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SIGNIFICADO CLINICO DEL REFLUJO VESICOURETERAL (RVU) PRIMARIO Y DEL USO DE
PROFILAXIS EN PACIENTES CON PIELONEFRITIS AGUDA (PNA)

Valenciano B., Garin E.', Olavaria F, Garcia-Nieto V.*
'University of South Florida, Tampa Florida. ‘Universidad Austral, Valdivia Chile. *H. N* §* de Candelaria,
Tenerife. *H.U. Materno Infantil, G Canaria.

Objetivo: Definir el significado clinico del RVU primario y del uso de profilaxis en estos pacientes,
realizando un estudio prospectivo, randomizado, y multicéntrico,

Pacientes y Métodos: Entraron en el estudio 236 pacientes de 3 meses a 18 afios de edad con un
episodio de pielonefritis aguda documentado mediante gammagrafia renal con acido
dimercaptosuccinico marcado con Tc 99-m (DMSA) en fase aguda. Criterios de exclusion: RVUIV,
anomalias anatémicas y/o funcionales del tracto urinario, IRC y embarazo. Criterios de salida: 2
episodios de PNA en un afio, incumplimiento de las indicaciones o si se perdian en el seguimiento. Los
pacientes fueron randomizados en cuatro grupos de acuerdo a la presencia o no de RVU y al uso o no
de profilaxis (asignada en una relacion 1/1). A los 6 meses se repitié el DMSA y al ano la CUMS. Los
datos fueron analizados usando los test de CMH, de Fisher y de regresion logistica.

Resultados: Completaron un aio de seguimiento 218 pacientes, 113 con RVU (55 con profilaxis) y 105
sin RVU {45 con profilaxis). La tasa de resolucién del RVU al afic de evolucién fue de 37,5% en el grado
1, 12,5% en el grado 1l y 10,3% en el grado Il y fue similar en los pacientes con y sin profilaxis. La
incidencia total de recurrencia de infeccién urinaria (IU) fue del 18%, sin diferencias significativas entre
los distintos grupos. La recurrencia de PNA fue del 5,5% {12/218); en 8 pacientes recibiendo profilaxis,
sin que el uso de profilaxis mostrara ventajas en la prevencion de PNA, y en 8 pacientes con RVU, sin
evidencia significativa de que el RVU aumentase el riesgo de PNA (p = 0.1217 [CMH], p = 0.1228( test
de Fisher]). Desarrollaron cicatrices renales el 7,8% (17/218); el 7.9% (9/113} de los pacientes con RVU
y el 7,6% (8/105) de los pacientes sin RVU, con una tasa similar en relacién al uso o no de profilaxis y
sin evidencia significativa de que el RVU incrementase el riesgo de cicatrices renales (p = 0.5310).

Conclusiones: Este estudio sugiere que, el RVU primario de grado < lil, no incrementa la incidencia
de IU, PNA y de cicatrices renales después de un episodic de PNA; y no respalda el papel del uso de
profilaxis para prevenir la recurrencia de IU y el desarrollo de cicatrices renales.

GAMMAGRAFIA RENAL (DMSA) COMO PREDICTOR DE REFLUJO VESICOURETERAL {RVU}
EN LACTANTES CON INFECCION URINARIA (ITU) FEBRIL

Hernandez R., Marin J., Garcia-Munoz E., Pineda A., Pons S. y *Caballero E.
Seccion de Nefrologia Infantil y *Servicio de Medicina Nuclear. Hospital Dr. Peset. Universitat de
Valencia

Objetivo: Los lactantes con ITU febril son particularmente susceptibles a lesion renal permanente con
riesgo a largo plazo de hipertension arterial y fracaso renal crénico. La cistografia (CUMSs) se considera
el método de eleccidn para la identificacion del RVU y se incluye en la estrategia inicial del estudic de
imagen en nifos pequefios con ITU febril. Estudios retrospectivos indican que el DMSA precoz puede
predecir el RVU clinicamente significativo, por lo que un resultado normal podria evitar la CUMs sin
comprometer la identificacion del riesgo renal. El presente estudio evalia de forma prospectiva esta
hipétesis.

Material y Métodos: Durante un periodo de 36 meses se estudiaron prospectivamente 66 nifios <
12 meses en su primer episodio de ITU febril (T? rectal >38,5 °C). En todos se realizd ecografia {0-4
dias), DMSA (0-7 dias) y CUMs (1-3 meses), excluyéndose los nifios con anomalias anatomicas
nefrourologicas. Se realizé seguimiento posterior con repeticion de la ecografia (1-2 afios) en todos los
casos y del DMSA (9-12 meses) en aquéllos con DMSA patolégico inicial y/o ITU recurrente. Se
compararon los resultados del DMSA con la presencia y grados del RVU y se analizd el riesgo de RVU
y de desarrollar cicatriz mediante regresion logistica.

Resultados: No completaron el estudio inicial 8 nifios. En los 80 nifios incluidos (44 varones, 75 % <
6 meses), la ecografia inicial fue patolégica en 20 (33 %) y el DMSA en 19 (28,8 %). La CUMs mostré
RVU en 15 {25 %, 11 varones), siende grado | en 2, grado Il en 4, grado lll en 3 (2 bilaterales) y grado
IV en 6 (3 bilaterales). El DMSA fue patologico en 8 (18 %) de los 45 nifios con CUMs normal, en 2 (33
%) de los 6 RVU de bajo grado (-1l) y en los 9 nifios con RVU de grados IlI-IV (p<0,001). EI DMSA tardio
fue normal en todos los nifios con RVU de bajo grado y se demostraron cicatrices en 3/9 nifios con
RVU de alto grado (2 casos con ITU recurrente) y en 1 nifia sin RVU y DMSA inicial patolégico. El
estudio de regresién evidencié un riesgo significativo de RVU en caso de DMSA agudo patologico (OR
=12,72; IC 95 % 3,21-50,36). El riesgo de cicatriz se relacioné con la recurrencia de la ITU (p=0,018),
pero no con el RVU.

Conclusion: En esta serie prospectiva DMSA identificé el 100 % de los RVU de alto grado (> G-Il y
el 33 % de bajo grado en lactantes con ITU febril, comportandose como un buen predictor del RVU
clinicamente significativo y de riesgo de cicatriz renal. Los lactantes con [TU febril y DMSA agudo
normal mostraron un curso posterior benigno sin evidencia de cicatrices, incluso en caso de RVU.
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FACTORES PREDICTIVOS DE LESION PARENQUIMATOSA Y AFECTACION FUNCIONAL
RENAL ASOCIADOS A REFLUIO VESICOURETERAL DE ALTO GRADO

Gispert-Satch M., Catala M., Bosch J.
Hospital General de Granollers, Barcelona.

Objetivo: Evaluar los factores prondstico de lesién parenquimatosa con o sin afectacion funcional en
las unidades renales (UR) de pacientes diagnosticados de RVU de alto grado (grado Ill, IV y V),
controlados en nuestro centro los Gltimos 20 afios.

Material y Métodos: Estudio retrospectivo de 154 unidades renales (122 pacientes) diagnosticadas
por cistografia miccicnal seriada de RVU de alto grado. La lesién parenquimatosa y funcional se
valoran mediante gammagrafia renal con acido dimetilmercaptosuccinico (DMSA). Las infecciones
urinarias se clasifican en 4 grupos segin gravedad. Estudio estadistico con andlisis bivariante y test
chi-cuadrado.

Resultados: Afectacion funcional en un 33% de las unidades renales (funcién renal relativa en
DMSA<45%) y lesion parenquimatosa en un 62,3% de los casos. Principal motivo de diagndstico de
RVU de alto grado han sido las infecciones urinarias (82,5%). Las variables: sexo masculino, grado de
reflujo {grado V) e hidronefrosi prenatal, se asocian a mayor afectacién funcional (p<0,05). Las
variables: grado de reflujo {grado IV y V), gravedad y presencia de mas de 2 infecciones posteriores al
diagnéstico se asocian a mayor lesién parenguimatosa (p<0,05).

Conclusiones:

1) Predominio de sexo femenino en la prevalencia de RVU de grado lIl y de msculino en grados IV y V
(p=0,02).

2) Predominio de sexo masculino en lesiones por refiujo diagnosticadas por hidronefrosis prenatal (100%,
p<0,002).

3) Afectacion funcional en un tercio de las UR y lesion parenquimatosa en casi dos tercios.

4) El sexo masculino condiciona un riesgo 2,6 veces mayor de afectacion funcional respecto al
femenino (OD 1,29-5,3), sin correlacion significativa con lesion parenquimatosa.

5) Afectacion mas severa (funcicnal y parenquimatosa) en RVU de grado V (p<0,01).

6) Correlacion entre RVU de alto grado diagnosticado a partir de prenatal y afectacion
funcional (p<0,05).

7) Mayor lesion parenquimatosa con 2 o mas infecciones posteriores al diagnéstico y segun
gravedad.

TRATAMIENTO NO QUIRURGICO DE LA PATOLOGIA OBSTRUCTIVA DEL TRACTO
URINARIO EN LA EDAD PEDIATRICA

Romero R., Rivas S., Parente A., Sanchez-Paris 0., Angulo JM.
Seccion de Urologia Pediatrica. Departamento de Pediatria y Cirugia Pediatrica. Hospital Infantil
Universitario Gregorio Maranén. Madrid.

Objetivo: Presentar nuestra experiencia en el tratamiento de estenosis congénitas y adquiridas de la
unién pieloureteral y ureterovesical mediante dilatecion endoscépica.

Material y Métodos: Realizamos una revision retrospectiva de las historias clinicas de los pacientes
tratados en nuestra unidad por presentar estenosis a distintos niveles del tracto urinario superior tanto
congénitas como secundarias tras una intervencion quirirgica convencional.

Se recogieron datos de las pruebas diagnésticas, la indicacion de tratamiento, el procedimiento
endouroldgico realizado y los resultados postquirdrgicos inmediatos y largo plazo.

El tratamiento efectuado fue dilatacion endourclogica retrégada bajo control radioscopico. Se realizé
cistoscopia y se tutorizé el uréter procediendo a la dilatacion de la union pieloureteral o ureterovesical
con balones de alta presién. Tras el procedimiento se dejaron en todos los casos tutores ureterales
“doble |* salvo en uno en el que se dejé nefrostomia.

Resultados: Desde julio de 2004 hemos tratado 17 pacientes, 9 presentaban estenosis de la union
pieloureteral {EPU) primaria, 2 EPU secundaria, 4 megauréter obstructivo primario y 4 megauréter
obstructivo secundario. La edad de [os pacientes oscilaba entre los 8 meses y los 15 afios con una
media de ..meses. En todos los casos el diagnostico se realizé mediante ecografia valorando el
diametro AP de la pelvis en los casos de EPU y el diametro del uréter en la union ureterovesical en los
casos de megauréter. Todos los nifios tenian un estudio isotépico dindmico preoperatorio { renograma
diurético) que mostraba un patrén obstructivo y en algunos casos seleccionados se utilizé la UIV o
UroRNM para confirmar el diagnéstico. En ningln caso hubo complicaciones intraoperatorias. La
mediana del tiempo operatorio fue de 40 minutos. La estancia hospitalaria oscil6 entre las 24 horas y
los 8 dias con una mediana de 2 dias. En el postoperatorio inmediato 2 nifios presentaron hematuria y
delor que preciso modificacién de la pauta analgésica. La retirada del catéter "doble j" se realizé de
manera ambulatoria a las 8 semanas de la intervencion, comprobando en el mismo acto el calibre de
las zonas dilatadas. El seguimiento postoperatorio se hizo mediante ecografia que demostrd
disminucion del diametro AP de la pelvis en los casos de EPU y de la ureterohidronefrosis en los de
megauréter, asi como renograma diurético en el que se objetivé mejoria o normalizacion de las curvas
obstructivas.

Conclusiones: El abordaje de la patologia obstructiva del tracto urinario superior mediante técnicas
endourolégicas minimamente invasivas es factible incluso en nifios muy pequefios. Las técnicas
endoscépicas se demuestran efectivas en la resolucién de la estenosis de la unién pieloureteral y
ureterovesical con un bajo indice de complicaciones, minima morbilidad y baja estancia hospitalaria.
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TRATAMIENTO ENDOSCOPICO DEL REFLUJO VESICOURETERAL

Azanza MJ., Nadal [, Gil ., Molins T., Martinez MA.
Hospital Virgen Del Camino. Pamplona

Introduccién: El reflujo vésicoureteral (RVU) es una enfermedad frecuente en la infancia, con una
incidencia en la poblacion de 0.5% y de casi un 30% entre los nifias con infeccién urinaria. Ademas el
25% de los nifos con insuficiencia renal crénica lo son por padecer nefropatia de reflujo. El tratamiento
del RVU puede ser médico o quirirgico. Las expectativas del manejo de esta enfermedad han
cambiado con la técnica de cirugia endoscopica, que se presenta como una alternativa interesante
debido a la sencillez de la técnica, el bajo indice de complicaciones y el baje coste.

Objetivo: Presentar nuestra experiencia en el tratamiento endoscopico del RVU en los dltimos 5 afios.

Pacientes Y Métodos: Revision retrospectiva de la evolucion de los nifios intervenidos en nuestro
centro de RVU con inyeccién submeatal de Macroplastique® (SMING) en los Gltimos 6 anos. Se
estudian las caracteristicas clinicas (sintomas al diagnéstico, grado de RVU, patologia asociada),
indicacién quirdrgica, complicaciones y evolucion a los 6 meses y al afo.

Resultados: En los ultimos 5 afios han sido intervenidos 78 nifios (41% varones, 59% mujeres), con
afectacion bilateral en 45, lo que da lugar a un total de 121 unidades refluyentes. La media de edad es
de 4 afios. El diagnéstico del RVU se hizo tras padecer infeccion urinaria en el 87% de los nifios. Se
obijetivé RVU simple en el 57% de los casos, siendo la duplicidad la patologia asociada mas frecuente.
Se instaurd tratamiento profilactico a todos ellos, que mantuvieron durante una media de 19 meses, a
pesar de lo cual presentaron infecciones urinarias de repeticién el 70%, siendo, por tanto ésta la
indicacién de cirugia mas frecuente. Tras la intervencién 2 nifios presentaron hidronefrosis como
complicacion, precisando uno de ellos tratamiento quirirgico.

El éxito de la intervencion, definido como desaparicion del RVU o disminucion del grado con
desaparicion de la clinica, fue del 78%, lo que obliga a reintervenir endoscépicamente a 16 nifos y a
practicar cirugia abierta a 1 nifio. Los nifios con patologia asociada al RVU tienen menor indice de
curacion, con diferencias significativas respecto al grupo que no la tienen, sin embargo, no existen
tales diferencias segun sea el grado de RVU.

Conclusion: En nuestro hospital, la correccion endoscépica del RVU es el tratamiento quirdrgico de
eleccion, ya que lo consideramos un método simple, rapido y efectivo

TENSION ARTERIAL Y FACTORES VASCULARES INFLAMATORIOS EN NINOS OBESOS.
RESULTADOS PRELIMINARES

Somalo L.*, Malaga S.", Diaz JJ.", Diéguez M* A.**, Arguelles J.***, Vijande M."*"
Seccion de Nefrologia Pediatrica®. Servicio de Inmunologia**. Hospital Universitario Central de Asturias.
Area de Fisiologia de la Universidad de Oviedo™**.

La obesidad esta intimamente relacionada con la elevacion de la tension arterial (TA} durante la
infancia. Recientemente se ha confirmado que la proteina C reactiva (PCR) no es sélo un marcador de
riesgo sino que también participa en la aterogénesis. La adiponectina es una proteina plasmatica
derivada del tejido adiposo con propiedades anti-aterogénicas.

Objectivo: Estudiar en nifios obesos los niveles de PCR y adiponectina y su relacién con la
distribucion de la TA y otros factores de riesgo cardiovascular clésicos.

Diseno: Estudio transversal, analitico, con grupo control.

Sujetos y Métodos: 20 nifios obesos (13 varones), con una edad media de 10.5 + 1.9 afios y 20
controles escogidos de forma aleatoria en el mismo aula que correpondiente obeso, del mismo sexo
y edad pero con un indice de masa corporal dentro de percentiles normales. Se realizaron medidas
antropométicas y de TA. Se analizaron los siguientes parametros analiticos: perfil lipidico, apo A, apo
B-100, PCR y adiponectina. Se obtuvo consentimiento familiar. El estudio ha sido financiado por una
Ayuda de Investigacion de la FESV-2003.

Resultados: Los nifios obesos mostraron mayor TA sistolica (113.0 vs 121.9 mmHg; P=0.003) y TA
diastélica (62.2 vs 67.9 mmHg; P=0.046) y valores mas altos de PCR {mediana: 0.17 vs 1.4 mg/L;
P<0.0001) y triglicéridos (43.4 vs 85.1 mg/dL; P=0.004) que los controles. Por el contrario presentaron
niveles de HDL-C (855 vs 52.3 mg/dL; P=0.005) y apo A (i52.0 vs 133.1 mg/dL; P=0.021)
significativamente mas bajos. El grupo de obescs mostrd asi mismo niveles mas bajos de
adiponectina {15.3 vs 13.0 mg/L) aunque la diferencia no llego a alcanzar significacion estadistica.

Conclusion: Los nifios cbesos muestran un complejo y deletéreo perfil aterogénico que se concreta
en elevacion de la TA, PCR vy triglicéridos y descenso de la apo A y HDL-C. La relacién entre estas
variables y otros factores proinflamatorios precisan ser investigados.

TRATAMIENTO ENDOSCOPICO DEL REFLUJO VESICOURETERAL CON COPOLIMERO DE
ACIDO HIALURONICO/DEXTRANOMERO (Dx/HA} vs URETERONEOCISTOSTOMIA TIPO
COHEN. ESTUDIO CLINICO PROSPECTIVO RANDOMIZADO

Garcia-Aparicio L., Rovira J., Tarrado X., Prat J., Saura L., Camacho JA.",

Gimeénez A.', Vila-Cots J.’, Lerena J., Caceres F., Morales L.

Servicio de Cirugia Pedidtrica.1 Seccion de Nefrologia. Unitat Integrada Hospital Sant Joan de Déu-
Hospital Clinic. Universitat de Barcelona.

Introduccion: El tratamiento endoscopico del reflujo vesicoureteral {(RVU) se ha establecido como una
alternativa al reimplante ureteral. El copolimero Dx/HA es el material de mas reciente aparicion y sobre el
cual existen series clinicas que muestran su eficacia.

Objetivo: El objetivo de nuestro estudio es probar la eficacia y el coste econémico del tratamiento
endoscopico a través de un estudio clinico prospectivo y randomizado que compara la utilizacion de Dx/HA
con la ureteroneocistostomia tipo Cohen.

Material y Métodos: Se incluyeron en el estudio aquellos pacientes mayores de 1 afio afectos de RVU
grados II, lIl'y IV que, o bien por tener indicacién quirirgica de entrada, o bien por fracaso del tratamiento
médico se nos remitian a nuestro servicio. Se excluyeron aquellos pacientes afectos de insuficiencia renal
crénica, rifion no funcionante, monorrencs, uropatias malformativas y vejiga neurégena.

A los pacientes se les asigno aleatoriamente en dos grupos de tratamiento: puncién subureteral de Dx/HA
y reimplante ureteral tipo Cohen. Los estudios postoperatorios en el grupo endoscopico consistieron en una
ecografia postoperatoria y dos cistouretrografias (CUMS} a los 3 y 8 meses del postoperatorio, si aparecia
RVU se les practicaba una segunda y Ultima puncién. En los que fueron tratados mediante reimplante se les
practicé una CUMS a los 6 meses. Se consideré como curacion aguellos en que no existia RVU en la CUMS.

Resultados: Desde Abril del 2002 hasta Junio del 2004, un total de 41 pacientes de edad media 4,1 afios
fueron incluidos en el estudio. A 22 pacientes se les tratd endoscopicamente con Dx/HA y a los otros 19
mediante reimplante ureteral tipo Cohen.

En el grupo endoscopico se trataron 35 unidades renales refluyentes (URR) distribuidas por grados de la
siguiente manera: 2 grados |, 14 grados II, 16 grados Il y 3 grados IV. En el grupo del reimplante tipo Cohen
se trataron 32 URR: 1 grado |, 14 grados I, 12 grados Il y 5 grados V.

El RVU fue corregido en el 91% de las URR tratadas endoscopicamente y del 100% de las tratadas
mediante reimplante. El 28% de los uréteres tratados endoscopicamente requirieron 2 punciones. Mediante
la puncion de Dx/HA se han curado el 100% de los grados | y II, el 87,5% de los lll y el 66% de los V. De
los 3 uréteres no curados, 2 han requerido reimplante ureteral por fracaso de la técnica endoscopica y el
otro que primariamente era un grado [V con 2 punciones de Dx/HA ha mejorado a un grado |l que no precisa
tratamiento. No existieron complicaciones en ambos grupos.

El coste por paciente fue de 4215,12 _ los tratados con reimplante, de 1996,69 _ a los que se trataron con
una puncién endoscopica y de 3152,67 _ a los que requirieron dos punciones.

Conclusiones: La puncién endoscopica de Dx/HA es el tratamiento de primera eleccion en aquellos
pacientes afectos de RVU primaric grados II-lll-IV que precisan de correcion quirdrgica, reservando el
reimplante en aquellos que ha fracasado la técnica endoscopica.

HIPERTENSION ARTERIAL CLINICA Y AMBULATORIA EN LA OBESIDAD DEL ADOLESCENTE

Lurbe E., Aguilar F. Invitti C.”, Torr6 I, Maronati A.*, Calabuig M., Sartorio G.”, Parati G.*,
Hospital General Universitario de Valencia. Universidad de Valencia. *Instituto Auxologico Italianc. Milan.
Universidad Milano-Biccoca

Objetivo: Analizar el efecto del grado de obesidad en la presion arterial y en la prevalencia de
hipertension (HTA) clinicas y ambulatorias en adolescentes obesos.

Sujetos y Métodos: Se incluyeron 285 adolescentes, entre 11 y 18 afios, de ambos sexos con
sobrepeso u obesidad, procedentes de dos centros, Unidad contra el Riesgo Cardiovascular en Nifios
y Adolescentes en Valencia y Unidad de Endocrinologia Pedidtrica en Mildn. La obesidad se cualificé
en base al z score del indice de masa corporal (método de Cole) en moderadamente obesos, z score
entre 2 a 2.5 y severamente obesos z score >2.5. Se definié sobrepeso por indice de masa corporal
entre el percentile P85 y P37. Un grupc de 180 adolescentes con la misma distribucién de edad y sexo
se incluyeron como controles. La monitorizacién ambulatoria de PA de 24 horas se realizd utilizando
monitores oscilométricos (Spacelabs 90207 o Profilomat). La presencia de HTA clinica se definié en
base a las Tablas de la Task Force for Blood Pressure in Children, 2004. La HTA ambulatoria se definio
segun las Tablas de Lurbe, 2000 y Soergel, 1997.

Resultados: Se observé una relacion positiva y significativa entre el z score de indice de masa
corporal y la PAS clinica y ambulatoria tras ajustar por edad y talla. La prevalencia de HTA clinica por
PAS fue 0.6% en no-obesos y sobrepeso, 5.2% en moderadamente obesos y 20.8% en los
participantes con obesidad severa. La prevalencia de HTA clinica por PAD oscild entre el 0% en los no-
obesos a 8.3% en los severamente obesos. La prevalencia de HTA ambulatoria por PAS fue 1.1% en
no-obesos, 4.8% en sobrepeso, 11.5% en moderadamente obesos y 20.8% en severamente obesos.
La prevalencia de HTA ambulatoria por PAD oscilé entre 0.6% en los no-obesos hasta 20.8% en los
obesos mas severos.

Conclusiones: Los resultados de este estudio en adolescentes con sobrepeso u obesidad muestran
un efecto adverso en la PA con el aumento del indice de masa corporal y consecuentemente en la
prevalencia de HTA tanto clinica como ambulatoria. La MAPA puede ser de utilidad para detectar
precozmente HTA oculta en adolescentes con sobrepeso u obesidad moderada permitiendo una mejor
estratificacion del riesgo cardiovascular.
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FRACASO RENAL AGUDO Y TERAPIAS DE DEPURACION EXTRARRENAL EN UCIP

*Anton M., **Touza P, **Medina A., ***Lopez-Herce J., ****Lépez Y. y grupo de estudio del FRA en
UCIP (SECIP).

“UCIP del Hospital Reina Sofia (Cordoba) **UCIP de Hospital Central de Asturias (Oviedo), ***UCIP del
Hospital Gregorio Maranon (Madrid), ****UCIP del Hospital de Cruces de Bilbao

Introduccién: El fracaso renal agudo (FRA) es una situacion clinica grave con una alta morbilidad y
mortalidad especialmente en pacientes criticos.

Dbjetivos: Conocer la incidencia, etiologia, factores de riesgo, métodos terapéuticos y evolucién de
los nifios criticamente enfermos que presentan FRA o han sido sometidos a terapias de depuracion
extrarrenal (TDE) en nuestro pais.

Material y Métodos: Estudio multicéntrico, prospectivo, descriptivo desarrollado en 18 UCIPs
espafiolas durante 12 meses. Se incluyeron los pacientes con FRA o que precisaron TDE recogiéndose
datos epidemiolagicos, clinicos y analiticos.

Resultados: Se estudiaron 144 episodios de FRA en 147 pacientes (52 + 56 meses de edad) de los
que 45 fallecieron. La principal patologia causal fue la infecciosa (28%), seguida de la nefrologica (22%)
y postoperatorio de cirugia cardiaca (20%). El 67% fue FRA oligoanurico. Existian antecedentes de
hipotension (47%), hipervolemia (37%) e hipovolemia (34%). Durante el tratamiento del FRA se utilizo
furosemida en el 82% de los casos (77% en perfusion) y el 62% requirié TDE (41% hemofiltracién
veno-venosa, 4% arterio-venosa, 44% didlisis peritoneal, 11% hemodialisis). Las cifras maximas de
urea y creatinina fueron de 146 = 79 y 2,82 & 2,25 mg/dl respectivamente. El 99,3% de los pacientes
presentd alguna complicacion médica durante su tratamiento, siendo las mas frecuentes hiperkaliemia,
hipokalemia, hiperglucemia, acidosis metabdlica y trombopenia. La mayor parte de los pacientes
presentaban ademas disfuncion de otros organos. La necesidad de dialisis al alta de UCIP fue de un
22% vy los valores medios de urea y creatinina fueron 84 + 66 y 1,65 + 1,80 mg/dl respectivamente.

