X1l REUNION NACIONAL DE NEFROLOGIA
PEDIATRICA |
Zaragoza, 20, 21, 22, 23 de noviembre de 1985

RESUMENES

INDICE DE AUTORES (Num. de resumen)

Nombre

Albarran, ).
Albiach, V.

Alonso, M. .
Alonso, R.

Alvarez, R.

Amor, J.

Armillas, ). C.
Arnal, ]. M.
Arredondo, M.
Asensio, ).

Azcarate Bang, M. C.
Baeza, J.

Bafares Baudet, F.
Bedoya Pérez, R.
Bonilla, G.

Bueno Fernandez, A.
Bustinza, A.

Caldas, A.

Callis, L.

Camacho, F.
Camacho Diaz, ). A.
Camarero, C.
Canals, M. ).

Cano, ).

Carles, C.
Casanova, A.
Castellote, F.
Castellote Alonso, C.
Castello, G.

Castro Diaz, D.
Castro, |.
Cilleruelo, M. 1.
Collado, R.

Conde Cortés, ).

De la Torre, B.
Dieguy, S. M.
Desco, M.

Ecija Peird, ). L.
Enriquez, C.

Erice Keppler, M. L.
Espinosa, L.

Num. de resumen

38
48-51-52-55
47 '
2-49-50-56
44 :
3.15-22-24-37
43

4

40

14-17

41

5-18-20

27

38

38

17

27

51

33
42-43-54

Nombre

Fernandez Garnica, ). L.
Ferrandez Gomariz, C.
Fernidndez Llebrez, J.
Fonseca, E.

Fortuny, G.

Fraga, E.

Galinanez, M.

Galbe, M.

Gallego, N.

Garcia, E.

Garcia Qarcia, L.
Garcia Medina, A.
Garcia Meseguer, M. C.
Garcia, M. L.

Garcia Nieto, V.
Garcia-Vao, C.
Giménez, A.

Giménez Llort, A.
Goémez, F.

Goémez, ).

Gomez Campdera, F.
Gonzalez Mediero, M. A.
Gougoux, A.

Gracia, R.

Guardia, E.

Guardia, 1.

Heras, M. .
Hernandez de la Torre, M.
Izquierdo, E.

Jofre, R.

Junco, E.

Kiss, A.

Larrauri, M.

Lazaro, A.

Lemieux, G.

Le6n Lopez, C.

Lépez Cacho, F.
Lépez Sastre, ).
Lorenzo, L.

Loris, C.

Luque de Pablos, A.

Nim. de resumen

5

27
31-32-33-35
13

48-52

1-18

33
8-21-34
25-44
16-33
2-32-33-49-50-56
19-30
36-39

16
1-19-27-30
43

2
49-50-56
16-32-53
53
31-33-35 -
54

29

13
49-50-56
52

11-12
1-19

36

28-29
28-29

11-12 .
3-15-22-24-37-40

81



Nombre

Macaya, A.
Malaga, S.
Marcén, R.
Maroto, E.

Martin Alburquerque, L.

Martin Govantes, |.
Martin Hernandez, E.
Martinez, C.
Martinez, F.
Martinez Valverde, A.
Martul, P.
Matesanz, R.
Melian, S.

Mencia, C.
Mendizabal, S.
Miaja, .

Miguel, M. A.
Millan Otegui, |. M,
Moneo, M. I.
Montalvo, N.
Morales, M. D.
Morales, |. L.
Moreno, M.
Moreno Vega, A.
Moro, C.

Morén, A.

Muros de Fuentes, M.
Navarro, M.
Niembro, E.

Nieto, J.

Oliveros, R.
Ortufo, J.

Otero, ).

Paez, M. C.
Panadés, D.

Parras, F.

Pavia, C.

Pena, M. A.

Pérez, R.

Pérez Gonzéilez, E.

82

Nam. de resumen

55

9-10

25

16-33 4 v
22
6-22-41-46
6-41

36

24-35-37-40-53
51
5-18-20
25-44
42

47

48

25

2

38
28-29
30

Nombre

Picazo, A.
Picazo, M. L.
Pi Ferrera
Ramos, M.
Ramos, E.
Rengel, M.
Reyes, A.
Rodado, L.
Rodriguez Arnau, D.
Rodriguez, A.
Rodriguez, S.

Rodriguez Rodriguez, |.

Rodriguez Soriano, J.
Roza, M.

Ruiz Jarabo, C. ~
Sanchez, M. D.
Sanchez Bayle, M.
Sanchez Jacob, M.
Sénchez Palencia, R.
Santos, F.

Sarto, |.

Sentis, M.

Serind, C.

Sierra, ).

Simén, J.

Sitjar de Togores, M.
Sosa Alvarez, A. M.
Souto Martinez, |.
Suérez, D.

Vall, M. L.

Vallo, A.

Valls, C.

Vargas Zulnhiga, F.
Véazquez Martul, M.
Vega, A.

Vila, A.

Vilaplana, E.
Vilaprinyo, M.
Vinay, P.

Zamora, 1.

Nim. de resumen

28-29-31-32-33-35-53
22-24-37-40
7 .

31-32-33-35
42-43-54
47 :

55

14
17 ,
28-29
4-7



RINON
Y

SISTEMA ENDOCRINO

DIACNOSTICO DEL DEFICIT PARCIAL DE ADH MEDIANTE EL
TEST DE HENDRICKS MODIFICADO

V, Garcia Nieto, A.M, Sosa Alvarez, M, Arredondo,
ﬁT—ﬁ;;;;:E;;—:E;la Torre, M, Sitjar de Togores vy
M. Muros de Fuentes.

UNMIDADES DE NEFROLOGIA Y ENDOCRINOLOGIA PEDIATRICAS
DEPARTAMENTO DE PEDIATRIA. HOSPITAL NTA. SRA, OE LA
CANDELARIA DE LA 5.5, DE SANTA CRUZ DE TENERIFE.

En 1.970, Miller y Moses describen uma prueba combi»

nada para el diagnbstico de las poliuria, observandb
el incremento de la osmolaridad urinaria despuébs de
‘la administracibn de vasopresina acuosa S.C., tras
un periodo libre de liquidos., Recientemente, Hen ==
dricks describib una prueba similar relacionando
las osmolaridades urinaria y plasmhtica después de
‘la administracifn de desmopresina (DOVAP) respecto
a los valores del per{odo de dieta seca; siendo ( -
til para giferenciar la diabetes ins{pida hipofisa-
ria completa de la mefrogénica, no loes para el
diagnbstico del dificit parcial de ADH,

Realizamos a 20 nifios controles (Grupo A), 5 con
malformaciones urollgicas y/o pielonefritis aguda
(Grupo B) y 4 con deficit parcial de ADH (Grupo C),
el test de Hendricks modificado, mediante la deter-
minacibn de la osmolaridad urinaria trés 15 horas
de dieta seca (Uy) y 1 (Uy) y 4 horas (U3) después
de la administracibn de 20 ug de DDVAP intranasal,
calculando los incrementos y los valores medios =

2 DS de las osmolaridades de cada grupo.

GRUPD n Uq Uz Increm. Us Increm,

R 70 903%¥97 923%92" 3,3 4,6% 1015480 73,5310%
8 5 734%93 754492 3,6% 3,6% 7B84%31 8,1311%
C 4 482%47 5514138 143179 723%12351,8%16%

8e concluye que mediante ésta prueba puede diagnos-
‘ticarse el d&ficit parcial de ADH al observarse un
‘incremento de la osmolaridad, 4 horas después de la
administracidn de DDVAP, superior al 35% respecto a
los valores del perf{odo libre de 1{gquidos.
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FUNCION TIROIDEA EN EL SINDROME NEFROTICO. ESTUDIO DE 22 CASCS

Dres.J.A. Camacho, A Gimenez, L. Garcia, C. Pavia, J.Albarran,
'y C.VallsT Secciones de Nefrologia y Endocrinologia.
Hospital San Juan de Dios. Barcelona.
Se realizé un estudio prospectivb de la Funcién Tiroidea
en el periodo de afio y medio en 22 nifios afectos de S.N.
Incluye determinacidn de T, , T, Indice T. libre, TSH (Test
TRH), TBG y Anticuerpos Antitiroideos.

Se dividieron los pacientes en tres grupos

I-Pacientes en remisién de su S.N. (T 2 afios 7712 (31/2 m
5a)) : 5 casos, con edad M : 9a 2/12 (19m-~ 14a).

I1.8 Pacientes con primer brote que mmca han recibido medica-
cidn. Edad M: 5a 5/12 (2 ja- 13a 9/12).

III-Pacientes en brote tratados anteriommente. Edad M: 9a 2/12
(19m~ 14a) 9 casos.

Todas las determinaciones hormonales se realizaron previa-
mente a la instauracién de ningin tratamiento y al mismo tiempo
se determing Proteinograma y Proteinuria cuantitativa.

Las cifras de Ts, Ts, TBG y TSH para el grupo I no son di-
ferentes estadisticamente de las obtenidas en un grupo de ni-
fios normales de la misma edad.

En los grupos II y III se encuentran cifras bajas de T,,:
0,82 + 0,068ng/ml y 0,79 * 0,12 ig/ml (X * sem), y de T,: 3,33
0,23y 5+ 0,83ug%, con diferencias significativas Con res-
pecto al grupo I (p<0,01), asi como la TBG (12,7 * 1,5 y
12,4 £ 1,8 g/ml) (p< 0,05).

La TSH (Test TRH) configura en los grupos II y III una res-
puesta tipica de Hipotiroidismo primario, alertada con respecto
al T (p< 0,002 y P<0,05). °

CONCLUSIONES : 1-los nifies con S.N. en pleno brote presentan
cifras bajas de Tj, Ts, y TBG independiente del

tratamiento previo.

[

- La respuesta de la TSH es tipica de Hipotiroidismo primari
3 - la conjugacién de 1y 2 refleja un hipotiroidismo bioqui-
- mico que requiere tratamiento segin evolucién.

4 - Los pacientes en remisidn presentan Funcién Tiroidea norma)
5 - Todas estas alteraciones se correlacionan con 1la inten-
sidad de la Proteinuria.

HIPOTIROIDITMO Y CISTINOSIS,

Canals 11,J,,Morales 11,D,, Ewque de Pablos A.,Lorenzo LeyRodri
Aguez—Arnau DeyRodriguez A,

Seccién de Nefrologia Pediatrica.Hospital Provincial.Madrid.

La Jistinosis es una enfermedad metabolica caracte
terizada por el acumle de cigtina intracelular.Desde 1la des
cripcién de Chan en el 70,el hipotiroidismo es un hallazgo
comin. .
lemos evaluado la funcién tiroidea('l‘3,'l‘ y TSH) a lo large de
8 afios en 6 pacientes cistinoticos,4 heé?bras ¥ 2 varones.Bn
el momento actwal 1 es normofuncionante,3 estan en Hemodiali
sis y 2 tienen un trasplante funcionante desde hace uno y dos
afios respectivamente, .

31 paciente con funcién renal normal{4 afios) es eutiroideo.
In los otros 5 se practicd el primer control hormonal con in
suficiencia renal moderadajencontrando hipotiroidismo subcli
nico(13 y/o T4 disminuidas y/o TSH clevada)en 3 de ellos(63,
% y 104 afios)jen los otros 2,la hipofuncidn aparecié despues
de dos afios en hemodialisis(con 7 y 11 afios).
Desde el 82,2 los que presentaban hipofuncién se les ha tra
tado con Tiraxina a dosis de 0.25 a 0.5 microg/dia.
Se realiza valoracién actual de funcién y morfologia tiroidea
oediante niveles de T3,74,TSH y Cammegrafia trag suspender el
tratamiento durante un mes, ' :
Encontramos:Hipotiroidisemo primario en los 5 pacientes,con ni
veles bajos de T3 yT4 en 4 de ellos y normales on el otro,
con elevacién en mayor o menor grado de la TSH en todos,La
captacién del isotopo era homogenea en 2 casos y asimetrica
en los otros 3.E1 perfil analitice de cada paciente en este
tiempo no muostra modificaciones.
Conclusiones:~Fl Hipotiroidismo subclinico es una constante
en la cistinosis tipo infantil, K

=Se trata siempre de Hipotiroidismo primarie,y
encontranos afectacién irregular de la glandula en un 60F; de
nmiestros casos.

~Ho hay una correlacién lineal entre la apari-
cién del hipotiroidiemo y el grado de insuficienoia renal,

DEFECTO DE ACIDIFICACION URINARIA EN LA HIPERPLASIA
ADRENAL CONGENITA

S.MENDIZABAL, C.CARLES, I.ZAMORA, V,ALBIACH, J.SIMON

SECCION DE NEFROLOGIA. HOSPITAL INFANTIL "LA FE"
VALENCIA

Aunque bien conocida la accién estimuladora de los mineralcor-
ticoides (MC) en la excrecidn renal de 4cido, el efecto de su
deficiencia no esta totalmente definido. La Hiperplasia Adre-
nal Congénita (HAC) por deficit de 21-hidroxilasa, representa
en la infancia un modelo experimental, donde los trastornos

de acidificacién urinaria adquieren una mayor entidad clinica.

Se estudian 8 nifios de 1-11 afios con HAC, diagnosticada en
base a una elevacién de la 17-hidroxiprogesterona y de la ac-
tividad de renina plasmitica (ARP). Una vez normalizada la
natremia y kaliemia, y bajo tratamiento exclusive con gluco-
corticoide, se practicd sobrecarga oral de CINHg . El Upn fue
inferior a 5.5 (5.2X0.34), la excrecidn de NH, (43.4 % 14.5
UEq/min/1.73 m?) fue subnormal en parte de los casos y la
AT(21.9 9.6 UEq/min/1.73 m?)estuvo disminuida en todos.
Bajo tratamiento sustitutivo con glucocorticoides y MC, el
Upy alcanza limites similares (5,02 * 0,16), la excrecidn de
NHy (55.5 % 18,1) y AT (34.6 * 13.5) se normalizé sSlo en ‘los
casos en que la ARP fue inferior a 10 ng/ml/h, permaneciendo
subnormal en los insuficientemente tratados con MC.

Tres de los casos, remitidos para estudio por acidemia, fueron
explorados en fase de hiperkaliemia (5.5-6.6 mEq/1), previa-
mente al inicio de todo tratamiento hormonal sustitutivo.

El umbral de HCO} fue de 15-17 mEq/l. Tras sobrecarga de CLNHy
la orina acidificé por debajo de pH 5.6 y la excrecidén de

NHg (27 - 39), AT (26 - 30) y Net H' (43 - 65) estuvieron dis-
minuidas. Corregida la kaliemia y bajo tratamiento exclusivo
con glucocorticoide, se normalizé el umbral de HCO3 y la
excrecidn de NH,, persistiendo disminuidos la AT y Net HY,

CONCLUSION: La disminucién del umbral de HCOY en la HAC es
exclusivamente secundario a la hiperkaliemia, condicionando
tambien esta en su mayor parte, el deficit de excrecion de NHy
La deficiencia de MC parece actuar como causa primaria en la
disminuida excrecién neta de dcido, a partir de su accién di-
recta sobre la reabsorcidn de Na' y secrecidn de HY. El défi-
cit de MC en la HAC situa al rifién en un estado de disminuida
capacidad de adaptacién ante insultos externos que alteren

el equilibrio acido-base.

ACIDOSIS TUBULAR RENAL DISTAL HIPERKALIEMICA EN LA HIPERPLASTA
SUPRARRENAL CONGENITA CON PERDIDA SALINA.

J. Rodriguez Soriano, A. Valle, R. Oliveros, G.
J.M. Fernandez Garnica.

Seccién de Nefrologia Pedidtrica, Hospital Infantil de Cruces
y Departamento de Pediatria, Universidad del Pais Vasco,
Bilbao.

Castillo y

Hiponatremia, hiperkaliemia y acidosis metabdlica constitu-
yen anomalias bioquimicas bien conocidas en el curso de la hi-
perplasia suprarrenal congénita con pérdida salina (HSC-PS),
debida a deficiencia en 21-hidroxilasa. Estos trastornos elec-
troliticos se atribuyen generalmente a un estado de hipoaldos-
teronismo funcional, aunque existen pocos trabajos especialmen-
te disefiados para estudiar su patogenia.

