrocortisona y/o bicarbonato, asi como
la restriccion dietética, suelen bastar para co-
rregir la hiperpotasemia.

Otros tratamientos:
+ Furosemida.

+ Resinas de intercambio idnico: resin calcio:
0,5 g/kg/dosis de dos a cuatro tomas (dosis
maxima recomendada en ficha técnica, 1
g/kg/dia). Administrar por via oral (disuelta
en agua o suero glucosado 1-2 cc por cada
gramo) o rectal. Por el riesgo de impacta-
cion, usar con adecuada hidratacion y solo
periodos cortos de tiempo.

+ Agonistas f-2: salbutamol: dosis: 0,03 cc/
kg + SSF en nebulizacién o0 200 pg (2 puff)
en inhalador cada 12-8-6 horas.
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¢ Glucosa con o sin insulina: de administra-
cioén por via intravenosa continua: en situa-
ciones agudas con K >7,5mEq/I o con reper-
cusién cardiaca. Requiere monitorizacion
en UCIP.

4. EQUILIBRIO ACIDO-BASE

En ERC se produce una disminucién de la ex-
crecién de hidrogeniones (acidez titulable y
amonio) y pérdida de bicarbonato. La acidosis
aumenta el catabolismo, contribuye al hipo-
crecimiento y provoca la pérdida de calcio en
el hueso. En modelos animales, el tratamiento
de la acidosis disminuye el dafo tubulointers-
ticial y por tanto la progresion de la ERC. El hi-
perparatiroidismo, la ingesta elevada de pro-
teinas animales y los estados catabdlicos
(malnutricion, infeccién...) contribuyen a la
acidosis.

4.1. Objetivos

El objetivo del tratamiento sera mantener el
pH sanguineo en limites normales con bicar-
bonato sérico entre 22 y 24 meq/I.

Bicarbonato sédico: dosis inicial 1-2 mEq/k/
dia repartido de forma homogénea en las to-
mas. Se prefiere frente al citrato porque este
Ultimo aumenta la absorcién intestinal de alu-
minio. 1 g de bicarbonato = 12 mEq.

5. ANEMIA

Se define anemia como la concentracion de he-
moglobina (Hb) menor de 2 DE para laedad y el
sexo. De forma practica, hablaremos de anemia
si Hb <11 g/dl en nifios de seis meses a cinco
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afos; <11,5 g/dl en nifios de 5-12 afios y <12 g/
dl en nifos de 12 a 15 afios. En nifios mayores
de 15 afios y adultos se define como Hb <13 g/
dl para varones y 12 g/dl para mujeres.

La anemia provoca disminucion del aporte de
oxigeno a los tejidos, altera la respuesta inmu-
nitaria, contribuye al retraso de crecimiento y
al retraso intelectual (en nifios) y genera dafio
cardiaco entre otros efectos deletéreos.

El principal factor contribuyente a la anemia
en la ERC es la disminucion de la sintesis de
eritropoyetina. Otros factores implicados son:
déficit de hierro, déficit de vitamina B , y acido
félico, infeccion o inflamacién cronica, hipoti-
roidismo, hiperparatiroidismo o pérdida créni-
ca de sangre. Su frecuencia y severidad esta en
relacion inversa al grado de funcion renal y
suele aparecer a partir del estadio 3.

5.1. Controles

Se deben realizar determinaciones periédicas
de Hb en los nifios con ERC, mas frecuentes
cuanto menor sea el FG. Si no recibe trata-
miento, recomendamos la siguiente frecuen-
cia de controles:

« 1-2 veces al afo en pacientes con ERC esta-
dio 3.

+ Cada 3-6 meses en pacientes con ERC esta-
dio 4-5 en tratamiento conservador.

« Mensual en pacientes en tratamiento sus-
titutivo.

El estudio inicial de anemia debe incluir: for-
mula, reticulocitos, estudio hierro (ferritina e
IST), vitamina B_, y acido fdlico.
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5.2. Objetivos

El objetivo del tratamiento o hemoglobina
“diana” no esta establecida. Se aconseja man-
tener la hemoglobina entre 11y 12 g/dl.