Conclusiones: El FRA en nuestras UCIPs es una patologia de gran importancia, no solo por la
incidencia si no por la morbi-mortalidad asociada tan elevada. Ademas requiere, en muchos casos,
técnicas de depuracion extrarrenal durante largos periodos de tiempo.

MUTACIONES DEL GEN NPHS2 QUE CODIFICA LA PODOCINA EN EL SINDROME
NEFROTICO (SN) ESPORADICO DEL NINO Y DEL ADULTO

Urisarri A, Outeda P., Banet JF., Malaga S., Vallo A, Pefia A., R. do Forno A., Ubetagoyena M.,
Valenciano B., Garcia-Nieto V., Fernandez-Iglesisas JL., Gil M., Ariceta G., Lens XM.
Laboratorio de Investigacion en Nefroloxia. Complejo Hospitalario Universitario de Santiago de
Compostela. Hospital Central de Asturias. Hespital de Cruces. Hospital Infantil La Paz. Hospital Cristal
Pinor. Hospital de Sansebastian. Hospital de Las Palmas. Hospital Virgen de La Candelaria.

Introduceion: Las mutaciones del gen NPHS2, que codifica la proteina podocina (integrante del poro
de filtracién}, son la causa de un subtipo de SN idiopatico, corticorresistente (SNCR) de transmision
autosémica recesiva.

Objetivo: Establecer el papel patogénico de la podocina en el SN esporadico en la poblacion
espafiola.

Poblacion y Métodos: 74 pacientes con SN primaric clasificados segun su respuesta corticoidea [35
SNCR: 27 <18 afics (12 varones, 15 mujeres) y 8 adultos (5 varones y 3 mujeres)] y [39 SN
corticodependiente (SNCD): 37 <18 afios (25 varones, 12 mujeres) y 2 adultos (1 vardn, 1 mujer)]. Datos
clinicos {edad de debut, inmunosupresion y respuesta, biopsia, evolucion a IRT, necesidad de
tratamiento renal sustitutivo, recidivas post-trasplante). Anglisis genético (secuenciacion directa de los
productos de PCR de los 8 exones del gen NPHS2).

Resultados: Edad de debut: 1) SNCR: 4,2 afos (rango 0-14,8 afios, 1 caso de SN congénito) en <18
anos y de 44,0 afos (rango 21,3-65,6) en adultos, 2) SNCS: 5,3 afios {rango 1,8-17,3) en <18 afos y
de 35,83 arios (rango 21,66-50) en adultos. Recibieron tratamiento inmunosupresor: 1) SNCR: 68,6%
(respondieron el 45,8%), 2) SNCS: 64% (respondiercn el 100%). Biopsia renal 1) SNCR (94.3%): 13
cambios minimos (CM), 13 esclerosis focal y segmentaria (FSGS), 5 proliferacion mesangial difusa
(PMD), 3 esclerosis mesangial difusa (EMD), 2) SNCS (36%): 8 CM, 1 FSGS, 3 PMD. Evolucién a IRT:
1) SNCR: 6 pacientes en un plazo de 4,08 afios, 2) SCNS: ninguno. Detectamos, mediante andlisis
mutacional, cambios potencialmente patogénicos: 1) heterocigosis compuesta: 2 pacientes con SNCR
(R229Q-E281A -SN congénito con FSGS- y R229Q-E310K -adulto de 25 afios con FSGS-, 2)
heterocigosis simple: 4 pacientes con C886T:R229Q {SNCR: 1 nifio, SNCS: 3 pacientes -2 nifos, 1
adulto-) y C59T:P20L (1 nifio con SNCR).

Conclusiones: 1) en nuestro medio, un 5.5% de los pacientes con SNCR aparentemente esporadico,
padecen un SN hereditario causado por mutaciones en ambos alelos del gen NPHS2, 2) el debut del
SN causado por mutaciones en NPHS2 no es exclusivo de |la edad pediatrica, 8) las mutaciones de la
podecina no causan SNCD per se, 4} el screening genético en pacientes con SNCR permitiria evitar
tratamientos inefectivos y pruebas no discriminativas, 5) Queda por establecer el papel patogénico de
las mutaciones en heterocigosis simple en el SN esporadico

PALABRAS CLAVE: podocina, NPHS2, SN idiopatico
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HEMODIAFILTRACAO CONTINUA EM CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS

Campos T, Alfaro M., Simao C., Almeida M.
Unidade de Nefrologia e Cuidados Intensivos-Clinica Universitaria de Pediatria, HSM, Lisboa

A hemodiafiltragdo continua (CHDF) € uma técnica terapéutica importante em doentes graves. A sua
aplicagao em doentes pediatricos suscita por vezes ainda alguns problemas, decorrentes da reduzida
4rea de superficie corporal da crianga comparativamente com o adulto e da necessidade de ajuste de
parametros.

Objectivos: Avaliar a eficacia e segurancga no tratamento de doentes pediatricos em estado critico,
em situagbes de faléncia renal aguda ou com outros diagnésticos, internados numa unidade de
cuidados intensivos.

Material e Métodos: Andlise retrospectiva dos registos clinicos de doentes internados que
necessitaram deste procedimento no periodo de tempo entre 2002 e 2004. Analisaram-se as
indicagdes para inicio da técnica, complicagGes e sobrevivéncia. Registou-se para cada doente o valor
de PRISM (Pediatric Risk of Mortality) nas primeiras 24h de internamento e comparou-se a mortalidade
real com a mortalidade prevista, sendo esta Ultima calculada com base na aplicagdo da escala de
PRISM. A analise dos resultados & descritiva.

Resultados: Em 11 doentes (7 rapazes e 4 raparigas) com idade média de 10.63 anos (6-11 anos) e
mediana de 10, a técnica foi iniciada em 8 casos de IRA (insuficiéncia renal aguda) oligo/antrica; 1
caso de erro herditario do metabolismo {leucinose); 1 caso de sindroma de hipervolémia e 1 de sepsis
com faléncia multiorganica. Em todos os doentes o acesso vascular foi do tipo venovenoso e o tempo
de duragdo foi de 3.91. Registaram-se complicagdes em 73% (8/11) dos doentes, sendo do tipo de
alteragbes da coagulagdo (4/8), trombocitopénia (4/8), débito inadequado (2/8), hipotensao e
bradicardia (1/8). Sobreviveram 63% (7/11). A taxa de mortalidade padronizada (mortalidade
real/mortalidade prevista) foi de 0,22 (<1).

Conclusdes: Existe um espectro de diferentes situagées clinicas, para além da IRA oligoandrica, em
que a técnica é eficaz e segura. As complicagdes registadas apesar de frequentes, aparentemente nao
comprometeram a sobrevivéncia final que foi de 63%. A mortalidade real foi francamente inferior &
mortalidade prevista pela aplicagao do valor de PRISM. Estudos prospectivos € mais amplos sao
necessarios.

SINDROME NEFROTICO CORTICO RESISTENTE INFANTIL (SNCRinfantil)

Madrid A., Nieto JL., Vilalta R., Lara E., B. Vila, Esquerda M., Cardona G., Morales A., Vila A.
Hospital materno-infantil Vall d'Hebron, servicio de nefrologia, Barcelona.

Introduccion: Estudio retrospectivo de todos los pacientes diagnosticados de Sindrome Nefrético
cortico resistente (SNCR), desde enero de 1980 a diciembre de 2004. El seguimiento fue igual o
superior a los 2 afos.

Material y Métodos: Se revisaron las historias clinicas recolectando datos epidemiolégicos, clinicos
y tratamientos. El sintoma de debut fue un sindrome nefrético. Todos mostraron cérticoresistencia {sin
respuesta terapéutica) después de tratamiento con 6 metilprednisolona a dosis de 2,5 mg/kg/dia diario
por 4 semanas y finalmente 3 polos de corticoides de metilprednisclona a 10 mg/kg/dosis. Las
biopsias (1 0 2 por paciente, la segunda se realizo cuando la primera no fue concluyente) de todos los
pacientes tenian como diagnostico Esclerosis focal y segmentada.

Resultados: 34 pacientes diagnosticado de SNCR, 19 varones (55%) y 15 mujeres (45%), promedio
de edad 40 meses, (con rango de edad de los 6 meses a 168 meses). Proteinuria de debut promedio
de 126,91 mg/m2/hr. Albdmina plasmatica promedio de 20 g/dl (rango de 8 hasta 30). Colesterol de
debut promedio de 350 mg/d).

Segundo tratamiento Tercer tratamiento

Clorambucil 40.5% Clorambucil 12.1%
Ciclofosfamida 21,2% Ciclofosfamida 11.8%
Lecas 9.1% Ve-CFM-Cortic 18,1%
Ciclosporina 7.0% MMF 7.2%
Corticoides 22,4% Fk-506 6,0%

Evolucién a mediano plazo 1 afio Evolucién a 5 afios

Asintomatico 2,9% Asintomatico 12,0%
Proteinuria 41,2% Proteinuria 28,0%
Proteinuria de rango nefrotico 38.2% Proteinuria de rango nefrotico 20,0%
Insuficiencia renal 11,8% Insuficiencia renal 8,0%
Transplantado 0,0% Transplantado 24,0%
Exitus 5,9% Exitus 8,0%

Conclusiones: La evolucion clinica es similar a la descrita en otras series pediatricas. Un hecho no
descrito en otras series pediatricas es la indicaciénde transplante renal precoz, sin insuficiencia renal,
por protinuria intratable que provoca déficit nutricional. La recidiva post transplante es 22%. Una
tratada con plasmaferesis con remision del cuadro.
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ESTUDIO GENETICO DE LA GLOMERULO-ESCLEROSIS FOCAL Y SEGMENTADA FAMILIAR
(GSFSfamiliar)

Madrid A., Nieto JL., Vilalta R, Lara E., B. Vila, Torras R., Sandoval J., Hernandez S., Cardona G,
A. Vila A.
Hospital materno-infantil Vall d'Hebron, servicio de nefrologia, Barcelona.

Objetivo: Realizar estudio genético en pacientes afectos de Sindrome Nefrético (SN)
corticorresistente familiar. Establecer concordancias en el estudio genético y ademés su posible
correlacion clinica.

Material y Métodos: Se estudian 9 casos de GSFS familiar. Primer grupo 3 pares de hermanos (6
pacientes) sin consaguinidad, y el segundo grupo son dos hermanos hijos de padre consanguineos y
una prima que es hija de dos primos hermanos de estos nifios. De 9 pacientes se recolectaron datos
epidemioldgicos y clinicos, se estudio la alteracion gen de la podocina, tipificacion HLA y grupo
sanguineo. En 3 pacientes no se pudo realizar el estudio genético por no disponer de la técnica
empleada en su momento. El diagnostico de todos los casos estudiados fue Esclerosis focal y
segmentada.

Resultados: El total pacientes diagnosticados son 9, varones 6 (66%) y 3 mujeres (33%), un promedio
de edad de debut de 24 meses, (rango de edad 6 a 58 meses). Laboratorio en todo los cases fue muy
patoldgico. Proteinuria de debut promedio de 168 mg/m2/hr {rango de 80-258). Alblimina plasmatica
promedio de 11mg/dl (rango 268-668). Todos presentaban trombocitosis {plaguetas > de 400.000) con
hipogamaglobulinemia severa (todos < 10), e hipocalcemia y niveles bajos de hormonas tiroideas.
Todos mostraron corticoresistencia. Recibieron 3 terapias ademas de corticoides sin respuesta a
ninguno de ellos. Tratamiento recibidos son: Ciclofosfamida, Ciclosporina, Clorambucil, MMF, y
antiproteinuricos como IECA (lisinopril).. Durante la evoluciéon la terapia que se mantuvo fue la
transfusion de albumina. La evolucion a Insuficiencia renal crénica (IRC) se produjo en un plazo inferior
a los 2 afios de seguimiento, y todos los que llegaron a la IRC compartian grupo sanguineo A+ y HLA
DR-3-DR13 (en los que se realizo). Alteracion del gen de la PODOCINA es positivo en el 100% de los
casos estudiados. Concordancia del HLA DR: (71%) HLA DR3, (57%) DR13 y (42%) HLA B18. El grupo
sanguineo (71%) grupo A, y restante (29%) son O.

Conclusiones: Todos nuestros pacientes son resistentes a TODAS las terapias descritas en la
literatura para SN y GSFS, contrasta las escasas manifestaciones clinicas con la gran severidad de las
alteraciones analiticas. El gen de la podocina aparece mutado en todos los casos estudiados. Existe
concordancia para DR3 en un 71%, para DR13 57%, para B18 en un 42% y grupo sanguineo para A
71% y para O 29%. Los pacientes con grupo sanguineo A+, y HLA DR3-DR13 tienen alta probalidad
de llegar a Insuficiencia renal en un plazo inferior a los dos afios.

RESULTADOS EN EL TRATAMIENTO DEL SINDROME NEFROTICO POR FSG DEL NINO

Zamora )., Mendizabal S., Sanahuja MJ., Ortega P.
Servicio de Nefrologia Pediatrica.- Hospital Infantil La Fe.- Valencia

Introduceion: El sindrome nefrético (SN) pro glomerulonefritis segmentaria y focal (FSG) esta asociado
a un elevado porcentaje de corticorresistencia y potencial evolucion a la insuficiencia renal {IRT).

Objetivo: Es valorar los resultados de un protocolo terapéutico secuencial, incluyendo la
ciclofosfamida (CFM) como primera alternativa terapéutica a los corticoides y en segunda opcién la
ciclosporina (CsA).

Mate: y Métodos:

* 80 nifios con FSG

» Evolucion X 40 meses (10 m -16 a)

* Esquema de tratamiento: prednisona (segun ISKDC). Ante corticodependencia (CD) o
corticorresistencia {CR), tratamiento con CFM. Si no-modificacién del comportamiento CsA en
monoterapia en CD y asociada a prednisona en CR.

Resultados: Tras primer tratamiento con corticoides, 48 pacientes (56%) fuercon corticosensibles y el
44% CR.

La CFM modificd el comportamiento en el 45% de los CD y en el 12% de CR obteniendo remisién
prolongada o evolucion a recaidas infrecuentes.

El tratamiento con CsA, administrada a 22 nifios CD y 21 CR solo revertié la CD en 13% de los casos
pero si modific la CR en33% de los nifios.

Al final del seguimiento, 20 nifios habian evolucionado a la IRT y en dos habia un descenso del filtrado.
Solo hubo un éxitus.

Conclusiones: Un tratamiento escalonado, en razon de su toxicidad permite resultados favorables
obteniendo la remisién en un porcentaje elevado de casos con minima toxicidad.

ESTUDIO PROTEOMICO DE FACTORES SERICOS IMPLICADOS EN LA PATOGENIA DE LA
GLOMERULOESCLEROSIS SEGMENTAL FOCAL

Lépez-Hellin J., Nieto JL., Vilalta R., Meseguer A, B. Vila, Vila A.
Hospital Vall d’'Hebron, Barcelona

Objetivos: Existen pruebas de que la mayoria de los cascs de glomeruloesclerosis segmental focal
(FSGS) idiomatica estan causados por un factor desconocido circulante en sangre {esporadica) o por
una mutacién de proteinas del podocito (familiar). El objetive de este estudio preliminar es estudiar la
capacidad de la tecnologia proteomica para identificar los factores inductores de FSGS idiomatica
esporadica.

Material y Métodos: Se han estudiado 6 muestras de sangre (3 ml, EDTA) de pacientes afectos de
FSGS en brote y 6 de controles sanos. Se ha separado el plasma de la sangre y se ha realizado una
electroforesis bidimensional de alta resolucion de 50 microgramos de proteinas del mismo. La primera
dimension de enfoque isoeléctrico se ha llevado a cabo en un gradiente de pH de 3 a 10, en tiras de
innovilinas fijadas en archilamida y la segunda dimensién en un gel de SDS-PAGE de 12,5 % T. Las
proteinas sericas presentes en los geles se han visualizado mediante tincién de plata y digitalizado en
un densitometro calibrade GS800 para su posterior andlisis. El andlisis de imagen vy diferencial se ha
llevado a cabo utilizando un software especifico para este fin (PDQuest, BioRad).

Resultados y Conclusiones:

1) La variabilidad interindividual es muy grande: el andlisis diferencial entre controles y sanos
detecta
51 proteinas diferenciales, pero entre grupos creados al azar de igual nimero de pacientes y
controles detecta 73,

2) En las condiciones empleadas se detectan alrededor de 600 proteinas distintas, de las que se
han identificacios unas 50.

3) El plasma de individuos sanos es un control adecuado.

Se concluye que para poder detectar el factor plasmatico causante de FSGS se requiere disminuir la
variabilidad mediante:
a) E aumento del namero de controles y pacientes afectos de FSGS (entre 30 y 50).
bj Eleccién de controles sanos a posteriori, apareados por sexo, edad y estado nutricional con los
pacientes.
¢) Realizacion de un estudio diferencial apareado, caso-control, de muestras acumuladas (pool),
estrategia ya probada con éxito para disminuir la variabilidad en sangre (Quero C. Et al.
Determination of protein markers in serum: andlisis of protein expresion in toxic oil sindrome studies.
Proteornics (2004) 4:303-315).

TRATAMIENTO CON LEVAMISOL EN NINOS CON SINDROME NEFROTICO
CORTICODEPENDIENTE

Vazquez-Martul M., De Lucas MC., Ecija JL., Jiménez AB., Vara J.*
Servicio de Nefrologia pediatrica. Hospital Nino lests. Madrid. * Hospital 12 de Octubre, Madrid,

El objetivo de este trabajo es conocer los efectos del tratamiento con levamisol en pacientes con
Sindrome Nefrotico corticodependiente (SNCD).

Material y Métodos: Tratamos a 10 nifios (3 nifios, 7 nifias) con Levamisol. Cinco de ellos ya habian
recibido previamente tratamiento inmunosupresor (2 con Clorambucil, 1 con ciclofosfamida, 1 con
Ciclosporina A, 1 con Clorambucil y Ciclosporina A). Los pacientes se trataron con Levamisol a 2,5
mg/kg/48h (dosis media) durante por lo menos 6 meses, hasta un maximo de 8, 7 afios (media de 3,56
afos DS: 2.4). Ningun paciente recibio immunosupresion adicional durante el tratamiento con
Levamisol. Las recaidas durante el tratamiento se trataron segun el protocolo de ISKD (prednisona a
60 mg/m2/dia durante 4 semanas, seguido de prednisona a 40 mg/m2/ cada dos dias durante las
siguientes 4 semanas) introduciéndose el Levamisol en ese momento,

Resultados: Antes de empezar el Levamisol la media de recaidas era de 3,2/afo, durante el
tratamiento fue 0,6/afio {(p <0.01). En los 11 meses de media de seguimiento tras la interrupcion del
Levamisol la media de las recaidas fue de 0,17/ano (p <0.01).

La dosis mas baja de mantenimiento con Predinisona previa al L fue de 1 mg/kg/dia, mientras que
durante el tratamiento con L fue de 0,38 mg/kg/dia (p <0.01). Se cbservaron efectos secundarios en 2
pacientes incluyendo una granulocitopenia moderada.

Conclusiones: Nuestros hallazgos sugieren que en el SNCD el Levamisol disminuye el numero de
recaidas y la desis de mantenimiento con corticoides. Por lo que concluimos que el tratamiento con
Levamisol es beneficioso para los nifics con Sindrome Nefrético Corticodependiente (SDNS),
recomendandolo previamente a las pautas de inmunosupresores.
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UN CUESTIONARIO DE DESPISTAJE DE TRASTORNOS MENTALES Y DEL
COMPORTAMIENTO (SDQ) EN NINOS AFECTOS DE SINDROME NEFROTICO

Garcia-Nieto V., Rodriguez P., Monge M., Hernéndez M.J.
Unidad de Nefrologia Pediatrica, Hospital Ntra. Sra. de Candelaria, Tenerife

Introduccion: Los nifios con patologia crénica pueden desarrollar alteraciones psiquiatricas
derivadas de su propia enfermedad o de la situacién fisica y/o mental que su patologia les ocasiona.
Hemos valorado a un grupo de nifios afectos de sindrome nefrético idiomético (SNI) controlados en
nuestro hospital, mediante un instrumento de despistaje de patologia psiquiatrica infantil.

Pacientes y Métodos: Se ha aplicado en todos los pacientes (n=23) y en un grupo control
equiparable (n=38), el Cuestionario de Cualidades y Dificultades (SDQ), que detecta posibles casos de
trastornos mentales y del comportamiento. El SDQ consta de 5 escalas, la de sintomas emocionales,
la de problemas de conducta, la de hiperactividad, la de problemas con compafieros y la de conducta
prosocial. En la valoracion de los resultados, se han tenido en cuenta distintas variables generales y
relacionadas con el tratamiento y la severidad de la enfermedad.

Resultados: En relacion con los controles, se han obtenido diferencias estadisticamente significativas
en las comparaciones de las medias obtenidas con el cuestionarioc SDQ para la escala de sintomas
emacionales (p=0,023) y para la escala de problemas con companeros (p=0,02), de tal modo que los
nifios con SNI muestran un peor estado emocional y una peor relacién con sus compafercs, Los
resultados de las restantes variables no son significativos. El andlisis estadistico muestra que en los
resultados obtenidos no existe influencia de las variables edad, sexo, tipo de tratamiento, dosis ni
severidad del cuadro. Sin embargo, se cbservd, una correlacion positiva entre los resultados del
cuestionario SDQ y el tiempo de evolucion de la enfermedad.

Segun los resultados de nuestra serie, los pacientes afectos de SNI presentan mayores
dificultades en las dreas emocional y de relacion con los compaiieros. De todas las variables
estudiadas, la Unica que influye en los resultados es el tiempo de evolucion de la enfermedad. Se
plantea la hipdtesis de que pudiera existir relacion entre los hallazgos obtenidos y las recientes
aportaciones bibliogréficas que atribuyen un papel importante a las interleucinas en las alteraciones
emocionales.

MONITORIZACION DE VIRUS BK POR PCR EN TRANSPLANTE RENAL INFANTIL

Sanahuja MJ., Rubio L., Vera F., Zamora I., Mendizabal S., Ortega P.
Servicio de Nefrologia Pediatrica Hospital La Fé de Valencia

Introduccién: La infeccion por virus BK se produce en la infancia permaneciendo latente en el rifion
y/o tracto urinario. La reactivacion ocurre bajo condiciones de inmunosupresion, causando nefropatia
tubulointersticial (NBK) en transplantados renales (TR). En los ultimos afos la NBK se esta
manifestando de forma emergente, probablemente en relacidn al uso de nueves y potentes
inmunosupresores. Se estima que entre 3% y un 8% de los TR desarrollan una NBK, suponiendo la
pérdida del injerto en un 45-50%. El diagnostico de esta nefropatia por criterios histologicos puede ser
complejo por solaparse sus caracteristicas a las del rechazo agude tubulointersticial.

La deteccion de virus en suero, ofina y tejido renal mediante PCR es una potente herramienta para un
diagndstico precoz y posterior seguimiento ya que en los casos que se inactiva el virus la PCR se
negativiza.

Métodos: Durante los primeros 16 meses del transplante se realiza mensualmente citologia urinaria
para deteccion de celulas decoy, como marcador de replicacion viral. El dia del transplate y durante
10, 2°, 4°, 8°, 12°, y 16° meses postransplante se determina PCR cualitativa en sangre y orina
independientemente de que la citologia sea + ¢ - . Se amplifican 3 regiones gendmicas distintas del
virus BK ; LT, VP1, TCR para la deteccion mas precisa del virus y evitar falsos negativos debido a
mutaciones genomicas. Posteriormente se realiza el andlisis de polimorfismos de la regiéon TCR para
identificar la variante BK. Finalmente la NBK debe confirmarse en tejido renal. Adicionalmente se realiza
citologia urinaria y PCR en sangre y orina siempre que exista sospecha de NBK .

Resultados: El estudio se ha realizado hasta el momento en 18 pacientes (6 nifias y 12 nifios) con una
edad media al transplante de 13.5 afios. El 50% tenian PCR-BK en orina + y el 27% de ellos también
en sangre. De estos en uno se realizo biopsia renal por disminucion del filtrado glomerular confirmando
una NBK.

Conclusiones: El protocolo diagnéstico empleado, es una técnica no invasiva que permite la
identificacién precoz y posterior monitorizacién de la NBK.
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RETIRADA COMPLETA DE ESTEROIDES EN TRASPLANTE RENAL PEDIATRICO

Alonso A., Garci; C. g Cc., i L., Fi
Hospital Infantil La Paz, Madrid

C., Navarro M.

Objetivo: Evaluar el impacto de la retirada de esteroides en nifios con trasplante renal funcionante.

Pacientes y Métodos: De 1985-2004 se realizaron 256 trasplantes en 214 nifios. Séloen 1287y
3?) se retiraron por completo los esteroides de forma tardia a los 59:48 meses post-trasplante, 11/12
eran primer trasplante y todos menos uno eran de donante cadaver. La inmunosupresién inicial fue
variable en relacion con el protocolo vigente en el momento del trasplante: todos triple terapia, con
induccién en  9/11. La razén para dicha retirada fue diabetes 2, obesidad 1, cataratas 2,
osteonecrosis1, otros 6. Todos recibian dosis muy bajas de esteroides en dias alternos (0,038 mg/K)
y tenian funcién renal estable. EI 50% habian recibido tratamiento esteroideo a dosis altas por rechazo
agudo (RA) en algin momento inicial de la evolucion. La enfermedad renal primaria fue: cistinosis 3,
displasia renal 3, Valvulas de uretra posterior 3, otros 3. Edad media de los pacientes:14+4,8 afios.
La retirada fue lenta en un tiempo medio de 8,8+4,3 meses.

Valoramos de forma retrospectiva, la evolucién de peso (SD)talla (SD), funcién renal, proteinuria,
tensién arterial (TA) , glucosa , colesterol, triglicéridos, densitometria y episodios de RA durante al afio
previo y posterior a la retirada de dicha medicacién y la situacién actual de los pacientes.

El analisis estadistico se realizo con el programa SPS y analisis de la varianza de medidas repetidas.

Resultados: Se muestran en la tabla.