Presentamos los estudios funcionales de acidificacién distal
en dos lactantes varones, de 1 y 3 meses de edad, afectos de
HSC-PS. La pérdida salina era de grado moderado. En ambos ca-
sos el diagnéstico estdba sustentado por la elevacién de los
niveles plasmdticos de 17-hidroxiprogesterona y de la actividad
de renina. Ambos pacientes fueron incapaces de acidificar la
orina por debajo de pH 5.9, ya sea tras administracién oral de
cloruro de amonio o administracién IV de furosemida. Un pacien-
te también se mostré incapaz de disminuir el pH urinario duran-
te la infusién de sulfato sédico. Una sobrecarga oral de bicar-
bonato mostré una elevacién insuficiente del gradiente de Pcoy,
orina: sangre (-2 y 13 mmHg). Este pradiente se elevd también
insuficientemente tras sobrecarga oral de fosfato en un caso
(15 mmHg). Los estudios fueron repetidos tras administracién
aguda de fludrocortisona en un enfermo o tras administracidn
prolongada de hidrocortisona en el otro, mostrando ambos una
normalizacidén de todos los indices de acidificacidén distal
(pH urinario minimo: 4.9 y 4.6; gradiente de Pco, en orina al-
calina: 30 y 27 mmHg; gradiente de Pcoy tras fosfato: 31 mmHg ) .

En conclusidn, estos estudios demuestran que en la HSC~PS la
hiperkaliemia se acompafia de un defecto de acidificacién dis~
tal, asociacién conocida como "acidosis tubular renal distal
hiperkaliémica". La secrecién distal defectuosa de ion hidrége-
ne guarda probablemente relacién con la abolicién de la diferen
ria negativa de potencial eléctrico que existe normalmente en
el tdbulo colector cortical, inducida por el defecto de reabsor
pién de sodio existente a dicho nivel en la hiperplasia supra—_

- crenal congénita con pérdida salina.



ACIDOSIS TUBULAH TIPD IV, SUBTIPO S, ESTUDIO FISIOPATOLO-
GICO
Martin Govantes, J.; Martin Hernédndez, E.

H.I."Virgen del Rocio". Sevilla

La acidosis tubular tipo IV [AT IV) se caracteriza por
la existencia de hiperkaliemia, Se han descrito 4 tipos
en los gue se encuentra mecanismo fisiopatoldgico, y un
guinto (Mc Sherry)de causa desconocida.

Presentamos un vardn, de 4 meses de edad, con importante
retraso estaturo-ponderal y acidosis metabdlica hiperkalié-
mica mantenida.

En los estudios practicados se evidencid:

-pH urinario de 6,8 a 7.5

-Excreccibn fraccional de bicarbonatos: 0,8-3 %
—-Excreccidn de hidrogeniormes: 61 microEq/min/1,73
—-Excreccién fraccional de sodio: 0.5 %

~Excreccién fraccional de potasio: 10 % (con hiperkaliemia,
-pCR2 urinario - pCO2 plasmético: 16 mm, ascendiendo a
4l tras la administracidn de fosfato neutro de scdio.
—FGR,17-0H y 17-0H progestezrona, normales

-Relacidén aldosterona/potasio, elevada

-Renira plasmdtica elevada

-Test de la furosemida: Descenso del pH urinaric a 5.2.
Elevacidn de EF K.

El eﬁsayo terapéutico con mineralcarticoides fué negativa

Normalizacidn tras tratamiento con bicarbonato e hidro-
clorotiazida,

Descarsadas las causas conocidas de AT IV, se consideran
los posibles mecanismos fisiopatoldgicos, como falta de
respuesta parcial a la aldosterona,

NORMALIZACION DEL Tmpy, EN NIROS BINEFRICOS Y CON
RINON UNICO 4

I.ZAMORA,S.MENDIZABAL,F.MARTINEZ,L.RCDADG y J.SIMON

SECCION DE NEFROLOGIA.-HOSPITAL INFANTIL "LA FE"
VALENCIA

El proceso de crecimiento en el nific conlleva unas necesida-
des incrementadas de F¢sforo que obligan a una adaptacidn de
su manejo a nivel renal. Como consecuencia existiran unos
niveles de TmPO“ fisiologicamente elevados con respecto al
adulto, cuyo conocimiento es necesario para el diagnéstico y
tratamiento de los procesos que ocasionen disminucién en la
reabsorcidén de Fésforo.

Utilizando el Aclaramiento de inulina come indice de Filtrado
Glomerular (FG), se estudid el Tmpob/FG segun el nomograma
de BIJVOET, en tres grupos de nifios:

. Grupo I: De 91 nifios binéfricos normales, distribuidos por
edades en los siguientes subgrupos:; 0-1 afio (n=5),
1-2 aflos {n=27), 3-4 afios (n=26), 5-6 aflos (n=19),
7-8 afios (n=13) y 9-12 afios (n=6).

. Grupo II: De 14 nifios (1-12 afios) con agenesia renal y ri-
fién sano contralateral.

. Grupo III: De 32 nifios (1-12-afios) con rifiédn Unico normal
por nefrectomia contralateral.

El FG fué similar .entre los tres grupos (NS), excepto en los
menores de 1 afio. .

En los nifios binéfricos, el Tmp, /&l FG, no mostré diferen-

: PN ; u
cias significativas entre los subgrupos de edades en el rango
de 1-12 afios (x 4.5%0.8). Coincidiendo con el estudio de
BRODEHL (Clinical Nephrology 17: 163-171, 1982), el Tmpg, fue
significativamente superior en los nifios de 0-1 afios.

En la agenesia renal (Grupo II), el TmPOu (X 4.720.6) fue si-
milar a los biné&fricos (NS).

En el grupo de nefrectomia unilateral el Tmpou (X 4.420.7) no
fue diferente al de los binéfricos (NS) o de agenesia renal
(NS). El tiempo de postnefrectomia (1-10 aflos) no influyé
en el Tm .

u .
*CONCLUSION: La hipertrofia compensadora del rifién tdnico sano,

por agenesia o nefrectomia del contralateral, mantiene el
equilibrio glomerular para el PO, con niveles de Tmpgp, simi-
lares al nifio binéfrico. -

RAQUITISMO VITAMIN D DEPENDIENTE TIPO.II. RESISTENCIA EXCEP~
CIONAL AL, TRATAMIENTO.

M, Galbe, M.A. Miguel, M. Roza, R. Alvarez y J. Lopez Sastre.

Hospital General de Asturias. Oviedo.

Se describe un nuevo caso de raquitismo y alopecia resistente
a dosis muy elevadas de 1-25 (OH)2 D3.

Se trata de un nifo de 2 afios de edad con alopecia desde el
nacimiento, cuya clinica se inicia a partir del primer afio
de vida. El diagndstico se realizd mediante la determinacidn
de Ca, P, FA, RTP, Aminocaciduria, 1-25 (OH)2 D3, 25(OH)D3
24-25(0H)2D3, PTH, AMPC en orina y cultivo de fibrobalstos de
piel para el estudioc de receptores de 1-25(CH)2 D3.

Se inicid tratamiento con 1-25(CH)2D3 y trds una respuesta
parcial conseguida a dosis de 8 microgrs dia sufrid una re—
caida que obligé al aumento progresivo de dosis hasta 42micro
grs dia sin conseguir mejoria ¢linica ni bioldgica. En 4 afos
y medio de seguimiento su velocidad de crecimiento es de 2.5
cms/ afio continua con hipocalcemia y con cifras muy elevadas
de FA.

En relacién con los resultados clinicos, bioldgicos y tera-
péuticos observados en este nifio se comentan los aspectos
fisiopatoldgicos de esta rara enfermedad, que estén contri-
huyendo al conocimiento de la accidn molecular de 1os meta~
bolitos activos de la Vitamina D.

ESTUDIO FUNCIONAL RENAL EN NINOS CON HIPERCALCIURIA
IDIQPATICA (HI).

M. MORENO, D. SUAREZ, M. SANCHEZ JACOB, J. MIAJA
F. SANTOS Y S. MALAGA.

SECCION DE NEFROLOGIA INFANTIL/ DEPARTAMENTO DE PE-
DIATRIA. FACULTAD DE MEDICINA Y HOSPITAL INFANTIL
NTRA. SRA. COVADONGA. OVIEDO.

Se ha estudiado desde el punto de vista funcional

a un grupo de nifios con HI: 5 con HI de tipo renal
(HIR) y 11 con HI de tipo absortiva (HIA) tras una
semana de ingestién de una dieta de Eontenido en
calcio equivalente a 1.300 mg/1,73 m” g.c./dia.

Los resultados se han comparado con los hallados en
un grupo control constityido por 7 nifios sanos.

La fosfatgria (X: 17,07 - 6,4 mg/kg/24 h)+ E.F.Na
(X: 0,73 - 0,39 m1/dl FG), E.F.K (X:5,51 -3,4 ml/dl
FG), E.F.Cl (X:_0,88 - 9,67 ml/dl FG), aclaramiento
de agua libre (X: 0,91 - 0,5 ml/dl FG)y aclaramien-
to osmolar (X: 1,75 - 0,46 ml/dl FG) no han mostra-
dos diferencias con la poblacién normal. El estudio
de la excrecidén urinaria de dcido Urico en los ni-
fios con HI (X: 20,48 - 9,5 mg/kg/24 h.) ha sido sig
nificativamente mas elevado {p<0,00l1) que el halla-
do en el grupo control (X: 11,2 - 1,3 mg/kg/24 h.).
De los 16 pacientes con HI la hiperuricosuria esta-
ba presente en el 37,7% (de ellos el 50% presenta-
ban HIR y el 50% HIA). No se encontrd ninguna dife-
rencia en la excyecién urinaria de magnesio (nifios
con HI: X: 2,75 - 1 mg/kg/24 h. versus nifios norma-
les: X: 2,7 - 0,46 mg/kg/24 h.). E1l 31,5% de los
enfermos con HI presentaban hipermagnesuria (deé
ellos el 41% eran HIR y el 59 HIA)}. La capacidad de
concentracidén urinaria tras restriccién hidrica

ha sido normal (X: 863 - 132 mOsm/kg), asi como el

estudio de la capacidad de acidificacién del tdbulo

distal mediante la medida de la diferencia de la
pCO, urinaria-plasmatica en condiciones de orinas
alc%linas -ph>7,4- y mediante la_ sobrecarga oral
con bicarbonato sédico (X: 46,1 - 15 mm Hg nifios
con HI versus X: 50,8 - 11,8 mm Hg en el grupo con-
trol).

Conclusiones: 12 La presencia en nifios con HI de
hiperuricosuria (37,5%) o hipermagnesuria (31,5%)
con independencia de que se trate de HIR o HIA,
sugiere que ambas alteraciones son causadas por una
disfuncidn tubular distal con diferente manifesta-
cién.22El resto de alteraciones descritas en el adu
to no se abietivan durante la infancia.



* NIVELES SERICOS DE PARATHORMONA (PTH) Y 1,25 (OH)
D, EN NINOS PORTADORES DE HIPERCALCIURIA IDOPATICA.

J. MIAJA, D. SUAREZ, M. SANCHEZ JACOB, M. MORENO,
FTSANTOS™Y S. MALAGA.

SECCION DE NEFROLOGIA INFANTIL. DEPARTAMENTO DE PE~
DIATRIA. FACULTAD DE MEDICINA Y HOSPITAL INFANTIL
NTRA. SRA, COVADONGA. OVIEDO.

Para valorar el comportamiento dela PTH y el 1,25
(OH)2D3 en relacién con el contenide en calcio de
la dieta, se ha estudiado un grupo de 16 nifios con
hipercalciuria idiopdtica (HI) y 7 nifios normales
que constituian el grupo control. Los enfermos con
HI estaban comprendidos entre 4 y 16 afios (12 nifios
y 4 niflas) y de ellos 5 presentaban HI tipo renal
(HIR) y 11 HI de tipo absortiva (HIA). La tasa séri
ca de PTH (X: 0,57 - 0,8 ng/ml) se encontrd signi-
ficativamgnte mas elevada que en el grupe control
(X: 0,38 ~ 0,14 ng/ml) (p<0,05) y no varié signifi-
.cativamente con el contﬁnido en calcio de la dieta
v(Qenos de 300 mg/1,73 m“ s.c. versus 1,300 mg/1,73
m” s.c.) tanto en nifios con HIA como en portadores
de HIR. Si se observado, sin embargo, que_ estaba
mas elevada en los nifios con HIR (X:1,05 -1,3 pg/
ml) que en el grupo de niffos con HIA (X: 0,31 -
0,08 ng/ml).

Los niveles séricos de 1,25(0H)2D3 no han presenta-
do alteraciones (X: 37,28-8,8 pg/ml). Sin embargo
se ha visto que se elevé significatiyamentg tras
dieta con bajo contenido en calcio (X: 44 - 9,4 pg/
ml) (p<0,001}, hecho que no se gbservé gn el grupo
control (dieta pobre en calcio X: 37,5 - 6,4 pg/ml.
dieta rica en calcio X : 35,5 - 8,6 pg/ml),ni en
los nifios con HIR que , por otra parte, mostraron
cifras mas elevadas que los nifios con HIA (p<0,05)
+(HIR con dieta baja en calcio X: 45,7 = 6,4 pg/ml;
con dieta rica en calcio X: 43,88 - 7,8 pg/ml).

La fosfaturia ha sido normal (X: 17,07 | .6,4 mg/
kg/24 horas) y la calciuria se vio claramente in-
fluenciada con el_contenido en calcio de la dieta;
con dieta normal X: 7,19 - 2,4 ,mg/kg/24 horas. Gon
dieta pobre en calcio X: 3,28 - 1,8 mg/kg/24 horas.
Se sugiere que las variaciomes de las tasas de PTH
y 1,25(0H)2D3 pueden explicarse por los cambios en
2l contenido de la dieta en calcio y la intensidad
de la calciuria.

PSEUDOHIPQQEDOSTEROFISMO| ASPECTOS EVOLUTIVOS ’

=Ssans=z=

M.I, Moneo, M. Heras, J, Sierra, J.M., Arnal y C, Loris.

Nefrologfa Pediatrica. Hospital Infantil, C. S. "Miguel Ser-
vet", Zaragoza,

¥l objeto de esta comunicacién es analizar los aepectos
evolutivos de un varén afecto de pseudohiposldosteronismo, -
diagnostiocado a los 4 meses de edad. Periodo de observacién
8 2. 7 m. ™ este tiempo se han analizado: Respuesta terapeu
tica con Cloruro S8dico, desarrollo pondoestatursl, manejo -
del Na en el tdbulo mediante test de restricecién sbdica y ex-
pansién salina hipoténica y evolucidn del sistema Renina—An-
giotensina~Aldosterons,

Resultadoa 1

Buena respuesta terapettica con el ClNa. A los 12 meser
de edad no necesit$ méds apories terapediticos.

Incremento del desarrollo pondoestaturals SD Score de
pesos - 4,9 iniocial & - 1,4, tallag ~B8a - 1,9,

+Explora.cién tubular: inicialmente gran pérdida proximal
de Na . A los 8 afios de edad, localizacién de 1a pérdida sa=
lina en tfibulo distal.

Mantenimiento de niveles altos de Renina y Aldosterons
plasmftice. Los halleggos actuales son similares a los fue -
presente la madre del paciente,

Conclusiones 1

Creemos oue existe un defesto madwrativo en 1a reabsar-
cién de Ta en el tibulo, con mejorfa progresiva, pero persis
tiendo el defecto de forma permanente, aunque cuantitativa—
mente menor, localizado a nivel distal,

Fsio obliga a un mantenimiento constante de niveles al
tos de Renina y Aldosterona. .

PSEUDCHIPERALDOSTERONISHO POR_APLICACION TOPICA TN PIEL DE
9 = O - FLUCRPREDNTSOLOYA.

fenes

Dres, J.M, Arnal, M. Herza, J, Sierra, M,I, Moneo, M, Ramos y
C. Loris,
. Nefrologle Pediatrica, H.I, C.S., "Miguel Servet!, Zaragogs,

La asociacién de hipertensién arterisl, hipokeliemis y =
' descenso de los niveles plasmdticos de Renina ¥y Aldesterona =
" sugiere el diagnéstico de Pseudohiperaldonteronismo. Como osu
- sas més Precuentes de este sfndrome se han sefialado la utili-
. zacién prolongada de pomadas y gotse nasgales con 9 - of — fltox
prednigolona o el abuso de regaliz.’