5.3. Tratamiento
Ferroterapia

Ante anemia con depositos de hierro bajos
(definidos como IST £<20% y ferritina <100 mg/
dl), se aconseja suplementacion con hierro,
inicialmente por via oral si buena tolerancia
digestiva, excepto en nifios en tratamiento
sustitutivo con hemodialisis en los que se ad-
ministra de forma intravenosa y semanal coin-
cidiendo con la sesion de dialisis. Si la suple-
mentacion oral es insuficiente o el paciente no
la tolera se administrara por via intravenosa.
En los pacientes en tratamiento con agentes
estimulantes de la eritropoyesis (AEE) se aso-
ciaran suplementos de hierro para mantener
IST >20% y ferritina >100 ng/ml.

Suplementos de hierro:

+ Oral: 3-6 mg/kg/dia, en 1-2 dosis. Se acon-
seja administra en ayunas con zumo de
naranja (vitamina C) que facilita su absor-
cion.

+ Intravenosa: hierro (Ill) sacarosa: Venofer®:
1-2 mg/kg/disueltos en SSF (1 mg/1 cc)
para administrar en 2-3 horas. Dosis maxi-
ma 100 mg. Intervalo variable (maximo in-
tervalo aconsejado semanal, aunque en si-
tuaciones especiales se puede administrar
hasta tres veces por semana). Cuando se
administra por primera vez, se recomienda
monitorizacién estrecha hasta 60 minutos
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tras finalizar la infusion. Evitar su adminis-
tracion si infeccion activa.

En pacientes con ferroterapia se realizaran
controles al menos cada tres meses y con ma-
yor frecuencia al inicio o cambio de dosis de
AEE, tras administracion de un ciclo intraveno-
so de hierro y en caso de pérdida de sangre o
en procesos intercurrentes o situaciones que
impliquen perdida de hierro.

Agentes estimulantes de la eritropoyesis

Una vez lograda una normalizacion del hierro
y si persistiera la anemia, se iniciaria trata-
miento con AEE, descartadas otras causas (dé-
ficit de vitamina B_, o acido félico, infeccion,
hemdlisis...). Niveles altos de ferritina con IST
bajo deben hacer sospechar infeccion y/o in-
flamacién subyacente.

+ rHUEPO (Neorecormon®): dosis inicial: 50-
150 Ul/kg/semana/SC o IV. Intervalo: 3-7
dias. Los ninos menores de cinco anos sue-
len necesitar dosis mas altas. En hemodia-
lisis, se administra en cada sesion (tres ve-
ces a la semana).

+ Darbepoetina (Aranesp®): dosis inicial:
0,45 pg/kg/semana o 0,7 pg/kg/cada 15
dias (SCoIV). 1 g de darbepoetina equiva-
le aproximadamente a 200 Ul de rHUEPO.

+ Metoxi-polietilenglicol epoetina beta (Mir-
cera®): permite administracion mensual,
pero de momento la experiencia en nifios
es limitada.

La via aconsejada de administracién sera sub-
cutanea, excepto en pacientes en hemodiali-
sis.
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Se realizara un control a las 2-3 semanas de
iniciado el tratamiento o si se modifica la do-
sis; posteriormente, cada 1-3 meses. Si no se
incrementa la Hb en al menos 0,7-1 g/dl tras
un mes de tratamiento, aumentar la dosis en
un 50%. Si se supera la Hb diana, disminuir la
dosis en un 25-50% o aumentar el intervalo de

administracion. Intentar no suspender total-
mente para evitar grandes oscilaciones.

Ante falta de respuesta, es decir, incapacidad
de lograr la Hb diana con dosis >300-400 Ul/kg/
semana o dosis de darbepoetina alfa >1,5 pg/
kg/semana descartar otros factores (Tabla 2).

6. ENFERMEDAD MINERAL OSEA

Conforme el FG disminuye, se produce un pro-
gresivo deterioro de la homeostasis mineral,
con alteraciones en los niveles séricos y tisula-
res de calcio (Ca) y fosforo (P), asi como de pa-
rathormona (PTH), 25 y 1,25(0OH) vitamina D
(vitD), FGF-23 (Fibroblast Growth Factor 23) y
de la hormona de crecimiento. Todo ello pro-
voca alteraciones esqueléticas y cardiovascu-
lares, que durante mucho tiempo se han cono-
cido como osteodistrofia renal. Desde el afio
2005 y propuesto por el grupo KDIGO se pre-
fiere el término CKD-MBD (Chronic Kidney Di-
sease-Mineral and Bone Disorder) para descri-
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bir la afectacion sistémica del metabolismo
mineral y 6seo debida a la ERC y que puede
manifestarse por una o mas de las siguientes
alteraciones:

+ Anomalias del Ca, P, PTHy/o de la vitamina D.