Periodo -12m [inicio retiradalRetirada total]  +12m | Significacion
Talla/peso 1,19/011 | -1,02/-0,02 | -0,80/-0.18 | -0,90/-0,24 NS/NS
Creatinina/f G 1,0/98.4 | 09/1052 0,9/95,2 1,1/85.9 NS/NS
TAS/TAD 116/68 107/60 106/63 112/63 NS/NS
Glucosa/Proteinuria 99,0/0,16 99,0/0,19 98/0,29 101,8/0,27 NS/NS
Colesterol/Triglicérido  166,8/79 | 176,2/72,0 | 190.5/72 | 176,6/91.2 NS/NS

La densitometria no mostro mejoria. Tedos los injertos funcionan. Ningun paciente corrigio la causa que
ocasiont la retirada de la medicacion, si bien las cataratas mejoraron. En el periodo de estudio ninguno
desarrolld RA, pero en la evolucion posterior un paciente preciso reiniciar esteroides por RA y otro desarrollo
nefropatia cronica del injerto.

Conclusiones:- No demostramos ningun beneficio al retirar los esteroides tardiamente, en nifios que
los toman a dosis muy bajas y en dias alternos.
- 1/12 (8 %) pacientes ha precisado reiniciar dicho tratamiento por rechazo agudo tardio.

TRASPLANTE RENAL EN NINOS CON VALVULAS DE URETRA POSTERIOR

Mendizabal S., Zamora |., Sanahuja MJ., Ortega P., Roman E.
Servicio de Nefrologia Pediatrica Hs La Fe de Valencia

Objetivo: Analizar si el trasplante renal (TR) en pacientes con vélvulas de uretra posterior (VUP)
constituye un grupo especial, valorando sus complicaciones y la funcionalidad del injerto a largo plazo.
Comparamos la supervivencia paciente/injerto con 2 grupos control de TR sin uropatia de tracto
inferior: TR por IRT secundaria a glomerulopatia (n=62) y a pielonefritis/displasia con uropatia de tracto
superior (n=42).

Material y Métodos: Entre 1979-2004, se realizan 22 TR en 19 nifios con VUP a una edad mediana
10 afios (1.3-17), siendo 6 < 3.5 afios. En todos los casos al diagndstico de VUP se realizé cateterismo
uretral y posterior reseccion valvular, antirreflujo en 4 y derivacion urinaria en 15. En 5 casos ampliacidn
vesical. El implante en 19 casos via extraperitoneal y en 3 transperitoneal. Inmunosupresion con triple
terapia (prednisona, azathioprina/micofenolato, ciclosporina/tacrélimus) e induccién con Ac.
policlonales/monoclonales.

Resultados: Tras un tiempo medianc de seguimiento posTR de 6.2 arios, se producen 5 éxitus: 3 de
ellos con injerto funcionante en el 1° mes postTR, siendo los de menor edad {1.3-2.9 afios} y peso (8-
11 Kg). Tres pérdidas de injerto por rechazo agudo en un mismo paciente y dos por nefropatia créonica.
Las complicaciones relacionadas con la patologia urolégica: obstruccién persistente de tramo comin
(1), fistula urinaria (1) y estenosis ureterovesical {3}, hemorragia vesical (2), litiasis (1) e infecciones
urinarias recurrentes {7 pacientes). Sin relacion a la uropatia: trombosis del injerto (2), ascitis severa (3),
obstruccion intestinal (1) y sepsis (2). Los 12 nifios con TR actualmente funcionante tras un seguimiento
mediano de 8.9 afios (1.8 a 18.6) la creatinina plasmatica es de 1.3 mg/dl (0.4-1.7). La probabilidad de
supervivencia al 1°, 5° y 10° afio del injerto fue 75, 69 y 69% y del paciente 84, 84 y 63%
respectivamente, sin diferencias significativas con los grupos control. Conclusiones: Aun considerando
el TR en nifios con VUP como grupo especial por la morbi/mortalidad en relacion fundamentalmente a
su corta edad y a la necesidad de un cuidadoso manejo médico-quirirgico pre-posttrasplante con
compleja cirugia uroldgica reparadora en alguncs casos, en nuestra serie se alcanzan resuitados
similares a los obtenidos en la poblacién general de TR
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TRASPLANTE RENAL EN PACIENTES CON TROMBOSIS OCLUSIVA DE CAVA INFERIOR:
ALTERNATIVAS TERAPEUTICAS

Alonso A, Bravo J.,
Fernandez C., Navarro M.
Servicio de Nefrologia Pediétrica. Hospital "La Paz". Madrid

{ MJ., Garci C., M., i L., Pena A.,

Justificacion: La trombosis oclusiva total de cava inferior, crea dificultades técnicas para la realizacion
de un trasplante renal. Estos pacientes se consideran no trasplantables en algunas uni . El
abordaje vascular ortotépico suele ser la alternativa mas utilizada.

i y De 263 trasplantes realizados en nuestro centro, 4 tenian una trombosis
oclusiva de cava inferior que invalidaba la cirugia vascular habitual. El abordaje vascular se
individualizé en cada paciente. La edad del receptor fue 11 = 7 afios, todos varones y con cirugia
previa. Tres recibieron trasplantes anteriores. La edad media del donante fue 31,25 afios.

Resultados: La perfusion inicial del injerto fue adecuada en todos y el filtrado glomerular fue normal
en 3, evolucicnando uno con proteinuria e insuficiencia renal Jeve. La evolucion media es de 4,27 % 3,6
afios con: FGE: 83 + 20 ml/min/1,73m2; creatinina: 1,1 = 0,6 mg/d| y Cistatina C: 1,51 = 0,39 mg/L.
Caso 1. Nefroblasioma derecho. Trombosis venosa oclusiva infrarrenal. Tratamiento con DPCA. Primer
trasplante ortotdpico con anastomosis a arteria renal y doble vena a vena renal y esplénica. Evolucion
con funcién renal normal.

Caso 2. Uropatia. Hemodidlisis previa. Trombosis total oclusiva de vena iliaca derecha y cava inferior
tras complicacion del primer trasplante. 2° trasplante: anastomosis a vasos iliacos izquierdos con
retorno venoso por sistema paravertebral izquierdo. Evolucién con disfuncion renal leve y proteinuria.
Caso 3. Displasia renal. Pérdida de primer injerto por trombosis venosa. Trombosis oclusiva de cava
inferior y venas iliacas objetivada durante el 2° trasplante. Trasplante renal ortotépico izquierdo.
Evolucion con funcion normal.

Caso 4. IRC de etiologia desconocida. Dos trasplantes anteriores perdidos por infarto renal. Trombosis
total oclusiva de cava inferior y venas renales. Tercer trasplante ortotopico izquierdo. Evolucion con
funcién renal normal.

Conclusién: Es posible el trasplante renal en nifios con trombosis de cava inferior mediante diferentes
abordajes vasculares.

DUPICIDADE RENAL: IMPORTNCIA DA SUSPEITA PRE-NATAL

Rodrigues S., Lopes L., Costa T., Pereira E., Alegria A.
Maternidade lulio Dinis, Hospital Maria Pia, Porto, Portugal

A duplicidade renal (DR) é uma anomalia congénita rara maioritariamente detectada acidentalmente,
mas que pode ser identificada in utero. Associa-se frequentemente a outras anomalias nefro-
urologicas que, pela sua comorbilidade, importa diagnosticar precocemente.

Objectivo: Avaliar o processo de diagnéstico e a evolugdo dos casos de DR suspeitados nos anos
1996 a 2003.

Metodologia: Estudo retrospectivo dos processos clinicos das criangas com diagnéstico de DR,
avaliando-se, entre outros, os seguintes parametros: idade de diagndstico, exames efectuados e
evolugao morfo-funcional.

Resultados: Identificaram-se 17 casos de DR (9 do sexo feminino). O diagndstico foi evocado por
ecografia pré-natal em 5 casos {29,4%). Em 9 casos, registou-se a presenga de outras alteragoes
renais pré-natais: dilatagdo pielo-calicial em 7, displasia renal em 3, ureterocelo em 4 e megaureter
num caso. Nos restantes, o diagnéstico foi afirmade na sequéncia de investigacdo de infecgdo
urindria em 2 e por antecedentes familiares de renal au dmica domi num outro.
Para o diagnostico contribuiram a ecografia em 11, a urografia endovenosa em 2, a cistografia
miccional seriada em 3 e cintigrafia com DTPA em 1. Anomalias bilaterais de DR foram encontradas
em trés criangas, observando-se, nas restantes, predominio direito (3/14). Em 88,2% dos casos
associaram-se outras anomalias estruturais: refluxo vesico-ureteral (RVU) em 13, ureterocelo em 4,
megaureter em 6, obstrugao pielo-ureteral num caso e obstrugao uretero-vesical em 2. Treze criangas
foram submetidas a cirurgia: nefrectomia polar em 5, nefrectomia total em 2, correcg¢do de RvU em 5
e pieloplastia em 1. A infeccédo urindria de repeti¢do tinha sido documentada em 10 criangas. C
seguimento conservador foi instituido em 4 criangas. Com tempo médio de seguimento de 4 anos e
11 meses, verificou-se perda importante da fungéo renal unilateral em 4 casos (3 com grave
nefropatia de refluxo e 1 com cbstrugdo pielo-ureteral), ndo se registando qualguer caso de
insuficiéncia renal global.

Comentarios: Num numero importante de casos, identificou-se a associagao entre DR e outras
anomalias morfo-funcionais renais, destacando-se o RVU. Todas as criangas mantiveram fungao renal
adequada, admitindo-se que para tal tenha contribuido a precocidade dos diagnésticos e seguimento
atempado.

HIPERHOMOCISTINEMIA E TRANSPLANTACAO RENAL EM PACIENTES COM IDADE
PEDIATRICA

Real L.*, Simao C.*, Louro C.**, Almeida M.*
*Clinica Universitéria de Pediatria, HSM, Lisboa; **Escola Superior de Tecnologia, Setubal

A hiperhomocistinémia (HHc) tem sido referida como facter de risco independente, importante e
potencialmente reversivel de doenga cardiovascular, em pacientes submetidos a transplantagao renal.

Efectuou-se um estudo prospectivo numa populagéo de doentes com idade entre os 0 e 18 anos,
submetidos a transplantacéo renal, com o objectivo de avaliar a prevaléncia da HHc e identificar
possiveis correlacgdes com parametros clinicos e laboratoriais. O valor de homocisteina total {tHc} foi
determinado usando o métede de quimioluminescéncia (CLIA).

Definiu-se como HHc a presenga de um valor sérico de tHe > 11,3 umol/l (ESPN-2002). Numa
populagdo de 20 doentes identificou-se HHc em 11 (55%). O valor médio de tHc neste grupo foi de
16,5+3,7umol/l. Comparando os doentes com HHc com aqueles com niveis plasmaticos de tHc normal
verificou-se haver uma diferenca estatisticamente significativa em relagéo a idade (p = 0,02) 16,27 +
3,83 a. vs, 11,9 + 3,87 a., mas nac se registou uma diferenca estatisticamente significativa em relagéo
ao sexo (p=0,19) ou tipo de doenca base, congénita ou adquirida (p=0,96). Os doentes com HHc
apresentam valores de clearance de creatinina (Ccr) significativamente mais baixos (p=0,01) 80,54 +
20,7ml/min/1,73m2 vs. 112,0 + 31,1 ml/min/1,73m2 que o outro grupo. A analise de correlagéo entre
os niveis de tHc e as variaveis analisadas, através de um modelo de regresséo linear, revelou uma
correlag@o positiva com a idade (r=0,62; p= 0,003) e negativa com a Cer (r=-0,58; p=0,007). A
associag@o entre HHe e outros factores de risco de doenga cardiovascular como hipertensao e/ou
dislipidémia foi frequente mas apenas se encontraram correlagbes significativas com o valor de
colesterol total (r=0,47; p=0,03).

Concluindo, esta é uma populagao de risco gue se apresenta com uma prevaléncia elevada de HHc.
Aidade & a Cer foram os parametros que mais se correlacionaram com os niveis de tHc. A correlagdo
com os valores de colesterol total e associagéo frequente com outros factores de risco cardiovascular
¢ elevada. E necessario a determinagéo regular deste parametro e a aplicagéo de medidas que possam
permitir o seu controlo.

DILATACION PIELICA NEONATAL. EVOLUCION SEGUN MOTIVO DEL ESTUDIO

R. do Forno A., Pérez Y., Vazquez M.
Complexo Hispitalario Cristal-Pinor. Qurense

Objetivo: Tras evidenciar dilatacién piélica neonatal, comprobar la evolucién en relacién a la causa
por la que se establecié el diagnéstico.

Material y Métodos: Andlisis retrospectivo de 196 pacientes en que se comprobé dilatacién piélica
durante el primer mes de vida. 140 nifios (73,7%} y 50 niflas {26,3%). Se establecieron tres grupos
segun la dilatacion fuera por: Grupo |: Ecografia necnatal tras dilatacion prenatal. Grupo [I: Ecografia
neonatal en relacién con sepsis/itu o anomalias del tracto urinario.

Grupe |ll: Ecografia necnatal sistematica a nifios ingresados en neonatos sin patologia
infecciosa/anomalias urinarias.

Consideramos 3 grados segun diametro anteroposterior de la pelvis en la ecografia neonatal: <15;
entre 16-20 y >20 mm. Reflujo alto grado = IV y V

Grupo I: 68 pacientes; 55 con dilatacion aislada, 12 reflujos,1 megauréter. En 3 coincidia reflujo y
patologia de la union. Grupo II: 30 pacientes; 18 dilatacion aislada, 10 reflujos, 2 megauréteres. En 3
coincidia reflujo y dilatacion contralateral. Grupo Ill: 92 pacientes; 64 dilatacion aislada, 26 reflujos, 2
megauréteres. En 4 coincidia reflujo y dilatacion del otro lado.

Resultados: Grupo I: Pelvis>20: 11 nifios (16,2%). En 8 (11,8%) se realizd pieloplastia. Reflujo 15
(22,1%. Alto grado 11/22 unidades renales refluyentes). Grupo II: Pelvis=20: 1 paciente (3.3%).
Ninguna pieloplastia. Reflujo 14 {48,6%. Alto grado 2/23). Grupo Ill: Pelvis>20: 5 nifios (5,4%). 2
pieloplastias {2,2%). Reflujo 30 (32,6%. Alto grado 6/44)

El grado de dilatacién en la ecografia neonatal fue significativamente mayor (P<0,05) en los que
presentaban dilatacion prenatal. Mayor frecuencia de pieloplastia en el grupo | (P<0,05). La mediana de
resolucion en este grupo es de 29 meses (IC35% 11-47) mientras que en los otros grupos es de 18 meses
(1C95% 12-24) (P< 0,05)

Conelusiones: Predominio en varones en todos los grupos. La patologia postnatal mas importante
esta en relacion con la dilatacién prenatal. No hay diferencias significativas en la frecuencia de reflujo
entre los 3 grupos (P=0,08) aunque hay mayor numero de reflujos de alto grado en las dilataciones
prenatales (P<0,05).
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RETENCION URINARIA AGUDA EN PEDIATRIA: DIAGNOSTICO ETIOLOGICO
A PROPOSITO DE UN CASO

Palencia T, Lago P, Concheiro A., Bao A., Vazquez JL.
Complexo Hospitalario Universitario de Vigo.

Objetivo: Los episodios de retencién urinaria aguda en pediatria se asocian frecuentemente a
patologia de tipo infeccioso (infeccidn urinaria, balanitis etc...} que provecan inhibicion de la miccion
por dolor. Descartadas estas causas hay que valorar problemas obstructivos localizados a nivel uretral
y/o vesical (litiasis, valvulas de uretra, tumoraciones.. ). Presentamos un caso clinico de un lactante
con episodios recurrentes de retencion urinaria aguda.

Caso clinico: Nifio de 18 meses sin antecedentes de interés. Madre: episodios de retencién urinaria.
En los Gltimos 3 meses consulta en urgencias en dos ocasiones por episcdio agudo de retencién
urinaria que precisa de sondaje vesical para su resolucion. En ambas ocasiones el urinoanalisis y el
urinocultivo fueron r Indice calcios normal. La renal y vesical muestra
distension vesical, sin hidronefrosis, litiasis, ni otros hallazgos patoldgicos. Ante la recurrencia del
proceso se solicita i miccional que d la existencia a nivel de uretra posterior de una
lesion ocupante de espacio, exofitica, polipoidea que se inicia a nivel del verum montanum,
extendiéndose distalmente y obstruyendo parcialmente la uretra. Se procede a la reseccion del pélipo
por via endoscopica. La anatomia patolégica confirma la benignidad histologica.

Conclusiones: Ante un episodio de retencién urinaria aguda especialmente si este es recurrente es
obligada la realizacién de una cistografia cuando otras exploraciones bésicas han resultado negativas.
El caracter inconstante de la obstruccion puede orientar a la presencia de una obstruccion no fija
(litiasis, polipo de uretra etc.) La polipectomia endoscopica es el tratamiento de eleccion de este tipo
de lesiones.

DISPLASIA MULTIQUISTICA: REVISION DE NUESTRA CASUISTICA EN DIEZ ANOS

Bao A, Concheiro A., Garcia E., Aldao A., Lago P.
Complexo Hospitalario Universitario de Vigo

Objetivo: El rinon multiquistico 6 displasia multiquistica renal, es la causa méas frecuente de masa
abdominal en el recién nacido y de enfermedad 6 malformacion quistica en el lactante. Su tratamiento
permanece aln en algunos casos controvertido. Se trata de conocer la evolucién de los pacientes de
nuestro Servicio en un periodo de 10 afios.

Pacientes y Métodos: Estudio retrospectivo de los pacientes con rifién multiquistico en el periodo 1995~
2004.

El diagnostico se efectla con ecografia sugestiva y prueba de isdtopos que confirma rifdn
afuncionante.

Resultados: Se trata de 24 pacientes (18 nifios/8 nifias). En 22 de los cuales (91.5%) el diagnéstico
de sospecha es antenatal. Se realiza ecografia como prueba diagnéstica inicial a una media de 4 dias
de vida. Se detectd uropatia asociada {cistografia patoldgica) en 3/24 pacientes. Durante el
seguimiento se observan: 1)Involucion completa en 7/24 casos, siendo el tamaio medio inicial del
rifidn 2.5 cm. La involucion tuvo lugar en todos estos casos antes de los 24 meses. 2) Nefrectomia fue
realizada en 10/24 casos. El tamafio medio inicial en estos casos es de 4.8 cm (2-8 cm). La nefrectomia
tuvo lugar a una edad media de 23.2 meses (1-88 meses). 3) Persistencia del rifion multiquistico en
7/24 casos con una media de seguimiento de 67 meses. El tamanio medio inicial en estos casos fue de
4.6 cm (1.4-6.2 cm) y tamafio medio del Gltimo control ecografico de 3.9 cm (1-6.3 ¢m). No hemos
detectado ningun caso de hipertension arterial ni desarrolio de tumor. En las biopsias de las piezas de
nefrectomia no se ha detectado malignidad de ningun tipo.

Conclusiones:

1.-El tratamiento conservador nos parece actualmente el mas adecuado en base a nuestros resultados.
2.-La nefrectomia inicial queda reservada para rifiones de gran tamafio con compresion visceral y/o
distrés respiratorio. 3.-El tamafio inicial esta en relacion directa con la probabilidad de involucion, por
lo que es importante incluir en la medicién desde los controles ecograficos iniciales. 4.-En un 12.5%
de los casos hemos detectado uropatia contralateral asociada lo cual justifica la realizacion de
cistografia en todos los nifios con displasia multiquistica.
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FACTORES PREDISPONENTES EN LA PIELONEFRITIS AGUDA: ESTUDIO PROSPECTIVO
DE 100 NINOS

Fernandez-Escribano A., Cidoncha E., Aparicio C., Crespo D., Izquierdo E.
S. Nefrologia Infantil. HGU Gregorio Maranén. Madrid

Objetivo: A pesar de la identificacion precoz (eco prenatal, cistografia temprana) y profilaxis de nifios
con riesgo de ITU, la Pielonefritis aguda (PA) sigue siendo muy frecuente. Buscamos posibles factores
en su desarrollo.

Pacientes y Métodos: Estudio prospectivo de 100 nifios ingresados con PA en Nefrologia {edad
media 34m; 65<3 anos). Investigamos 1) foco infeccioso/toma de antibiéticos previo a la PA, 2) habito
miccicnal/intestinal y 3} patclogia nefrourclégica .

Resultados: 1) 27 nifios tuvieron un foco ORL la semana previa a la PA (10 tratados con
antibiéticos).No hubo diferencias entre aquellos nifios con o sin reflujo vesicoureteral.7 habian tomado
antibiéticos por ITU y 8 como profilaxis. En 6 mas ésta se habia retirado en los Ultimos 4 meses.

2) Un 46% de los nifios >2afios (37) referian alteraciones miccionales (retenedores, urgencia miccional,
enuresis). 12 eran solo estrefiidos. Las alteraciones miccionales 1 igual en los nifios con o sin
reflujo, el estrefiimiento aislado sélo en aquellos sin reflujo y era independiente de la edad.

3} 27 tenian patologia nefrourclégica previa a la PA:18 nifios con reflujo{2 intervenidos), 5 uropatias. 24
habian tenido ITU previa (7 no estudiados).Con el estudio post PA se diagnostican en total un 35% de
nifios con reflujo {50% izdo, 21% dcho y 29% bilateral). Un 22% de los reflujos {7% del total de nifios)
eran grados 3-4. 11 tenian gamagrafia previa a la PA, presentando 4 de ellos nefropatia por refiujo.

Conclusiones:

1) La presencia de foco ORL antes de una pielonefritis ocurre en un 27% de los nifios pudiendo
favorecer su desarrollo, independiente de la toma de antibiéticos.

2) Un 27% estaban ya diagnosticados de patologia nefrourologica, lo que no impidio el desarrollo de
pielonefritis a pesar de la profilaxis (8/27). Sin embargo en 6/27 aparece la pielonefritis precozmente
tras su retirada por lo que su papel esta por definir.

3) Las alteraciones miccionales son muy frecuentes (46%), independientes de la presencia de reflujo y
corregirlas quiza limitara el desarrollo de pielonefritis.

ANALISIS DE LOS GERMENES URINARIOS EN LA PIELONEFRITIS AGUDA: ;RELACION
CON LA TOMA RECIENTE DE ANTIBIOTICOS?

Crespo D., Cidoncha E., Fernandez-Escribano A., Aparicio C., Izquierdo E.
S. de Nefrologia Infantil. H.G.U. Gregorio Maranon. Madrid.

Objetivo: Describir los gérmenes urinarios habituales en nuestro medio y sus resistencias en relacion
con la toma reciente de antibiéticos.

Material y Métodos: Estudio prospectivo de 100 nifios ingresados con diagnéstico de pielonefritis
en un periodo de 9 meses.

Resultados: La edad media fue de 34 meses, con un 62% menores de 2 afios. Por debajo de los 2
meses un 69% eran varones, mientras que por encima de esta edad el 73% eran mujeres. La
distribucion de los gérmenes urinarios encontrados son los que se muestran en la siguiente tabla:

E. coli Enterococo Klebsiella Proteus
< 3 meses 70% 25% 8% 8%
3 meses-2ancs 82% 2% 2% 2%
> 2 anos 64% 10% 2% 2%
Total 73% 4% 3% 5%

Un 39% de los nifios presentaron una infeccion en los 30 dias previos y por este motivo un 16% de los
nifios habian recibido antibidtico.

Un 50% de E. Coli eran resistentes a antimicrobianos; 42% a ampicilina, 11% a amoxicilina-
clavulénico, 13% a trimetroprim-sulfametoxazol, 3% a fosfocina, 6% a cefazolina y 1%
multirresistente. No hubo diferencias en la incidencia de resistencias en los nifios que habian tomado
antibioticos de los que no (37.5% vs 50%). En los nifios que habian tomado antibiotico previamente
hay mayor frecuencia de gérmenes distintos a E.Coli (41%) y en su mayoria tras la administracion de
amoxicilina-clavulanico.

Conclusiones: E| E.Coli es el gérmen mas frecuente en todas las edades, siendo en un 11% resistente
a amoxicilina-clavulanico y 13% a trimetroprim-st xazol. La on previa de
antibiéticos no incide en el desarrollo de resistencias sino que selecciona gérmenes. Los
amincglucosidos y cefalosporinas continjian siendo un tratamiento empirico apropiado.
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VALOR PREDICTIVO DEL SEDIMENTO URINARIO EN LOS LACTANTES MENORES DE 2
MESES CON FIEBRE

Escribano J., Raez I, Feliu A., Pagone F.
Servicio Pediatria. Hospital Universitari Sant Joan. Reus. URV

Objetivos: El manejo del lactante menor de 2 meses con fiebre constituye un grave problema clinico.
Entre un 10-25% de estos nifos padecen enfermedad bacteriana, entre las que destacan la
infecciones del tracto urinario. Se han establecido diferentes escalas diagndsticas que intentan
delimitar los pacientes de "bajo riesgo". Analizaremos la capacidad discriminativa del sedimento
urinario potenciado con Gram fresco de orina en la valoracion de estos pacientes.

Meétodo: Estudio de cohorte prospectivo iniciade en 1999 hasta 2003. Tedo lactante menor de 60 dias
con fiebre que acudia a urgencias era evaluado segun unos criterios clinico-analiticos de bajo riesgo:
1) buen estado general; 2) no antecedentes relevantes; 3) contaje de leucocitos totales entre 5 y
15000/mm3; 4) PCR < 20 mg/L.; 5) analisis urinario con menos de 5 leucos por campo y no presencia
de gérmenes en el Gram; 6) Rx de térax normal.A los pacientes que no cumplian estos criterios se les
realizaba ademas una PL y se establecia tratamiento antibiotico empirico.

Resultados: De 254 lactantes atendidos, 135 fueron identificados primariamente como de bajo riesgo.
La incidencia de enfermedad bacteriana total fue del 28.7%, con diferencias significativas entre el
grupo de alto y bajo riesgo (51.2% vs 8.8%). La infeccion urinaria fue la principal causa de enfermedad
bacteriana (65.7%). La escala completa de criterios diagnésticos mostrd sensibilidad 85,9%:;
especificidad 68%; VPN 92,6%, VPP 51,3%. El estudic urinario considerado de forma independiente,
con respecto a todo tipo de enfermedad bacteriana mostré sensibilidad 62%; especificidad 97,8%;
VPN 86.9% y VPP 91,7%. Comparando los resultados de las muestras tomadas por bolsa adhesiva
contra las de sondaje uretral, el sondaje aumenta un 25% su capacidad predicativa positiva de ITU.