Cago ¢clinioo

Se trata de una nifia de 6 afios afecta de psoriasis, Fn —
un primer control se detects una Tensién Arterial de 130 - 70
mmHg, hiperceleiuria e hipoatemmia, suiendo achacedo a dosis
altes de vit D, gue estaba recibiendo.

Seis meseg mds tarde, ain recibir vit D3
Tenslén Arierial de 140-110 mm Hg,

Datos analfticos

Ne*e 145 mEq / 1. K" s 2.7n% /1. CO.H ~: 28.6 mEe/1.
Renina plaenfticas 0,03 ng / mt / b $Vhe 0.15 ~1.78 ng/u1/b)
Aldosterons orina: 0.7 n27 wl /24 h (Vn- 5 - 20 ng/ 24 b)
GFRsnarmal, 17 Cetos, 17 OH, Catecolaminas, A.V.M,s normales.

Trés la supresién de la crems t6pice de 9 - af = fldor-
prednisolona que en esos momentos se estaba administrando se
normalizé la T.A.s 100 = 60 mm Hg, asf como las eifras de Re
nina, Aldosterona, Potasio y Bicarbonato en plasma,

, present$ una

Comentario o

La absorcifn percutdnea de 9 — alfa - fluorprednisolona
profuse un sindrome anflogo al aldosteroniemo primario. Fete !
preparado ejerce una potente acoién como mineralocorticoide,
sinilar a la aldosterona, debido a la fluoracién en posicién
9 del mficleo esteroideo,

Dado que Fspafia es, junto con Italia, loz tinicos paises
.en que todavia se usan estos preparados, hemos de tener en
cuenta su utilizacién ante el estudio de un paciente con Hi-
pertensién arterial y / o signos de hiperaldosteromismo,

20 CASO:

PSEUDOHIPERALDOSTERONISMO. ANALISIS DE DOS CASOS.

*M.NAVARRO, L. ESPINOSA, R.CRACIA,E. FONSECA, M. L.PICAZO.

HOSPITAL INFANTIL "LA PAZ". MADRID.

Se presentan 2 casos de Hipertensién Arterial (HTA) secundaria
a un pseudchiperaldosteronismo.

19CAS0 : de 32 m.Poliuria-polidipsia desde los 7 m 3 tratado
desde los 20 m como diabetes insipida nefrogénica con hidroclo
rotiazida y potasio oral.A los 30 m HTA severa 180/110, K 1,3
nEq/1,Renina 0,2 ng/ml/h y Aldosterona SO pg/ml.Miccardiopatia
hipertréfica concéntrica y resto de analitica normal.

A su ingreso HTA 180/110, Hb 12,5 g/dl,Hto 37%,Cr 1,2 mg/dl
FG 42 ml/min/1,73 m, Na 140 mEq/1,IEFNa 0,5%, K 1,9 mEq/%,IEF
de K 31%,C1 97 mBEq/1,C1_ 4 mEq/1.08sm max urinaria 365 mOsm/1,
Ca 9,8 mg/dl,Ca_ 6,3 mglkeg/d, P 4,9 mg/dl,RTP 78%, PTH 3,8 mU/m}
Renina 0,1 ng/ml/n,Aldostercna 94 pg/ml, 17-CO 3,8 mg/d, 17-OH
4,6 mg/d,pH 7,54, pC0, 38, CO,H 32,7.Ecografia renal:nefrocalci
nosis bilateral.BiopSia renalifibrosis intersticial moderada,
con depésitos aislados de calcio,hipertrofia muscular de arte-
riolas, tibulos artefactados.

Tratado durante 15 dias con furosemida y 3 hipotensores, per-
sisten crisis hipertensivas y TA 130/90.Tras la introducciénd
de amiloride y tiazidas desaparecen las crisis hipertensivas a
las 48 h,controlando la TA al 4¢ dia.A los 6 m se controla con
Amiloride (0,2 mg/Kg/d) e Hidroclorotiazida (1,9 mg/Ke/d),Crs
0,7 mg/dl,Na 145 mBq/1,IEFNa O,4%,K 3,9 mEq/1,IEFK 30, 3%,Reni-
na indetectable, Aldosterona 41,8 pg/mi.
de 11 a con Sindrome de Netherton,diagnosticado de hj
percalciuria idiopdtica a los 3 a.Poliuria-polidipsia desde el
12 afio.Aplicacién tépica de 9~a-fluorprednisolona desde el afio.
HTA 140/90 intermitente desde los % a con patrén electrolitico
de hiperaldosteroniemo.Renina 0,06 ng/ml/h,Aldosterona 47 pg/ml
17-CO 4 mg/d, 17-0H 15,3 mg/d,Cortisol: Mafi 15,5 mcgh, Tard 2me

A los 11 a: Hb 13,5 g/dl,Hto 39,5%,Cr 0,7 mg/dl,FG 99 ml/min/?
/1,73 m,Na 150 mEq/1,IEFNa 0,3%,K 2,7 nEq/1, IEFK 17%,0sm max
urinaria 509 mOsm/1,Ca 9,9 mg/dl,Ca_ 4,6 mg/Kg/d,P 3,4 mg/dl,

"RTP 85%,PTH 2,2 mU/ml,Renina O,2 ngJml/h,Aldosterona 47 pe/ml.

Ecografia renal:nefrocalcinosis bilateral.Biopsia renal:minimos
cambios.

CONCLUSIONE S

Los datos clinicos,analiticos y hormonales de los 2 casos,
asi como la evolucién ferapeltica,parecen corresponder a un
Pseudohiperaldosteronismo ; en el 12 de caracter primario 6
Sindrome de Liddle y en el 22 secundaric a la aplicacién té-
pica crénica de g-a-fluorprednisolona.
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INSUFICIENCIA RENAL CRONICA,

HD Y TRASPLANTE

EQUILIBRIC ACIDO-BASE Y TOLERANCiA CLINICA DE LA
HEMODIALISIS CON BICARBONATO

F.CASTELLO, E.VILAPLANA, J.SARTO
HOSPITAL INFANTIL "VALLE HEBRON" BARCELONA

Se han estudiado cuatro nifios de edades comprendi-
das entre los 8 y 12 afios y peso entre 17 y 39 Kgs.
afectos de IRC y en programa de hemodiflisis (HD)
‘periddica. Cada nifio ha sido sometido a cuatro se-
siones de HD con bicarbonato (HD Bic) y a cuatro se .
siones de HD con acetato (HD Ac) con el objeto de
comparar la tolerancia y las varjaciones del equi-
librio &cido base en ambos tipos de HD.

La composicifn del liquido de diflisis (mBEg/L) fué:
HD Ac= Na:138; Acetato:38.

HD Bic= Na:138; Acetato:10; Bicarbonato:27.

Las ureas predifilisis fueron: 190426 mg% en HD Ac y
179435 mg% en HD Bic.

Los resultados fueron los sigquientes:

1) Tolerancia clinica: Crisis de hipotensibén y/o vé
mitos en el 25% de las HD Ac y en 0% de las HD Bic.
2) Frecuencia cardiaca aumentada en HD Ac con res-
pecto a HD Bic. ' .

3) La pCOyfué mis elevada en HD Bic que en HD Ac

. (pCOpa la 20 y 39 hora en-HD Bic: 38.8+46.3 y 38.5+
6.6 vs 33.06+4.2 vy 32.943.6 en HD Ac; p(p.Ol)

4) La bicarbonatemia fu® m&s alta en HD Bic que en
HD Ac (CO3H "a la 2o y 32 hora en HD Bic: 24.541,9

y 24.8+2.1 vs 21.4%2.5 y 22:0642.7 en HD Ac; p0.01)’

"5) Los pH y las pQZ fueron semejantes en ambos tipod
de HD.

La HD Bic estd indicada en aquellos nifios que pre-
sentan mala tolerancia c¢linica (crisis hipotensivas,
vomitos, etc.) a la HD, especialmente si requieren
ultrafiltracién importante.

La mejor tolerancia de la HD Bic con respecto a la
HD Ac, se basa en un aumento mis adecuado de las re
sistenclas vasculares periféricas, quizds secunda-
ria al mantenimiento de una pCO, normal, y tambié&n
en la obtencifn de una mejor reexpansibn del espa-
cio vascular,
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DIALISIS CCN BICARBOHATO BN LA TMPAICIA

Morales M,D.,Canals M.J.,lugue de Pablos 4,

Seccion de Nefrogia Pediatricas.Hospital Provincial.Madrid.

La mala tolerancia a la ultrafiltracion (UF) en dialisis
es un problema en la practica pédiatrica, ya que conlleva a
sesiones de larga duracidn con disconfort; dada la aparicién
de recientes irabajos que refieren la mejor estabilidad he
modindmica utilizando bicarbonato como buffer, nos propusi-
mos su empleo en 2 pacientes de 6 y 12 alios de edad, cuyas
ganancias de peso interdialisis superaban el 7% de su peso
corporal.

Se compara la tolerancia de ambas pacientes en 10 sesio-
nes con acetato y 10 con bicarbonato (coh\ig?al concentra =
cién de sodio), valorando numero de hipotendiones,tensién ar-
terial media,vomitos,necesidades de salino y cc/Kg de peso
ultrafiltrado en cada sesidénj con ganancias de peso,tension
arterial prehemodialisis, flujo de sangre y dializador igua—
les.

Encontramos que con_bicarbonato sg reduce el numero de
hipotensiones de.xe2°4 %1°1 a %x=0°45 <0 p{ 005 y vémitos,
asi como las necesidades de salino de 159 + 15 21 6 + 32
cc/sesién pg0°CCY, pudiendo aumentarse la UP durante Ta hemo
dialis de 29°9 + 173 a 67 + 1°4 cc/Kg y sesién p<0’005.

Se analiza en un grupc de 8 sesiones con cada tipo de
solucion de dialisis,en cada pacientejlas natremias y osmola
ridad pre y postsesion, sin que encontremos difer:n9ias; sien
do el sodio pre X=136"9 ¢+ 5'3/]36'9 4 371 y post X=136"7 t}'é
/138°9 4 2°2,F1 gradients de osmolaridad con acetato es de
28" 1671 y con bicarbonato de 31 + 12,

~ Conclusioncs: Las hemodialisis con bicarbonatos

~Hejoran la tolerancia.durante la sesién con mayor es—
tabilidad hemodinamica

=Permiten yma mayor UF, con menorcs sintomas

~Estos beneficios no estén en relacidén con mayores na~
tremias, ni con menores gradientes de osmolarided dur ante
1a sesidn.

~Fs una tecnica muy util en la dialisis pediatrica

VALORACION DE LA FUNCION VENTRICULAR TZQUIERDA(FVI)
EN NINDS EN HEMODIALISIS({HD).ANALISIS ECOCARDICGRA-
FICO SECUENCIAL.
mlgiggggig,E.Maroto,A.éustinza,E.Garcfa;E.deez.
Hospital Provincial.Madrid. '

Han sido muchos los estudios realizados sobre gl efec-
to de la HD sn la FVI,sin llegar a conclusiones defi-
nttivas;pussto que no han sido confirmados por estu=
dio secusncial.Hemog veloraco la FVI antes y despues
de HD en once nifios 8 los 0 y I2 meses,con objeto de
comprobar si existe un efecto beneficioso de la HD,
91 este efecto se mantiens a lo largo del. tiempo y
qué factores influyen sobre la FVI.Todos estaban nor-
motensos en el momento del estudio,ninguno presentaba
signos de insuficiencia cardiaca y no estaban reci-
biendo tratamiento cardioténico.La HD se realizd con
acetato como buffer.Ss midieron por ecocardiografia
el dismetro diastdlico(0DVI),di&metro sistslico(ISVT)
periodo de preyecci6n(PPVI),tiempo de eyeccién (TEVT)
del ventrfculo izquierdo,fraccién de acortamiento(FA)
y VCF.Antes y 30 minutos despues de HD.Asf como he-
matocrito,T.A.,frecuencia cardiaca,pesc,Ca y K.

Se v16 'una majoria de la VCF significativa(p 0.0C%)
tras la HD y ésts mejoria se mantiene & los 12 meses
sin relacién con el % de volumen perdido,ni el tiempo
an d13lisis.Observando una correlacién directa entre
la mejoria de la VCF y el incremento de las cifras de
calcio (p 0.002).

CONCLUSTONES:La.HD produce un efecto beneficioso so-
bre la FVI que no parece deberss unicamente a las va-
riaciones de la precarga.los cambios en la composi-
€16n biloquimica producida por la HD puede ser el
factor mas influyente en la mejo;la de la FVI,

i

ENFERMEDAD QUISTICA RENAL ADQUIRIDA EN EL PACIENTE
HEMODIALIZADO.

R.COLLADO, F.CASTELLO, G.ENRIQUEZ y M.VILAPRINYO
Clinica Infantil Valle Hebron - Barcelocna

Se estudiaron 26 pacientes afectos de IRC en progra
ma de HD con el objeto de investigar la presencia
de quistes renales. Sus edades estan comprendidas
entre los 4 y 26 aflos. Son 14 varones y 12 mujeres
cuyas nefropatias de base corresponden a Glomerulo-
nefritis cronica’(GN) en 10 casos y otras nefropa-
tias (ON) en 16. La frecuencia de guistes detecta-
dos ecograficamente ha sido de 9/26 = (34%). Fué
mayor la frecuencia en varones (7/14) que en mujeres
(2/12) . La frecuencia fue igual en GN (4/10 = 40%)
que en ON (5/16 = 31%). La frecuencia fue claramen-
te mayor en relacion con el tiempo en HD (< 3 afios
=0/13: >» 3 afios = 9/13).-

2 pacientes presentaron hematuria macroscopica y do
lor lumbar. En estos pacientes la TAC mostraba ade-
mds de los quistes, imagenes solidas agregadas por
lo que se realiz6 nefrectomia ante la sospecha de
adenocarcinoma, diagnostico confirmado en uno de
ellos.

Conclusiones: La presencia de quistes renales ad-
quiridos en enfermos bajo hemodialisis y edad pedia
trica y adolescentes es elevada (34%), preferente-
nente en aquellos con tiempo en HD de mas de 3 afios.
Suelen ser asintematicos, siendo la hematuria macros
copica la forma de manifestacion mas frecuente. La -
posibilidad de complicaciones tales como el desarro
1llo de adenocarcinoma, obliga a su diagnostico, se-
guimiento y posiblemente a la decision de realizar
nefrectomia.

La ecografia constituye un buen metodo de screening
aunque en ocasiones la TAC es necesaria para detec
tar la existencia de crecimiento tumoral. -

RETRASO DE CRECIMIENTO EN NINOS CON INSUFICIENCIA RENAL CRONT-
CA (IRC). RELACION DE FUNCION RENAL Y NUTRICION.

G. Castillo, A. Vallo, R. 0Oliveros y J. Rodriguez Soriano.
Seccién de Nefrologia, Hospital Infantil de Cruces y Departa-
mento de Pediatria, Universidad del Pais Vasco, Bilbao.

El retraso de crecimiento estatural constituye una importan-
te consecuencia de la IRC en nifios. Hemos estudiado 18 nifios
afectos de IRC (FG <50 ml/min/1.73 m2) seguidos en nuestro Cen
tro y que fueron evaluados retrospectivamente desde la primera
consulta y prospectivamente durante 12 meses en el curso de
1.984. Durante este {iltimo periodo las edades oscilaban entre
5y 16 afios. La pérdida de crecimiento ya observada en la pri-
mera consulta fué de -1.89-1.5 DS, siendo de -2.61 DS cuando
la IRC se habia iniciado antes de los 2 afios de edad y de
-1.32 DS cuando se habia iniciad0+posteriormenta. Tras un pe-
riodo de seguimiento medig de 4.8-2.7 afios, el SDS en la obser
vacién final fué de -1.84-1.06, indicando que tras la pérdida
de crecimiento inicial, el crecimiento se mantuvo conservado a
lo largo de la infancia-para disminuir de nuevo al alcanzarse
el estadio terminal de IRC. Existié retraso constante de edad
6sea, que no guardaba relacién con la edad cronslégica o con
el grado de insuficiencia renal. En-el \ltimo control, el SDS
referido a edad 6sea era de -0.12-1.14, significativamente su-
perior al referido a edad cronolégica (p20.0005). Existia una
correlacién significativa entre SDS para la edad cronolégica
y retraso de edad dsea en afios (r= 0.76, p<0.001l), Existia tam
bién correlacién entre funcién renal, expresada por 1/Cr plas-
matica o Cg., y velocidad de'crecimiento, expresada en porcen-
taje de normalidad para edad ésea (r= 0.78, p<0.001l; r= 0.59,
p<0.01, respectivamente) o SDS para edad ésea {r= 0.64, p<0.0l;
r= 0.57, p<0.0l respectivamente). La velocidad de crecimiento
se correlacionaba también con el consumo caldrico (en % de calo
rias recomendadas para edad consumidas) (r= 0.725, p<0.01) Yy b
con'la ingesta proteica (en mg/kg/dia) (r= 0.72, p<0.00l).