« Anomalias en el recambio 6seo, la minera-
lizacion , el volumen, el crecimiento y/o la
fuerza.

+ Presencia de calcificaciones vasculares y/o
en otros tejidos blandos.

El término osteodistrofia renal (OR) deberia
restringirse para describir la patologia 6sea
asociada a la ERC. Su diagnéstico definitivo
precisa de una biopsia en la que no solo se
debe valorar el grado de remodelado dseo
(turnover) sino también la mineralizacién (al-
terada ya en estadios iniciales de la ERC) y el
volumen.

En funcion al grado de remodelado, podemos
distinguir entre lesiones de alto turnover, mas
frecuentes en pediatria, con alto grado de for-
macién y resorcion 6sea e inducidas por el hi-
per-PTH secundario y lesiones de bajo remo-
delado, con imagen de osteomalacia (tasa de
tejido osteoide alta) producida sobre todo por
déficit de vitamina D o de enfermedad 6sea

Tabla 2. Causas de hiporrespuesta a los agentes estimulantes de la eritropoyesis

- Déficit de hierro

+ Déficit de vitamina B,, y/o dcido félico
+ Hiperparatiroidismo grave

+ Pérdida crénica de sangre

* Malnutricion

* Hemolisis

+ Hemoglobinopatias

+ Infeccion o inflamacion activa

+ Mala técnica de administracion
+ Farmacos

» Neoplasias

* No respuesta medular

+ Anticuerpos anti-EPO
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adinamica (tejido osteoide normal o reduci-
do), frecuente hace afos por el uso de quelan-
tes con aluminio y que actualmente se debe
casi siempre a PTH excesivamente frenada.

La patogénesis de la CKD-MBD, sobre todo en
estadios iniciales, es poco conocida. La dismi-
nucién de 1,25 OH vitD que se detecta ya en
estadios iniciales podria deberse, mas que a
una menor masa renal funcionante, a un au-
mento de FGF23 que suprimiria la hidroxila-
cion renal. Los niveles bajos de 1,25 OH vitD
condicionarian un aumento de PTH que, junto
con el aumento de FGF23, aumentarian la fos-
faturia y compensarian la hipocalcemia produ-
cida por la disminucion de la absorcion intesti-
nal, lo que explicaria por qué en las primeras
fases de la ERC podemos encontrar PTH eleva-
da con Ca y P normales. Conforme avanza la
enfermedad se hara mas dificil eliminar el P, se
ira afectando mas la hidroxilacion renal y todo
ello empeorara el hiper-PTH secundario.

6.1. Tratamiento general
Objetivo

Conseguir una tasa normal de formacién y re-
modelado dseo y evitar complicaciones vascu-
lares. El tratamiento debe esta enfocado al
control del Ca, P, producto Ca x P, vitD y PTH.

Controles

A partir del estadio 2 se realizaran controles de
Ca, P, fosfatasa alcalina (FA), 25(0OH) vitD y
PTH. En pacientes suplementados con Ca se
debe valorar también la calciuria.

La densitometria dsea tiene una utilidad limi-
tada en nifos por falta de referencias adecua-
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das. El método gold standard para el diagnos-
tico y clasificacion de la OR es la biopsia de
cresta iliaca con doble marcaje de tetracicli-
nas, pero en la practica la PTH es el marcador
mas utilizado.

Frecuencia de controles:

Estadio 2: al menos anual.

Estadio 3: al menos cada seis meses.
Estadio 4: al menos cada tres meses.
Estadio 5: al menos mensual.

Si se inicia terapia farmacoldgica para corregir
alteraciones del metabolismo P-Ca o0 en pa-
cientes en tratamiento con hormona de creci-
miento los controles seran mas frecuentes.

Para valorar las calcificaciones extraesqueléti-
cas, ademas de las radiografias, podremos
usar distintas pruebas de imagen como eco-
cardiograma, ecografia carotidea (calcifica-
ciones ateromatosas y grosor intima-media),
o pruebas mas especificas segun la zona afec-
tada.