Conclusiones: La enfermedad bacteriana es altamente prevalerte en los lactantes febriles pequefios
de nuestro medio. La ITU es la princiapal causa de infeccion. El analisis de orina es el principal
elemento diagnéstico en estos pacientes, aportando la mayor capacidad discriminativa a las escalas
diagnésticas generales.

INFECCION DEL TRACTO URINARIO: ESTUDIO DE 20 ANOS

Fons J., Ferrando S.", Peris A., Nunez F., Marin J(*,, Hervas A%, Hernandez R®.
Hospital Clinico. Hospital La Ribera™. Hospital Peset . Hospital Lluis Alcanyis . Departamento de
pediatria. Universidad de Valencia.

Objetivos: Estudio descriptivo de las ITU en los Ultimos afics.

Material y Métodos: Nifios con ITU controlados en la policlinica de nefrologia pediatrica del Hospital
Clinico entre 1985-2005. Datos recogidos: sexo, edad, fecha y tipo de la ITU, numero de episodios,
tincién de Gram, germen y sensibilidad.

Resultados: NUmero de casos. 740 (65% nifias). Edad: 91 RN, 251 lactantes, 189 con 2-4 afios, 188
con 5-12 aflos y 21 con 13-15 afos. Por periodos: 84 casos entre 1985-90, 125 entre 1996-2000 y 246
entre 2001-05. Estacion del afo: la menor incidencia estacional es en verano (<20%). Tipo de ITU:570
pielonefritis {el 76% fueron primeras infecciones), cistitis 116, bacteriuria asintomatica 54. Estudio del
frotis: en el 97% de las ITU causadas por bacilos Gram (-} en el frotis se detecté bacilos Gram (-) de
forma exclusiva. En las ITU por Enterococcus en el 60% se observd cocos Gram (+). Germen: E. coli
82%, Proteus 6%, Klebsiella 5%, Pseudomona 2%, Enterococcus 2%, Enterobacter 1% y otros 2%.

Sensibilidad a antibioticos. N* de gérmenes sensibles (% de los testados)

1985-90 1991-95 1996-2000 2001-05
Ampicilina 20(25) 26(21) 62(22) 75(30)
Amox-clavulan 15(42) 91(82) 189(73) 178(72)
Cefuroxima 27(84) 105(95) 223(84) 193(81)
Cefotaxima 55(93) 102(100) 234(99) 225(94)
CT™M 37(49) 64(53) 195(71) 155(64)
Genta 71(90) 118(96) 263(94) 236(97)
Nitrofurantoina 53(76) 89(81) 214(87) 201(88)
Fosfomicina 11(73) 5(71) 81(92) 212(92)
Norfloxacino 54(100) 78(99) 226(95) 211(94)

Conclusiones: Durante los Ultimos afios se observa el mantenimiento de la efectividad de la
gentamicina, mientras que hay un creciente aumento de las resistencias a la mayoria de
betalactamicos. La incidencia de ITU es menor en verano. No hemos observado ninguna ltu por
Proteus en recién nacidos. La tincion de Gram tiene un gran valor para orientar la etiologia y el
tratamiento inicial de la ITU.

ESTUDIO COMPARATIVO DEL PATRON DE RESISTENCIA DE UROPATOGENOS
OBTENIDOS DE MUESTRAS URINARIAS EN NINOS. PROYECTO VIResiST

Hernéandez R.%, Bretén JR.", Nogueira JM.*, Marin J.", Gould IM.’, Mackenzie FM.*, Goberna F.*,
Lépez-Lozano JM.®

Servicios de 'Pediatria y ‘Microbiologia del H. Universitario Dr. Peset, Valencia.

*Aberdeen Royal Infirmary. ‘Servicio de Pediatria y "Unidad de Investigacion del H. de la Vega Baja,
Orihuela {Alicante). “Universidad de Valencia.

Objetivos: El Proyecto ViResiST (www.viresist.org) es un sistema de vigilancia de resistencias bacterianas y
de uso de antimicrobianos que utiliza técnicas de Andlisis de Series Temporales para estudiar y predecir el
comportamiento de las resistencias en 5 hospitales de la Comunidad Valenciana (C.V.), uno de Madrid y 14
hospitales europeos. Los objetivos de esta comunicacidn son 1) el estudio de las resistencias de
microorganismos aislados a partir de muestras Urinarias en nifios en el Area 9 de Salud de la C.V. 2) comparar
los resultados obteniclos con los de otro dmbito europeo de Atencion Primaria situado en Aberdeen (Escocia)
y 3) analizar la relacion de las resistencias con el uso de antimicrobianos en los dos ambitos.

Material y Métodos: Con los datos del Proyecto ViResiST se calcularon los porcentajes de resistencia o
sensibilidad intermediia a los antimicrobianos de interés de los uropatogenos aislados en nifios durante el
periodo 07/2001-07/2003 en el Area 9 de Salud de la C.V. y 01/2000-01/2002 en el Aberdeen Royal Infirmary.
Las diferencias significativas en los porcentajes de resistencia entre los dos ambitos se estudiaron mediante
la prueba de chi-cuadrado aplicando la comeccién de Yates y la prueba exacta de Fisher cuando fue
necesario. Se estudiaron con modelacion ARIMA (Box-Jenkins} 127 combinaciones de series temporales de
resistencia y uso de antimicrobianos para investigar una posible relacion matematica entre ambas.

Resultados: Los porcentajes mas relevantes de resistencia o sensibilidad intermedia para el Area 9 de la C.V.
fueron: bacilos gramnegativos a amoxicilina 68%, a amoxicilina-clavulanico 13%, a cefazolina 15%, a
cefuroxima 5%, a cefotaxima 3%, a ciprofloxacino 5%, a gentamicina 7%, a fosfomicina 5%, a nitrofurantoina
18%, a cotrimoxazol 23%; E. coli a amoxicilina 70%, a amoxicilina-clavulanico 10%, a cefazolina 8%, a
cefuroxima 3%, a cefotaxima 2%, a ciprofloxacino 7%, a gentamicina 7%, a fosfomicina 1%, a nitrofurantoina
2,6%, a cotrimoxazol 26%; E. faecalis a penicilina 0,8% a fosfomicina 5% a nitrofurantoina 0,8%. Los
porcentajes més relevantes de resistencia o sensibilidad intermedia en Aberdeen fueron: bacilos
gramnegativos a amoxicilina 55%, a amoxicilina-clavulanico 10%, a cefazolina 10%, a cefotaxima 3%, a
ciprofloxacino 1%, a gentamicina 0,5%, a nitrofurantoina 15%, a trimetoprim 25%; E. faecalis a penicilina
0,0%, a nitrofurantoina 0,0%. El uso de antimicrobianos en Aberdeen fue el 60% del de la C.V. en el afio 2001.
De las 127 combinaciones de series de resistencia y uso de antimicrobianos estudiadas se encontré relacion
significativa entre ambas en 8 ocasiones (6,3%).

Conwlusiones: La resistencia en gramnegativos a amoxicilina y cotrimoxazol desestiman su empleo en el
tratamiento de la ITU en favor de amoxicilina-clavulanico, cefalosporinas y aminoglucésidos. Destaca la
excelente actividad de la fosfomicina y nitrofurantoina. La resistencia bacteriana fue mayor en la C.V. que en
Aberdeen. Se consideraron relevantes la mayor resistencia en la C.V. del grupo de bacilos gramnegativos a
ciprofloxacino y aminoglucésidos y de Proteus spp. a amoxicilina y cefazolina. EI menor uso de
antimicrobianos en Aberdeen puede explicar las diferencias encontradas. Se pudo demostrar la relacion entre
resistencia y uso de antimicrobianos en el 8,3% de las combinaciones estudiadas.

INFECCION URINARIA POR BACTERIAS PRODUCTORAS DE BETALACTAMASAS DE
ESPECTRO AMPLIADO (BLEA) EN PACIENTES AMBULATORIOS

Bao A., Concheiro A., Garcia E., Gonzalez G., Palencia T.
Complexo Hospitalarto Universitario. Vigo

Objetivo: El uso generalizado de antibidticos se ha relacionado con la aparicion de bacterias multi-
resistentes. Entre los gérmenes causales de infeccion urinaria han aparecido cepas productoras de
betalactamasas resistentes frente a cefalosporinas y amoxicilina-clavulanico. Este tipo de infecciones
se han detectado frecuentemente en pacientes hospitalizados. Existen pocos estudios con pacientes
ambulatorios. Nuestro objetivo es analizar una seleccién pacientes con infeccién por este tipo de
gérmenes cara a detectar factores de riesgo asociados a su aislamiento.

y Pacientes con urinocultivo positivo (solicitado por sindrome
miccional y/o fiebre) a uno o mas gérmenes productores de betalactamasas de amplic espectro
resistentes a penicilina y ¢ i i a amir Gsidos y carbapenem).

Resultados: Se trata de 21 pacientes (14 varones). Dos casos se descartaron por urinocultivo estéril
negativo, Rango de edad 15d-10 afos. Mediana 12,5 meses (13/19 menores de 18 meses). El principal
gérmen aislado fue E. Coli {(11/19). Un caso mostrd coinfeccion. El tratamiento empirico inicial fue
adecuado segun antibiograma en 11/19 casos, aln asi fue modificado en 8/11 casos al recibir
antibiograma. De los 8 casos con tratamiento inicial inadecuado, 3 se mantuvieron sin cambio de
tratamiento con buena respuesta clinica. Cuatro pacientes habian estado hospitalizados en los tres
meses previos. Habian recibido antibioticoterapia en el Ultimo mes (amoxicilina-clavulénico y/o
cefalosporinas) 14/19 casos (6 profilactica). Tenian antecedente de infeccion urinaria 9/19 y uropatia
11/19 casos. No se han detectado urinocultivos positivos posteriores a gérmenes resistentes en este
grupo de pacientes.

Conclusiones: Este tipo de gérmenes se aisla con mas frecuencia en lactantes varones y en pacientes
con uropatia {58%). Se justifica la rotacién de la profilaxis antibidtica para evitar resistencias; dada la
asociacion de este tipo de infecciones con la antibioticoterapia previa. Otros factores de riesgo han
sido la hospitalizacion previa {colonizacién) y las infecciones urinarias previas (seleccion de cepas). En
nuestra serie la evolucion ha side favorable y no hemos detectado portadores frente a lo que ocurre en
series de adultos.
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INFECCOES DO TRACTO URINARIO EM IDADE PEDIATRICA - UM ESTUDO
RETROSPECTIVO

Silva M., do Céu Ribeiro M., Teixeira P.
Servico de Pediatria do Hospital Sao Jodo de Deus. SA - Vila Nova de Famalicao

Introdugdo: As infecgdes do tracto urinario (ITU) sdo uma das causas mais frequentes de infeccdo
bactetiana nas criangas. Na sua forma mais grave, a pielonefrite aguda, tem uma morbilidade
significativa e pode causar leséo renal permanente.

Objectivos: Conhecer as caracteristicas epidemiologicas e clinicas, as complicagdes e terapéutica
das criangas internadas no Servigo Pediatria do Hospital Sao Joao de Deus com o diagndstico de
pielonefrite aguda, assim como a patologia nefro-urologica associada.

Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos processos clinicos das criangas internadas no Servigo
de Pediatria com o diagnostico de pielonefrite aguda durante os anos de 2000 a 2004. Fora analisadas
a idade, sexo, distribuigao sazonal, antecedentes pessoais e familiares, sintomatologia e motivo de
internamento, exames auxiliares de diagnostico, terapéutica antibiética anterior e terapéutica
instituida, complicagdes e estudo postetior efectuado na consulta externa.

Resultados: Registaram-se 115 internamentos, 3,1% do total de internamentos do Servigo, correspondendo
aum total de 99 doentes. Dez doentes tiveram dois internamentos e trés doentes tiveram trés internamentos
no periodo estudado. Em 89 doentes tratava-se do primeiro episédio de infecggo urindria. Eram do sexo
feminino 64 doentes {64,6%}). A idade das criangas internadas variou entre 0 1 més e os 11 anos sendo a
meédia e mediana de idades de 27 e 12 meses, respectivamente. Em 12 doentes (12,1%) foi referido
diagndstico pré-natal de alteracio no tracto urindrio. Em 12 doentes (12,1%) foi referida patologia urinaria nos
familiares. Relativamente ac quadre clinico, todos os doentes apresentavam febre, Quarenta e oito doentes
apresentaram febre como unico sinal ou sintoma (95,8% com < 3 anos de idade), 28 doentes tinham vomitos
alimentares (84,1% com < 3 anos de idade), 20 disuria, 9 dor abdominal, € imitabilidade, 2 recusa alimentar,
um diarreia e um doente apresentava ma evolugéo ponderal. Leucocitose (> 15000} ou neutrofilia absoluta (>
7500) foram observados em 64,3 e 80% dos doentes, respectivamente. Valores elevados de proteina C
reactiva (PCR >6 mg/dL) foram observados em 61,7% dos casos. O método de colheita de urina foi a micgéo
(jacto médio) em 25,2% dos casos, 50,4% colheita asséptica com saco colector e 24,3% algaliagao. Registos
de tiras teste de urina foram encontrados em 80 casos, 40% revelando a presenga de nitritos, 93,8%
leucdcitos (> 1 cruz) e em 41,3% sangue (> 1 cruz). Em 108 casos foi efectuado sedimento urinario com pitria
(>5 leucdcitos por campo) registada em 98,1% e hematdria (> § eritrocitos por campo) em 43,5%. Em 98
doentes foram isoladas bactérias nas uroculturas tendo sido as mais frequentes a Escherichia coli em 83
doentes, Klebsiella pneumoniae em 4, Proteus mirabilis em 3, Pseudomonas aeruginosa em 2 e Enterobacter
faecalis em 2. Em 60,2% das estirpes de Escherichia coli isoladas foi identificada resisténcia a antibidticos
(ampicilina, amoxicilina e &cido clavulanico, nitrofurantoina, cotrimoxazol, cefalotina ou cefuroxima). Em
75,7% dos doentes foi instituida antibioterapia com amoxicilina e acido clavulanico, em 20,8% cefalosporina
de 3 geragdo e em 3,5% ampicilina e gentamicna. Em 8 casos a estirpe de Escherichia coli isolada na
urocultura apresentava resistancia in vitro ao antibiétice instituido inicialmente, em 37,5% destes casos foi
necessario alterar a terapéutica, por ndo melhoria clinica. Complicagdes

REFLUXO VESICOURETERAL : DIAGNOSTICO E SEGUIMENTO

Santos P,, Madalena C., Barbosa T, Pereira S., Reis A., Benta V.
Servico de Pediatria do Centro Hospitar Pévoa de Varzim/Vila do Conde - Portugal
Director de Servigo: Dr. Jorge Moreira

Objectivo: Avaliar as caracteristicas e evolugdo do RVU nas criangas seguidas na Consulta de
Patologia Renal do CHPVNC

Material e Métodos: Revisdo dos processos clinicos das criangas seguidas na Consulta de
Patologia Renal do CHPV/VC com o diagnostico de RVU, de Maio de 1997 a Maio de 2005. Foram
avaliados os seguintes pardmetros: sexo, idade, forma de apresentagdo, evolugdo clinica e
imagiolégica.

Resultados: Foram incluidas no estudo 77 criangas com RVU {25 sexo masculino, 52 sexo feminino).

Em 28 criangas o RVU era bilateral, correspondendo a um total de 105 unidades refluxivas (UR), 82

com RVU ligeiro (grau I-1ll) e 23 com RVU grave (grau IV-V).

* diagndstico foi feito apos ITU em 87% dos casos, no estudo de malformagao nefro-urologica pré-
natal em 12% dos casos e apos outra manifestagéo clinica em 1%.

* estudo ecografico revelou ectasia piélica em 22/67 casos de ITU, correspondendo a 29 unidades
renais e em 6/9 casos de diagnéstico pré-natal, 9 unidades renais.

« cintilograma renal com DMSA foi realizado em 66 criangas. Nao demonstrou alteragdes em 34
criangas, revelou hipofungao em 20 unidades renais e cicatriz em 28 unidades renais.

* tempo médio de seguimento das criangas foi de 37 meses (minimo de 4 meses e maximo de 7
anos e 4 meses).

Todas as criangas foram inicialmente submetidas a tratamento médico. Verificou-se resolugdo

espontaneamente em 16 criangas (12 UR), estando ainda 37 em seguimento.

Vinte e uma criangas (27%), 30 UR foram submetidas a cirurgia endoscopica, 19 repetiram a CUMS

tendo-se verificado desaparecimento do refluxc em 13 UR ap6s a primeira intervengao e em mais 7

UR ap6s a 2* ou 3? intervengéo.

Foram submetidas a tratamento cirdrgico convencional 5 criangas (6%, 7 UR), com realizagao de

reimplante ureterovesical em 5 UR e nefroureterectomia total em 2 UR.

Conclusao: Oitenta e seis por cento dos casos de RVU foram diagnosticados apos ITU. A maioria das
criangas encontra-se em tratamento médico com boa evolugdo. O DMSA apresentou alteragoes em
48%, o que reforga a importancia do diagnéstico precoce e seguimento das criangas com RVU.
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ESTIMACION DEL DOLOR PROVOCADO POR EL SONDAIJE VESICAL EN NINOS QUE NO
HAN ALCANZADO LA CONTINENCIA URINARIA

Rodriguez LM, Ledesma |, Alvarez R., Serrano Cl.1, Alvarez M.2, De la Fuente C.3
Unidad de Nefrologia Infantil. Servicio de Pediatria. DUET, AE2 y Médico3 del Servicio de Medicina
Nuclear. Hospital de Leon. Leon.

Introduccién y Objetivos: El sondaje vesical es una técnica de uso habitual en nefrologia pediatrica,
preconizada como método para la obtencién de muestras de urocultivo fiables. Se trata de una
practica agresiva que causa molestias. El presente estudio trata de estimar, en un grupo de nifics que
no han alcanzado la continencia urinaria, el dolor que produce esta técnica, valorando las diferencias
que pueden ser atribuidas al sexo.

Material y Métodos: Estudio prospectivo, transversal y observacional realizado en 30 nifios que no
habian alcanzado todavia el control del esfinter urinario y a los cuales se les practico sondaje vesical
para la realizacion de una cistografia. Trece fueron varones con una edad media de 16,6 = 7,4 meses
(rango: 4-29 meses) y 17 fueron nifas con una edad media de 16,1 + 11,0 meses (rango: 2-33 meses).
A todos ellos se les aplico |la escala de Bell (1.994) para la medicién del dolor que valora parametros
conductuales -expresion facial, actividad motora, lenguaje corporal, consuelo y llanto- y biolégicos -
frecuencia cardiaca (FC}, tensién arterial (TA), y saturacion de 02 {SAT)-, y que clasifica el dolor en:
ausencia de dolor, dolor moderado y dolor intenso. Los resultados obtenidos fueron comparados
utilizando, para variables cuantitativas, el test de la U de Mann-Whitney (muestras independientes) y
el test de Wilconxon (muestras pareadas) y, para variables cualitativas, el test de la Chi-cuadrado de
Pearson.

Resultados: La practica del sondaje vesical no provocd dolor medible en el 26,7 % de los nifios,
causé dolor moderado en el 50,0 % y dolor intenso en el 23,3 %. No existié diferencia entre sexos en
la intensidad del dolor detectable por la puntuacion total de la escala (p = 0,56) ni por la distribucion
en rangos de dolor (p = 0,91).

El sondaje vesical provocé un aumento significativo en la FC (p < 0,001} y en la TA {p < 0,001). Este
aumento, expresado como porcentaje de los valores iniciales, fue similar en los dos sexos para los dos
parametros bicldgicos. No se detectaron cambios significativos en la SAT en ninguno de los grupos.

Conclusiones: El sondaje vesical provoca dolor moderado o intenso en mas del 75% de los nifios
estudiados. En nuestro grupo de pacientes (menores de 3 afios) no se han detectado diferencias
medibles en el dolor provocado por el sondaje que dependan del sexo.

HIPOTIROIDISMO NEONATAL E INSUFICIENCIA RENAL TERMINAL

Alfaro M., Campos T., Simao C.
Clinica Universitaria de Pediatria, HSM, Lisboa

Estéo descritas alteragdes nos testes de fungao tiroideia em pacientes com insuficiencia renal crénica,
na auséncia de patologia primaria da glandula tiroideia. No entanto, o hipotiroidismo primario é mais
frequente nesta populagao do que noutros casos de doenga crénica nao renal.

Apresentam-se 2 casos de hipotiroidismo diagnosticado no periodo neonatal. O 1° corresponde a um
bebé produto de gestagao de termo e o outro € um prematuro proveniente de uma gestagéo gemelar.
Ambos apresentavam concomitantemente insuficiéncia renal terminal, secundaria a hipoplasia/
displasia renal e estavam em didlise peritoneal. O diagndstice de hipotiroidismo foi admitido com base
no valor inicial elevado de TSH, detectado no teste de rastreio de doengas metabdlicas {teste
TSH/PKU), posteriomente confirmado com a repeticdo do doseamento plasmatico do TSH e
simultaneamente de T3, T4, FT3, FT4 e TGB. Foram também pesquisados anticorpos antitiroideus.
Em ambos foi instituida terapéutica de substituicdo hormonal com tiroxina, que se suspendeu numa
das criangas apés os 2 anos de idade, por normalizagac dos valores da funcéo tiroideia e imagem
de cintigrafia tiroideia normal. A terapéutica mantem-se na outra crianga que se apresenta
actualmente com 8 meses de idade.

Discute-se a proposito destes casos os critérios de diagnéstico de hipotiroidismo no doente urémico
e as indicagGes para a terapéutica de substituigdo hormonal.

34

36



37

39

IV CONGRESO HISPANO-PORTUGUES DE NEFROLOGIA PEDIATRICA

o TR,
i e o Wy

H.ﬁqﬁuw SR S RS

. wnﬂm;ﬁ!-" o SEea
it Hm- H,?-MH-H s fe

e -qlﬁ
w——im«rmn*-um.hn-w i
e e
. _H'Huzint-ﬂl?h

lﬂr—ﬁl'ﬂ

AVALACAO DOS NIVEIS PLASMATICOS DE CARNITINA NUMA POPULAGAO EM DIALISE

Vilan A., Mota C., Monteiro C., Faria MS., Costa T., Quelhas D., Pereira E.
S. Nefrologia Pediatrica. H. Maria Pia e . Genetica Jacinto Magalhaes, Porto.

O défice de carnitina é frequentemente subvalorizado, apesar de estar descrita co-morbilidade
significativa associada & sua deficiéncia.

Objectivo: Consistiu em: a) estimar a prevaléncia dos défices de carnitina total em criangas em
didlise; b) examinar a relagdo entre a carnitina plasmatica e idade, sexo, tempo de didlise, perfil lipidico,
hormona paratiroideia {(PTH), hemoglobina {Hgb) e dose de eritropoietina média efectuada nos ultimos
3 meses; ¢) comparar os niveis de carnitina desta populagio em didlise com um grupo de criangas
submetidas a transplante renal com boa fungao de enxerto.

Doentes e Métodos: Foi realizado um estudo transversal numa populagéo de 13 criangas em didlise,
5 em hemodialise (HD) e 8 em dialise peritoneal (DP), com idade média de 10,6+4,6 anos e tempo
médio de didlise de 1,7+1,2 anos. Determinou-se o doseamento plasmatico de carnitina total,
colesterol total, HDL e LDL, ios, Hgb e PTH. Foram também avaliados os niveis de
carnitina total num grupo de 13 criancas transplantadas renals, com creatinina plasmatica inferior a
1,2 mg/dl @ um tempo médio pds-transplante de 3,8+2,2 anos. Analisaram-se os valores de carnitina
total e algumas variaveis demograficas e analiticas da populagéo estudada.

Resultados: O nivel de carnitina total médio no grupo em didlise foi de 33,6+11,5 pmol/l e a
prevaléncia do défice de carnitina foi de 30,7%. Nao se verificou diferenga significativa no valor médio
de carnitina entre os doentes em HD e em DP. Foi encontrada uma correlagdo negativa
estatisticamente significativa entre a carnitina e tempo de dialise {r= -0,58; p=0,039). Verificou-se
também uma correlago linear negativa entre o valor da carnitina e a dose de eritropoietina (r= -0,71;
p=0,008). O sexo, a idade das criancas, Hgb e PTH néo se correlacionaram com os niveis de carnitina,
assim como nenhum dos pardmetros lipidicos avaliados. Nenhuma das criangas transplantadas
apresentava défice de carnitina, sendo os valores médios de carnitina total superiores aos do grupo de
didlise {(53,8+12,9 vs. 33,6+11,5; p<0,001).

Conclusao: Uma percentagem significativa de doentes (30,7%) apresentam défice de carnitina total,
abrangendo igualmente doentes em DP e em HD; os suplementos de carnitina deverdo ser
equacionados nestas criangas.

SINDROME HEMOLITICO-UREMICO ASSOCIADO A INFECCAO POR EBYV

Sarmento A, Rocha P, Carvalho C., Mota MC., Mota C., Duarte C.
Unidade de Cuidados Intensivos e Servico de Nefrologia - Hospital Maria Pia // Porto

Introdugao: O sindrome hemolitico-urémico (SHU) caracteriza-se por anemia hemclitica
microar , tror ia e insuficiéncia renal aguda (IRA). As complicagdes extrarrenais
deste sindrome estéo associados a morbilidade e mortalidade significativas.

TRASTORNOS PROTROMBOTICOS GENETICOS Y TROMBOSIS VENOSA RENAL (TVR)

Fernandez C., Navarro M., Espinosa L., Pena A., Melgosa M.
Nefrologia Infantil "La Paz"

Introduccién: La trombosis venosa renal (TVR) es la forma mas frecuente de trombosis no
relacionada con catéteres en neonatos. Presentamos nuestra experiencia de TVR neonatal asociada a
trastornos protrombéticos genéticos.