En conclusién, este estudio demuestra que la pérdida de cre-—
cimiento observada en nifios con IRC tiene lugar preferentemente
al inicio de la misma, y especialmente en los dos primeros afios
de vida, o en la fase terminal de insuficiencia renal. Depende
asimismo del retraso simultdneo de edad ésea y guarda relacién
con ¢l grade de insuficiencia renal y con el estado nutritivo,
juzgado por los consumos calérico y proteico.



CRACIMIENTO N NIYOS CON INSUFICIENCIA RINAL CROMNICA
EN LA ETARA DI TRATAMIUNTO CONSERVADOR
M.C. de Azcdrate Bang, V, Garcfa Nieto, A, Garcia

Medina, M.L. Brice Keppler, I, Herndndez de la Torre
& I. Rodriguez Rodriquez.

Unidades de Nefrologfa y BEndocrinologia Pediétricas.

Departamento de Pediatria, Hospital Nuestra Seflora =
de la Candelaria, Santa Cruz de Tenerife.

En la literatura médica, existen datos insuficientes
acerca del retraso de cracinmiento antes de la nefro-
patfa terminal. En términos generales, se cogsidera
que con cifras de GFR de 25-30 ml/min/1,73 m“ comien
za a retardarse el crecimiento, -

Hemos revisado los patrones de crecimiento de 17 ni
fios afectos de insuficiencia renal crénica pre-diall
sis, controlados en nuestro Centro durante mds de un
afio (GF§ oscilante entre 7,5 y 72 ml/min/1,73 m"; --
%:37,7 T 22 ml/min/1,73 m“), observando los percen -
tiles de crecimiento y tasas de velocidad de creci -
mientn anual (VCA), utilizando las Tablas de Registra
de Crecimiento y Dasarrollo, segdin Tanner y White -=-
house.

9/17 nifios, presentan percentiles normales de talla
destacando que 4 pacientes tienen tasas de GFR meno-
res de 25 ml/min/l,73 m“. De los 8 nifios con talla -
baja, 5 tienen cifras de GFR' superiores a 35 ml/min/
1,73 m“, si bien 4 de ellos son afectos de sindromes
malformativos, cque justifican wor si mismnos el retra
so de talla. -

La VCA en 12 nifios es normal, teniendo 5 de ellos
cifras de GFR iguales o inferiores a 25 ml/min/1,73n

Se han podido observar 4 patrones de crecimiento:

1) Talla y VCA normales: 7/17. TEes de ellos con GIR
inferiores -a 20 ml/min/1,73 m”~ y otros tres con -
acidosis en tratamiento.

2) Talla baja con VCA normal (Patrén de Betts y Ma -
grath): 5/17, Dos diagnesticados y tratados de --
uropatias graves en el periodo neonatal, Los otros
tres padecen sindromes malformativos (Sindrome de
Laurence-Moon-Bield (2} y Sindrome de Rubinstein-
Taybi)

3) Talla y VCA disminuidas: 3/17.

4) Tallad normal con VCA disminuida: 2/17

Concluimos que los patrones de crecimiento en la in-
suficiencia renal crénica pre-didlisis en la infan -
cia son muy variables, pudiendo observarse un creci-
miento adecuado con cifras de GFR ciertamesnte bajas
en algunos casos.

RETRASO DE CRECIMIENTO EN NINOS CON INSUFICIENCIA RENAL CRONI-
CA (IRC). RELACION CON FACTORES HORMONALES.

E. Fraga, A. vVallo, P. Martul, R. Oliveros, G. Castillo y J.
Rodriguez Soriano.

Seccidn de Nefrologia, Hespital Infantil de Cruces y Departa-
mento de Pediatrfa, Universidad del Pafs Vasco, Bilbao.

La etiopatogenia del retraso de crecimiento en la IRC es mul-
tifactorial, incluyendo alteraciones hormonales. Hemos estudia-
do 18 nifios afectos de IRC (FG¢ 50 ml/min/1.73 m2), de 5 a 16
afios de edad, de manera prospectiva durante un periodo de 12
meses. Los estudios hormonales fueron realizados por triplica-
do: al inicio del periodo, a los 6 meses y a los 12 meses. Se
presenta la media - DS de estos tres estudios.

El eje tiroideo mostr§ valores globalmente normales, tanto
para TSH basal como estimulada por TRF {(6.23 £ 1.15 y 12.64
4,27 mU/ml, respectivamente), T3 (1.5 & 0.4 ng/ml), T4 (7.75 &
1.77 pg/dl) y TBG (24 = 5.4 pg/ml). Sin embargo, existia una
correlacién significativa entre la velocidad de crecimiento,
expresada en porcentaje de normalidad para la edad Ssea, y los
valores individuales de T3 (r = +0.79, p <0.001) y T4 (r =
+0.70, p ¢0.001). La HGH present§ un pico de respuesta a la adn
ministracién de insulina normal (18.5 x 11.8 ng/ml), no exis-
tiendo correlacidn con la velocidad de crecimiento pero sf e
inversamente con el retraso de talla, estimado por el SDS para
edad cronolégica (r = —0.46, p< 0.05)., La somatomedina C, me-
dida por radioinmunoensayo, presenté valores normales para ca-
da grupo de edad y sexo, existiendo una correlacién inversa
con la velocidad de crecimiento (r = -0.55, p :0.05). La PTH
presentd un valor medio elevado (2.38 = 1.49 ng/ml), no exis-—
tiendo correlacifn significativa con la velocidad de crecimien
to aunque sf, inversamente, con el SDS para edad cronolégica
(r = =0.80, p <0.001). E1 25 OH-D3 presenté un valor medio e-
levado (119.4 & 129.4 ng/ml) como consecuencia de la admnis-
tracién oral de vitamina D a algunos de los enfermos. Los va-
lores de cortisol basal (17.63 & 6.26 pg/dl} o estimulados por
la administracién de insulina (29.87 x 10.91 ug/dl) fueron nor
males. No existian correlaciones entre valores de crecimiento
y cifras de 25 O-Dj o cortisol, Las cifras de prolactina, an-
tes y después de TRF, fueron normales en nifios prepuberales
aunque se elevaron en exceso en nifias puberales.

En conclusidn, este estudio demuestra que existen escasas al
teraciones hormonales en la IRC no terminal, con la excepcién
de la elevacidn casi constante de la PTH. Sin embargo, la ve-
locidad de crecimiento guardaba relacién directa con las cifras
de T3 y T4 e inversa con las cifras de somatomedina C, mien-
tras que el retraso absoluto de talla ($DS) guardaba relacién
inversa con la HGH y PTH. Estos datos indican que los factores
"urémicos" que condicionan el pobre crecimiento contribuyen
también a la elevacién de dichas hormonas.

TRANSPLANTE RENAL EN NINOS. EXPERIENCIA DE UNA UNI-
DAD PEDIATRICA SIN PROGRAMA PROPIO DE TRANSPLANTE.

M. Roza, M. Galbe, M.A., Miguel, C. Mencia y J. Lopez
Sastre.

Hospital General de Asturias. Oviedo.

El propdsito de esta comunicacidén es dar a conocer
nuestra experiencia en un programa colaborativd que
ha facilitado el transplante de nifios aprovechando
los recursos existentes.

Durante 5 afios hemos tratado 11 pacientes con IRCT.
Desde el comienzo se incluyeron todos en la lista de
espera de Horte Transplante ( Servicio de Nefrologia
del Centro Médico Marqués de Valdecilla), excepto un
lactante de 3 Kg de peso en el que se rehusd el trate
miento y una nifia de 2 afios gque fué transplantada en
la Seccidn de MNefrologia del Hospital Infantil" La
Fé".

Fn 7 nifios se realizaron & injertos de cadaver.El
tiempo de espera en hemodialisis(HD) fué de 2-34meses
(X 16 meses). Ninguno tuvo complicaciones quirirgi-
cas., Los 7 presentaron crisis de rechazo agudo en el
primer mes post-transplante. Fracasaron 3 injertos,

2 consecutivos en un paciente por recidiva muy pre-
coz de oxalosis y otro por rechazo vascular irrever-
sible.Fallecid un niflo como consecuencia de su enfer
medad original(oxalosis) y otro volvidé a HD trés
transplantectomia. En la actualidad 5 estén con fun-
cién renal normal con una evolucidn de 4-2 afios.

La nifia de 2 afios fué transplantada sin HD previa,

no tuvo crisis de rechazo y desarrolldé HTA a los 10
mese del transplante con injerto funcionante.

Los 2 nifios restantes estan en HD en espera de trans
plante.

Puesto que nuestra poblacidén no justifica um centro
¢e transplante pedifdtrico y en tanto no exista una
unidad de referencia establecida, creemos que progra
mag como &ste son Gtiles ya que estd permitiendo el
transplante de nifios con un tiempo de espera en HD
aceptable,auncue mejorable, y con unos resultados que
consideramos buenos.

Quedan excluidos de este programa sin embargo, los
nifios menores de 5 afios & 20 Kg de peso para los que
es imprescindible un centro especializado pediltrico.

ESTUDIO PROSPLCTIVO DS LA INFRCCION VIRAL EN TRASPLANTES PEDIA
TRICOS

A.Lugue, A.Reyes, M.D.Morales, M.J. Canale,

Seccidn de Nefrologia Fedifrica. Hospital Frovincial.Mairide

Sobre un totazl de 42 trasplantes (TR) seg estudian 28 en 26
nifies (%) con edades entre 7 y 16 afos. (x 12 a.). 14 nifias y
12 nii'os. Se excluyeron 14 TR por supervivencia del injerto in
ferior a 3 m. .

Los sueros fusron procesados en el Centro Hcocional de Virolo
ria de lajedahonda cegin las técnices hopituales. Se enviaron
muestres en todos los N el dia del TR, cada 2 semanas los pri-
meros 2 m., 1 mencuel hasta los 6 m. y cada 3 ms De le misma
forma se practicaren deterainaciones zeriadas de enzimas hepé=
ticas. fe hicicron estudios a CMV, herves. varicela zoster y
epstein-Barr.

Inicialnente, 17 I fueron seronegativos y 11 scropositivos.
21 82% de los scroncgativos hicieren una seroconversién a CMV
como agente viral més frecuente, an los 3 primcros meses del
PR, E1 tiempo medio de seroconversién a CMV fue de % o

Se encontré una mayor pérdida de injertos en los N que ini-
cialmente cran seropesitivos (5 de 11), frente a 3 de 17 sero
negativos, aungue el sepuimiento medio no fue homogéneo en am-
DOS oTUL08.

4 N presentaron manifcstaciones clinicas de infeceifn por -
ClV, perdiendo uwno de ellos el injerto y falleciendo otro por
in"eccién asociade de Pneumocistis Carini. Un 1ltimo nifio pre=
senté un rechazo orénico irreversible tras una infeccién por
varicela.

n 9 ¥ se pudo coustatar una clara correlacidén entre la apa-
ricién de la scroconvirsidén y orisis de rechage o subida de la
erzatinina sirica.

SLUSICNES: 18,- ©n 12 seria estudiada la soroconversién -
frecusnte tiene lurar nara el MV
28 a ssroconversidén ocurre cn logs 3 prime=

ros meses del R v aparece en el 52 de los N.seroncgativos.

32,m ¥n nuestre experiencia la pérdide de ipe—
jortos fu~ mayor en la poblacidn inicialments seropositivae

48 .- La mortalidady menifestaciones clinicas de
1o enforsedad viral es sarecida a otras series
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ANGIOPLASTIA TRANSLUMINAL PERCUTANEA (ATP)COMO TRATAMIENTO
DE HIPERTENGTON ARTEHTAL EN ESTENOSIS DE ARTERIA RENAL
EN NINOS TRANSPLANTADOS

Bedoya Pérggl_ﬁi Martin Alburquerque, L;Martin Govantes,J,
H.I."Virgen del Rocio", Sevilla

La estenosis de la arteria remal es una comglicacion rela+
tivamente frecuente en el postransplante,.yv muchas veces,
de dificil control mediante farmacos.

La dilatacion trensluminal ha sido descrita como una tera-
peutica efectiva,

Nosotros hemas practicado este método en, tres nifios de

6, 8 y 10 afios, en los que se detectde estenosis a los

3,4 y 5 meses de ser transplantados.

El diagndstico se efectud por dates clinicos e isotdpicas
y confirmado por arteriografia.

Se practicaron dilataciones percuténeas con un tiempo medio
efectivo de 5 minutos e ure presidn de 6 a 10 atmdsferas.
En los tres casos se consiguié la dilatacidn arterial y

la desaparicidén de la hipertensién,

En un enfermo fué necesario repetir la técnica a los 2 y

7 meses.

No se presentaron complicaciones sn ninguno de los nifios
tratados.

Creemos gue la angioplastiam transluminal percuténea repre-
senta un método Util en el tratamierto de la hipertensidn
erterial secundaria a estenosis postransplante,

GLOM-RULONZFRITIS EXTRAUZBRAICSA Di 4 /RICION DT NOVO =N TRAS
PLANTE "5HAL DE VIVO

A.Reyes, E.Niembro. A.lugue y M.J.Conals,
Seccién de Nefrolegfa Pedistrica. Fospital Provincial.ledrid

Presentamos el caso de un varén de 18 afios con historia de
polidipsia y poliuria desde siempre, que debuta a los 11 a.
con hipertensién arterial e Insuficiencia renal terminal que
precisa diflisis peritoneal. Son de destacar unos rifiones muy
disminuidos de tamafio con datos de reflujo y diverticules vesi
cales bilaterales, corregidos guirtrgicamente a los 12 a.

Intra en programa de hemodiélisis desde los 11 a los 14 a.,
fecha en la que fue trasplantado con injerto -rocedente fe ca-
déver que hubo de ser extraido al 14 meses por felte de funcio
nalided (trombosis arterial),

4 los 9 m. de recibir el primer injerto vuclve a seb trage
rlantado con rifién de acrmanc vivo. de 22 a, de edad, con el
que comparte 4 identidades en HLA y 2 en IR (cultivo mixto de
linfocitos ra=gative), E1 injerto fue inicialnente bicn tolaroe
do con T.A, y funcién renal normales,

4 los 2 a. de evolucién del trasplante inicin cuaire cuboli
nico de proteinuria en rango no nefrético y nierokeraturia con
elevacién del titulo de anticuersos anti~Epstein-Barr 6 m. an
tes. Ante la persistencia del sedimento alterado se roalisa —
biopsia renal percutdnea. obietividndose una Glomecrulonefritis
Bxtramembrancsa, cstadfo I-IT, La funcién renal, T.i,, corie
6sea y hepatograma son normales. Clinicemente nsrmz-ece asine
tomético, Presenta Igl podbiva modicnte HLISA al virus de Her
pes, Citomegalovirus y virus varicela zoster con maroadores
negetivos pora el virus de la hepatitis e inmunofiverescercia
indirecta a virus de Zpstein-Sarr con titulo de 22.

e

UTILIDAD DE LA GAMMAGRAFIA Y BIOPSIA PULMONARES EN EL TRAS-
PLANTADO,

N. Gallego, M.J. Alonso, F. Parras, R. Matesanz, R. Marcén,
J. Ortufio.

CENTRO RAMON Y CAJAL.~ MADRID.

Enfermo de 14 afios de edad, ton IRT por Plrpura de
Schonlein-Henoch, tratado con HD desde Diciembre de 1983
y con trasplante renal de cadiver el 16-2-1985, Fase ini
cial de NTA y rechazo agudo, tratado con 6-metil Predni-
solona 37,5 mg/Kg dosis total. El 18-3-1985 nuevo recha-
zo agudo con mala respuesta al tratamiento estercideo,
requiere 50 mg/Kg para su control. El 1-4-1985 bacterie-
mia estafilocScica, tratada con Vancomicina. El 18-4-
fiebre elevada, mantenida, bien tolerada, con leucopenia
¥ elevacibn de enzimas hepiticos y seroconversidn a cMY,
que dura 17 dias. Mis tarde, fiebre en agujas con leuco-
citosis y desviaci8n a la izquierda Y taquipnea. Auscul-
tacidn pulmonar y Rx de t8rax normales. Ligera hipoxia.
Garmagraffa con Ga con captacibn difusa pulmonar bilate-
ral, biopsia pulmonar en la que se diagnostica infeccién
por CMV y Pneumocistis Carxinid.