6.2. Manejo del fosforo
Objetivo

En los estadios 1-4, el objetivo sera mantener
niveles de P normales para la edad. En estadio
5 el objetivo sera mantenerlo entre 4y 6 mg/
dl en nifos entre 1y 12 afios, y entre 3,5y 5,5
mg/dl en adolescentes. La Tabla 3 resume los
valores normales de Ca, P, producto calcio-
fosforo (Cax P) y FA segln la edad.
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Tabla 3. Valores normales de fésforo, calcio y fostatasa alcalina

Valores normales  Fésforo Calcio sérico (mg/dl) Calcio idnico Producto Fosfatasa alcalina (Ul/ml)
(mg/dI) (mMol/1) CaxP

0-3 meses 4,8-7,4 8,8-11,3 1,22-1,40 <65 -

1-5 aios 4,5-6,5 9,4-10,8 1,22-1,40 <65 100-350

6-12 aiios 3,6-5,8 9,4-10,3 1,15-1,32 <65 60-450

13-20 afios 2,3-4,5 8,8-10,2 1,12-1,30 <55 40-180

Tratamiento hiperfosforemia

Medidas dietéticas

Quelantes de fosforo

Las guias KDOQI sobre nutricién en nifios con
ERC publicadas en 2009 recomiendan en ERC

estadios 3-5:

P ensangre normal pero PTH elevada: res-
tringir la ingesta al 100% de las recomen-
daciones diarias de ingesta (RDI) para la

edad:

6 meses-1 afo: 275 m

1-3 afos: 460 mg/dia.

4-8 aios: 500 mg/dia.

RN-6 meses: 100 mg/dia.

g/dia.

9-19 afios: 1250 mg/dia.

« Pensangre elevado y PTH elevada: restrin-

gir la ingesta al 80% de las RDI.

La adherencia a una dieta restringida en P es
dificil. Si el tratamiento dietético no es sufi-
ciente o implica severas restricciones que pue-
dan conducir a malnutricion se usaran quelan-

tes de fosforo.
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De base calcica: los mas usados son el car-
bonato calcico y el acetato calcico. No exis-
ten diferencias claras aunque algin estu-
dio sugiere que el carbonato calcico es
mejor tolerado a nivel gastrointestinal y el
acetato calcico provoca menos hipercalce-
mia. Dada la mayor experiencia, son la pri-
mera eleccion en pacientes pediatricos.

- Dosis inicial: 50-100 mg/kg/dia de Ca
elemento y luego ajustar segln niveles
de P. Administrar con las comidas o 10-
15 minutos antes. En dosis altas pueden
provocar hipercalcemia, por lo que se
recomienda no sobrepasar 2500 mg de
Ca al dia.

De base no calcica: indicados cuando la hi-
perfosforemia se asocia a hipercalcemia.

— El principal es el sevelamer, en forma de
hidrocloruro (Renagel®) o de carbonato
(Renvela®). No provocan hipercalcemiay
parece que mejoran el perfil de coleste-
rol. El hidrocloruro de sevelamer puede
provocar acidosis. La dosis en adultos es
de 400-800 mg/dosis 1-3 veces al dia.

— Carbonato de lantano: el lantano es un
metal pesado que puede acumularse en
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distintos tejidos, incluido el hueso, por
lo que hasta que no haya mas datos so-
bre su toxicidad no se recomienda en
ninos.

— Hidroxido de aluminio: el acimulo de
aluminio puede provocar enfermedad
6sea adinamica y toxicidad neuroldgica
por lo que no debe ser utilizado mas que
en casos excepcionales y durante un
maximo de SEIS semanas.

Pueden usarse combinaciones de los distintos
tipos de quelantes.

6.3. Manejo del calcio
Objetivo

Mantener los niveles de Ca y Ca i6nico en el
rango adecuado para la edad (Tabla 3).

Tratamiento

Si existe hipocalcemia se administrara carbo-
nato o acetato calcico a igual dosis que como
quelante de fosforo, salvo que se administra-
ran entre comidas. Se debe intentar no sobre-
pasar una dosis diaria total de 2500 mg de
calcio (incluyendo el aporte nutricional) para
disminuir el riesgo de calcificaciones extraes-
queléticas. Muchos de los compuestos comer-
ciales estan combinados con vitamina D. Se
debe intentar mantener un producto calcio-

0los « Enfermedad renal crénica en la infancia. Diagnéstico y tratamiento

fésforo inferior a 65 en menores de 12 afos e
inferior a 55 en mayores de 12 afios.