Periodo neonatal:

Caso 0: Crianga com 12 meses de idade, sexo feminino, previamente saudavel, que ia 6 dias
antes do internamento vomitos e diarreia. Admitida na UCIP com IRA oligurica, insuficiéncia Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso §
respiratoria aguda, instabilidade hemodinamica e convulsdes tonico-clonicas generalizadas. Edad Dx 2 dias 18 dias 12 horas 42 dias 1dia
Analiticamente apresentava acidose metabdlica {pH 6,9; HCO3 4,4 mmol/L; BE (-)13,8 mmol/L), anemia Clinica Hematuria, Hematuria, Hematuria, Hematur, Hematur,
(Hgb 7.4 g/dl) com presenga de esquizécitos, reticulocitose, trombocitopenia (44 000/mm3), masa,HTA masa, HTA masa, oliguria masa, HTA | masa
haptoglobina « 5,8 mg/dl, estudo da coagulagdo normal e insuficiéncia renal (ureia e creatinina de 29,6 oliguria
mmol/l e 225 mol/| respectivamente). Evolugdo para ARDS, anlria, coma e aparecimento de lesGes L ) )
isquémicas no 4° dedo da mdo direita e 3°, 4° e 5° dedo da mao esquerda. Face as alteragdes Extension R. Unico Iz Bllateyal Bllate‘ral R.1z R.1z

. N . L N (Eco-dop) cava inf cava inf
neurologicas apresentadas realizou RMN cerebral que evidenciou lesdes isquémicas laminares
occipitais bilaterais com componente hemorragico. F riesgo Diabetes mat Acidosis Sepsis
A terapéutica instituida incluiu suporte ventilatério e inotrépico, didlise peritoneal (10 dias}), &
de plasma fresco congela.d'o ° plasrr_]aferesa . . . N Coagulacion| Mutacion Déficit Déficit Déficit FactorV
Destaca-se serologia positiva para virus Epstein Barr (EBV} (IgM e IgG positivas), niveis normais de C3, 20210 proteina S proteina C proteina C Leiden
C4, CH50 e factor H e pesquisa de anticorpos anti-DNA, anti-membrana basal e anticorpos anti- (gen protrombina
fosfolipideos (ar llante lupico, anti- ipina e 2 glicoproteina) negativa.
Recuperagéo progressiva do estado de consciéncia, desaparecimento total das lesdes isquémicas das Tratamiento| Heparina+rt-PA Plasminogeno|  Heparina Heparina Heparina
extremidades e normalizagdo da fungdo renal e das alteragdes hematoldgicas. + fibrinolitic + fibrinolit + -PA

Comentarios: O SHU precedido de infecgdo por Epstein Barr apesar de descrito € pouco frequente.
Nao obstante as complicagdes graves do caso apresentado, que incluiram ARDS, convulsdes, coma,
enfarte do cerebral e lesdes isquémicas das extremidades, observou-se uma evolugédo clinica
favoravel.

Repermeabilizacién venosa en los 5 casos. Antecedentes familiares de trastorno genético de
coagulacion en los 5 casos (asintomaticos y sin diagnéstico previo)

Evolucion:
Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5
T Evoluc 4 anos 18 anos 13 anos 1 aho 9 meses
CR-EDTA 34mli/min/1.73 42ml/min/1.73 63mi/min/1.73 normal normal
Proteinuria | Pr/Cr2.3 0.15 gr/dia 0.5 gr/dia negativa negativa
Eco-Z-score | RI-3 DS RD1.8DS RI-6.8DS normal Atrofia Rl
RI nefrect RD 0 DS

Ninguno precisa tratamiento anticoagulante ni hipotensor. Los pacientes 2 y 3 reciben tratamiento con IECA.

Conclusion: La recuperacion de la funcion renal es buena aun en casos bilaterales. Los desordenes
genéticos del sistema hemostasico deben ser estudiados en los casos de TVR, aunque nc exista
antecedente familiar
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INSUFICIENCIA RENAL AGUDA ASSOCIADA A HEMOGLOBINURIA
PAROXISTICA AO FRIO

Hermida L.", Sarmento A.®, Mota C.*, Faria MS.®, Costa T.%, Rocha P.%,
Duarte C.*, Pereira E.®, Barbot J.”
Servigo de Hematologia™, Nefrologia” e Unidade de Cuidados Intensivos™ do Hospital Maria Pia, Porto

A toxicidade tubular renal do pigmento de heme em situagbes de hemdlise intravascular aguda
constitui uma etiologia rara de insuficiéncia renal aguda (IRA). Os autores apresentam o caso clinico
duma crianga de 5 anos de idade previamente saudavel, que surge com diarreia, vomitos e "urina
acastanhada" algumas horas apos ter frequentado uma piscina. Uma semana antes tinha tido infeccéo
respiratoria das vias aéreas superiores. Foi observado em Servico de Urgéncia Hospitalar por
desidratagdo e oliglria. Considerada a hipotese de Sindrome Hemolitico Urémico tipico (SHU D+)
como mais provdvel, é transferido para o0 nosso Hospital. Apresentava-se com azotemia (creatinina e
ureia plasmatica de 2,9 e 175 mg/dl respectivamente), anemia (Hb 8,8 g/dl), aumento de DHL (2319
U/L) e TGO (210 U/L). O sedimento urinario mostrou leucocitiiria, presenga de cilindros granulosos e
auséncia de hematdria. A pesquisa de hemoglobindria foi positiva. A auséncia de trombocitopenia e de
esquizécitos no sangue periférico contrariou a hipétese de SHU. A evocagdo do diagnostico de
Hemoglobinuria Paroxistica ao Frio (HPF), resultou da positividade da prova de Coombs Directa
selectivamente com soros especificos anti-C3c e C3d. A comprovagédo do caracter bifasico do auto-
anticorpo (teste Donath-Landsteiner positivo) confirmou o diagnéstico. A fungéo renal agravou-se
inicialmente (creatinina plasmatica maxima 4,9 mg/dl) entrando, posteriormente, o doente em fase
politirica. Os critérios de hemdlise rapidamente regrediram. Ao 10° dia de internamento aparecimento
de hemossiderina urinaria. Teve alta ao 11° dia, com fung¢ao renal normal e com quadro hematolégico
em vias de normalizagdo. A HPF, embora rara, deve ser ponderada em casos de IRA associada a
hemdlise intravascular. O diagnostico diferencial entre SHU e necrose tubular aguda associada a
hemolise é importante, uma vez que determina atitudes terapéuticas diferentes. Na IRA associada a
hemoglobinuria é fundamental a hidratagac precoce com reforgo da diurese e alcalinizagae da urina,
de forma a prevenir e/ou minimizar a gravidade da toxicidade renal do pigmento heme.

EFECTO BENEFICIOSO DE LA CORTICOTERAPIA PROLONGADA A DIAS ALTERNOS EN 3
CASOS DE SINDROME NEFROTICO CORTICO-SENSIBLE(SNCS) CON MULTIPLES BROTES
(SNCSMB)

Cabot A., Roqueta M., Diez R.
Hospital de Mataro, Barcelona.

Objetivo: Se presentan 3 casos de SNCSMB tratados satisfactoriamente con pauta prolongada de
corticoides a 15 mg/m2/2 dias, con disminucion franca del n° de brotes y ausencia de efectos
secundarios de la corticoterapia en el tiempo de seguimiento.

Material y Método: Se trata de 3 varones con 1° brote de SNCS a los 23 m, 2 de ellos, y alos 5 a.
el otro, entre Julio 1999 y Enero 2004, afectos también de asma bronquial. Todos recibieron tratamiento
corticoide clasico en los primeros brotes, con una tasa de 3 brotes/paciente/afio los 2 primeros, 1 anual
(total 3) el otro (hermano con SNMB). Tras una induccién con PR a 60 mg/m2/dia, y después de 8 dias
de la remision, se continué 1 mes con la misma dosis pero a dias alternos, y se redujo progresivamente
la dosis hasta mantenerla durante 18-24 meses a 15 mg/m2/2 dias.

Resultados: En los 2 primeros casos la tasa de brotes pasoé a ser _ a., y después de la 2° tanda no
mas brotes en 2 a., con 5 a. de seguimiento en total. Y 0/8 meses con 8 m. de seguimiento. En el tercer
caso, 0/2 afos de seguimiento. No se observo Cushing, hipoglucemia o hipertension, y el crecimiento
fue éptimo en los 3 casos.

Coneclusion: Creemos que la corticoterapia prolongada a dias alternos es una buna opcién terapéutica
en el SNMB y puede evitar la necesidad de utilizar farmacos citotoxicos.
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TRATAMIENTO DEL SINDROME NEFROTICO (SN) CON MICOFENOLATO MOFETIL (MMF)

Gallego N., Coca A.*, Lara E.*, Ortuiio J.
Servicios de Nefrologia y *Pediatria Hospital Ramon y Cajal (Universidad de Alcala de Henares) Madrid

Introduceioén: El tratamiento del SN en los casos de cérticodependencia (CD) y que no responde a
los inmunosupresores habituales es dificil y, con frecuencia, produce efectos secundarios. El MMF
puede ser una alternativa pere su experiencia en la infancia es escasa. Presentamaos 3 casos tratados
cen este farmaco, que han tenide una respuesta variable.

Material: Son 2 nifios y 1 nifia que fueron tratados inicialmente con Predniscna (PRD), luego con
Clorambucil, Ciclosporina y Ciclofosfamida. Ademas el primer caso recibié 3 choques de 6-Metil-
Prednisolona.

Los 2 primeros eran CD al comenzar el tratamiento con MMF y el otro tenia frecuentes recaidas. La
duracion del tratamiento fue de 26, 23 m en los dos primeros y sélo de 4 m en el que no fue eficaz.

Edad | T°trat | Biopsia Resp Ester Ini* [ Dosis MMF | pespiesta
{m) (m) Renal (mg /m2)
1 45 26 |GNMes Igl Resist, parcial 600 Control
2 61 23 LGM IgM Dependencia 700 Mejoria
3 122 4 LGM IF- Dependencia 833 No efecto

*= respuesta esteroidea inicial.

Los requetimientos de PRD (mg/K/d) previos al MMF fusron 1.08, 0.72 y 0.52 respectivamente y los
posteriores de 0.1, 0.5y 0.52. El caso 1 no toma PRD desde hace un afio, el 2 desde hace 6m, porque
recayd antes por una infeccion y error en la dosis de MMF, y el 3, que ya no toma MMF, esta en pauta
esteroidea larga.

Ningtin enfermo tuvo leucopenia ni alteraciones digestivas.

Conelusion: EI MMF puede ser Gtil para ahorrar esteroides en algunos nifios con SN
cérticodependiente.

Se necesitan estudios prospectivos con un nimero suficiente de enfermos para poder extraer
conclusiones.

DIALISIS PERITONEAL (DP) EN NINOS CON SINDROME NEFROTICO CONGENITO
FINLANDES (SNCF)

Sanchez A., Anchoriz M., Bedoya R., Moreno A., Fijo J., Martin-Govantes J.
Unidad de Nefrologia Pediatrica. Hospital Infantil Virgen del Rocio Sevilla

Se ha descrito que la hipoalbuminemia se asocia a una mayor incidencia de fallo de la técnica de DP
y a una mayor incidencia de peritonitis. Analizamos la evolucién en DP del grupo de pacientes con
SNCF con hipoalbuminemia severa.

Presentamos los resultados de 7 nifios con SNCF tratados mediante DP, y los comparamos con los
110 pacientes tratados mediante esta técnica durante 22 afios.

La edad media al comienzo fue de 3.8 afios (15 m -8 a), menor que en el resto de la serie. El tiempo
medio en didlisis de 16 meses, y la albimina media de 2.9 gr/dl. Los 7 pacientes realizaron DP
automatica con cicladora. Presentaron una elevada incidencia de complicaciones cardiovasculares,
con episcdios de insuficiencia cardiaca edema agudo de pulmén, hipertension arterial y sobrecargas
de volumen en el 70% de los casos.

La incidencia de peritonitis fue superior a la del resto de la serie (1 episodio /8,2 paciente-mes en SNCF,
frente a 1 episodio/12 paciente-mes en el resto).

Otras complicaciones fueron 1 caso de hidrétorax, 3 obstrucciones de catéter, 1 hemoperitoneo grave
y 1 leve, 2 fallos de ultrafiltracion, 2 convulsiones y 1 fuga pericatéter.

El tiempo medio de hospitalizacion fue de 6,1 dia/mes frente a 3,5 dia/mes del resto. Observamos una
desviacion standar media de la talla al comienzo de la DP de -3,19 que se reduce a -2,7 al final del
periodo de DP. La recuperacion de talla es excelente tras el trasplante renal, consiguiendo una DS de
la talla actual de -1,25.

Los 7 pacientes han recibido trasplante renal, 6 viven con excelente funcion expresada por una
creatinina media de 0,6 mg/dl ( 0,3-1,3), recuperacién de la funcion cardiaca, y un tiempo medio de
seguimiento de 39 meses (2 - 80). Un paciente fue exitus por sepsis a Pseudomonas tras el 2°
trasplante.

Conclusiones:

1.-Los pacientes con SNCF presentan mayor porcentaje de complicaciones cardiovasculares e
infecciosas durante la DP que la poblacion control.

2.-La DP consigue un crecimiento adecuado para llegar al trasplante renal que sera el tratamiento que
les rehabilita espectacularmente.
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EVOLUCAO EM CRIANCAS COM GLOMERULOSCLEROSE SEGMENTAR E FOCAL

Real L., Laima E., Correia L., Almeida M.
Unidade de Nefrologia Pediatrica, Servico de Anatomia Patologica, Hospital de Santa Maria, Lisboa

Objectivos: A Glomeruloesclerose Segmentar e Focal (GSSF) corresponde a uma expressao renal
inespecifica de vérias patologias e esta associada a elevada incidéncia de progressao para
Insuficiéncia Renal Terminal {IRT) na idade pediatrica. O objectivo deste trabalhe foi o de caracterizar
os doentes com GSSF, avaliar a sua evolugdo e identificar indicadores clinicos potencialmente
preditivos de mau prognéstico.

Material e Métodos: Estudo retrospectivo de 18 casos de criangas e adolescentes diagnosticados
com GSSF durante um periodo 10 anos {Janeiro de 1995 a Janeiro de 2005). Caracterizou-se em cada
caso a idade de diagnostico, sexo e raga, apresentagdo clinica inicial, alguns parametros
histopatolégicos associados (grau de fibrose intersticial e de atrofia tubular), resposta a terapéutica
imunossupressora instituida e evolugéo clinica.

Resultados: Dos 18 doentes (12 rapazes e 6 raparigas), 55% sao de raga negra. A apresentagdo
clinica inicial foi de Sindrome Nefrética (SN) em 88% dos casos e hematlria e/ou hipertensdo nos
restantes, sendo a idade média de diagndstico de 6 anos (0.9 anos); 83% destes casos de GSSF sao
formas idiopaticas e 70% do total apresentaram corticorresisténcia inicial. O tempo médio de periodo
de follow-up foi de 5§ anos (1.1 anos); 7 doentes (38%) evoluiram para a Insuficiéncia Renal Crénica
(IRC}; 9 doentes {50%) estao em remissao (7 remissio parcial / 2 remissao total) e 2 doentes (11%)
mantém-se com SN. Dos 7 doentes que evoluiram para IRC, 5 s&c de raga negra, 5 atingiram a IRT
(todos do sexo masculino) e o tempo desta evolugao foi de 12 meses (mediana); nenhum respondeu a
terapéutica imunossupressora; 3 doentes foram submetidos a transplantacao renal e em 2 destes
houve recidiva da doenga, sem perda do enxerto renal. Nos doentes com IRC, em 71% detectou-se
na Biopsia Renal (BR) fibrose intersticial acentuada com atrofia tubular. Dos doentes que estdc em
remissao, 55% responderam ao protocolo terapéutico de Mendonza.

Conclusées: O sexo masculino, a raga negra, a presenga de fibrose acentuada associada a atrofia
tubular na BR e a auséncia de resposta a terapéutica imunossupressora foram os factores mais
frequentemente observados nos doentes que evoluiram para IRC.

SINDROME DE GALLOWAY-MOWAT: PRESENTACION DE DOS NUEVOS CASOS

Mendoza C.", Nieto JL.", Lara E.', Vazquez E.?, Rojo JC.', Salcedo MJ.?, Toran N.%,

B. Vila, Vila A"

Servicio de Nefrologia pediatrica’, Neuroradiologia pediatrica’, Anatomia patoldlogica®, Hospital
materno-infantil Vall d’Hebrén. Barcelona

Objetivo: Presentamos dos hermanos, hijos de padres consanguineos que presentan retraso
psicomotor, alteracion ocular y proteinuria de aparicion precoz.

Material y Métodos: El primer paciente es un varon de 2 ahos y 6 meses que presenta retraso
psicomotor, alteracién oftalmolégica con nistagmus horizontal y palidez papilar y sindrome nefrético
corticodependiente y con buena respuesta a la Ciclosporina. El segundo paciente su hermana de 1
afo, que presenta las mismas alteraciones psicomotrices, oculares y proteinuria de rango no nefrético.
La RNM craneal de ambos pacientes muestra la misma alteracién consistente en hipoplasia de
cerebelo con displasia, areas microquisticas y atrofia de sustancia blanca periventricular. La biopsia
renal del primer hermano muestra cambios glomerulares minimos con engrosamiento hialinoso
mesangial y depdsitos de IgM.

Conclusiones: Los sindromes oculo-cerebelo-renales o Sindromes CORS son un grupo heterogéneo
de enfermedades con herencia autosomica recesiva que comparten signos radiologicos en RNM
cerebral como el "molar tooth sign” y en los que la afectacion nefrologica varia desde la proteinuria y/o
sindrome nefrético precoz hasta la displasia quistica de mala evolucién.

Creemos que los casos presentados corresponden dentro de los sindromes oculo-cerebelo-renales, al
Galloway-Mowat ya que si bien no tienen microcefalia, presentan la forma renal, neuroradiologica y
ocular clasicamente descritas en este sindrome.

SINDROMA NEFROTICO ASSOCIADO A HEPATITE B

Abranches M., Gouveia C., Santos C., Valente P, Neto A., P |, Batista J.
Unidade de Nefrologia Pediatrica, Hospital de Dona Estefania, Lisboa

Objectivos: Analisar a evolugdo clinica, histologia renal, histologia hepatica e a terapéutica de
criancas com sindroma nefrético associado a hepatite B.

Material e Métodos: Estudo retrospectivo de Junho de 1987 a Junho de 2004 (16 anos) dos cases
de sindroma nefrético secundério a infecgdo pelo virus da hepatite B. Analisaram-se parametros
demogréficos, clinica, laboratério, histologia renal e hepatica, terapéutica e evolugdo. Definiu-se
remissdo como desaparecimento da proteindria e normalizacéo das proteinas séricas; remissao parcial
como proteinlria <40mg/m2/hora, com proteinas séricas normais e sem edema; remissao completa
com auséncia de recidiva ao fim de, pelo menos, um ano.

Resultados: |dentificaram-se sete criangas com sindroma nefrotico, todas de raga negra (100%), seis
rapazes (86%), seis criangas com naturalidade africana. Idade do diagndstico entre os 3 e os 13 anos
(mediana de 6,5 ancs). Cinco criangas apresentavam também hematlria macroscépica e uma
hipertenséo arterial. O antigénio de superficie (HBs Ag) estava presente em todos os casos, com
HbeAg positivo em cinco casos (71%). A histologia renal confirmou o diagndstico de glomerulonefrite
membranosa em trés casos (43%), glomeruloesclerose segmentar e focal em dois (27%) e foi
inconclusiva num caso. Histologia hepatica revelou hepatite cronica activa em dois casos. O tempo de
seguimento em consulta variou entre 2 e 8 anos (mediana de 2,5 anos). Trés criancas iniciaram
corticoterapia nos paises de origem, evoluiram para insuficiéncia renal crénica (37,5%) e iniciaram
hemodidlise (dois casos com glomeruloesclerose segmentar e focal € um caso com glomerulonefrite
membranosa). Duas criangas fizeram lamivudina com remissdc completa (um caso com
glomerulonefrite membranosa). Duas criancas nao fizeram qualquer tipo de terapéutica: uma entrou em
remissdo parcial espontanea, outra, com glomerulonefrite membranosa, abandonou o seguimento
apds 2 anos com proteinlria nefrética persistente, assistomatica.

Conclusdes: Salienta-se a percentagem de progressdo para insuficiéncia renal crénica, em
discordancia com a literatura. Tal como noutras séries, a terapéutica com lamivudina parece ter um
efeito favoravel, contudo, s@o necessarios, mais estudos randomizados para comprovar esta eficacia.

BIOPSIA RENAL NA GLOMERULONEFRITE ASSOCIADA A PURPURA DE HENOCH
SCHONLEIN: REVISAO DE 10 ANOS

Figueiredo S., Sizenando J., Faria MS., Costa T., Mota C., Pereira E.
Servico de Nefrologia Pediatrica - Hospital Maria Pia, Porto

A Purpura de Henoch Schénlein (PHS) é a vasculite mais frequente em criangas. O atingimento renal
na PHS, durante o curso da doenga, varia entre 15 e 62%, e & a principal causa de morbilidade e
mortalidade. O objectivo desta revisao foi analisar as manifestagdes clinicas, lesbes histologicas e
evolugdo dos doentes com PHS submetidos a biopsia renal por proteinuria nefrotica / sindrome
nefrético, com ou sem insuficiéncia renal.

Foi feita uma analise retrospectiva dos processos clinicos destes doentes, com bidpsia renal realizada
entre Janeiro de 1994 e Dezembro de 2004. As lesdes renais foram classificadas de acordo com as
recomendagdes do International Study of Kidney Disease in Children (ISKDC).

Num total de 11 criangas, 6 {(54,5%) eram do sexo masculino. A idade média de apresentagéo da PHS
foi de 7,9+42,0 anos. Cinco criangas tiveram hematuria macroscopica e 3 hipertensao arterial no inicio
do quadro clinico. Em 6 criangas estava presente sindrome nefrotico e nas restantes apenas
proteintria em valor nefrotico. Sete doentes (63,6%) a data da biopsia tinham depuragao de creatinina
> 90 mi/min/1,73 m2 e 4 (36,4%) tinham valores entre 60 e 90 ml/min/1,73 m2. Os diagnésticos
histoldgicos foram os seguintes: proliferagao mesangial (classe Il) em 8 doentes (72,7%), proliferagao
extracapilar em menos de 50% dos glomérulos (classe Ill) em 2 doentes (18,2%), e 1 doente (9,1%)
com proliferagac extracapilar em mais de 75% dos glomérulos (classe V). Quatro doentes além de
corticoterapia fizeram tratamento com ciclofosfamida {2 com classe Il e sindrome nefrético grave, um
com classe lll e um doente com classe V ISKDC). O tempo médic de seguimento foi de 5,7+3,5 anos.
Encontram-se em remissao 5 criangas (45,5%), tém hemato-proteindria persistente outras 5 (45,5%),
e a crianga com classe V ISKDC evoluiu para insuficiéncia renal crénica terminal.

Concluséo: Na nossa série, cuja populagdo apresentava, a data da bidpsia, fungdo renal normal ou
discretamente diminuida, o padréo histolégico encontrado foi variavel. De acordo com outras séries a
morbilidade da glomerulonefrite associada a PHS, com proteintria nefrética/sindrome nefrético, foi
consideravel.
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GLOMERULONEFRITIS MEMBRANOSA: REVISION

Vila J., Bardn L., Jiménez A., Suiol M., Muixi JM.*, Camacho JA., Vila A.
Hospital Infantil Sant Joan de Déu {(Barcelona). “Fundacio Althaya (Manresa)

Introduccioén: El término Nefropatia membranosa (NM) describe una enfermedad glomerular crénica
caracterizada anaton OlGgi ente por ac de la pared capilar causada por depésitos
subepiteliales con formacién caracteristica de spikes.

Se puede clasificar en dos categorias dependiendo de la causa: primarias o idiopéticas y secundarias
( antigenos infecciosos, agentes ambientales ¢ asociadas a otras enfermedades). La prevalencia
exacta de la NM primaria es desconocida: entre 68-7% de todas las glomerulopatias y 2-8% de los
nifies con SN con biopsia renal (BR).

Objetivos: Evaluar la incidencia de la NM en nuestro hospital con especial referencia a la presentacién
clinica, al tratamiento y a la evolucion.

Material y Métodos: Estudio retrospectivo de todos los pacientes diagnosticados mediante BR de
NM durante los Gltimos 30 afios.

Resultados: Se han diagnosticado 8 pacientes de NM (5 nifias), con edad media de debut de 11 afios
(4-16). El motivo de consulta mas frecuente (7 pacientes) ha sido la presencia de edemas generalizados
y proteinuria nefrética. Uno presentd ademas hematuria macroscopica. Solo uno debuté con hematuria
macroscopica y proteinuria no nefrética. Ningin paciente tuvo afectacién de la funcién renal. Dos
pacientes presentaron serologias positivas para VHB (25%) y uno para VHC (12.5%). Se realizé biopsia
renal en todos, tiempo medio 8.6 meses (6d - 23 m) por persistencia de la proteinuria confirmandose
la NM. Se efectud tratamiento con corticoides en 5 pacientes (62.5%), en 4 sin respuesta y en uno con
negativizacion de la proteinuria pero con recaida y sin respuesta posterior al tratamiento. 3 de ellos
recibieron ademas immunosupresores {azatioprina, ciclosporina y ciclosporina+ciclofesfamida). Cinco
pacientes {62.5%) han recibido tratamiente con IECAS o ARA Il durante su evolucién, 3 como Unico
tratamiento y en los dos restantes acompafiando a corticoides e immunosupresores.

Cinco pacientes negativizaron la proteinuria (62.5%). uno solo con corticoides, dos con
immunosupresores (ciclosporina y azatioprina) y otro con corticoides y ciclofosfamida. Un paciente, se
negativizé sin tratamiento. Persistic proteinuria no nefrética en tres pacientes (37.5%): un caso
controlado con ARA Il y dos controlados con IECAS.

Comentarios: Muy baja incidencia de la NM en nuestra poblacion (1/125.000 historias).

Es mas frecuente la NM primaria y la presentacion clinica como sindrome nefrotico.

La edad media de presentacion es superior a la del Sindrome Nefrético Idiopatico.

El control de la proteinuria se ha conseguido mantener en rango no nefrético en todos los casos.

GLOMERULOESCLEROSE SEGMENTAR E FOCAL ASSOCIADA A OBESIDADE PEDIATRICA:
UMA PATOLOGIA EMERGENTE

Abranches M., Batista J.
Unidade de Nefrologia Pediatrica, Hospital de Dona Estefania, Lisboa

Introdugao: A prevaléncia da obesidade pediatrica em Portugal tem aumentado na Ultima década. A
associagao entre obesidade e proteindria nefrotica é conhecida no adulto desde 1974 e comega a
documentar-se também na idade pediatrica.