~ Las infecciones pulmonares por CMV son frecuentes en
los trasplantades y, las scbreinfecciones producen
- una gran mortalidad.

- La supervivencia mejora con el diagnbstico precoz,

- Las lesiones radiolSgicas pueden ser tardias, por lo
que la sospecha de afectacibn pulmonar por la clinica,
hipoxia y gammagrafia y su confivmacidn con t&cnicas
diagnfsticas, que pueden llegar a ser agresivas, pare
cen necesarias. ' -

1

El mejor tratamiento es la profilaxis, disminuyendo
la dosis de inmunosupresién,

EVALUACION OBJETIVA DE FACTORES PSICOSOCIALES EN
NIROS CON INSUFICIENCIA RENAL CRONICA.

Rosario ALONSO, Amparo PICAZO

HOSPITAL INFANTIL "LA FE".- VALENCIA

Purante un afic de trabajo en el equipo interdisciplinar
(médico, A.T.S. y asistente social) dedicado a la atencién de
los nifios incluidos en el programa de Didlisis-Transplante

de nuestro Hospital, hemos constatado diversos problemas
psicosociales que han requerido una sistem&tica intervencién

- profesional .
. Se presté especial atencién a los relacionados con la dindmi-

ca familiar, autonomia y escolarizacidn del nifio.
Consideramos necesario cuantificar y objetivar estos aspectos
son instrumentos vdlidos, fijdndonos espacialmente en:

. Dindmica familiar: Describir y evaluar las relaciones
1nter§3rscnales entre los distintos miembros de la
familia, los aspectos de desarrollo més importantes Yy
su estructura bdsica.

Para ello utilizaremos una -Escala de Clima Social en
la Familia~.

Autonomfa del nifio: Dependiendo de la edad en gue aparece
la enfermedad, de la forma de ser vivenciada por la
familia y de las actitudes de sobreprotecciédn familiar,
se daréd en el nifio un mayor o menor grado de desarrollo
psicosocial,

El instrumento utilizado serd un -Cuestionario de Desa-
rrollo Psico-social-.

Escolarizacién: Es necesario cuantificar, tanto la
socializacién del nifio en la escuela como su rendimiento
escolar. .

Utilizaremos un -Cuestionario de Rendimiento Escolar-.

El hecho de plantearnos la objetivacién y cuantificacién de
datos en los aspectos descritos nos parece un paso previo,
importante para establecer programas de prevencidén y tra-
tamiento en las areas psicosociales del nifio con insufi-
ciencia renal crénica.
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INESTABILIDAD VESICAL EN LA INFANCIA

D. Castro Dfaz, C. Ferréndez Gomariz, V. Garcia Nie-
to, J. Conde Cortés y F. Baflares Baudet

Servicio de Urologia del Hospital General y Clinico
de Tenerife. Departamento de Pediatria del Hospital
Nuestra Sefiora de la Candelaria, Santa Cruz de Tfe,

La inestabilidad vesical en la infancia es una enti
dad clfnica que incluye aquellos sindromes del trac-
to urinario inferior debidos a contracciones no inhi
das del misculo detrusor y que ha sido considerada -
como responsable de. eneuresis nocturna y diurna, in-
feccidn urinaria y reflujo vesicoureteral, en fun --
cién de situaciones de hiperpresién vesical repeti -
das. Se entiende por contraccién no inhibida del més
culo detrusor la presencia de devaciones de presién”
durante el llenado, en la cistomanometria, por enci-
ma de 15 cm. de H,O sobre la basal.

Hemos estudiado ias caracteristicas urodindmicas, -
clinicas y radiolégicas de 82 nifios con hallazgos --
urodinémicos de inestabilidad vesical, encontrando -
una incidencia de infeccién urinaria en el 51% de -=
los casos, reflujo vesicoureteral en el 17%, eneure-
sis en el 80,4% y sintomatologia diurna{incontinen -
cia, polaquiuria, urgencia miccional) en el 71,9%.

Se han observado 5 patrones urodindmicos, siendo el
mis frecuente el tipo I (41 casos-50%); este patrén
urodindmico, estd constituido por la presencia de --
contracciones no inhibidas durante la fase de llena-
do, espontdneas, que coinciden con el deseo miccio -
nal o provocadas por la tos. Otro patrén urodindmico
frecuente es el denominado tipo IV, (13 casos-25,8%),
que consiste en la asociacién de ‘contraccicnes no in
hibidas y elevacién sostenida en la presién del -de =
trusor,

Radiolégicamente, se aprecian los signos derivados
de lucha vesical contra el obst&culo creado por la -
contraccién voluntaria del esfinter externo con ob -
jeto de evitar lag fugas de érina, tales como hiper-
trofia del detrusor, microdivertfculos y trabecula -
cién vesical (31 casos-37,8%), aparte del reflujo ve
sicoureteral (14 casos-17%).’

Hemos tratado a estos nifios con bromuro de propante
lina (1-2 mg/Kg/dfa), asistiendo a la mejoria radi =
cal de la sintomatologla diurna y en ocasiones de la
nocturna y'a la mejoria urodinimica de la inestabili
dad.

ALCALOSIS METABOLICA: APAPTAGTON BIOQUIMICA DEL RIFNON DEL
PERRO.

M.Ren, ell', R.Jofree, A.Kiss; 3 R.Pérezg, E.Juncoz, G.Le~—
rieux”, P.Vinay’

(1)Vefrclogia Pedidtrica, (2)8° Nefrologia . Hospital
Provincial de Madrid. (3)Universidad de Montréal.

Se ha medido en la corteza renal del perro "in vivo" la con-
centracién tisular de glutamina,glutamatc,amonfacojalanina,
aspartato,lactato y piruvato, asi como la extraccién o pro-
duccién de estos metabolitos intermediarios en:animales nor
males (pH=7.34,HC03=20 mM}, alcalosis metabélica aguda indu-
cida por infusién de HCO3 (pH=7.51,HCO3=33 mM),alcalosis me-
tabélica coénica con y sin suplemento de K (pH=7.51,HC03=33
wl) , (pH=7.49,HCO3=29 nM) respectivamente.La alcalosis meta-
bélica crénica fue inducida por la adminisiracién de furose-
mida y dieta libré‘de C1 durante 7 dias, con y sin suplemen-
to de K.La amoniogénesis renal disminuyé un 30% y46% en la
alcalosis metabélica aguda y en la crénica con K respectiva-
mente,mientras que la alcalosis indvcida sin suplemento de E
no tuvo ninglin efecto.la extraccién renal de glutamina se
modificé de forma correspordiente con este efecto.La produc-
cién de alanina permanecié sin cambios y representaba el 64
% de la extreccién de glutamina de los normales,69% en la
aléalosis aguda,Té$ y 95% en la alcalosis crénica con y sin
K respectivamente.la ccncentracién tisular de glutamina y
glutamato no cambié eu los 4 grupos,El Malato aumenté dis-
cretamente en alcalosis aguda y alcalosis crénica.El turno-
ver renal de ATP calculado, fue similar en todos los grupos.
£l metabolismo de la glutamina soporté un méximo del 13% de
este turnever en los normales, 8% en la alcalosis aguda,7-9
% en alcalosis crénica (versus 44% en acidosis crénics).la
oxidacibr de lactato cutre el resto de las necesidades de
ATP,CONCLUSYONES:La amoniogénesis renal no se suprime total-
mente en la alcalosis metabélica aguda y crénica en el perr<
porque continda sintetizendo alanina.la deplecibn de K pue~
de revertir alguno de los efectos de la alcalosis. La oxida-
cién de lactato es probablemente el sustrato principal del
rifién del perro en situacién de alcalosis metabblica.




AMONTOGENESIS NO DEPENDIENTE DE LA GLUTAMINA:EFECTO DEL ES-
TADO ACIDO BASE Y LA DISPONIBILIDAD DE SUSTRATO.

2
M.Ren ell, R.Pérezz, R.Jofrez,E.Juncoe,G.LemieuxB,A.GougouK
P.Vinay3

(1)Seccién Nefrologia Pedidtrica,(2)S?.Nefrologfa .Hospital
Provincial de Madrid. (3)Universidad de Montréal.

La extraccién de glutanina y la.produccién de amahiaco au—
mentan durante la acidosis metabélica en el rifién del perro.
Normalmente se observa una relacién 1:2 para este proceso
en perros acid6ticos.Esto ha sido interpretado como indica~
cién de deamidacién y deaminacién de la molécula de glutami-
na.Bn perros con diferentes estados 4cido-base se ha encon-
trado que esta relacién era fortuita ¥ que el metabolismo
de la glutamina por la via de la glutamatodeshidrogenasa y
la via de la transaminacién no explicarian la totalidad del
amonfaco producido (asumiendo que el glutamato, alanina,y
aspartato sintetizados in vivo provienen de la glutamina).
Un mecanismo amoniogénico no dependiente de 1a glutamina
tiene lugar en el rifién del perro. Hemos cuantificado este
proceso en perros con: estado dcido-base normal (n=16),aci-
dosis crénica por NHACL (n=16),acidosis aguda por HC1 (n=7)
o por C02 (n=15),acidosis lictica por infusién de dcido l4c-
tico (n=7),alcalosis metabélica crénica con (n27) y sin (n=
7) suplemento de K, alcalosis metabSlica aguda por infusién
de bicarbonato (n=9) o por lactato de sodio (n=7),Se encon-
tré que la amoniogénesis no dependiente de la glutaming es-
td relacionada directamente con el estado dcido-base sisté&~
mico. En animales que reciben lactato o dcido léctico, este
proceso estaba suprimido mientiras la produccién de NH4/ox~
traceién de glutamina cafa muy cerca de 1. Por ello se pro-
pone que la existencia de esta via explica la relacién NH4/
Glutamina de 2.0 observada en situacién de acidosis aguda y
crénica (HC1/C02/NHACL) en el perro.
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HIPERURICEMIA ASOCIADA A OLIGURIA EN EL PEXIODO
NEONATAL

V.Garcia Nieto, A, Garcia Medina, S, Melidn, C. Ledn
Lépez, E. Pérez Gonz4lez e I. Souto Martinez

Seccién de Neonatologfa y Unidad de Nefrologla Pe -
didtrica. Departamento de Pediatria. Hospital Nucs-
tra Sefiora de la Candelaria. Santa Cruz de Tenerife.

La asociacién de hiperuricemia y oliguria en el pe-
riodo néonatal es un hecho no bien conocido. Presen—
tamos 9 pacientes con esta asociaciédn, 2 de ellos --
diagnosticados de oliguria funcional, otros dos de -
insuficiencia renal aguda (IRA) de causa renal y el
resto afectos de IRA pre-renal. Todos presentaron en
las primeras micciones sedimentos con cristales de -
4cido drico y ph 4cidos, y con frecuencia albuminu--
ria (5/9). Los 7 pacientes afectos de IRA, presenta-
ban otras causas conocidas de fallo renal en el neo-
nato (4/7 hipoxia-sufrimiento fetal;l/7 policitemia-
deshidratacién;1/7 deshidratacién; 1/7 hipoxia-sufri
miente fetal-shock hipovolémico). 2 de ellos, reali-
zaron la primera miccién entre las 24-48 horas y —-—-
otros dos entre las 48-72 horas.Los pacientes con --
IRA pre-renal, tres de los cuales tenian nefromega -
lia palpable al nacer, tuvieron buena respuesta diu-
rética tras la administracién de furosemida({2), ma -
nitol(2) o incremento de liquidos endoveiosos (1).

Los dos casos de oliguria funcional, realiz - ron la
primera miccién a las 27 y 31 horas de vida respecti
vamente; en ambos se observaron rifiones grandes al =
nacer, existia albuminuria mayor de 60 mg# v uno de
ellos tenia leucocitosis.

Fisiolégicamente, el catabolismo del recisn nacido
aumenta el aporte sanguineo de Acido drico. Sus ta -
sas pueden incrementarse al asociar policitemia, leu
cocitosis, hipoxia o insuficiencia renal. #sta hipei
uricemia y la restricciédn de liquidos con la que se
trata el edema cerebral producido por la hipoxia, --
nueden ayudar a mantenerse este estado de fallo re -
nal. La hiparuricemia, puede ser causa de oliguria -
funcional en el neonato, pero es dificil afirmar cue
por si misma, pueda ser causante de IRA neonatal,

Es posible que la hiperuricemia, dentro 3el contex-—
to de las IRA neonatales, sea m&s frecuente de lo --
que se ha descrito previamente.

FRACAS0 RENAL AGUDO (FRA) SEGUNDARIO
EN EL NINO. ANALISIS DE 22 CASOS.

A DESHIDRATACION (D)

J. Fdez-Llebrez, F. Vargas-Zifiiga, F.Gémez Campderad, M. Rengel.

Seccién de Nefrologfa Pedifitrica. Servicio de Pediatria,
Hospital Provincial. Madrid.

Durante un perfodo de 10 afios, desde Enero de 1975 hasta
Diciembre de 1984, fueron diagnosticados en nuestro Centre
103 episodios de FRA, correspondientes a 101 nifios. De ellos
estudiamos 22 casos (21%) en los que el FRA fue secundario
a D. Ocho casos eran varones y 14. hembras, estando sus edades
comprendidas entre 8 dfas y 12 afios. E1 91% de 1los casos

se presentaron en el primer aflo de vida y el 36% dentro del

primer mes, Ocho de los casos corresponden a los 2 (iltimoe
afios, El diagn$tico fue establecido segin los parémetroe
clésicos analiticos en sangre y orina. Consideramos

hipernatremia cuando la cifra de sodio en
de 150 mEq/l1. De los 22 casos, 2 correspondfan a D isoténica
y 20 a D hipernatrémica, siendo la etiologfa mAs frecuente
la administracién de férmulas -lécteas hiperconcentradas y
soluciones oreales hiperténicas (14 casos), seguida de
gastroenteritis aguda infecciosa (5 casos), vémitos de etiologfa
diversa (2 casos) y adipsia secundaria a meningitis (1 caso).
La cifra de sodio en sangre varié entre 140 y 202 mEq/1,
con una media de 165 mEq/l. Seis casos (27%) se presentaron
como FRA no oligirico, y 16 (73%) como oligiricos. En 15
casos el FRA fue de tipo renal, siendo el resto de tipo
prerrenal. Se precisé Diflisis Peritoneal en 13 casos, curando
el resto con tratamiento conservador. En cuanto a la
evolucién,18 casos recuperaron la’ funcifn renal, oscilando
el tiempo de oliguria entre 1 y 20 dfas, con un valor medic
de 5 dias. La mortalidad global fue del 18%, que corresponde
a 4 casos del grupo de las D hipernatrémicas. Presentaron
complicaciones 14 casos (63%}, siendo las mis frecuentes
las neurolégicas (27%) y las infecciosas (22%). Tres casos
desarrollaron trombosis venosa renal, 2 de ellos wunilateral
(reccuperando ambos la funcidn renal) y otro bilateral (que
fallecié al 5% dia del ingreso,

Conclusiones: 1) La D es una

Sangre era mayor

causa todavia frecuente, al

menos en nuestro Centro, de FRA en la infancia, 2) Destaca
de manera llamativa la alta incidencia de una inadecuada
téenica alimentaria como finica causa de D hipernatrémica.
3) La presentacién con diuresis . conservada es frecuente.

4} La evolucién parece depender del tiempo transcurrido entre
el comienzo del cuadro y el ingreso hospitalario, de la situa-
cién hemodinémica del paciente en ese momento y del emplec
precoz de la DiAlisis Peritoneal.

FRACASO RENAL AGUDO (FRA) EN EL NINO, ESTUDIO DE 101 CASOS.

J.Fdez-Llebrez, F.Vargas-Zifiiga, F.Gémez, L.Garc{a, M.Desco,
M.Rengel.

Seccién de Nefrologfa Pediétrica. Servicio de Pediatria,
Hospital Provincial. Madrid.