6.4. Manejo del hiperparatiroidismo
Objetivo

Controlar el hiper-PTH secundario para evitar
alteraciones en el crecimiento, deformidades
o6seas y fracturas. Conforme la ERC avanza
aparece una resistencia a la accion de la PTH,
precisandose niveles mas altos para mantener
la actividad esquelética normal. Conocer los
niveles adecuados a cada grado de ERC es fun-
damental para evitar la enfermedad 6sea adi-
namica.

« Estadio 2: 35-70 pg/ml.

« Estadio 3: 35-70 pg/ml.

« Estadio 4.70-110 pg/ml.

« Estadio 5: 200-300 pg/ml (entre dos y nue-
ve veces el valor normal segun las guias
KDIGO).

Tratamiento

Cuando la PTH esta alta para el grado de ERC

deben medirse los niveles de 250H vitD que

reflejan los depésitos en el organismo. Niveles

bajos de 25 OH vitD causan déficit de 1-25 OH
vitDy por lo tanto contribuyen al desarrollo de

Tabla 4. Factores implicados en el retraso de crecimiento en la enfermedad renal crénica

+ Factores genéticos

+ Edad de inicio de la ERC, duracion y grado
+ Acumulacién de toxinas urémicas

+ Acidosis metablica

* Anemia grave

+ Deplecion de sodio y agua

» Malnutricion calérico-proteica

+ CKD-MBD

+ Anomalias en el eje hipotalamo-hipéfiso-gonadal
+ Anomalias en el metabolismo de la GH-IGF-|

CKD-MBD: Chronic Kidney Disease- Mineral and Bone Disorder; ERC: enfermedad renal cronica.
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hiper-PTH. Ademas, el 25(0OH) tiene un efecto

directo supresor en la sintesis de PTH y parece
disminuir el riesgo cardiovascular.
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B 220 kg: 0,25 pg/dia.

— Sila PTH baja por debajo de limites, sus-
pender calcitriol. Si se eleva de nuevo

« PTH elevada con niveles bajos de vitamina reiniciar a mitad de dosis o la misma do-

D: en ERC estadio 2-4 con niveles de 25
(OH) vitD <30 ng/ml, el primer paso es nor-
malizar los niveles administrando vitamina
D3. El calcifediol o 25(0H) vitD (Hidrofe-
rol®) no requiere la hidroxilacion hepética
por lo que puede usarse en pacientes con
hepatopatia.

— Dosis: depende del nivel de 250H vitD.
De acuerdo con las guias KDIGO 2009:

B <5 ng/ml: 8000 Ul/dia cuatro sema-
nas + 4000 Ul/dia 8 semanas.

B 5-15 ng/ml: 4000 Ul/dia tres meses.
B 15-30 ng/ml: 2000 Ul/dia tres meses.

PTH elevada con niveles normales de vitD o
PTH elevada en ERC estadio 5 con cualquier
nivel de vitD: en pacientes con ERC estadio
2-4, una vez normalizados los niveles de Py
de 25(0H) vitD, si la PTH sigue alta usare-
mos un esterol activo: alfacalcidol
(Etalpha®) o calcitriol (Rocaltrol® [oral] o
Calcijex® [IV]). Los metabolitos activos de la
vitamina D tienen también efectos benefi-
ciosos sobre la hipertrofia cardiaca, la
funcién sistélica y la proteinuria.

- Dosis inicial:
B <10 kg: 0,05 pg/ en dias alternos.

B 10-20 kg: 0,1-0,15 pg/dia.
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sis a dias alternos. Sila PTH no disminuye
30% de su valor a los tres meses de trata-
miento, aumentar la dosis en un 50%.

— Siaparece hiper-Ca se suspenderan que-
lantes con base calcica y calcitriol. Cuan-
do el Ca se normaliza, se reiniciara calci-
triol a mitad de dosis o en dias alternos.
Si aparece hiper-P, se suspendera calci-
triol y se controlaran niveles de P (dieta
y/o quelantes). Cuando P se normalice,
reiniciar calcitriol a mitad de dosis o en
dias alternos.

Otros farmacos:

— Nuevos analogos de la vitamina D:
doxecalciferol y paricalcitol son analo-
gos de la vitamina D mas selectivos y
que en teoria reducirian el riesgo de hi-
percalcemia e hiperfosforemia. Hay muy
poca experiencia en su uso en ninos.