Caso clinico: Rapariga, 12 anos, obesa, investigada no ambulatdrio da nefrologia pediatrica por
proteindria nefrética assintomatica diagnosticada de modo acidental. Definiu-se obesidade com indice
de massa corporal> 30 kg/m2 e proteinUria nefrética> 40 mg/ m2/hora em colheita de 12 horas.
Clearance da creatinina avaliada segundo a férmula de Schwartz.

Adolescente com peso 68,8 kg, altura 153,5 cm, IMC de 32,5, TA 138/83 mm Hg, sem edema.
Proteindria inicial de 146.4 mg/ m2/hora, albumina de 3,0 g/dL, colesterol de 346 mg/dL, triglicéridos
de 557 mg/dL, ureia de 30 mg/dL, creatinina de 0, 7 mg/dL {clearance da creatinina de 110 ml/min/1.73
m2), fraccao de C3 do complemento de170 mg/dL, C4 27 mg/dL, anti-DNAds negativo, ANA negativo.
Submetida a corticoterapia 60 mg/ m2/hora e enalapril 10 mg/dia com corticorresisténcia. Biopsia renal
revelou glomeruloesclerose segmentar e focal.

Manteve terapéutica com enalapril 10 mg/dia que cumpriu com irregularidade. Nos dois Ultimos anos
aceitou uma intervengdo no comportamento alimentar. Na ultima avaliagdo, aos 16 anos, pesava 72,4
Kg, altura 1569 cm, IMC 28,6, TA 140/70 mm Hg e proteindria de 62 mg/ m2/hora.

Conclusao: Nos adolescentes obesos deve ser monitorizada a proteinUria, que pode ser a primeira
manifestagéo de glomeruiopatia e preditiva de mau prognéstico renal. A redugao de peso e a utilizagéo
de inibidores da enzima de converséo da angiotensina parecem ter um efeito benéfico na redugéo da
proteindria. A glomerulopatia associada a obesidade ¢ uma entidade distinta da glomeruloesclerose
segmentar e focal idiopatica, evolui com uma baixa incidéncia de sindroma nefrético, curso clinico
insidioso e mais benigno e progressao lenta para insuficiéncia renal.
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NEFROPATIA EM CRIANGAS COM INFECGAO VIH

Martins R., Real L., Mouzinho A.**, Stone R.*, Almeida M.*, Valente P.**
*Unidade de Nefrologia Pediatrica, ** Unidade de Infecciologia Pediatrica, Servico de Pediatria, Hospital
de Santa Maria, Lishoa, Portugal

A nefropatia associada ao virus da imunodeficiéncia humana (NVIH) é uma manifestacéo tardia da
infeccao pelo VIH, e apresenta uma incidéncia de 2 a 10%, sendo mais frequente na raga negra. A
proteindria € um sinal precoce e deve fazer suspeitar desta entidade. O prognéstico das criangas com
NVIH modificou-se com a utilizagdo de terapéutica antiretroviral muito activa (HAART), que pode
melhorar e eventualmente fazer regredir a proteinuria atrasando a evolugdo para insuficiéncia renal,
podendo no entanto, alguns destes medicamentos serem responsaveis por proteindria.

Objectivo: Avaliar a prevaléncia de doenga renal nas criangas com infecgao pele VIH seguidas neste
Servigo.

Meétodos: Foram estudados prospectivamente 40 doentes em que foram avaliados: caracterfsticas
demogréficas, tipo de virus, modo de transmisséo, classificagdo clinica e imunolégica, tratamento
antiretroviral efectuado, pressao arterial, débito de filtrado glomerular (DFG) pela férmula de Schwartz,
relagdo proteina/creatinina { Pr/Cr U), microalbumintria e B2microglogulina (B2MG), exame
microscdpico, numa amostra de urina. Em 27 destes doentes comparéamos os valores de Pr/Cr U
actuais com os determinados em 2002.

Resultados: Dos 40 doentes observados 52% sdo de raga caucasiana, 78 % do sexc feminino,
apresentando idades entre os 11 meses e os 20 anos (média:7 + 4 anos). A transmissdo perinatal
ocorreu em 90%, sendo causada pelo VIH 1 em 98% dos cascs. Apenas 10% dos doentes
apresentam doenga grave (grau C) e 83 % efectuam terapéutica antiretroviral tripla. Foi detectada HTA
(P>95) em 10% dos doentes. Todos os doentes tém DFG normal para a idade. A Pr/Cr U esta
aumentada em 20 % das criangas, a microalbuminiria em 18% e a B2MG em 20%. Dos doentes com
Pr/Cr U significativa, 3 tém aumento s6 da albumina, 4 s6 da B2MG e 2 de ambas. Verifica-se que 15%
tém hematuria microscopica. A associagao de Pr/Cr U é estatisticamente significativa com a presenga
de HTA (p=0,02), mas ndo com a idade, sexo, raga, terapéutica antiretroviral e gravidade da doenga.
Em relagdo aos 27 doentes com 2 determinag@es {2002 e 2005) verificdamos que dos 4 (15%) que
apresentavam Pr/CrU aumentada em 2002, apenas 1 mantém proteinuria significativa. Dos 23 doentes
(85%) que nao tinham proteinuria, 3 apresentam actualmente esta alteragao.

Conclusao: Detectou-se um nOmero importante de doentes com proteiniria significativa (glomerular
e/ou tubular), HTA e hematdria microscopica, ne entante nenhum apresenta insuficiéncia renal,
possivelmente devido & utilizagdo de HAART nestes doentes.

NEFROPATIA LUPICA DEL LACTANTE COMO ETIOLOGIA DEL SINDROME NEFROTICO
CONGENITO: PRESENTACION DE UN CASO

Morales A.', Hernandez S.', Rojo JC.', Gutiérrez D.', Vilalta R.", Nieto JL.", Toran N., B. Vila, Vila A."
Servicio de Nefrologia Pediatrica’ y Anatomia Patologica’. Hospital Materno-Infantil Vall d'Hebro.
Barcelona.

Objetivo: El sindrome nefrético congénito secundario anefropatia lupica, es una entidad poco
frecuente. Presentamos una lactante que presenté este cuadro y evoluciond rapidamente a
insuficiencia renal Terminal.

Material y Métodos: Lactante mulata de 2 meses y medio derivada a nuestro centro con el
diagnéstico de Sindrome Nefrético Congénito. Ademas de los hallazgos clinicos y analiticos que
definen esta entidad, la paciente presenté anemia Coombs negativa, trombocitopenia, hipertension,
hipocomplementemia y anticuerpos antinucleares positivos. El estudio materno de autoinmunidad e
inmunoldgico fue normal. La hiopsia renal practicada mostré neuropatia Ipica tipo IV. La evolucion fue
hacia la insuficiencia renal crénica Terminal entrando a program de hemodidlisis a pesar del tratamiento
inmunosupresor, que sin embargo consiguié normalizar los parametros de autoinmunidad.

Conclusiones: La nefrologia lipica como causa del sindrome nefrético del lactante es infrecuente. La
presuncion diagnéstica de esta entidad debe hacerse cuando ademas del sindrome nefrético se
acompana de alteraciones hematoldgicas e inmunolégicas, como las descritas. La biopsia renal es
imprescindible para la confirmacion diagndstica, establecer el pronéstico y protocolo terapéutico.
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GLOMERULONEFRITE POSINFECCIOSA - NOVAS FORMAS DE APRESENTAGAQ?

Fernandes AP., Ribeiro A., Pissarra S., Barreira JL., Jardim H.
Departamento de Pediatria - Hospital de S. loao - Porto - PORTUGAL

Casos clinicos: Os autores apresentam trés casos clinicos de glomerulonefrite pds-estreptocécica
(GNFAPS) com apresentagéo e gravidade distintas.

Caso 1: Menina 12 anos, observada na urgéncia por edema facial e dispneia desde ha 1 dia, sem
histéria de infecgéo recente. Hipertensa, edemas generalizados, ortopneia e hematuria macroscépica.
Analiticamente ureia (1.20g/L); creatinina (10.6mg/L) elevadas; TASO elevado (370 U/ml) e C3c
diminuido (20 mg/dL). A bidpsia renal revelou positividade para C1g. A evoluggo clinica foi sugestiva
de GNFAPS.

Caso 2: Menina 12 ancs, hematuria macroscépica de inicio 2 dias antes da admissao; sem histéria de
infecgdo recente. Hipertensa e sem edemas petiféricos. O TASO elevado (1052 U/ml) e C3¢ diminuido
(10 mg/L). Biépsia renal confirmou diagndstico de GNFAPS.

Caso 3. Menina 5 anos, infecgao respiratdria febril e edema dos membros cerca de uma semana antes
do inicio agudo de dispneia, oliguria e des da consciéncia. Na admisséo difi piratdria
e hipoxemia graves (SpO2 90%, Fi02 0.9), hipertenséo arterial, insuficiéncia cardiaca direita,
hipertensao pulmonar (PP 60/65 mmHg). Admitida na Unidade de Cuidados Intensivos por
insuficiéncia cardio-respiratéria com necessidade de suporte ventilatorio. Oligoandria nas primeiras
horas; normalizagao do débito urindrio apés furosemida, com detecgdo de hematiria macroscopica.
Colocado o diagndstico de GNFAPS corroborade pelo aumento do TASO (649 U/ml) e diminui¢do do
C3c (23 mg/dL).

Conclusao: Estes casos mostram a heterogeneidade que a apresentagZo clinica de glomerulonefrite
pés-infecciosa pode ter. No primeiro a existéncia de depdsitos de C1q na bidpsia renal, no segundo a
inexisténcia de edema e no terceiro a instalagdo de insuficiéncia cardio-respiratéria aguda, mostram
essa multiplicidade de apresentagdo desta patologia.

ENFERMEDAD DE DENT: NUEVAS MUTACIONES EN NUESTRA CASUISTICA

Vicente C.*, Guillén E.**., Ramos E.***, Gonzalez H.***, Claverie-Martin F.***, Gracia S.*

Seccion de Nefrologia * y Unidad de Genética Medica **. Servicio de Pediatria. H. U. Virgen de la
Arrixaca. Murcia

Unidad de Investigacion, Hospital N. S. de la Candelaria. Santa Cruz de Tenerife

Introduccion: La Enfermedad de Dent es una tubulopatia préximal ligada al cromosoma X
caracterizada por: Proteinuria de bajo peso molecular, hipercalciuria, nefrocalcinosis o nefrolitiasis,
raquitismo y fallo renal progresivo. El estudio genético confirma el diagnéstico clinico al demostrarse
alteraciones en el gen CLCNS, localizado en el cromosoma Xp 11.22

Material y Métodos: Presentamos 4 pacientes con edades comprendidas entre los 3 y 17 afios,
pertenecientes a dos familias diferentes. De una familia se han estudiado 3 pacientes que son primos
hermanos, y 1 de la segunda familia. Tras la sospecha diagnéstica por el estudio bioquimico y de la
imagen, se realizé estudio genético mediante : Extraccion de ADN gendmico, ampliacion mediante
PCR de los exones codificantes (2-12) y regiones intrénicas flanqueantes del gen CLCNS y
secuenciacién.

El estudic genético identificd las mutaciones W547G y 976delG que hasta la fecha no habian sido
descritas.

Conclusiones:

1.- El diagnéstico de la Enf. de Dent debe sospecharse ante un varén con  proteinuria tubular e
hipercalciuria.

2.- El estudio genético confirmé el diagndstico clinico.

3.- La identificacion de las mutaciones permite el estudio familiar, con la identificacion de portadores
¥ NUevos caso.

4.- Las mutaciones W547G y 976delG encontradas en nuestros pacientes son descritas por primera
vez en ésta Enfermedad.

HIPERPOTASEMIA TUBULAR FAMILIAR AUTOSOMICA

Gallego N.*, Beato JL.**, Sabater J.*, Martin Frias M.***, Ortuno J.*
Servicios de Nefrologia® y Pediatria®** Hospital Ramon y Cajal. Universidad de Alcala. (Madrid) y
**Medicina Interna Hospital de Hellin (Albacete)

Introduceion: La hiperpotasemia tubular familiar es rara y se debe a Pseudohipoaldostercnismo tipo
| primario o a pseudohipoaldosteronismo tipo Il. Presentamos cuatro casos de diagnéstico no
aclarado.

Material: Los enfermos son dos pares de hermanos, primos segundos, diagnosticados en controles
rutinarios, asintomaticos, normotensos, con funcién renal normal, sin acidosis y escasa eliminacion de
K por orina

Métodos: En todos se determinaron la actividad de renina plasmatica (ARP), Aldosterona (Ald) y
calciuria. Se hizo Test de Furosemida en 3 casos, perfusion de suero salino hipoténico en 2,
administracién de acetazolamida y de hidrocortisona en uno.

Resultados:
Edad a Ks (mEq/1) | GTTK EfNa Ca/Cr (ng“/‘::l‘/h) (r‘\‘é'}:l)
1 (mujer) 20 4858 3.1 0.10 0.04 082 13
2 (varon) 14 4957 4.1 0,07 0.03 1.06 23
3 (varén) 14 573 1.7 0.81 0.28 0.17 11
4 (varon) 6 5-6 2.58 0.58 0.25 0.6 20

Normal (EfNa<0.5).0.3-7" y 10-70"* (EfN2>0.5):0.2-4.5" y 3-40**

Test de Furosemida: eliminacion de K normal (36%,30% y 43%, normal 42.1 * 2.8) Perfusion de suero
salino hipotonico: reabsorcion distal de CI normal en un caso y ligeramente elevada en otro (96.9%,
90.8%, normal 86.7+ 4.6) Administracién de acetazolamida en un nifo con buena eliminacién de K
Respuesta a Hidrocortisona normal en un caso

Tratamiento: Dos enfermos recibieron tiazidas a dosis bajas y tuvieron una respuesta exagerada con
gran pérdida de peso y elevacion de la Cr sérica.

Discusidn: La ausencia de clinica durante la época de lactante asi como la de hiponatremia, con ARP
normal y la respuesta normal a la Furosemida van en contra del pseudohipoaldosteronismo tipo | pero,
la normotension sin acidosis, la falta de supresion de la Ald y el que solo 2 tengan ligera hipercalciuria
impiden el diagnostico de pseudohipoaldosteronismo tipo Il

METANALISIS SOBRE EL TRATAMIENTO FARMACOLOGICO DE LA HIPERCALCIURIA
IDIOPATICA

Pagone F., Escribano J., Balaguer A., Feliu A
Servicio Pediatria. Hospital Universitari Sant Joan. Reus. URV

Objetivos: La hipercalciuria idiopatica es una situacion clinica altamente prevalente, que se
caracteriza por una eliminacién aumentada de calcio en la orina en ausencia de hipercalcemia. Se ha
relacionado con la enfermedad litidsica en nifios y adultos, asi como con la aparicién de osteopenia u
otros sintomas urolégicos en el nifio {hematuria, dolor abdominal, disuria}. Se han recomendado
diferentes farmacos para €l tratamiento de la Hl (tiazidas, sales de potasio, dipiridamol), para conseguir
disminuir los niveles de calciuria, pero no esta claro el papel real en el control de las complicaciones
asociadas. Nuestro objetivo es analizar los estudios existentes en la literatura que puedan avalar el
tratamiento farmacoldgico sistematico de la HI.

Meétodo: Estrategia de busqueda: Bases de datos electronicas MEDLINE (1966-2004), EMBASE
(1966-2004), Cochrane Controled Trials Register (2004). Criterios de seleccion: Ensayos clinicos
randomizados que comparan la eficacia del tratamiento farmacologico en la prevencion de aparicion
de litiasis, osteopenia o clinica urolégica en nifos y adultos.

Extraccion de los datos y Andlisis: Los 4 autores analizaron y extrajeron los datos sobre el disefio
de los estudios, las intervenciones y cointervenciones, calidad metodoldgica, tipo de poblacion y
resultados mas destacables.

Resultados: Se encontraron 20 ensayes clinicos de los que fueron rechazados 16 por diferentes
aspectos metodolégicos. Ningun estudio estaba realizado en nifios. Tres ensayos clinicos analizaron el
efecto del tratamiento con tiazidas sobre la incidencia de litiasis en el adulto, con un total de 247
pacientes. El tratamiento tiacidico disminuye un - 0.18 (-0.3, -0.06) el indice de formacion de nuevas
litiasis/afo/paciente, y el indice de pacientes libres de litiasis, con una OR de 0.42 (0.2, 0.89). El
tratamiento con fosfato potasico disminuye los niveles de calciuria y la absorcion de calcio intestinal.

Conclusiones: El tratamiento con diuréticos tiacidicos muestra un disminucién moderada del riesgo
de recidiva de litiasis en los pacientes con HI adultos, sin presencia de efectos secundarios
destacables. No existen datos en la literatura sobre la eficacia de dicho tratamiento en nifios.
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CARACTERISTICAS EPIDEMIOLOGICAS Y PRESENTACION DEL SINDROME DE GITELMAN
EN NINOS ESPANOLES

Herrero JD., Santos F., Rodriguez J., Malaga S. y Estudio Ibérico Colaborativo Multicéntrico
sobre sindrome de Gitelman en nifios.
Seccion de Nefrologia Pediatrica. Hospital Universitario Central de Asturias (Oviedo, Asturias).

Introduccion y Objetivos: El sindrome de Gitelman es una tubulopatia primaria originada por
alteracién del gen SLC12A3. Se caracteriza por alcalosis metabdlica hipopotasémica,
hipomagnesemia en presencia de hipocalciuria y fuga renal de magnesio y potasio. Este estudio
describe caracteristicas epidemiologicas y clinicas del sindrome de Gitelman en poblacion infantil
espafiola.

Pacientes y Métodos: Se remitié un cuestionario a todas las unidades de Nefrologia Pedidtrica de
Espania y Portugal. Se incluyeron en el estudio 42 pacientes procedentes de 13 unidades. En este
informe preliminar se comunican datos epidemiologicos y manifestaciones de presentacion. Las
variables cuantitativas se expresan como media {desviacion estandar).

Resultados: Todos los pacientes incluidos en este estudio proceden de unidades de Nefrologia
Pediatricas espafolas. Los 42 pacientes (57,1% mujeres) presentaban una edad al diagnéstico de 8,5
(4,1) afos (rango 0,57-18,8). La clinica predominante de presentacion fueron los calambres musculares
(17 casos). Once pacientes (26,2%) fueron diagnosticados por estudio familiar del sindrome y en 7
casos (16,7%) el diagnostico fue casual. En el momento del diagndstico los niveles séricos de potasio
fueron de 2,8 (0,6) mEg/l (n=42) y de magnesio 1,3 (0,3} mg/dl (n=40)}. La excrecién fraccional de
potasio fue de 24,8 (18,1) % (n=32) y la de magnesio de 8,4 (11,9) % (n=27). El cociente
calcio/creatinina en orina fue de 0,05 (0,06) mg/mg (n=30). Menos de la mitad de los pacientes tienen
realizado estudio genético demostrando mutaciones en el gen SLC12A3 (40,5%).

Conclusiones: Esta serie multicéntrica recoge el mayor nimero de casos pediatricos de sindrome de
Gitelman comunicados hasta el momento y ofrece informacion sobre la presentacion clinica y
bioguimica de esta entidad en nifos. Supone una base para caracterizar en el futuro el fenotipo y el
genotipo del sindrome de Gitelman en nuestro medio.

CISTINURIA: ASPECTOS BIOQUIMICOS Y GENETICOS

Camacho JA,, *Vilaseca MA., ““Nunes V., Baron |, Vila J., Jiménez A,, Vila A..
Nefrologia y “Neurologia Hospital Infantil Sant Joan de Déu (Barcelona), ** Centre de Genética Medica
i Molecular - IRO (Barcelona).

La Cistinuria es una enfermedad rara con una incidencia aproximada en neonatos de 1/7000. Se trata
de una enfermedad hereditaria consecuencia de mutaciones en los genes SLC3A1 (cromesoma 2) y
SLC7A9 {cromosoma 19} que afecta el transporte a nivel tubular renal de determinados aminoécidos
dibasicos: cistina,, lisina, arginina y ornitina. La cistina sobresaturada en la orina da lugar a cdlculos
dificiles de eliminar con litotricia. El diagnostico se basa en la determinacion de la cistinuria o por la
caracterizacion del gen implicado.

Objetivos: relacionar el fenotipe supuesto mediante las cifras de cistinuria con los hallazgos obtenidos
por biclogia molecular.

Pacientes y Métodos: Se revisan los resultados analiticos obtenidos en miembros de 6 familias a
partir del resultado del estudio genético recibido.

Resultados: Se obtienen datos del estudio genético de 8 sujetos de 6 familias. 4 varones y 4 nifias,
con una edad M al diagndstico de 9.9 afios (r= 2.2 — 14.5 a) y con un tiempo de seguimiento M de 6.25
ahos (0 - 15 a). El diagndstico que motivé el estudio de aa en orina fue: retraso psicomotor (3), distonia
(1), vémitos ciclicos (1), litiasis renal (1) y estudio familiar (2).

En 6 pacientes se encuentran mutaciones en el gen SLC7A9 (exones 5,6 y 10} y en 2 hermanos se
encuentra una mutacion en el SLC3A (exén 10). Sole en una paciente existia una mutacion en el
cromosoma heredado del padre y en el heredado de la madre. Genotipicamente fueron 6 sujetos con
Cistinuria Tipc no 1y 2 Tipo I. Segun los resultados analiticos la cistinuria fue >113 umol/mol creatinina
solo en un paciente Tipo | que ademds cursd con litiasis y que posteriormente refirié antecedentes
familiares, confirmandose una cistinuria en ellos. Los pacientes Tipo no | presentaron cifras de cistina
en orina de 24 horas con valores M <113 umol/mol creatinina, pero con cifras aisladas superiores a ese
valor. Ning(in paciente, salvo el referido, presents litiasis durante su evolucién.

En cuanto al tratamiento: 1 paciente requiri6 litotricia, 3 nunca siguieron ningin tratamiento, 3
recibieron bicarbonato y 1 recibié penicilamina. A todos se les aconsejé aumentar la ingesta de
liquidos.

Comentarios:

* La Cistinuria representa en nuestro centro un 1/125.000 historias

* Solo en un caso el estudio se inicié por la presencia de una litiasis

* La mayoria de casos se descubren en el contexto de un estudio neurolégico

+ Las mutaciones en el gen SLC7AS han sido en los exones 5, 6y 10

* Pese al estudio genético existen dudas clinicas de indicar tratamiento segln las cifras de cistina en
orina
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HIPOMAGNESEMIA FAMILIAR CON HIPERCALCIURIA Y NEFROCALCINOSIS NO
ASOCIADA A MUTACIONES EN EL GEN CLDN16

Luis ML', Garcia-Nieto V.',
Martin F.2.

Unidades de Nefrologia Pediatrical e Investigacion2, Hospital Universitario N. . de Candelaria, Santa
Cruz de Tenerife. Unidad de Nefrologia Pediatrica, Hospital Miguel Servet3, Zaragoza. Servicio de
Nefrologia Pedidtrica4, Hospital Universitario La Paz, Madrid.

H2, Vega-t C., Loris C.3, L., Claverie-

Introduccion: La hipomagnesemia familiar con hipercalciuria y nefrocalcinosis es una enfermedad
autosémica recesiva que se caracteriza por pérdida de magnesio y calcio en la orina asociada a un
transporte defectuoso de cationes en la rama ascendente gruesa del asa de Henle. Se observa defecto
en la capacidad de concentracion renal y nefrocalcinosis. La mayoria de los pacientes llegan a una
situacion de insuficiencia renal crénica en la adolescencia y puede acompanarse de anomalias
oculares. La enfermedad esta causada por mutaciones en el gen CLDN16 del cromosoma 3. Este gen
codifica la claudina 16, una proteina que se encuentra en las uniones intercelulares y que juega un
papel importante en el transporte paracelular de cationes. El objetivo de nuestro estudio es analizar el
genotipo de pacientes diagnosticados con esta enfermedad.

Materiales y Métodos: Se estudiaron ocho pacientes procedentes de tres hospitales. Todos tenian
hipomagnesemia e hipercalciuria. Algunos presentaron nefrocalcinosis y anomalias oculares. Los
exones del gen CLDN16 se amplificaron por PCR utilizando DNA extraido de sangre de los pacientes
y cebadores especificos. El andlisis de mutaciones se realizé mediante secuenciacidén automatica.

Resultados: La secuenciacion directa de los fragmentos amplificados no revelé mutaciones en los
cinco exones de CLDN16 ni en sus regiones intrénicas flanqueantes en ninguno de los pacientes. En
cinco pacientes se detecté un polimorfismo en la posicion +10 del intrén 1, SNP: rs1491994, que
aparece en las bases de datos, pero sin validar. La distribucién genotipica en una poblacién constituida
por 72 individuos controles (144 cromosomas) fue: 56,9% (T/T), 41,7% (T/C) y 1,4% (C/C).

Conclusiones: La ausencia de mutaciones en el gen CLDN16 de nuestros pacientes sugiere
heterogeneidad genética en esta enfermedad.
Proyecto financiado por la Fundacion Ganaria de Investigacién y Salud FUNCIS (P 57/04)

OSTEOPENIA EN NINOS CON HIPERCALCIURIA IDIOPATICA PERSISTENTE

Hernandez A., Escribano J., Salvado O., Pagone F.
Unidad Nefrologia Pediatrica. Hospital Universitari Sant Joan. Reus. URV

Objetivos: La hipercalciuria idiopatica (Hl) se ha asociado con la existencia de osteopenia en el nifio.
La osteopenia se define como una disminucion significativa de la masa 6sea por unidad de volumen,
en relacion con la que se considera normal, para una determinada edad, estadio puberal y sexo. Se
han descrito tasas de un 30-50% de nifios con HI y osteopenia, las cuales se han relacionado con
algin marcador bioguimico elevado como el calcitriol. Tiempos prolongados con calciuria elsvada
podrian delimitar un grupo de alto riesgo de osteopenia al impedir una recuperacién de los depdsitos
célcicos del hueso. Se analiza un grupo de estos nifios para estudiar esta hipotesis.