Presentamos nuestra experiencia sobre 101 niffos (56 varones
Yy 47 hembras) con 103 episodios de FRA, y con edades

comprendidas entre 1 dfa y 13 afios. E1l 48.5% tenfan menos
de 1 afio de edad. E1 FRA se definié segiin el nivel de creatinina

sérica, wutilizando otros parfimetros (U/P Urea, U/P Osm y
FENa) cuando fue posible. Consideramos oliguria un volumen
urinario menor de 0.5 cc/K/h en el recién nacido Yy menor

de 1 cc/K/h en el lactante y nifio. La causa de FRA més frecuente
fue la deshidratacién hipernatrémica (DH) secundaria a
alimentacién hiperconcentrada (19.4%) seguide del sindrome
hemolitico-urémico (18%), cirugfa cardfaca (CC) (13.6%),
uropatfa obstructiva (10.6%), sepsis (8.7%), glomerulonefritis
(7.7%), hipoxia perinatal (4.8%), nefrotoxicidad {(a.8%),
hipertensién arterial (3.8%), hiperuricemia tumoral (2.9%)
y otras causas (5.7%). En el 11.6% de los casos el FRA fue
prerrenal, siendo propiamente renal en el 77.7% y postrenal
en el 10.6% de los casos. Se presentaron -con oligoanuria
el 60.1% de los casos. Se llev6 a cabo Diflisis Peritoneal
(DP) en el 53.3% de los pacientes, la mayorfa de los cuales
presentaban FRA oligoanfirico. En cuanto a la evoluciébn, se
consiguié la recuperacifén completa de la funcién renal en
el 66.8% de los pacientes, mientras que 11 (10.8%) 1a
recuperaron sélo parcialmente. La mortalidad global fue del
20.3%, siendo las causas principales la DH, la CC, la sepsis
Yy la causa tumoral. Las infecciones, las hemorragias y los
trastornos neurolfgicos fueron las principales complicaciones,
y las responsables, del exitus en la mayorfa de las .ocasiones
en las que este se produjo.
Conclusiones:

1) El FRA en 2l nifio es m&s frecuente en los 2 primeros

‘afios de vida.

2) Destaca la alta incidencia de DH como
en nuestra serie.

3) La presentacién no oligirica es frecuente.

4) El pronéstico mejora con el uso adecuado ¥ precoz de
la DP, disminuyendo asf el fndice de mortalidad ¥y aumentando
la tasa de recuperacién.

causa de FRA



FRACASO RENAL AGUDO EN LA CIRUGIA CARDIACA CON CON CIRCULA-
CION EXTRACORPOREA EN EL NIRO. ) i

1 o
M.Rengel , J.F‘ernéndez—Llebrez4 ,F. Vargas—Zﬁﬁiga4 sL.Garc ia4 5

E.Maroto® E.Garcia2,M.GaliﬁanezS,C.Seriﬁé3,M.Desco5,F.Gémer
—Campders™,

(1)secoibn Nefrologia Infantil,(2)Cardiologia,(3)UVI,(4)se.
de Pediatria del IPPyP,(S)SQ.deCirugia Cardiovascular (6)se, {
de Informdtica. Hospital Provincial. Madrid.

El fracaso renal agudo es una complicacién frecuente en la
cirugia cardfiaca,atribufdo principalmente a disfuncién del
miocardio y/o a cambios ocurrides durante la circulacién ex-
tracorpbrea.3obre un total de 74 nifios intervenidos en 1983+
‘1984 para corregir su cardiopatia congénita, en los que fue '
necesaria la circulacién extracorpbrea, 14 presentaron fra-
caso renal agudo (19%), de los cuales. § eran varones v 5 '
mujeres,con edades entre 2 dias y 10 afios. El peso estaba i
comprendido entre 3 y 19 Kg. El diagnéstico de fracaso re-
nal agudo se hizo segin los paridmetros cl4sicos en sangre y
orina. El fracaso renal agudo prerrenal se presenté en 3 ca-
sos y el renal en 11.E1 fracaso renal se originé durante el
cateterismo cardiaco en el 14%,en la intervencién en el 43%
y el resto en el postoperatorio. El 72% se presentd con o-
ligoanuria. La diflisis peritoneal\fue iniciada precozmente :
en el 57% de los casos. La recupéracién de la funcién renal
se consiguié en el 57% . La mortalidad global fuve del 43%.
Tres nifios murieron después de haberse recuperado del fra- .
caso renal agudo. Las principales complicaciones fueron ine
fecciosas y neurolégicas.
CONCLUSIONES: El fracaso renal agudo en la cirugfia cardiaca
en el nifio no parece ser el principal factor de mal pronés—
tico en estos pacientes. El mayor porcentaje de fracaso re-
nal agudo se produce durante la cirugia y las exploraciones
que la preceden, como consecuencia de la disminuciédn del
gasto cardiaco producido por las mismas. La tasa de mortali- .
dad parece guardar relacién con la severidad de la cardio- .
patila, principalmente obstrucién de ventriculo izquierdo, t
cuyo ‘estudio y tratamiento se realiza en el periodo neona- o
tal.

INDICADORES DIAGNOSTICOS, FAQTORES DE RIESGO Y
MORTALIDAD EN LA IRA DEL NINO.

M.A. Miguel, M. Roza, M. Galbe, C. Moro, E. Ramos y
J. Lopez Sastre.

Hospital General de Asturias. Oviedo.

Analizamos 65 pacientes diagnosticados en la Seccién
de Nefroligia Pediitrica en los Gltimos 6 afios. Los
objetivos del trabajo fueron:l.-Comprobar la validez
de los indices diferenciadores de la IRA parenqui-
matosa(IRAP)/IRA funcional (IRAF).2.~Factores
que contribuyen al establecimiento de la IRAP.3.-
Incidencia de IRA en situaciones de hipoxia y/6
hipovolemia.4.-Mortalidad y secuelas nefrolégicas
en la IRAP y 5.-Posibilidades de actuacién profilac-
tica. Para elle dividimos a los nifios en 3 grupos:G
I menores de 30 dias, GII de 1-12meses, GIII
mayores de 1 afio.

Resultados:En los GI y II los indices més significa-
tivos fueron la FeNa y el IFR, siendoloc también
en el GI la CrQ0/CrP y la Uo/Up y en el GII el
NaO (p£ 0.01)En ambos grupos la acidosis metabélica
fué mas severa en la IRAP. Los posibles factores
que contribuyeron al desarrollec de IRAP fueron
en los 2 grupos la administracién de aminoglucésidos
Yy en el GII la hiperuricemia, existiendo ademas
otros no presentes en la IRAF como uropatia no
obstructiva,rabdomiolisis y antecedentes de anoxia
perinatal.Precisaron DP, 5 en el GI y 5 en el
II.Un nifio de cada grupo continua en IR moderada
y fallecieron 2 del grupo I.

En el GIII los indices Gnicamente

fueron Gtiles

en las nefropatias tubulo-intersticiales. Se
sefiala la presentacién de IRAP en un brote de
hematuria macroscdépica en un Schonlein Henoch

Y una nefropatia por IgA.Se trataron 5 con DP.

Desarrollaron IRA el 17% de las anoxias tratadas
en la Unidad de Neonatologia en este periodo

y el 47% de las deshidrataciones. La mortalidad
para la IRAP fué del 18% en el GI, 0O en el II
y 12.5 % en el II, siendo la global del 10.5%.

Se discuten las medidas preventivas a tomar en
las situaciones de hipoxia y/6 hipovolemia.

SINDROME HEMOLITICO-UREMICOQ ASPECTOS EVOLUTIVOS Y

TERAPEUTICOS EN 17 NIRNOS,

(SHU).

F. Vargas-Zdfiiga, J. Fdez-Llebrez, M. Rengel, E. Niembro*,
F. GSmez Campder&. '

Seccién de Nefrologfa Pediftrica. Servicio de Pediatria,
*Servicio de Anatomia Patolégica. Hospital Provincial. Madrid.

Se revisan los episodios de SHU habidos en nuestra Seccién
desde Enero de 1976 hasta Mayo de 1985, En total han sido
21 episodios en 17 nifios, con edades comprendidas entre 4
meses y 6 afios. Diez casos eran hembras y 7 varones. Dos
de los pacientes presentaron un SHU recidivante con 2 y 4
episodios respectivamente. No hubo casos familiares. De los
21 episodios de SHU 11 (52%) ocurrieron por debajo de los
2 aflos de edad. 16 episodios fueron precedidos. por
gastroenteritis y 5 por cuadros infecciosos de vias
respiratorias superiores, El intervalo de latencia entre
los prédromos y el comienzo del SHU varié entre 2 y 25 dias,
con una media de 9 dfas. El nimero de plaquetas fue inferior
a 100.000 en 10 casos (47%). Aparecid hipertensién arterial
(HTA) al inicio del cuadro en 7 ocasiones (33%). En cuanto
al tipo de insuficiencia renal aguda (IRA), 6 de los casos
cursaron con diuresis conservada y 15 con oligoanuria, de
los cuales 5 cursaron con anuria durante 3 o mfs dias. Tedos
los casos fueron tratados con transfusiones, 5 de ellos . con
heparina y 15 con DiAlisis Peritoneal precoz (DPP). El periodo
de seguimiento varia entre 1 aflo y 10 meses y 9 aflos y 1
mes. Dos de los nifios (11%) abocaron al exitus, ambos con
afectacién neuroldgica severa. 10 nifies (59%) evolucionaron
hacia la recuperacién total. De ellos, 8 fueron tratados
con DPP. Los restantes 5 nifios se recuperaron parcialmente,
Tres de ellos presentan hoy dia una IR Crénica con HTA. Los
otros 2 entraron en programa de Hemodiflisis Periédica (HDP)
siendo uno de ellos portador de un 'injerto funcionante desde
hace 3% afios sin evidencia de recidiva en el momento actual.
La histologfa renal evidencié Microangiopatia Tromb&tica
(MAT) Glomerular en 11 de 1los estudios histolégicos. Todos
los nifios que evolucionaron hacia la  recuperacién total
mostraron este-patrén histolégico.MAT Vascular en 4 nifios,
2 de los cuales evolucionaron a IR terminal y estén incluidos
en HDP, Uno de ellos precisd una nefrectomia bilateral de
urgencia, Los otros 2 casos mantienen IR Crénica leve,
Conclusiones:;1) El SHU es una de las causas més frecuentes
de IRA en la infancia, sobre todo por debajo de los 2 afios.
2) Son famctores de mal pronbstico en nuestra serie 1la edad
superior a los 2 afios, la presencia de oligoanuria y la MAT
Vascular, 3) Se consigue un alto {ndice de recuperacién con
la instauracién de la DPP, que sigue siendo el tratamiento
de eleccidn.

SINDROME HEMOLITICO-UREMICO. EVOLUCION DE 28 CASQY FEDIA~
TRICOS.

M.D.Sénchez, E.Izquierdo, M.C.CGarcia, M.Larrauri, C.Marti-
nez, M.L.Picazo.

Hospital Infantil "La Paz". Madrid.

Se revisan 28 casos de sindrome hemolitico-urémico (SMU),
17 Vy 11 H, ingresados en 1976-85, de edad entre 3 meses y
4 afios (x=20meses), exceptuando una nifia de 11 afos.

El pericdo prodrémico duré entre 2 y 21 dias, presentando
alteraciones gastrointestinales 22(78%), respiratorias 3(11%)
y ambas 3(11%). Tuviercn fiebre 18(64%).Todos presentaron ane-
mia hemolitica, disminucién del filtrade glomerular (FG), hi-
postenuria y alteraciones en el sedimento.Hubo trombopenia en
22(79%), oligoanuria en 22(79%), durante 2 a 24 dias (T=11 d.)
acidosis metabSlica en 15(54%)e hipertensién arterial (HA) en
24(86%). Se presentaron complicaciones neurclégicas en 17(61%)
y hemorragia digestiva en 13(46%).

Se practicéd didlisis peritoneal en 22(79%), durante 2 a 21
dias (x=9 dias). Un caso precisé hemodidlisis. En 11 casos se
asoci6é tratamiento con antiagregantes y/o fibrinoliticos.

La mortalidad global fué del 18% (todos en la fase aguda),
con una marcada diferencia entre los periodos 1976-78 (80%) y
1979-85 (4%). las causas de muerte fueron las complicaciones
neurolégicas e infecciosas, aunque se encontraron severas al-
teraciones renales en las necropsias.

Se siguié la evolucién de los 23 supervivientes entre 1,5
y 66 meses (%=22 m.). Todos normalizaron el FG, entre los T y
60 dias (x=27 d.)} y la acidosis, entre 9 dias y 15 meses (x=
3,5 m.). Persisten alteraciones renales leves en 9 casos (39%)
hipostenuria en 2, microhematuria en 6, proteinuria en rango .
no nefrético en 3 e HA controlada con hipotensores en 1. Un
case presenta encefalopatia severa y otro precisa tratamiento
anticomicial. E1 estudio anatomopatolégico, practicado en 6
casos' (5 por necropsia y 1 por biopsia), mostré necrosis cor—
tical en 2 y microangiopatia trombdtica en 4.

CONCLUSTONES:

1.La tasa de mortalidad en la fase aguda del SHU ha dismi-
nuido ostensiblemente en los Gltimos afios ( el 80 al 4%), pu-
diéndose explicar por la precocidad en el manejo terapéutico.

2.Hecuperaci6én total y precoz (%=27 d.) del FG en el 100%.

3.HA transitoria en 96% de los casos que la presentaron,
persistiendo HA bien controlada en 1 caso, a los § meses.

4. En nuestra experiencia, la dialisis peritoneal es un
método terapéutico eficaz para la recuperacién funcional del

. rifién.



SECUZLAS A LAGO PLAZC DE LA INTOXICACICH POR VITAINA D
4y Luove, & Reyes- i.J.Cznals, M.D.Morales ¥y E. Niembro

Seccibn de Nefrolopia Pedidtrica, Hospital Provincial, MNadrid, .

Se estudian retrospectivariente 15 nifios (N) afectos de Intg
xicacién por Vit.D., durante un periodo de 16 afos 51969—1985)
Z1 cuadre se did con mucha mlds frecuencia en nifias {11 nifas,
4 nifos) sex retio 3/1,

Mntes de 1975 (9 afios) se diacnosticaren 8 N y en_elperiode
de 1976~1985 (6 N). La edad del diagméstico fue de X 1a. 6 m.
(rengo de 5 a 24 m.). El_tiempo de adminisiracién de la Vit.D
0s5cild entre 1 -~ 22 m, (x 8 E')' Las dosis administradas fue-
‘von de 0,4~16.5 x 10°u.i, (X 6,1 x 10° u,i.). El scguiniento
de los nifios ha side de 1 a 16 afios, Todos los pacientes en el
aomento del diasnéstico presentsaron poliuriampolidipsia, ano=
rexia, irritabilided v vémitos. HTA se encontrd en 6 nifios. In
suficiencia renal moderade al inicio en 2 N siendo normal em
el resto._El Calcio sérico se encoriré elevado en todos (11 -
15 rg.s) X 12.6 me5l. Todos los nifios tenian hipercelciuri xCa.
u, 10,7 mg/Kg/dla, Una proteinuria en rengo no nefrétioc que
aparecid cn diferentes estadios de la evolucién se detects en
6 N, 4 esta proteinuria se asocié glucosuria en 4 enfermos.

Todos los N fuoron tratajos oon dietz hipocdleioa, algunos
hiposédice y en 8 se asocib tratamicnto con Prednicona.

Zn los 15 ¥ se practicaron 8 biopsias renales, 6 en el momen
to del comienzo de la erfermedad y en otros 2 a los 7 y 9 afos
del diagmdstico. En todos estaba presente una nefrocalcinosise

IVOLUCION: De los 6 N biopsiados al inicio de la enfermeded,
uno fue incluido en progra dé hemodiélisia aul 1} afios, otro en
fermo desarroll$ una Insuficiencia renal terminal 11 afios des—
vués, Loz otros 4 evolucionaron bien sin vestigiocs de nfropam
tia 15 aflos después de la intoxicacién.

Los 2 N biopsiados tardiamente, lo fueron por aparicién de
‘proteinuria y HTA moderada en uno de €llos. Il cuadro higtold=
gico fue de Nefrocalcinosis con petologfa glomerular asociada.

%1 objeto de esta comunicacién es discutir las secuslas tar—
dias a nivel glomerular de la Intoxicacién por Vitamina D.