— Calcimiméticos: el cinacalcet es un far-
maco que se une al receptor de calcio
(CaSR) en la glandula paratiroides, inhi-
biendo la secreciéon de PTH y disminu-
yendo FGF23, Cay P.En adultos, se indica
en pacientes en dialisis con PTH >800
pg/ml y siempre con calcio >8,4 mg/dl
por el riesgo de hipocalcemia; la dosis
inicial es de 30 mg/dia que se va aumen-
tando en funcién a la respuesta de la
PTH. De momento no estan autorizados
en ninos.
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6.5. Tratamiento quirdrgico

Puede estar indicado como tratamiento orto-
pédico de deformidades 6seas o en casos de
epifisiolisis o necrosis avascular. La paratiroi-
dectomia se indicara en hiper-PTH resistente
al tratamiento médico o hiper-PTH grave con
calcifilaxis.

7. NUTRICION

No existen datos claros acerca de la prevalen-
cia de malnutricién en el nifio con ERC, ya que
varia segun el parametro estudiado. Sea cual
sea el elegido, esta aumenta cuanto mas grave
es la afectacion renal y menor es la edad. Asi,
en el analisis realizado por el REPIR [l en 2011,
un 29% de los menores de dos afios tenia un
indice de masa corporal (IMC) <-1,88 DE. En
este grupo de edad, ademas, una adecuada
nutricién es crucial para el crecimiento y el
neurodesarrollo. Por otro lado, el aumento de
incidencia de obesidad y sobrepeso en la po-
blacién infantil en general también afecta a
los nifios con ERC con clara repercusion sobre
la evolucién renal. La malnutricién va a ser
uno de los factores que mas va a condicionar
el aumento de morbi-mortalidad en los nifios
con ERC.

7.1. Etiologia

+ Anorexia: la ingesta espontanea esta dis-
minuida, en mayor grado cuanto mas grave
es la ERC, pero puede aparecer auin con FG
relativamente altos. En ella influyen altera-
ciones en el gusto, un vaciado gastrico len-
to o el acimulo de hormonas saciantes
como la leptina o la grelina.
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« Relaciones conductuales anémalas con la
comida.

+ Vomitos y reflujo gastroesofagico (RGE):
pueden afectara mas de la mitad de los lac-
tantes con ERC. Es un problema dificil de
tratar. Puede suponer hasta un 30% de pér-
dida de la ingesta.

+ Comorbilidades asociadas: en muchos ca-
sos determinan una menor ingesta. Ade-
mas, puede haber problemas con la masti-
cacion.

Una situacién especial es la de los lactantes
con alteraciones estructurales e insuficiencia
renal polidrica con pérdida salina. En estos ni-
fos, a la anorexia inducida por la ERC se unen
la necesidad de beber grandes cantidades de
liquidoy la pérdida salina, que si no se repone,
induce una situacion de deshidratacion croni-
ca. En estos nifos, ademas del aporte nutricio-
nal, se necesita un balance positivo de sodio
para conseguir una adecuada ganancia de
peso y talla.

7.2. Manejo nutricional

Objetivos

+ Asegurar un correcto patron de crecimiento
y desarrollo y una adecuada composicion

corporal.

+ Corregir anomalias metabdlicas y dismi-
nuir toxicidades asociadas a la ERC.

« Disminuira medioy a largo plazo la morta-
lidad y la morbilidad crénica asociada a la
ERC.
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Controles

Las guias KDOQI recomiendan evaluar los pa-
rametros nutricionales con una frecuencia al
menos el doble de lo recomendado en el nifio
sano de la misma edad y con mayor frecuencia
enlaERCavanzada. Esa evaluacion debe incluir
el peso, la talla, el perimetro cefalico, el calculo
de indices nutricionales y una revision de la
dieta como puntos imprescindibles. De una
manera ideal todo nifo, sobre todo lactante,
con una disminucion severa del FG deberia ser
controlado por un nutricionista infantil.

Tratamiento dietético

Aporte proteico: las guias KDOQI reco-
miendan un aporte proteico del 100-120%
de las RDI en nifios con ERC excepto en los
casos de dialisis peritoneal o hemodialisis
en los que se requiere un suplemento pro-
teico. Aunque en adultos hay datos que
muestran un efecto beneficioso de dietas
bajas en proteinas sobre la progresion de la
ERC, en nifios este efecto no esta demostra-
do y una restriccién importante implica un
riesgo de malnutricién. Ahora bien, dado
que en nuestra sociedad las dietas “habi-
tuales” son hiperproteicas, recomendar
una cierta restriccion para convertirlas en
normoproteicas permitira un mejor control
de la urea, la acidosis y el P.