Método: Estudio de cohorte retrospectivo iniciado en 2004. Nifios afectos de HI controlados en la
Unidad de Nefrolegia Pediatrica. Centroles clinicos y analiticos cada 4 meses. Ecografia renal anual.
Valoracion de la densidad mineral ésea mediante DEXA (modelo Norland XR-36). Se considerara
osteopenia cuando los valores del indice Z-DMO sean menores de -1 para la edad. Se analizan dos
grupos segun tiempo con calciuria elevada: a) hipercalciuria persistente: los que durante al menos un
afio mantienen todas las calciurias elevadas; b} hipercalciuria intermitente: nifios que presentan
mediciones normales y elevadas de calciuria en los controles de un ano.

Resultados: Muestra de 26 nifios con HI. Edad 12.5x2.64 afios, sexo 12V/14F. Las principales
manifestaciones clinicas fueron el dolor lumbar y la clinica de vias urinarias bajas. Un 53% mostro
microlitiasisi en la ecografia renal. Un total de 14 pacientes {53%) mostro osteopenia en los estudios
de DEXA, Z-DMO -1.22+1.55. Dieciocho fueron identificados primariamente como HI persistente, de
los cuales 13 presentaron osteopenia (72%), frente al 12% de osteopenia en los 8 nifios con HI
intermitente (p< 0.01). No se encontraron diferencias significativas en las iones clinicas,
edad, sexo o niveles maximos de calciuria entre los dos grupos

Conclusiones: La persistencia de niveles de calciuria elevados durante periodos prolongados, aunque
no magnifique las manifestaciones clinicas de tipo urclégico, puede suponer un riesgo incrementado
de osteopenia, frente a pacientes que intercalan periodos cen calciuria normal.
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TUBULOPATIA DE LA TIROSINEMIA TRAS TRASPLANTE HEPATICO

Garcia E, Vela F,, Anton M., *Garcia E., "Jiménez J., Pérez JL.
Unidad de Nefrologia Pediatrica. “Unidad de Hepatologia Pediatrica. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Reina Sofia. Cordoba

Introduccion: La afectacién renal secundaria a tirosinemia es variable y se caracteriza por tubulopatia
proximal y ocasionalmente descenso del filtrado glomerular. El tratamiento con inhibidores de la
sintesis de los metabolitos toxicos de la tirosina (NTBC) puede mejorar la funcién renal. El trasplante
hepaético es el tratamiento definitivo aunque no revierte el dafio renal establecido.

Caso ¢l : Nifia de cinco afios con tubulopatia proximal secundaria a tirosinemia tipo |. Presentaba
signos clinicos y analiticos de raquitismo hipofosfatémico, glucesuria, hiperaminoaciduria, proteinuria
de bajo peso molecular y nefrocalcinosis. El tratamiento con NTBC mejord la tubulopatia consiguiendo
mejoria clinica y analitica del raquitismo. Tras el trasplante hepatico se normalizé la reabsorcidn tubular
de fosfatos y el TMP/GFR, asi como la eliminacién urinaria de succinilacetona aunque persistia la
proteinuria tubular como marcador de dafio tubular establecido. Posteriormente presenté disminucién
del filtrado glomerular probablemente secundario a nefrotoxicidad por inmunosupresores.

Comentarios: La eliminacion renal de metabolitos toxicos de la tirosina origina un dano epitelial
tubular que puede ser irreversible pese al tratamiento médico o trasplante hepatico. Es aconsejable el
control de la funcion tubular en estos enfermos, incluso tras el trasplante.

DISGINESIA TUBULAR RENAL - UM CASO COM EVOLUCAO FAVORAVEL

Stone R., Vieira M., Raposo A., Almeida M.
Hospital de Santa Maria - Lisboa

A disginésia tubular renal {DTR) é uma patologia rara e quase sempre fatal. Consiste numa alteragdo
do desenvolvimento fetal do rim caracterizada por auséncia de diferenciagao dos tubulos contornados
proximais (TCP). Estdo descritas duas formas da doenga: autossémica recessiva e associada &
ingestdo de inibidores do enzima de conversao da angiotensina ou de anti-inflamatdrios nao esterdides
durante a gestagao. Caracteriza-se pelo aparecimento de oligodmnios tardio podendo culminar na
morte in uterc. A nascenga, as criangas afectadas podem apresentar fenotipo peculiar (Potter),
hipocalvaria, dificuldade respiratéria grave, hipotensao refractaria, persisténcia do canal arterial (PCA})
e insuficiéncia renal oligo-anUrica. Laboratorialmente existe aumento dos niveis de renina. O
diagnéstico definitivo é dado pelo exame histoldgico que mostra diminuigao franca ou auséncia dos
TCP, confirmada por histopatologia. Embora a mortalidade seja muito elevada, principalmente nas
primeiras horas de vida, o fratamento das graves manifestagdes respiratérias e hemodindmicas e o
inicio atempado de dialise peritoneal séo determinantes no prognéstico.

Apresentamos um lactente do sexo feminino, 11 meses, segunda filha de um casal saudavel, nao
consanguineo. Gestagao vigiada, sem histéria de ingestao de farmacos ou alteracbes detectadas nas
ecografias. Parto por cesariana as 36 semanas, indice de Apgar 2 ao 1° minuto, 8 ao 5° minuto, peso
- 2.400g. Apresentava microcefalia, fontanela ampla, didstase das suturas cranianas, pés tallus e
contracturas dos membros. Foi internada na Unidade de Neonatologia por dificuldade respiratoria
moderada, hipotensao grave dificil de controlar com fluidoterapia e aminas e oligoantria desde o
nascimento. Apresentava PCA que encerrou espontaneamente. Laboratorialmente havia retencdo
azotada, acidose metabdlica e hipercaliémia. A ecografia renal mostrou rins de dimensdes
aumentadas, com ma diferenciagéo cortico-medular, sem evidéncia de hidronefrose. Iniciou didlise
peritoneal no 3° dia de vida. A hipocalvaria e 0s niveis de renina plasmatica aumentados, permitiram
fazer o diagnéstico de DTR. Nao foi realizada bidpsia renal. Com um més de vida assistiu-se a
normalizagdo da tensdo arterial e recuperacao parcial da diurese, mantendo insuficiéncia renal.
Actualmente apresenta insuficiéncia renal cronica, fazendo didlise peritoneal com cicladora nocturna.
Verificou-se ossificagdo quase completa da calote craniana. Apresenta atraso do desenvolvimento
estaturo-ponderal com razoavel desenvolvimento psico-motor.

Em concluséo, ultrapassadas as complicagdes das primeiras horas de vida, o inicio atempado de
dialise é determinante no prognéstico, como comprova a evolugéo favoravel deste casoc, que contrasta
com a mortalidade elevada dos restantes casos publicados.

SINDROME DE BARTTER COM HIPOCALCIURIA

Araujo A., Maia I., Figueiredo S., Maciel |, Mota C.*, Pereira E."
Centro Hospitalar do Alto Minho, SA - Viana do Castelo
"Hospital Maria Pia - Porto

Tubulopatias com hipocalémia como o sindrome de Bartter & o de Gitelman sdo causadas por
disfungéo nos transportadores de electrélitos a nivel da ansa de Henle e tubulo distal. Apesar dos
crescentes avangos a nivel da genética molecular mantém-se alguma confusdo na correlacao
gendtipo-fendtipo destes dois sindromes.

Os autores descrevem o caso clinico de uma crianga do sexo masculino com 4 meses internada por
ma evolugo estaturo-ponderal e dermatite. O estudo efectuado mostrou hipocalémia grave (1,9
mmol/L}, alcalose metabdlica (pH 7,648; HCO3 40 mmol/L) e aumento da excregao urindria de potassio
(K urina: 32,4 mmol/L). Os niveis de renina e aldosterona estavam aumentados apesar do doente se
apresentar normotenso. N&o havia hipomagnesémia nem aumento do acido urico. A prostaglandina E2
urinaria foi de 5313 pg/min. Ecografia renal sem nefrocalcinose. Nesta altura foi feito o diagnéstico de
Sindrome de Bartter. Posteriormente foi feita uma prova de sobrecarga hipossalina que revelou perda
renal de sddio, potassio e cloro com hipocalcitria. No maximo aclaramento de agua livre houve uma
exagerada fuga de cloro (CCI-15,5 ml/dl FG) & custa de uma marcada redugdo da reabsorgao distal
(15,6%).

A hipocalcitria € um achado caracteristico do Sindrome de Gitelman, no entanto ha cascs descritos
de doentes com Sindrome de Bartter que desenvolvem hipocalcitria.

PLASMAFERESIS COMO TRATAMIENTO DE RESCATE EN LA RECAIDA EN EL TxR DE LA
GLOMERULOPATIAS PRIMARIAS

Lara E., Nieto JL., Vilalta R., Madrid A., B. Vila, Marimon C., Hernandez S., Gutiérrez D., Vila A.
Hospital materno-infantil Vall d'Hebron, servicio de nefrologia, Barcelona,

Introduccion: Se muestran los resultados del seguimiento a largo plazo de 2 pacientes con
transplante renal (TxR) en los que se inicié tratamiento con plasmaferesis como rescate del injerto por
recaida de su enfermedad renal primaria (ERP).

Material y Métodos: Dos pacientes del mismo sexo y edad (% afios _}, la 1° con Gloméruloesclerosis
Focal y segmentaria {GSFS) y la 2° con Glomérulonefritis membrana-proliferativa tipo Il (GnMPII),
répidamente progresiva. La 1 paciente manifiesta su recaida por protinuria progresiva de rango
nefrético, el tratamiento inmuncsupresor era CyA, MMF vy corticoides. La biopsia renal del injerto
muestra GSFS. La paciente 2 manifiesta su recaida por protinuria, hematuria, ligera insuficiencia renal,
hipocomplementemia y presencia de C3Nf. El tratamiento inmunosupresor era KF 506, MMF y
corticoides. La biopsia renal muestra Glomerulonerfritis Membrana prol tipo Il sin Pt
epitelial.

Resultados: Se observé remision completa en 12 paciente con proteinuria negativa a las 23° sesion
de plasmaferesis, y en la 2° paciente presenta niveles normales de C3 a | 9* sesion y posterior
negativizacion de la protinuria a la 14” sesion de plasmaferesis y normalizacion de la funcion renal.

Conclusiones: Podemos considerar que la plasmaferesis ha inducido a la remisién de la enfermedad
renal en ambas pacientes.
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TRASPLANTE RENAL (TR) DESPUES DE UN TRASPLANTE DE MEDULA OSEA (TMO}

Sanchez A, Fijo J., Pérez JM., Moreno A., Bedoya R., Martin-Govantes J.
Unidades de Nefrologia y Hematologia Pediatricas. Hospital Virgen del Rocio

El objetivo de esta presentacion es analizar las dificultades que surgieron al programar el TR en una
paciente que habia recibido previamente un TMO, asi como considerar las consecuencias
inmunolégicas del doble trasplante.

Caso ¢l : adolescente de 15 afos con antecedentes de sindrome mielodisplasico con monosomia
7 e inversion pericéntrica del cromosoma 9, grupo sanguineo A, que recibié 4 afios y medio antes, un
TMO de su hermana HLA compatible, grupo O, permaneciendo en remision completa. En
seguimientos peritrasplante se constatan dobles poblaciones A y O hasta la trasformacién a grupo
eritrocitario Q. Sin embargo posteriormente se comporta como grupo hematico A débil y sérico A.

Desarrolla IRCT 2°* a hialinosis focal, mi y signos tubulares. Ademas precisa
tratamiento hormonal sustitutivo por diabetes insipida e hipogonadismo.

Consideramos la posibilidad de trasplantar con el mismo donante, opcién gue descartamos ya que su
hermana, donante anterior de MO, es menor de edad. En cuanto a la eleccion de injerto de cadaver,
plantea la incertidumbre del grupo sanguineo idonec. Recibe TR de grupo O con dos
incompatibilidades en B, ninguna en A y en DR. Se administra protocolo de inmunosupresion habitual
de la unidad. La evolucién es excelente no habiendo presentado complicaciones en los 11 meses de
seguimiento post-trasplante. Mantiene una funcion renal normal con dosis de inmunosupresores en los
limites inferiores del rango terapéutico. Hasta la actualidad no ha presentando complicaciones
infecciosas, ni neoplasicas, ni efectos s de la medicacion inmunosupresora.

Conclusion: el TR de donante cadaver es una opcion vélida en receptores de TMO, considerando la
idoneidad del grupo sanguineo del donante, la inmunosupresion y la posibilidad de aparicion de
neoplasias y/o infecciones.

CRECIMIENTO EN LA ENFERMEDAD POLIQUISTICA AUTOSOMICA RECESIVA (EPAR)

Fernandez C., Navarro M., Espinosa L., Pefia A., Alonso A.
Nefrologia Infantil La Paz

Objetivo: estudio del crecimiento en pacientes con EPAR.

Material: De 46 pacientes con EPAR con seguimiento 8.46 + 6.24 afos se analizan los datos de talla
de 40 (4 fallecidos, 2 datos insuficientes)

Resultados: talla > y < -2DS: 31 (10.8 = 4.5 afios) tienen talla > -2DS y 9 (13 = 3.2 afios} tienen una
talla < -2DS, no existiendo diferencia estadisticamente significativa entre el filtrado glomerular (FG} de
ambos grupos: 69+47 ml/min/1.73m2 y 58+44 ml/min/1.73m2 respectivamente, ni entre el porcentaje
de complicaciones hepaticas: 45% y 44% respectivamente.

Talla final: En 13 nifios tenemos datos de talla final (_> de 15.5 afios y _ > de 16.5 afios) varones (n=7):
165.6+8.9 (152-173) Z-score ~1.2DS (-3.1- 0); mujeres (n=6) 159+ 7.6 (149-169) Z-Score-0.48 (-2.18 y
1.1) El FG era 50 + 26ml/min/1.73m2 (20-98) en el grupo de varones y 60 + 44 ml/min/1.73m2 (22-132)
en el de mujeres (no diferencia significativa) Cuatro {2 _, 2 _) recibieron tratamiento con rhGH.
Tratados con rhGH: De los 40 pacientes 14 (todos con IRC) recibieron tratamiento con rhGH durante
3526 meses (0.6-8.4 aiios) Ocho asociaban clinica hepatica y cinco estaban en la etapa puberal. Se
analizan 13 pacientes (1 excluido por no cumplimiento)

N=13 (8_, 5) Inicial Final P

Edad 8.5x4.1 anos 12x 4.3 ahos

IV CONGRESO HISPANO-PORTUGUES DE NEFROLOGIA PEDIATRICA

SINDROME DO GENE CONTIGUO TSC2-PKD1

Nunes S.', Maia 1%, Jordao J.%, Mota C.’, Sameiro M.}, Silva H.', Pereira E.%, Pereira A.'
Servigo de Pediatria do Hospital Sao Marcos, Braga, Portugal’

Servico de Neurologia do Hospital Sao Marcos, Braga, Portugal'

Servigo de Nefrologia do Hospital de Criangas Maria Pia, Porto, Portugal’

Introdugéo:A Esclerose tuberosa € a segunda doenga neurocutanea mais comum. Trata-se de um
distarbio mt S 0 com i des neurologicas, dermatoldgicas, renais, linfaticas e
pulmonares. Este distirbio pode ser herdado de forma de forma autossémica dominante mas cerca
de 75% dos casos constituem mutagdes "de novo”. O gene TSC2 [ocaliza-se no cromossoma 16 em
estreita proximidade com o gene PKD1, responsavel pela doenga renal poliguitica autossémica
dominante. Microdelecgdes ocorrendo em ambos os genes séo responsaveis pelo Sindrome do gene
contiguo TSC2-PKD1.

Caso Clinico: Descrevemos o caso clinico de um lactente do sexo masculino, filho de pais ndo
consanguineos, sem antecedentes familiares de doenga renal ou neurolégica, com diagndstico de
doenga Poliquistica Renal estabelecido aos 8 meses. Eram notorias varias manchas hipomelanaticos
em numero superior a trés, Realizou ecografia que mostrou "rins volumosos, o direito com 129 mm e
o esquerdo de 133 mm, com mltiplas formagdes quisticas (de 5 mm a 5 cm). Na mesma data
verificou-se hipertensdo arterial, controlada com captopril, propanolol e nifedipina. Manteve-se
assintomatico até aos 21 meses, altura em que recorreu ao Servigo de Urgéncia por primeiro episodio
convulsivo sem febre. A TAC cerebral revelou lesdes compativeis com esclerose tuberosa. Na RM
cerebral foram observados nédulos subependimarios e duas lesdes nos buracos de Monro sugerindo
astrocitoma de células gigantes. Foram pedidos EEG e ecocardiograma. Na TAC abdominal ndc foram
visualizados angiomiolipomas. Foi observado por Oftalmologia que identificou hamartoma retiniano.
Foi realizado Caridtipo de Alta Resolugdo que se mostrou inconclusive. Actualmente tem 2 anos,
apresenta crescimento e desenvolvimento psicomoter adequados e fungdo renal normal. Aguarda
estude genético com hibridizagao fluorescente "in situ”. Os pais e irma ndo apresentaram alteragoes
na ecografia abdominal e o exame dermatolégico ndo revelou manchas hipomelandticas.

Conclusao: As alteragdes renais atingem 80% dos pacientes e constituem a 2° causa de morte
prematura. Os cistos renais podem ocorrer em individuos com mutagdes TCS1, pequenas mutagdes
TCS2 ou tratar-se do "Contiguous gene syndrome". Este sindrome é uma entidade rara que se
caracteriza pelo aparecimento de lesdes tipicas de esclerose tuberosa e de graves e precoces
manifestagdes da doenga poliquistica renal .

ENFERMEDAD POLIQUISTICA AUTOSOMICA RECESIVA (EPAR). EXPERIENCIA
DE UN CENTRO

Fernandez C., Navarro M., Peha A., Espinosa L., Garcia Meseguer C.
Hospital Universitario La Paz. Madrid

Objetivo: describir la evolucidon de un grupo de pacientes con EPAR

Material: estudio retrospectivo de 46 nifos (25 _, 21} nacidos entre1859 y 2002 con EPAR
estudiados entre 1967 y 2003 y seguidos 8.46 + 6.24 afios.

Resultados: la mediana de edad de diagnéstico fue 15 meses, aunque el 54.3% se diagnostico en el
primer mes de vida (8 prenatalmente) El motivo mas frecuente de diagnéstico fue la palpacién de masa
abdominal (43.5%) Ocho con hermano afecto. Ocho prematuros y 6 con patologia pulmonar ( 4
ventilacién mecanica) Tres fallecieron en el primer afio de vida {tedos antes de 1981)

Participacion hepatica: 16 {34.7%) hiperesplenismo; 6 (13%) sangrado digestivo y 6 (13%) colangitis.
Cinco nifios requirieron esplenectomia/embolizacion/derivacion. Uno fallecié a los 11 afios tras
derivacion espleno-portal. Se realizé biopsia hepética en 18 (39%): fibrosis hepatica.

Participacion renal: 34 nifios (73.9%) presentaron hipertensién arterial, requiriendo 30 (65.2%)
tratamiento hipotensor (entre 1y 5 farmacos) Mediana de edad de inicio de hipotensores: 1 afio, rango
0.1-17 anos. En 11 (36.6%) se objetivo repercusion en érganos diana.

Once ninos (23.9%) presentaron infeccion urinaria ( 1 RVU)

Estudio comparativo segln evolucién de la funcién renal:

FG (Schwartz) 4529 ml/min/1.73m2| 35x28ml/min/1.73m2 0.008

Z-score talla -1.8820.79 -1.17+0.75 0.028

Once de los tratados con rhGH experimentaron mejoria significativa en el score de talla.

Coneclusion: El 22% de los nifios con EPAR tienen talla < -2DS. El hipocrecimiento en la EPAR no esta
exclusivamente relacionado con el grado de IRC. El tratamiento con rhGH mejora la velocidad de
crecimiento y la talla.

800

IRT (N=6) * IRC (N=17) ** No IRC (N= 18) P
T° seguimiento| 11.3: 3.8 afos 11.8+6 anos 7.5 £3.7anos 0.048
FG inicial/final | 59/11ml/min/1.73 54/35ml/min/1.73 99/112ml/min/1.73
Pérdida FG -4.6+ 2.4 ml/a -2.4213ml/ano 1.2+7 mi/ano NS
% HTA 100% 93% 53% 0.008
Compl hepaticay 50% 70.5% 20% 0.005

* Tto sustitutivo (edad inicio: 10.6+3.6 afos (6.9-15.9): 2 Tx renal, 3 dialisis, 1 Tx hepato-renal,

1** Tx hepitico.

Conclusion: la supervivencia en las 2 Ultimas décadas es del 100%. La HTA y las complicaciones

hepaticas son un factor negativo para la preservacion de la funcion renal.
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DOENGA RENAL POLIQUISTICA AUTOSSOMICA RECESSIVA

Sarafana S., Campos T., Alfaro M., Laima E., Almeida M.
Unidade de Nefrologia Pediatrica do Hospital de Santa Maria -Lisboa

Objectivo: Caracterizar as formas de apresentagao e evolugdo clinica dos doentes com Doenca Renal
Poliquistica Autossémica Recessiva (DRPAR) seguidos na Unidade de Nefrologia Pediatrica do
Hospital de Santa Maria.

Material e Métodos: Andlise retrospectiva selectiva dos processos clinicos de doentes da Unidade
de Nefrologia Pedidtrica com o diagndstico de DRPAR entre 1982-2004 e que sobreviveram ao periodo
neonatal ,dado gue a Unidade de Neonatologia ndo participou no estudo.

Resultados: Identificaram-se 7 doentes (1 F/6M) pertencentes a 5 familias diferentes (2 pares de
irmaos).A média de idade na altura do diagnéstico foi de 38 dias+.Um caso foi diagnosticado por
ecografia prénatal ,4 no periodo neonatal por palpagdo de massas abdominais e 2 por hipertensdo
arterial (HTA)no 1°ano de vida.O tempo médio de follow up foi de 6.4 anos (min 18 meses-max18
anos).Foi feito estudo genético a 5 doentes .Registaram-se 2 ¢bitos, um aos 18 meses por insuficiéncia
hepética (H) associada a insuficiéncia renal terminal (IRT) e outro por paragem cardiorespiratéria apés
nefrectomia unilateral.Dos 5(71%) doentes sobreviventes, 3 tém actualmente fung&o renal normal (
idades actuais de 4 , 12 e 20 anos).Os 2 restantes evoluiram para insuficiéncia renal crénica ,estando
um em terapéutica conservadora e o outro em didlise peritoneal.;Do total dos 7 doentes , 5 (71%)
tiveram HTA .Em dois doentes foi detectada envolvimento hepatico (um faleceu em IH e o outro tem
hipertensao portal).

Conclusao: Apesar de se tratar de uma amostra reduzida 0s nossos resultados mostram variabilidade
de apresentagdo e da evolugdo corroborando os dados descritos na literatura. A revisao da nossa
casuistica mostrou bom prognostico , dado que apesar de todos casos terem manifestagdes da
doenga no 1° ano de vida , verificamos num periodo médio de follow up de 6.4 anos ,uma taxa de
sobrevivencia de 71 % e de perservagado de fungao renal de 43%.

"NEFROCALCINOSE" - APRESENTACAQO PRE-NATAL DE DOENCA RENAL POLIQUISTICA

Martins S., Dinis A., Gomes C., Correia A.
Unidade de Nefrologia do Hospital Pediatrico de Coimbra

Crianga com 4 anos seguida na Consulta de Nefrologia Pediatrica desde os 2 meses, por Doenga
Renal Poliquistica Autossomica Recessiva (ARPKD) de apresentacgéo pré-natal atipica.

Filho de uma 12 gesta, ecografia pré-natal as 33 semanas com oligodmnios, hiperecogenicidade renal
bilateral sugerindo nefrocalcinose. Sem antecedentes familiares de doenga renal e metabolismo
fosfocalcico materno normal. Cesariana as 34 semanas. Apds nascimento iniciou dificuldade
respiratéria tendo sido diagnosticado pneumomediastino. Ventilagao assistida 8 dias. Funcao renal e
diurese normais, sem alteracdes da calcémia, uricémia, equilibrio acido-basico ou ionograma. As

pos-natais cor hiperecogenecidade renal bilateral sugestiva de nefrocalcinose &
rins ligeiramente aumentados.

Aos 2,6 meses foi detectada hipertensdo arterial (HTA). Aos 4 meses rins palpaveis, ecografia
abdominal: rins aumentados de volume, estruturas quisticas milimétricas, reducdo da
hiperecogenicidade prévia e quistos hepaticos, pelo que se colecou a hipétese de ARPKD. O
crescimento e desenvolvimento tém sido normais, HTA controlada com enalapril e atenoclol e
ecocardiografias normais. A ecografia abdominal demonstra nefromegdlia, com diminuigao da
diferenciagéo estrutural, aumento difuso da reflectividade renal, algumas formagodes quisticas (maiores
com 9 mm) e heterogeneidade do parénquima hepatico com quistos dispersos ne lobo direito. Fungao
renal e sedimento urindrio sem alteragdes. Estudo molecular (estudos de ligagao génica) foi conclusivo,
disponibilizando o diagnéstico pré-natal molecular de uma futura gravidez.

Conclusao: A ARPKD é diagnosticada habitualmente na infancia por massa abdominal, HTA e rins
grandes com hiperecogenecidade difusa e pequenos quistos. Ecografias pré-natais sugestivas de
nefrocalcinose sao uma forma de apresentacao rara, mas que deve ser considerada no diagnéstico.

HIPERPLASIA SUPRARRENAL CONGENITA Y NEFROCALCINOSIS ; HALLAZGO CASUAL O
ASOCIACION FISIOPATOLOGICA?

Izquierdo E., de la Huerga A., Aparicio C., Fernandez-Escribano A.
S. de Nefrologia Infantil. HGU Gregorio Maranon. Madrid

Introduccion: la nefrocalcinosis se asocia a multiples entidades como: tratamiento con furosemida,
nutricion parenteral, trastornos del metabolismo fosfocalcico y diversas tubulopatias complejas.
También se ha descrito asociada a tratamiento con dexametasona en recién nacidos. Presentamos 3
casos de nefrocalcinosis asociada a Hiperplasia suprarrenal congénita (HSC), objetivada en el primer
afio de vida.