* Se estudien 2 varones de 24 ¥ 17 nescs de edad con Sfndrone de

HIPOPLASTA
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Alcohol-Fetal (SAF) asociado a hipoplasia rensl con ectopia !
cruzada e hipoplesia renal bilaterzl respectivamente. i
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CASC 118 1: Oﬂds 2 afios visto por rctraso ponderoestaiurel 7 =
psicomotor. Embarazo de 36 semanas con alcoholiamo raterne -
crénicos Peso, talle y PC 2l nacimiento en —AD. & los 2 siiog
‘peso y talla -4DS, PC =308; raspos faciales tfpicos do S.4.7,
Tt 10/6, Cr: O'7T mg/100, TGt 64 wl/m/1'73, Osme méxime

urinaria de 495 mos/L, U.I.V.: hipoplagia ronnl bilateral =
con ectopia renal cruwada igquierda y rifién i i
de tamailo, Biopsia renmal derechat gignos higtol
perplasia e hipertrofia compensadora.

Dvolucidn: a los 9 afios de cdad, peso talla y PC —3U3, T.A.:

778, GOr: 0'7'mz/100, Fof: 95 ml/m/1'73, Osm. wdzire vrina~

ria 468 mos/L, proteinuria: (=), .sedimonto: norinle i |

U Uy S
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CASQ lie 23 que 17 meses visio por reirasc ponderosstaturnl,
poliurin y polidipsic. ‘mbarazo de 32 semonas con aleoholismo
uaterno erénico. Peso, telle v PC en -ADS. A los 17 nese
s0, talle en —4MS, PC: -3D8, raspros’feciales tipicos ile
Cr: 0'75 mg/100, PGt 60 ml/m/1'73, Osm. r u s
615 mos/L, U.I.V.: ambos rifiones de tamafio dismimuido (—238).
Biopsia remal: lesiones histolégicas de hipoplasia renal oli=-
gonesanefrénica

%volucién: a los 14 afios do edad, peso 7 talla =415, reiriso
escoler v del len;uaje., Cr1 0'9 mz/100, .62 31/nl/n/1173, )
Osm. m&xime urinaria 503 mos/L, proteinuria: 0'25 rr/dia; -
€03 I Naz 17 mig/L, con pd en orinz de 5, Clt 111 mtig/L, —
reninar 3 ng/ml/h. (We 3-5 nz/nd/n)., r Alcostordn de 71pr/mi
(1= 100~300 pg/ml). 22 Biopsia renal: Lesiones histolérices
de hipoplasia Penal oliromesanefréaice con lesiones de
ruloesclerosis segmentaria v focml con hialinogis.

COHCLUSIONSS: (1) Los alleraciones renales Jehen incluirae an
el Sehela (-2) {lipoplasia renal oliyomagoueirdnice se
trado asociadn 0 SACF en 1 caso. {3} Zs posible la c
de un factor teratorénico como el alcohol en la nahor

la Hiponlasia renal oliromasaneirénicre ¥

' FUNCION RENAL A LARGO PLAZO EN 28 CASOS DE MALFORMACIQN ANO-
RECTAL CON ANOMALIAS UROLOGICAS.

L.ESPINOSA, MA.PERA,M.C.GARC 1A MESEGUER,M. LARRAURT, M.NAVARRO .

HOSPITAL INFANTIL "LA PAZ" . MADRID.

Se analiza retrospectivamente la funcidén renal de 28 nifios
con malformacién anorectal (MAR).En el estudio inicial el 39%
presenta rifion dnice funcionante y el 93% reflujo vesicourste
ral (RWU) grado III-IV. 27 (96%) se manifestaron con ITU.Veji
ga neurdgena se diagnosticé por cistografia en 7 (25%) y fis-
tula rectourinaria en 16 (57%).Funcién remal normal 11 (39%),
hipostenuria 12 (43%) (X Osm =578 mOsm/l) e Insuficiencia re-
nal 5 (18%) (X FG=39 ml/min/t,73 m). _

EVOLUCION:Hemos seguido 26 nifios 1-12 afios (X=7,04 a),con una
incidencia media de I‘I’U/niﬁo/aﬁo de 2,07, siendo mayor en las
hembras (2,93) y en 1os casos con fistula rectourinaria (2,74)
¥/o vejiga neurdgena (2,62). En 2 nifios persiste la fistula y

17 (65%) tienen vejiga neurdgena,todos ellos con anomalfass de
la columna lumbosacra. De los 36 rifiones con RWU inicial, 22
(61%) fueron intervenidos quirurgicamente.Persiste RVU en 6
{17%), 4 de ellos con cirugia previa.De los 42 rifiones de 26
nifos, 31 (74%) desarrollaron cicatrices parenquimatosas,con -
lesionas difusas en el 60%.1,.3 funcibén renal final es nermal en
10 (38%),Hipostenuria en 12 (46%) (X Osmo=646 mOsnm/1) e IRC en
4 (15%) (X FG=15 ml/min/1,73 m).Todos los nifios con alteraciér
de la funcién renad habian presentado RW bilateral o & rifién
drico.la edad media del diagnbstico de la malformacién urolé-
gica fue:para aquellos con funcién renal normal 1,85 mycon hi

. postenuria 18,12 m y para los de IRC 33,6 m. -
CONCLUSIONES:

1-El RVU severo es una asociacién frecuente en pacientes con

MAR.
2-El1 74% de los rifiones desarrollaron lesiones de nefropatia

por reflujo, siendo severas en el 60%.
3-E1 61% de los pacientes tiene alteracién de la funcién renal
4-E1 65% desarrollé vejiga neurdgena a lo largo de la ewlu -

cién.

S5-Las factores de riesgo para el desarrollo de cicairiced pa-—
renquimatosas son ¢ RWU + ITU + Edad«t afic + Vejiga Neurd-

gena.
6-Lla prevencién del dafic del parénquima renal precisa diagués
tico en los 12 meses de la vida de la anomalia del tractn

urinariojy seguimiento coordinado de Cirujano-Uréloge y Ne-
frélogo.
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OISPLASIA RENAL MULTIQUISTICA ;4 FROPOSITC DE S CASOS B

A.Reyes,A.Luque,A.Cesenovs ,E,Niembro,

Hospitsl Provinciel de Madrid.

Se estudian retrospectivemente 5 casog de DRM(4 ni-
ﬁas,Iniﬁo)diagnosticados dursnte los S primeros &= ’
fios de la vids.Dos cesos tuvieron smenszs de sborto.
Tres pertos fueron de nslges,prascticandose cesérea
en dos de ellos.Un parto fue gemelsr con primer geme
to nscido myeptofezenesis rensl derecbe'con esbozo
ensl multiquistico heterolsteral). A término nscie- v
ron 4 de los pscientes. :
Custro cssos se disgnosticeron_sntes del sfio de vide
y uno de ellos prenatalmente. Infeccidn urinoris en.
3lgin momento de la evolucidén esparecid en 4 cesos.Ms
g8 sbdominal es palpable en 2 niﬂos.Protainuria,poli '
uria e inogpecided pere concentrsr la orins en un ca '
s0.Uno de los pacientes permsnece ssintomdtico.Tres
nifies presentsroun crisis conmvulsivas durante ls hos-
pitalizecién, 2 neumonis,2 distrofis,3 retreso en el .
desarrollo madurstivo, 1 insuficiencis csrdiacs con- !
gestivs y- 3 malformaciones sométices externss leves, '
€1 aiegnostico fue snatomopstoldgico en 2 cesos y se
realizaron scogrofiss sbdowinsles en &4 cssos.ls pie-
logrefia mogtrd silencio en le ceptecibén del contras
te en % pascientes.ls sfecoidén fue derechs en 4 niios
Hidronefrosis heterolasteral se di8 en 2 rifiones.Ls
cistogcopis fue normsl en 2 casos,onsreciendo én los
otros estenosis del teroio inferior del uréter hete-
rolateral,diverticulo yuxtevesical y reflejo vesicon
retersl . cpniraleteral.Agujero gemmagrsfico con tecne :
¢io 99 se objetivd en 2 cesos.Evolutivemente un ps = '
ciente permenece asintomdtico en ls sctvelided y 4
nen entrado en insuficiencis renal,felleciendo 2 de
¢llos. !
Conclugidn :
L.Ta DRM se asocis fracuentemente con otra pstologie
" urinsris,lo cusl sgravs el prondstico quo ad viter
R.Fl disgnostico precoz de la DRM no tiene velor en o
cusntn 8 la supervivencie del rifién erecto,pgro si '
vera el despisteje de unas hidronefrosis congenite
cuvs desconpresidn quirlrgica precoz posibilits le
recuperscién funcional del rifén.
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MEDIDA DE LA CAPACIDAD DE ACIDIFICACICM, DISTAL CON ADMINIS-
TRACION DE FUROSEMIDA POR VIA ORAL

Castellote Alonso, C; Martin Hernandez, E.; Martin Govantes
J.

H.I,"Virgen del Rocio". Sevilla

Recientemente, se ha comprobado que la administracidn
de furosemide intravenosa ‘(IV)-es (til para la medida de
capacidad de acidificacidén distal.

Nosotros hemos investigado el efecto comparativo entre
la administracién del diurético por via IV y oral, en 20
adultos sanos, con objeto de simplificar la prueba y esta-
blecer, posteriormente, los valores normales en diferentes
grupos de edacdes y patologias.

Lcs resultados obtenidoslﬁon :

CRAL P
pH mInimo.,evsesess .5%0,35 4,78%0.31 {0.025
tiempg pH minima(min)....138 £38 180 L35 (0.5

AT (microEe/min/1,73)..,.19,6%7,4 24,8+7.3 D.025

NH 4 " ve..04,7422,5  51.1%17 NS
(h+) " ....60,3%27,3 75,9 ¥18,8 ¢0.05
Na " ves,539% 449 735 % 07 (0.1
K " ve. 130 2107 112 X 49 NS

c1 " v...504 £345 704 + 364 ¢D.025
Conclusiones:

l-La furosemida por via oral produce un adecuado descenso
del pH urinario en sujetos normalas, y una elevacién de
AT, NHA y excreccifn de hidrogeniones, similaya la. conse-
guida por via IV.

2-No hemos encontrado correlacidn entre el grado de acidi-
ficacidn con sl volumen ni con la eliminacidn de G1, Na y
K.

3-E1 tiempo en cue se consiguid menor pH urinerio fué algo
superior cuando se empled la via oral.

4-La furosemida por esta via puede ser un buen test dieg-
nédstico en el estudioc de la acidosis tubular distal.

VALORES NORMALES DE URICOSURIA EN LA INFANCIA.

M. Vazquez Martul, M. Sanchez Bayle, J.L. Ecija Peiré,
J. Otero, C, Ruiz Jarabo, N. Montalvo y A. Lézaro.

Seccién de Nefrclogia. Hospital del Nifio Jesls. Madrid.

El propésito de este trabajo es conocer la excreciédn uri-
naria de 4acido fGrico en una poblacién infantil normal, ya que
no existen cifras de referencia en Espafia.

Se han estudiade 99 nifios, 47 varones y 52 hembras, de
edades entre 2 y 15 afios (X:7.86). Bajo dieta normal se rea-
1iz6 ambulatoriamente recogida de orina de 24 horas, determi-
nando en sangre y orina: creatinina (Cr), &cido dUrico (AcU),

y calcio, calculando con dichos parémetros: uricosuria, excre-
cién fraccionada de &cido Urico (EFAcU%), aclaramiento de cre-
atinina (CCr) y de &cido drico (CAcU) y calciuria.

Los resultados obtenides referidos respectivamente a va-
rones y hembras son los siguientes:

Uricosuria: 642.66 * 290.70 y 594 * 299.20 mg/1.73m2/d{a.
13.22 + 6.11 y 12.19 * 6.09 mg/kg/dia.

EFAcU % : 16.83 ¥ 6.11 y 15.31 ¥ 9.02

+
CacU : 18.65 * 10.07 y 15.67 * 9.08 ml/min/1,73m2
Calciuria : 1.72 * 1.03 y 2.05 + 1.6 mg/kg/dia.

No existieron diferencias entre varones y hembras en nin-

guno de los pardmetros expuestos. No existid correlacién en-
tre uricosuria y calciuria. La mejor correlacién encontrada
de la uricosuria fue con la superficie corporal (p<0.001 ,
r 0.51), siendo peor con otros parédmetros como edad, peso y
talla. E1 mejor pardmetro de referencia de la uricosuria es
la superficie corporal, por lo deberad expresarse aquélla en
mg/1.73m2/dia. :

Los valores hallados son superiores a los sefialados en
la Gnica serie existente. La EFAcU y el CAcl no mostrado ser
dtiles para la valoracién de la uricosuria.

i

DEFICIT TUBULARES RENALES EN EL MANEJO DEL ACIDO URICO

M. Sénchez Bayle, J.L. Ecija Peiré, M. Vazquez Martul, C.Gar-
cfa-Vao, J. Cano, J. Asensio. J. Baeza.
Hospital del Nifio JesGs. Madrid.

Se han estudiado 12 nifios que presentaban excrecciones frac-
cionales de &cido ﬁric6>20% N'g uricosuriaé)l.OOO mg/1,73 m2/d.
Cinco de ellos eran varcnes y 7 hembras. Sus edades estaban ——
comprendidas entre los 4 y los 14 afios. Habia 2 familias con
un total de 4 nifios,

A todos ellos se les realizaron las pruebas de la pirazinami-
da y la sulfinpirazona, que se compararon con las pricticadas
a 10 nifios normales y los resultados previamente establecidos
en adultos. Con los hallazgos obtenidos se han objetivado 3 -
tipos de defectos tubulares gue pueden ser responsables de la
hiperuricosuria: un aumentc de la secrecidn tubular en 4 casos
deficit de la reabsorcibn postsecretora en otros 5 y una combi
nacién de ambos defectos en 3. Se encontraron defectos diferen
tes dentro de cada familia.

Se concluye que la hiperuricosuria puede tener su origen ‘en un
deficit tubular del manejo del Acido Urico que puede ser iden—
tificado con las pruebas de la pirazinamida y la sulfinpirazo-
na, y se describe un nuevo tipo de alteracidén no resefilado en -
la literatura: la combinacifn de un aumento de la secrecidén tu

bular y de un deficit de la reabsorcién postsecretora.

YATROGENIA DE LA INDOMETACINA EN EL S DE BARTTER

N. Gallego, A. Mor8n, M.J. Alonsoc, C. Camarero, J. Ortufio

CENTRO ESPECIAL RAMON Y CAJAL.- MADRID

CASO 1: LMS, O, FN 18«3-74. Consulta a los 2 afios por retraso
estaturoponderal. Se diagnostica de S de Bartter y se trata

con Indometacina 6 mg/Kg/d con lo que mejora. En Junio de 1977
colestasis atribuida a la medicacién. Como es incontrelable )
con otros fdrmacos, se reintroduce a 3 mg/Kg/d. Est8 estable
hasta Junio de 1984 en que tiene vémitos fecaloideos. Se diag-
nostica de fistula tro-cblica y se interviene. Al volver a
tratarla, por motivos andlogos a la vez anterior, nuevo ulcus
de curvadura menor que cura al suspender la droga.

"CASO_2: JCT, O, FN: 29+6-71, Consulta a los 7 6/12 por retraso

del crecimiento. Diagnosticado de Bartter. Con Indometacina 2
mg/kg/d mejora. En el 1984 dolor abdominal, se evidencia ulcus
de curvadura mayor que desaparece al retirar el tratamiento.,

CASO 3: MCT, O, FN: 6-1-77. Hermano del anterior. Se estudia
por los mismos motivos que su hermano y se diagnostica del mis
mo modo. Con Indometacina 3 mg/kg/dia se controla. En 1984 do-
lor epigdstrico por ulcus de curvadura mayor. Cura al cambiar
la medicacifn y se reproduce al volver a tomarlo,

- Las lesiones erosivas del aparato digestivo se describen fre-
cuentemente en los adultos con lesiones articulares y en los
recién nacidos con ductus, tratados con Indometacina, pero
no en el S de Bartter,

Estos casos indican la posibilidad de esta yatrogenia que
aparece tomande la medicacidn, cura al retirarla y se repro-
duce al reintroducirla.

Es de destacar la escasa sintomatologfa y la atipica locali-
zacidén de las lesiones.

Creemos que, antes de iniciar un tratamiento con Indometaci-
na, ahora tan prodigada, se debe de valorar este riesgo y
someter al enfermo a control estricto.