Aporte calérico: segln las guias KDOQ], el
aporte caldrico en nifios con ERCes el 100% de
las RDI. Es fundamental asegurar de manera
paralela el aporte proteico y calérico adecua-
do para permitir el maximo aprovechamiento
de las proteinas sin un aumento de urea. Las
necesidades pueden aumentar en la recupe-
racion de una enfermedad aguda.
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+ Tipo de alimento:

— EnelRNyenellactante, siempre que se
pueda se intentara mantener la lactan-
cia materna. Si hay que usar una leche
de continuacion se elegira aquella que
mas se adapte a las necesidades del
nifo. Existen leches pobres en potasio y
en fosforo que permiten disminuir su
aporte en los lactantes con ERC grave,
manteniendo un adecuado aporte pro-
teico y calérico.

La diversificacién se hara al ritmo nor-
mal del lactante sano. Tan solo en lac-
tantes con ERC grave puede ser necesa-
rios cambios en esa diversificacion para
poder asegurar el aporte calérico y con-
trolar la sobrecarga de potasio y fésforo.

En los nifios mayores se debe intentar al
maximo ajustar la alimentacion a las ca-
racteristicas culturales, sociales y economi-
cas de la familia. Es importante prevenir
fobias y evitar la alimentacion forzosa para
evitar relaciones anémalas con la comida.

Intervencion nutricional

Segun las guias KDOQI se requerira una inter-
vencion nutricional cuando haya constancia de
ingesta inadecuada, cuando haya una pérdida
de pesode > 10%, cuando el IMC sea >p85 0 <p5,
cuando se objetive una disminucion en percentil
de pesoy sobre todo disminucion en percentil de
talla o cuando se detecten anomalias bioquimi-
cas graves relacionadas con la nutricion.

Inicialmente se administraran suplementos
por via oral, pero en el caso de los lactantes y
ninos menores de dos anos la malnutricion
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puede condicionar un retraso en el crecimien-
toy en el desarrollo que no va a ser recupera-
ble por lo que, sobre todo en los casos mas
graves, debe plantearse de modo muy precoz
la nutricion enteral forzada, por SNG o gas-
trostomia. Los estudios publicados sobre la
eficacia de estas medidas en este grupo de
edad son concluyentes y muestran una clara
mejoria en la curva de peso y talla, asi como
del perimetro cefalico. En los mayores de tres
anos, la nutricion enteral forzada tiene menos
indicaciones ya que su ingesta espontanea es
mayor y suele bastar con suplementos nutri-
cionales. En estas edades una nutricion forza-
da solo estara indicada para corregir la malnu-
tricion, no para mejorar el crecimiento que
depende mas de la GH.

7.3. Tratamientos médicos coadyuvantes

« Tratamiento del RGE: postural y farmacolé-
gico.

« El uso de estimulantes del apetito es con-
trovertido y generalmente poco efectivo.

+ Minimizacién de los periodos de ayuno.

« Correccion de anomalias metabdlicas como
la anemia o la acidosis.

+ ldentificacion de comorbilidades que pue-
dan suponer dificultad para la masticacion
o la deglucidn y si es necesario recurrir a
especialistas en este campo.

« Apoyo psicoterapéutico para evitar relacio-
nes anémalas con la comida.

+ Enlos lactantes con poliuria y pérdida sali-
na, asegurar un correcto aporte de aguay

0los « Enfermedad renal crénica en la infancia. Diagnéstico y tratamiento

de sodio y, si es necesario, asociar el uso de
fludrocortisona.

8. HIPOCRECIMIENTO

El hipocrecimiento en la ERC es un fenémeno
complejo con muchos factores implicados (Ta-
bla 4) Las anomalias en el eje GH-IGF-I presen-
tes en ERC (disminucion de la IGF bioactiva y
resistencia periférica a la accion de la GH)
constituyen el factor clave en nifios mayores
de dos afios de edad. La administracion exoge-
na de hormona de crecimiento recombinante
humana (rhGH) permite corregirloy alcanzary
mantener una talla normal (idealmente el
percentil 50 o la talla media parental).

Los criterios que un paciente con ERC debe
cumplir para recibir tratamiento con rhGH
son:

« Edad entre dos afos y pubertad.