Casos Clinicos: CASO 1: HSC. A los 6 meses, tras episodio de ITU se realiza ecografia renal
apreciandose hiperecogenicidad medular bilateral con sombra sonica posterior compatible con
nefrocalcinosis y nefrolitiasis en rifon izdo. Cr: 0,5 Na: 138 mEq/L; K: 4,2 mEg/L; Ca i6nico: 1,29
mg/dL; fosforo 6,1 mg/dL; Ca: 10,5 mg/dL; PTH: 12,2 pg/ml; Ca/Cro: 0,3; Ur/Cro: 1,15; Mg/Cro: 0,09.
Sedimento: 5-10 hties/c. Cistografia normal CASO 2: nifio con HSC estudiado por ITU a los 2 meses.
En ecografia presenta rifiones de pequeno tamano con inversion de la diferenciacion corticomedular
compatible con nefrocalcinosis. Cr: 0,4 mg/dl; Na: 140 mEq/L; K 3 mEa/L; Ca i6nico: 1,38 mg/dL;
fésforo: 5,4 mg/dL; Ca: 10,7 mg/dL; PTH: 50,9pg/ml; Ca/Cro 0,62; Ur/Cro: 1,7, Mg/Cro: 0,25;
Citrato/Cro: 0,5; Sedimento y Cistografia normales. CASC 3: paciente con HSC estudiado a los 10
meses por ITU, en ecografia presenta imagenes compatibles con nefrocalcinosis. Cr: 0,3 mg/dl; Na:
138 mEq/l; K: 4,9 mEq/l; Ca idnico: 1,36 mg/dL; fésforo 4,9 mg/dL; Ca: 10,3 mg/dl; Ca/Cro 0,24
Sedimento: uratos, ctistales oxalato célcico. Cistografia normal.

Conclusiones: 1.- Describimos la asociacion de nefrocalcinosis con HSC. 2.- El hallazgo fue casual
en los 3 casos tras estudio por ITU con cistografia normal en los tres. 3.- Mecanismos similares a los
descritos en tubulopatias que cursan con pérdida salina y/o el tratamiento con corticoides podrian
explicar la coexistencia de ambas entidades. 4.- El desarrollo de la nefrocalcinosis se produce en el
primer afio de vida. 5.- Aunque son necesarios estudios multicéntricos que confirmen esta asociacion
es recomendable la realizacion de ecografia abdominal en todo paciente con HSC en el primer afio
de vida

NEFROLITIASE/NEFROCALCINOSE: ESTUDO RETROSPECTIVO

Martins S., Simoes O., Gomes C., Correia A.
Unidade de Nefrologia do Hospital Pediatrico de Coimbra

Objectivo: Avaliar os factores epidemiolégicos subjacentes & formagéo de calculos e nefrocalcinose
numa populagdo pediatrica visando rever as atitudes de prevengao, diagnéstico e terapéutica desta
patologia.

Meétodos: Estudo retrospective das criangas seguidas na Unidade por litiase urindria e nefrocalcinose
nos Ultimos 20 anos. Foram avaliados véarios parametros como sexo, idade, ano do diagndstico,
factores metabdélicos, alteragoes do aparelho urinario, terapéutica instituida e evolugao. O protocolo de
investigagao incluiu liagao & imica sérica, gasometria e doseamento em urina de 24 horas de

factores litogénicos.

Resultados: Trinta e seis criangas (57 %) eram do sexo masculino. A idade média do diagnéstico foi
5,7+4,4 anos e o tempo médio de follow-up 4,3+3,8 anos. A maioria dos diagndsticos (76%) foram
efectuados nos Ultimos 10 anos. A investigagao nefro-urolégica apds infecgéo urindria (IU) (19) e a
colica renal (10) foram os motivos de diagnéstico mais frequentes.

Das 63 criangas, 17 tinham nefrocalcinose. A maioria dos calculos era renal, 6 ureterais e um vesical.
A nefrocalcinose era bilateral (100%), enquanto os calculos eram predominantemente unilaterais
{70%). Foram detectadas anomalias do aparelho urinario em 14 criangas (22%), 8 das quais com
hidronefrose. Quanto aos distirbios metabdlicos detectou-se acidose tubular renal em ¢ criangas,
cistiniria em 3, uma doenga de Lesh-Nyhan e uma glicogenose. Qutras anomalias identificadas de
forma isolada ou em associagdo foram hipomagnesiuria {13}, hipocitrataria {(9), hipercalciuria (7).
Qcorreu eliminagdo espentanea de célculos em 8 criangas, 3 efectuaram litotricia e 11 intervencao
cirargica. Dez iniciaram suplemento de bicarbonato ou citrato de sédio e uma alopurinol. Na Ultima
avaliagdo 16 criangas estavam sintomaticas (dor abdominal ou sintomas urinarios recentes), 1 tinha
HTA e 3 adolescentes tinham creatinina sérica elevada.

Conclusio: A U e alteragbes metabdlicas foram factores etiolégicos importantes nesta série. A litiase
urinéria é uma doenga progressiva que pode condicionar insuficiéncia renal. A investigacéo de factores
subjacentes e a sua correcedo sao fundamentais na prevengdo da evolugao da doenga.
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UROLITIASIS MULTIPLE EN SINDROME DE INTESTINO CORTO

Vela F. Garcia E., Anton M., *Sanchez F., Sanchez A., Pérez JL.
Unidad de Nefrologia Pediatrica. "Seccion de Gastroenterologia Pediatrica. Servicio de Pediatria
Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba.

Introduccién: La urolitiasis secundaria a hiperoxaluria entérica es una causa conocida aungue muy
poco frecuente del sindrome de intestino corto en la infancia.

Caso Clinico: Nifio de 6 afios con intestino corto secundario a una reseccion intestinal amplia en el
periodo neonatal por atresia intestinal con volvulacién. Acude a Urgencias por episodio de dolor célico
acompanado de hematuria macroscopica y posteriormente retencién urinaria por impactacion de
céleulo en uretra. En la radiografia simple de abdomen y ecografia abdominal se apreciaban multiples
céleulos en ambos rifiones y ureter derecho. La composicion del célculo expulsado fue de oxalato y
fosfato calcico y el estudio metabolico revelé hiperoxaluria e hipocitraturia. Se inici6 tratamiento
médico con hiperhidratacion, calcio oral y citrato potasico, consiguiendo normalizar la oxaluria.
Posteriormente recibi6 varias sesiones de litotricia por ondas de choque hasta conseguir la eliminacion
del resto de los célculos.

Comentarios: Las medidas dietéticas junto con el diagnastico y tratamiento precoz de los factores
litogénicos pueden prevenir la aparicién de urolitiasis en nifios con sindrome de intestino corto.

INFLUENCIA DEL TIPO DE LACTANCIA SOBRE EL CRECIMIENTO RENAL EN LACTANTES
SANOS

Escribano J., Albujar M., Capdevilla F., Mendez G., Luque V., Closa R., Balaguer A.
Unidad de Pediatria. Facultad de Medicina. Reus. Universidad Rovira i Virgili

Objetivos: La ingesta elevada de proteinas se ha correlacionado con un incremento del crecimiento
del rifién y del filtrado glomerular en humanos y animales. Las férmulas lacteas de alimentacion
artificial presentan concentraciones superiores de proteinas gue la leche materna. El objetive del
estudio es determinar la repercusion de la lactancia artificial sobre el crecimiento y funcionalismo renal
en un grupo de lactantes.

Meétodo: Ensayo clinico multicentrico europeo denominado: Childhood Obesity: Early Programming
by Infant Nutrition (QLK1-2001-00389) que compara dos patrones de alimentacién diferentes en una
cohorte de 1250 nifios europeos, para valorar la influencia de la carga proteica precoz sobre el
desarrollo de obesidad y de otros factores de riesgo cardiovascular. Analizaremos los datos analiticos,
antropométricos y de ecografia renal de los lactantes de 8 meses de la rama espariola del estudio.

Resultados: Se incluyen 285 lactantes, 241 alimentados con formula artificial (LFA) durante el primer
trimestre y 44 nifios alimentados con lactancia materna exclusiva (LLM). Los lactantes alimentados al
pecho presentan menor peso, talla y superficie corporal. Entre los parametros renales encontramos
valores estadisticamente superiores de urea (22,2 + 8,5 vs 14,2 + 6,2) y de volumen renal (39,8 + 8,7
vs 85,6 + 7,6 cc) entre los LFA. Los valores de creatinina plasmatica o de filtrado glomerular no
mostraron diferencias significativas. El volumen renal muestra indices de correlacion estadisticamente
significativos con el peso, la talla, el filtrado glomerular y el perimetro braquial, tanto en LFA como en
LLM (Indices de correlacién de Pearson de 0,4 - 0.43; 0,23 - 0,39; 031 - 04; 0,35 - 0,2
respectivamente)

Conclusiones: Los lactantes alimentados con lactancia materna presentan valores antropométricos
generales inferiores a los nifios alimentados con lactancia artificial. Los lactantes alimentados con
férmula presentan rifiones de volumen superior y valores de urea plasméticos incrementados. Existe
una buena correlacion entre la masa renal y los valores de filtrado glomerular, peso, talla y perimetro
braquial.
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CONSULTA DE TRANSICAO DE NEFROLOGIA PEDIATRICA

Campos T, Alfaro M., Sarafana S., Jorge S., Neves F., Laima E., Almeida M.
Unidade de Nefrologia Pediatrica e Servico de Nefrologia do Hospital de Santa Maria

Uma Consulta de Transigao para Adultos surge como uma forma de promover a "compliance" ao
tratamento e seguimento a longo prazo do adolescente/jovem adulto com doenca cronica.

Objectivos: caracterizar a populagao seguida na Unidade de Nefrologia Pediatrica e transferida para
a Consulta de Transigao de Nefrologia (CTN), iniciada em 1998, e conhecer, em particular, a evolugdo
dos doentes que apresentavam sindrome nefrético (SN).

Material e Métodos: andlise retrospectiva dos relatorios clinicos de transferéncia da Pediatria e dos
registos clinicos da Consulta de Transigéo entre 1998 e 2005.

Resultados: Em 47 doentes referenciados para a Consulta de Transigao (29 do sexo masculino e 18
do sexo feminino), com idade média & data de transferéncia de 20.3 anos (£3.68), 21 apresentavam
glomerulopatias, 12 tubulopatias, 6 uropatias, 4 nefropatias congénitas e 4 outros diagnosticos.
Verificou-se que 9 abandonaram a consulta. Dos restantes 38 doentes, 4 evoluiram para insuficiéncia
renal terminal (IRT), dos quais 2 (1 oxalose; 1 SN) estdo em didlise € 2 (1 Sindrome de Alport; 1
Nefropatia IgA) efectuaram transplantagao renal. Relativamente aos @ doentes com diagnéstico de SN,
todos eram do sexo masculino, 7 caucasianos e 2 de raga negra. Neste grupo a idade média de
diagnostico foi de 6.6 anos (+4.03). A data de transferéncia 7 eram corticossensiveis-CS (6
corticodependentes-CD e 1 pouco recidivante) e 2 eram corticorresistentes-CR. Os 6 CD faziam
terapéutica com ciclosporina. 8 tinham bicpsia renal (efectuada no Servigo de Pediatria) dos quais 3
apresentavam lesdes minimas, 3 glomerulonefrite proliferativa difusa e 3 esclerose segmentar e focal.
Durante o periodo de seguimento nos adultos (média 3.64 anos) nenhum entrou em remisséo total. Os
6 CD mantiveram o seu comportamento, a terapéutica com ciclosporina e com corticoides nas
recidivas. 2 CR e 1 CD evoluiram para IR.

Conclusdes: Verificou-se uma taxa de abandono significativa (19%) e idade tardia de transferéncia
para CTN. Evoluiram para IRT 8.1% dos doentes, com patologias diversas.83% dos SNCD a fazer
ciclosporina, mantiveram uma fungéo renal normal apesar de néo ter sido possivel suspender a
terapéutica.

VALORACION DE LA CORRELACION DE LA CALCIURIA CON LA MASA RENAL EN
LACTANTES SANOS

Escribano J., Albujar M., Capdevilla F, Mendez G., Luque V., Closa R., Balaguer A.
Unidad de Pediatria. Facultad de Medicina. Reus. Universidad Rovira i Virgili

Objetivos: La ingesta elevada de proteinas se ha correlacionado con un incremento del crecimiento
del riidn vy de la masa renal y de forma secundaria de la sintesis de calcitriol, lo cual provocaria un
incremento en la absorcion del calcio de la dieta, que pedria ocasionar un aumento en Ia eliminacién
urinaria de calcio. El objetivo del estudio es determinar la influencia de la masa renal y de diferentes
parametros funcionales sobre la calciuria en un grupo de lactantes sanos.

Método: Ensayo clinico multicéntrico europeo denominado: Childhood Obesity: Early Programming
by Infant Nutrition (QLK1-2001-00389) gue compara dos patrones de alimentacién artificial diferentes
en una cohorte de 1250 nifios europeos, para valorar la influencia de la carga proteica precoz sobre el
desarrollo de obesidad y de otros factores de riesgo cardiovascular. Analizaremos datos analiticos,
antropométricos y de ecografia renal de los lactantes de 6 meses de la rama espariola del estudio.

Resultados: Se incluyen 135 lactantes, 73 nifios y 62 nifas. Los niveles medios del cociente
calcio/creatinina urinario fueron 0,35 + 0,33 {mgr/mgr), detectandose valores superiores a los normales
(>0.8)en 22 (16 %) los lactantes. £l indice de excrecién de calcio (IEC) fue de 0.16+ 0.16 mg por 100
ml FG. El velumen renal medio medido por ecografia renal y calculado a partir de 4 ejes fue de 39,13
+ 9,33 cc. Ningun paciente mostré litiasis o microlitiasis renal en el estudio ecogréfico. El indice de
correlacion de Pearson entre la calciuria y el volumen renal {cc), mostré valores de - 0.002, sin alcanzar
significacion estadistica. El valor del coeficiente de correlacion del IEC con el volumen renal fue de
-0,007. Los niveles de calciuria no mostraron correlacion con los niveles de urea, creatinina o con el
valor del filtrado glomerular. La calciuria no se correlacioné con valores antrométrices como el peso, la
talla, la superficie corporal o los pliegues cutaneos.

Conclusiones: No hemos podido demostrar la existencia de una correlacion lineal entre masa renal y
calciuria en un grupo homogéneo de lactantes sanos. El filtrado glomerular, la osmolaridad urinaria o
los nivels de creatinina y urea plasmaticos no se correlaciones con la calciuria. La tasa de lactantes
hipercalciuricos es elevada.
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ENURESIS NOCTURNA EN RECEPTORES DE TRASPLANTE CARDIACO

Herraiz C., Garcia E., Vela F.,, Anton M., *Frias MA., Rodriguez V.
Unidad de Nefrologia Pediatrica. *Unidad de Trasplante Cardiaco Pediatrico. Servicio de Pediatria
Hespital Universitario Reina Sofia. Cordoba

Introduccion: La enuresis nocturna ha sido descrita como complicacién frecuente en pacientes
pediatricos receptores de trasplante cardiaco. Su fisiopatologia es incierta y se ha postulado la
alteracion de los reflejos neuroendocrinos renales y cardiacos.

Objetiva: Conccer la prevalencia de enuresis nocturna en nifios receptores de trasplante cardiaco en
nuestro medio.

Material y Métodos: Estudio descriptivo transversal mediante la revision de historias clinicas de los
pacientes y la cumplimentacion de un cuestionario personal.

Resultados: Se estudiaron 14 pacientes trasplantados (8 varones) de 9,72+4,01(4-14,91) afios de
edad. La edad media en el momento del trasplante fue de 3,76+4,28(0,07-12,16) afios. El 66% (N=8)
de los nifios trasplantados mayores de 5 afos presentaron enuresis nocturna (dos casos secundaria al
momento del trasplante). La enuresis se resolvié en 3 pacientes a los 6, 10y 15 afios de edad, el resto
contindan con enuresis a la edad de 8,04+3,81(5,25-14,75). La edad en el momento del trasplante fue
menor en el grupo de enuréticos frente a los no enuréticos (2,59 vs 6,07 anos).

Comentarios: De acuerdc con lo descrito en la literatura encontramos un elevado porcentaje de
pacientes enuréticos en Ja poblacién infantil receptora de trasplante cardiaco. Resulta interesante el
estudio de los factores fisiopatolégicos de la enuresis en estos nifios.

MANIFESTACIONES RENALES DE LA ENFERMEDAD DE FABRY EN NINOS YV
ADOLESCENTES: RESULTADOS DEL REGISTRO EUROPEO FABRY OUTCOME SURVEY

Rodriguez-Palmero A, Pintos G.', Garcia-Consuegra J.?, Ramaswami U.?, Parini R.",

Whybra C.5, Beck M.*

1-Servei de Pediatria, Hospital Universitari "Germans Trias i Pujol", Badalona. 2-Dpto de Pediatria,
Hospital Universitario La Paz, Madrid. 3-Dept of Paediatrics, Addenbrook’s Hospital, Cambridge, UK. 4-
Dept of Paediatrics, University of Maonza, Monza, Italy. 5-Dept of Paediatrics, University of Mainz, Mainz,
Germany

Objetivo: La enfermedad de Fabry es un trastorno hereditario del metabolismo de los
glucoesfingolipidos a nivel lisosomal secundario al déficit de alfa-galactosidasa A. Se transmite ligada al
cromosoma X. Clésicamente se describe como una enfermedad lentamente progresiva de manifestacion
en el adulic, sobre todo con acroparestesias, angioqueratoma corporal difuso, insuficiencia renal crénica
e hipertrofia ventricular izquierda. Aqui presentamos datos del registro eurcpeo FOS indicando la
afectacion renal precoz en algunos pacientes Fabry con edad inferior a 18 afios.

Pacientes y Métodos: La muestra incluye 119 pacientes con enfermedad de Fabry con edad inferior
a 18 anos, 50 varones y 69 hembras. Los datos de afectacion renal recogidos en el registro fueron:
hematuria, proteinuria, valores de creatinina y estimacion del FG con la formula de Schwartz y
Cockroft-Gault, y cifras de Presion Arterial.

Resultados: Un 14% de los pacientes presentaron proteinuria, aparente sobre todo desde los 10
anos. La proteinuria fue mas evidente en nifas que en ninos. En el periodo de la adolescencia se
aprecian algunas cifras de creatinina en el limite alto de la normalidad, con valores de FG inferiores a
90 ml/min/1.73 m2. No hemos observado datos sugerentes de hiperfiltracién glomerular ni mayor
tendencia a la HTA en este periodo de edad.

Conclusiones: El depésito de glucoesfingolipides en las células renales puede determinar una
afectacion renal precoz durante la infancia o adolescencia que se caracteriza por proteinuria y leve
descenso del FG. El seguimiento sistematico de los pacientes Fabry durante este periodo, con
determinaciones de microalbuminuria y creatinina plasmatica, puede ayudar a identificar de forma
precoz aguellos pacientes con una afectacion severa e iniciar tratamiento enzimatico sustitutivo con el
fin de modificar el curso evolutivo natural de la enfermedad.

RELACION ENTRE MORFOLOGIA Y FUNCION RENALES. SENSIBILIDAD DE CUATRO
PARAMETROS QUE VALORAN LA FUNCION RENAL

Hernandez MJ., Garcia-Nieto V., Luis ML, Monge M., Delgado M., Marrero C.L, Romero DS.,
Montes de oca A.
Unidad de Nefrologia Pediatrica, Hospital Ntra. Sra. de Candelaria, Tenerife

Introduccion. En muchos trastornos renales se observa una reduccion del filtrade glomerular (GFR),
unicamente, en fases avanzadas del proceso. Hemos estudiado dos parametros que detectan,
basicamente, anomalias de la funcién glomerular y otros dos que estudian la funcion tubular y los
hemos relacionado con los hallazgos observados en la gammagrafia renal.

Pacientes y Métodos. Se han estudiado retrospectivamente las historias clinicas de 155 nifios (76Y,
79M) con una edad de 5,79+3,91 afos (rango: 1-16). El 63,2% (n=98) eran portadores de
malformaciones renales. La malformacion mas frecuente fue el reflujo vesicoureteral (n=71). Se
recogieron los valores de los cocientes calculados entre las concentraciones urinarias de
microalbumina {MAU) y N-acetil-glucosaminidasa (NAG) con respecto a la creatinina (Cr), determinadas
en la primera orina del dia. La osmolalidad urinaria méxima (Josm) se determiné tras la administraciéon
de 20 ug de desmopresina. El GFR se calculd segun la formula de Schwartz. Las gammagrafias se
realizaron tras la administracion del acido Tc-99 dimercaptosuccinico (DMSA).

Resultados. En 82 nifos (52,9%) el DMSA fue anormal. El 30,3% (47/155) tenia defectc de
concentracién. El cociente MAU/Cr fue elevado en el 16,8% (25/149) de los casos y el cociente NAG/Cr
estaba aumentado en el 5,3% (3/57). El 6,7% de los pacientes tenia insuficiencia renal (7/105). La
sensibilidad de Uosm, MAU/Cr, NAG/Cr y GFR para detectar anomalias morfoldgicas renales fue de
40,2%, 25,9%, 10,7% y 10,8%, respectivamente. Agrupando Uosm y MAU/Cr, la sensibilidad ascendio
a 46,3%. La especificidad de Uosm, MAU/Cr, NAG/Cr y GFR para detectar anomalias morfolégicas
renales fue de 80,8%, 93,1%, 100% y 100%, respectivamente. Uosm se correlaciond inversamente
con NAG/Cr (r: -0,63; p<0,001) y con MAU/Cr {r: -0,38; p<0,001) y directamente con el GFR (r: 0,56;
p<0,001).

Conclusiones. La osmolalidad urinaria maxima y la determinacion de la microalbuminuria en primera
orina del dia son los dos pardmetros mas sensibles para detectar anomalias morfologicas renales.

DIFERENCIAS EN LA SENSIBILIDAD GUSTATIVA SALUNA DE HUJOS DE HIPERTENSOS
ESENCIALES, NINOS Y ADOLESCENTES OBESOS Y CONTROLES

Somalo L., Malaga S.*, Diaz J1.*, Perillan C.**, Arguelles J.**, Vijande M.**
*Seccion de Nefrologia Pediatrica y **Area de Fisiologia. Universidad de Oviedo. Hospital Universitario
Central de Asturias.

Introduccion: El aporte salino uno de los determinantes ambientales de mayor peso en la tension
arterial {TA), aunque la obesidad y la predisposicién genética juegan también un importante papel. La
relacion entre estas variables no ha sido hasta ahora satisfactoriamente explicada.

Objetivo: Confirmar si existen diferencias en la sensibilidad gustativa salina de nifios y adolescentes
normotensos con diferente predisposicion para desarrollar hipertension arterial.

Sujetos y Métodos: Controles: 93 {edad media: 15 afos) pseudoaleatoriamente randomizados y
seleccionados a partir del Estudio RICARDIN®. Hijos de hipertensos esenciales (HHTE): 51 (edad
media: 17 afios) con al menos uno de sus padres afecto de HTE. Obesos: 20 {edad media 10 years}
con un IMC>P95 para su edad y sexo. La sensibilidad gustativa salina se explord mediante la
aplicacion de dos tests: uno de ellos capaz de determinar el umbral gustativo salinc para la menor
concentraciéon de una solucion de cloruro sédico y otro que discrimina soluciones con diferentes
concentraciones de sal. Andlisis estadistico: ANOVA (Bonferroni post-hoc test) y test de Kruskal
-Wallis H. El estudio ha sido financiado por una Ayuda de Investigacion de la FESV-2003.

Resultados: Los obesos mostraron mayor TA sistélica (121.9 mmHg vs 112.2 mmHg en los controles
y 112. 7 mmHg in HHTE; P < 0.001). No se observaron diferencias entre grupos para la TA diastélica.
Aungue los obesos mostraron una mayor discriminacion salina que 10s otros dos grupos (P =0.041), el
comportamiento de los tres grupos en cuanto al umbral de deteccidn gustativo salino fue
significativamente diferente, con los valores mas bajos para los HHTE y los mas altos para los obesos
(P =007).

Conclusion: La sensibilidad gustativa salina se ha mostrado estadisticamente diferente en tres
poblaciones pediatricas con variable carga ambiental o genética para desarrollo de HTE. La influencia
que estas diferencias puedan tener en el desarrollo posterior de TA mas altas durante la infancia
requiere posteriores estudios.
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HIPERTENSAO ARTERIAL EM CRIANCAS COM INFECCAO PELO VIH

Real L.', Martins R.2, Mouzinho A2, Stone R.', Almeida M.', Valente P.?
Unidade de Nefrologia', Unidade de Infecciologia®. Servico de Pediatria. Hospital de Santa Maria - Lisboa

A hipertensao arterial (HTA} € um factor de risco cardiovascular em doentes com infeccéo pelo virus
da imunodeficiéncia humana (VIH) e pode ser consequéncia da terapéutica antiretroviral.

Objectivo: Estudar a prevaléncia de HTA nos doentes com infecgéo pelo VIH actualmente seguidos
neste Servigo e identificar eventuais factores asscciados.

Meétodos: Para cada crianga foram avaliadas caracteristicas demograficas, tipo de virus, modo de
transmiss&o, classificagao clinica e imunoldgica, tratamento antiretroviral efectuado, débito de filtrado
glomerular (DFG) por formula de Schwartz e relag@o proteina/creatinina numa amostra de urina. Para
a avaliagdo da pressao arterial (PA) utilizou-se a metodologia e as tabelas de percentis da Fourth
Report on the Diagnosis, Evaluation, and Treatment of High Blood Pressure in Children and
Adolescents - American Academy of Pediatrics (2004).

Resultados: Dos 42 doentes observados 57% s&o de raga caucasiana, 69% do sexo feminino,
apresentando idades entre os 11 meses e os 20 anos (média:7 + 4,5 anos). A transmisséo perinatal
ocorreu em 88%, sendo causada pelo VIH 1 em 98% dos casos. Apenas 10% dos doentes
apresentam doenga grave (grau C) e 83 % efectuam terapéutica antiretroviral tripla. Foi detectada PA
> P95 em 4 criangas (10%), duas simultaneamente sistdlica e diastdlica, 19% tém valores entre P90-
95 e 71% tém PA normal ( Conclusao: O perfil tensional elevado que se verificou neste grupo de
doentes e a associagdo com proteiniria reforcam a necessidade da avaliagdo regular destes
parametros nos doentes com infecg@o VIH de forma a permitir o diagnostico e tratamento precoce
destes factores de risco.
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