+ Talla o velocidad de crecimiento inferior a
-1,88/-2 DE para su edad y sexo.

+ Disminucién crénica del FG: el FG con el
que se autoriza el uso es variable segun
paises.

« Haber tratado y corregido todos los ante-
riormente citados factores nutricionales o
metabdlicos que contribuyen al hipocreci-
miento.

+ Se excluye del tratamiento a nifios con pro-
ceso tumoral activo, cardiopatia u osteopa-
tia grave y diabetes mellitus.
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8.1. Controles

Antes de iniciar el tratamiento (Tabla 5) y du-
rante el mismo (Tabla 6) sera necesaria una
evaluacion y unos controles periédicos tanto
para evaluar respuesta como para detectar la
aparicion de posibles efectos secundarios:

+ Desprendimiento de la cabeza femoral.
+ Empeoramiento de escoliosis preexistente.
« Empeoramiento del hiperparatiroidismo.

+ Hiperglucemia (reversible al retirar trata-
miento).

« Hipotiroidismo: normalmente subclinico y
transitorio.

+ Hipertensién intracraneal.

8.2. Tratamiento

La dosis de rhGH es de 0,045-0,05 mg/kg/dia
administrada una vez al dia por via subcuta-
nea por la noche. El tratamiento debe suspen-
derse en los siguientes casos:

+ Unavez que se ha alcanzado el p50 de talla

o latalla media parental (aunque si la velo-
cidad de crecimiento volviera a ser inferior

Tabla 5. Estudio antes del inicio de rhGH
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al p10-25 se puede valorar reiniciar el trata-
miento).

« Finalizacion crecimiento (cierre epifisis).
¢ Noadherencia al tratamiento.

« Aparicion efectos secundarios graves.
«Aparicion de neoplasias.

« Alergia al farmaco.

En los casos de respuesta insuficiente, es decir,
si tras un afio de administracion el crecimien-
to no supera en al menos 2 cm el del afio pre-
inicio de administracion de rhGH y una vez
optimizados todos los factores que podrian
interferir con su actuacion, esta indicado sus-
pender el tratamiento y valorar remitir a estu-
dio por endocrinologia para descartar otras
causas de hipocrecimiento.

9. MANEJO PSICOSOCIAL

La ERC en el paciente pediatrico tiene repercu-
siones psicologicas y sociales tanto en el pa-
ciente como en su familia. El tratamiento de
un nifio con ERC esta no solo encaminado a
prolongar su vida en las mejores condiciones
fisicas, sino a lograr una completa adaptacion

+ Peso, talla, estadio Tanner y volumen testicular
+ Peso/talla al nacimiento. Edad gestacional

* Presion arterial

+ Talla de los padres (talla media parental)

+ Estimacion del FG

* HbA1c

+ T4, TSH

+ Creatinina, iones, calcio, fosforo y glucosa
+ IGF-1, IGF-BP3

+ Radiografia muieca (edad dsea)

+ Fondo de ojo

* PTHy metabolitos de vitamina D

+ Densitometria (opcional)

FG: filtrado glomerular; PTH: paratohormona; T4: tiroxina; TSH: tirotropina.
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Tabla 6. Controles periédicos de nifios en tratamiento con rhGH

Cada 3-4 meses

+ Evaluacion crecimiento: peso, talla, velocidad crecimiento y estadio Tanner

+ Presion arterial
+ Valoracion estado nutricional

+ Creatinina (estimacion FG) e iones, glucosa, T4 libre, TSH, IGF-1, IGF-BP3, HbA1c, calcio, fosforo y PTH

+ Controles de fondo de ojo (descartar edema de papila)

Anual

Edad 6sea (radiografia mufieca). Se puede realizar ademas densitometria

FG: filtrado glomerular; PTH: paratohormona; T4: tiroxina; TSH: tirotropina.

social incluyendo la asistencia normal al cole-
gio, participacion en deportes...

Es aconsejable la valoracion y el seguimiento
por parte de Psicologia de los pacientes con
ERC y sus familias, especialmente aquellos en
preparacion para el trasplante renal o que ini-
cian terapia con dialisis, y en todos aquellos
que presenten problemas de adhesion al tra-
tamiento u otros signos de mala adaptacion a
su enfermedad. La adolescencia y el momento
de la transferencia a una unidad de adultos
son etapas de especial riesgo.

Tanto la informacion acerca de las distintas
opciones de tratamiento sustitutivo, como el
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