1
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SINDROME DE BARTT=R, PRESENIACION DE CINCO C430S.

A BUENO FARIAVDEZ, JuMe HILLAN OTEGUI, A. MiSTINGS VALVER
DE.
He MATERHO-INFAWTIL,

CaSe " CARLOS HAYA", iALAGA.

Presentamos 5 pacientes, 4 hembras y 1 varén afectos de
Se de Bartter, pertenecientes a tres familias y diarmos =
ticados entre 1.976 y 5.985.

La edad mediz en el momento del diasméstico fue de 3.9
afiosy siendo 3 pacientes menores de 9 meses. No huko cone
sanguinidad en los padres, Antecedentes de polihidramnios
en 2 casos, siendo uno de ellos RWBP. El motivo de consul-
ta fue retraso estaturo=-ponderal en todos 1los casos, sien~
do: estrefiimiento, anorexia, vémitos y poliuria~polidipsia
ballazgos constantes. En 2 pacientes hubo.apetencia mani -
fiesta por la sal. No tetania. Debilidad muscular en 2 Pa~
cientes,

Analfticas Todos presentaban alcalosis metabdlica ( Ph 7.
51-T.64, Bic 37-43 miy/1), hipocaliemia ( 1,9-3 miy/1),
hipocloremia ( 62~90 mEq/1), hipercaliuria e hipercloru -
Tiae. Hiponatremia en 1 caso, hipomagnesemia en 2, Hipercal
ciuria en 4 pacientes, con nefrocalcirosis ( Ecorrafia) en
2 casos. AesR4P. y Aldosterona plasm&tica elevada en todos
los casos. T, de Angiotensina ( T. Kaplan) fue patoléricos
en los 4 pacientes en que se realizf.

Estudio oftalmolégico y estercides urinarics normales.

F. Renal: Cor normal, glucosuria (-), proteinuria, en 1
caso ( 282 mlg/ 24h). Capacidad de concentracién alterada
( 340-546 mOs/ kg). Test dilucién, T.Chaimovitz modf, rea
lizado en 4 pacientes mostrd en P, de Max, CH20 disminu -
cién en el porcentaje de reabsorcién distal de Cl. en %o

dos los cagos ¥ un incremento en la, oferta distal de ClNa
en 3. Se comentan evolucién y tratamiento sesuido.

EFECTO DE LA ADMINISTRACION DE FURDSEMIDA INTRAPERITONEAL

‘EN EL TRANSPORTE DE AGUA Y SOLUTOS

Bedoya Pérez, R; Martin Govantes, J.; Moreno Vega, A,

H.I, "Wirgen del Rocio®. Sevilla

En diversos estudios se ha demostrado cue la administra-
cién oral de furgsemide no modifica la ultrafiltracidn
peritoneal (UF) ni la eliminacidn de solutos.

Em cambio, existe divergencia de resultados cuando el
férmaco es administrado por via intraperitoneal (IP).

Nosotros hemos estudiado las modificaciornes de UF, eli-
tinacidn de iones, urea, creatinina y proteinas en 10 nit
fios, en los que se han efectuado 19 determinacionss antes
y después de la administracidn de 20 mg de furosemida IP.

Los resultados fueron:

SIN FUROS. _CON FURQS, _ p
UF (cc/min).....v... ...0.40%0.11 0.40X 0.12 NS
Na (microEc/min)............1?7 % 10 18t 11 NS
K T e 13,4%4,6 13,9 % 5.9 NS
urea (mg/min).....evuveen.. 4.81 4 3.6 £ 1.6 NS
creatinine (microg/min}.... 15.5%9.9 15.6 8,7 NS

Conclusidn: En nuestra experiencia, la administracién de
furosemida IP po modifica la ultrafiltracidn ni la elimi-

nacibn de sodio, potasio, urea y creatinina.

"RESULTADOS Y COMPLICACIONES DE LA BIOPSIA RENAL {BR)
PERCUTANEA Y POR LUMBOTOMIA EN NIROS.

Dres. Camacho,F.,Bonilla,G.,Vega,N.,Amor J.,Sanchez-
Palencia,R.,y Paez -M.C.,

Servicios de Nefrologia y Nefrologia Pediatrica.
Hospital Universitario.Sevilla.

Se han revisado 83 BR realizadas en 71 pacientes,con
edades comprendidas entre 4 semanas y 14 afios. 57
biopsias fueron percuténeas (edad media 10,8 afios),
y 26 por lumbotomfa (edad media 5,8 afios). Se obtu
vo tejido adecuado para el diagndstico en el 86% de
las primeras y en el 93% de las segundas,

El diagnéstico anatomo-patol8gico fué:glomerulone—
fritis proliferativa mesangial en 22 pacientes {31%)
de las que 8 eran enfermedad de serger y 8 con depd
sitos de IgM;minimos cambios 13 (18%);membranoproli
ferativa 7 (9,8%); proliferativa endoextracapilar
5 (7%); membranosa 4 (5,6%);hialinosis focal y segmen
taria 3 (4,2%);endocapilar difusa 3 (4,2%):nefropa-
tia intersticial 3 (4,2%):amiloidosis,sindrome hemo
litico urémico,sindrome nefrético congénito y sindro
me de Lowe,un casc de cada uno. De ellos,fueron se
cundarias: sindrome de Scholein-Henoch 7; nefropatla_
intersticial probablemente por infecci®n 3;lupus eri
tematoso 2;hepatopatia 2;artritis reumatOLdea juve-
nil 1l;y sindrome hemolitlco urémico 1.

No se produ;o ninguna complicacién gravej;en 4 biop-
sias(4,8 %)se observb:un caso de hematuria macroscg
pica de més de 24 horas de duracidén por puncién de
un cdliz,no requiriendo transfusidén (BRP);un caso -
de infeccién de la herida operatoria,otra de fiebre
de origen no determinade y otra de neumonia en dudo
sa relacibn con la técnica (BRL). En 7 pacientes —
9,8%1a biopsia no fué diagnéstica por escasez de ma
terial.

El diagnbstico més frecuente fué el de mesangial,
seguido de los minimos cambios. Es de resaltar que
la incidencia de mesangial con depbsitos de IgM fué
igual que la nefropatia-de IgA. En estos Gltimos -
la clinica fué de hematuria recurrente o persistente
Los casos con depbsito de IgM presentaron sindrome
nefrético en 3 casos,hematuria-proteinuria 2, y he-
maturia aislada 3.

SIGNIFICACION DE LOS INMUNOCOMPLEJOS CIRCULANTES
(ICC) EN LAS CONECTIVOPATIAS,

G. de Fortuny, D. Panadds, L. Callis, §.M. Dieguy
Hospital Infantil vall d Hebrén. Barcelona.

La colagenosis define un grupo de enfermedades de
cardcter generalizado. El hallazgo de alteraciones
inmunolégicas con hiperactividad las incluye dentro
de las enfermedades autoinmunes.

Nosotros hemos’ estudiado seis nifios con Lupus Eri=
tematoso Sistémico (LES) entre 5 y 16 afos, con
predominio del sexo femenino, ¢on una relacién 5/1.
Estudiados en brote y en remisién, presentaban hi-
pocomplementemia e ICC positivos en brote. Todos
tenian ANA positivos y disminucién del C3 y C4, Se
biopsiaron cinco.

De 19 pacientes afectos de Pdrpura de Schdnlein-
Henoch (PSH) entre 4 y 11 afios, 12 de ellos tenian
Iga elevada., El C3 fué normal en todos ellos y el
CH50 disminuido en dos. Los ICC fueron positivos

en tres. Se biopsiaron tres pacientes por presentar
S. Nefrético y brotes purpdreos de repeticidn.
Cuatro nifios, treswarones y una hembra presentaron
Panarteritis Nodosa (PAN) con ICC normales, hiper-
gammaglobulinemia y CH50 disminuido en uno.

Dos vasculitis alérgicas por hipersensibilidad en
un vardén de 6 afios y una niha de 2 afios; se halld
aumento de IgM en un caso' y de IgA en el otro, Este
dltimo con ICC positivos.

De los 60 nifios con Artritis Reumatoide Juvenil
(ARJ) ninguno tuvo compromiso renal ni disminucién
del complemento..

CONCLUSION: 1.~ La presencia de ICC, la evaluaciédn
del compIemento y ANA ayudan a valorar la actividad

de la nefropatia ldpica.

2.- La presencia de ICC en PSH no es indicativa de

pronéstico.

© 3.~ La presencia de ANA es caracterf{stica en las

conectivopatias, principalmente del LES,

4.- El estudio de las alteraciones inmunoldgicas
tiene importancia diagnéstica y terapedtica y nos
permite entender las manifestaciones patolégicas. -
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ESCLEROSIS MESANGIAL DIFUSA. A PROPOSITO DE UN CASO.

Dres. A. Gimenez Llort, L. Garcia Garcia, J.A. Camacho Diaz,
E. Guardia y F. Lépez Cacho. Seccidn de Nefrologia.

Hospital San Juan de Dios. Barcelona.

La esclerosis mesangial difusa se caracteriza por la pre-
sencia de sindrome nefrético cortico-resistente durante el
primer afio de vida, progresando a insuficiencia renal crénica
antes de los tres primeros afios de vida.

CASO CLINICO : Lactante de 10 meses de edad que ingresa por
presentar desde hace 3 semanas, edemas en pdrpados y en pared
abdominal.

Exploracidn fisica : Edemas en pdrpados, abdomen y extremidades
inferiores. Palidez de piel y de mucosas. Hepatomegalia (2am).
Polo de bazo. T.A. 150/95 m.mHg.

Exdmenes Complementarios : Hto 33%; Hb 10g%; VSG 143 mm t2hora;
Proteinas totales 3,9%; Colesterol 322mg%; Creatinina sérica
0,3 mgt; Marcadores seroldgicos Hepatitis B : negativos; Se-
rologia luftica : negativa; Cs 183 mg/dl; Cy 45 mg/dl; CHs,g

40 mgt; IgG 117 mg%; IgA 75 mgh; Linfocitos T 51%; Linfocitos
T activos 25%; Linfocitos B 15%; Inmunocomplejos circulantes
9%; TTL normal; Anticuerpos antinucleares : negativos; Anti-
cuerpos antimembrana basal : negativos; Ecografia renal nomal

Se efectua biopsia renal que histoldgicamente mostraba en-
grosamiento mesangial de aspecto fibrilar en todos los glome-
rulos no acompafidndose de hipercelularidad. Se observan depd-
sitos leves de IgM.

Se instaura dieta hiposédica e hiperproteica con restric-
cién de liquidos e hidralacina, al no remitir la hipertensién
arterial, se afiade captopril, normalizandose al 69 dia del
ingreso.

Asi mismo, se efectu tratamiento con prednisona reduciendo
moderadamente la proteinuria, pero nunca por debajo del rango
nefrético, al no obtener respuesta alguna con el tratamiento
corticoideo se inicia tratamiento inmunosupresor sin obtener
respuesta alguna. Actualmente a los 4 meses de evolucidn, el
paciente estd sin edemas, con buena diuresis y con cifras de
tensidn aretrial normales. Recibe tratamiento con espirolac-
tona y captopril.

El motivo de presentar esta comunicacidn es su escasa fre-
cuencia en la literatura asi como plantear el diagndstico di-
ferencial del sindrome nefrdtico del el primer afio de vida,las
posibilidades etiopatogénicas, diagndsticos y terapeuticas de
la esclerosis mesangial difusa.

HEMATURIA EN EL NIRO. REVISION CASULSTICA EN UN SERVICIO DE
URGENCIAS PEDIATRICAS.

Dres. A.Gimenez Llort, L. Garcia Garcia, J.A.Camacho Diaz,

E. Guardia.y F. Lépez Cacho. Seccién de Nefrologia.

Hospital San Juan de Dios. Barcelona.

Se revisan las hematurias confirmadas en el Servicio de
Urgencias de Pediatria de nuestro Hospital, durante el perio-
do de un afio (Noviembre 1.983 a Octubre 1.984).

En dicho periodo acudieron al Servicio de Urgencias un to-
tal de 65.531 pacientes, detectdndose hematurias en 109 nifios
que representan un 0,16% de los pacientes visitados en dicho
Servicio.

No se observé diferencia entre ambos sexos. El rango de
edad fue de 1 afio 10 meses a 15 afios, con una edad media de
6,6 afios. Se constaté un predominio de hematuria en prepi-
beres y escasez de casos en lactantes. Mayor incidencia de
hematuria en invierno (44,1%) y menor en verano y otofio(19%
y 18%).

Como motivo de consulta se aprecia una alta incidencia de
hematuria macroscdpica y molestias urinarias bajas.

Ingresaron en nuestro centro 44 pacientes (40,3%) con dias
de estancia que oscilaban de 3 a 21 y una estancia media de
9,2 dias. En los diagndsticos efectuados se objetiva una gran
incidencia de cistitis aguda hemorrdgica (68%). En aquellas
que fueron bacterianas se hallé un predominio de E.Coli.

En nuestra consulta destaca la baja incidencia de litiasis
renal, observada tan solo en un caso, asi como la presencia
de hematuria microscépica acompafiada de dolor abdominal, en
un caso de apendicitis aguda.

La biopsia renal fue practicada en 5 casos (4,5%) con los
siguientes diagndsticos histopatolégicos : hipoplasia renal
segmentaria (2 casos), lesiones glomerulares minimas (1 caso)
y nefritis tibulo intersticial (1 caso).

CONCLUSIONES

a) Baja incidencia de hematuria en un Serv.de Urgencias Ped.

b) Mayor frecuencia de episodios hematuricos en invierno.

¢c) Alta incidencia de cistitis hemorrdgica.

d) Baja incidencia de litiasis renal.

e) Presencia de hematuria en un caso de apendicitis aguda.

d) La biopsia renal se efectud en el 4,5% de los nifios afec-
tos de hematuria.

RESULTADOS DE LA CORTICOTERAPIA EN 245 ENFERMOS
DIAGNOSTICADOS DE SINDROME NEFROTICO A LESIONES
MINIMAS (SNLM), -

L. Callis, B. de la Torre, M2, L. vall, J. Nieto,
J.C. Armillas.

Hospital Infantil vall d Hebrdén. Barcelona.

Se revisan 245 casos diagnosticados de SNLM segin
los criterios del International Study of Kidney
Diseases Of Children (ISKDC). El seguimiento medio
es de 7.1t1.4 afhos, Se trata de 180 varones (73.5%)
y 65 hembras., Todos ellos fueron tratados en el
brote inicial (BI) de la enfermedad con 6-metil-
prednisolona a la dosis mdxima total de 155 mg/Kg.

La edad media en el BI fué de 3.8 afios, con mayor
incidencia entre los 2 y 5 afios (57% de la serie).
La corticosensibilidad primaria fué del 93%. Evo-
lucionaron con un sélo brote el 38.3%, con 2-3
brotes igual porcentaje y con brotes miltiples el
16.4% (40 casos). Se constatd corticorresistencia
tardia en el 9.6% (13 pacientes). La media de re-
misién del BI fué superior en los nifios que pre-
sentaron un sélo episodio (71t12.6 meses versus
1427.1).

Se ha objetivado alteracidn de los medios trans-
parentes oculares en dos casos (0.81%) y necrosis
aséptica de la cabeza femoral en uno. Se han pro-
ducido dos éxitus, ninguno de ellos por fallo
renal,

LIPOPROTEINAS PLASMATICAS EN EL SINDROME NEFROTICO A LESIONES
MINIMAS (SNLM)

M.SENTIS - I.GUARDIA - G.de FORTUNY - L.M.CALLIS
CLINICA INFANTIL VALL d'HEBRON. BARCELONA .

El objetivo de nuestro trabajo es estudiar las alteraciones de
las lipoproteinas plasmiticas en nifios con SNLM diagnosticados
segin los criterios del International Study of Kidney Diseases
of Children; y su relacidn con el riesgo de arterioesclerosis.
MATERIAL:27 nifios_clasificados en 3 grupos; -Grupo [:13 nifios
de edad media_5.6+3.2 afios en situacion de brote; -Grupo II:

6 nifios x=3.8%1.9 afios de edad en remisién clinica y con trata-
miento con 6-metilprednisolona de 15 a 60 dias (X=20.8%15);
-Grupo II1: 8 nifios con X=5.8%2.3 afios de edad en remisién cli-
nica y sin tratamiento con 6-metilprednisolona de 15 dias a 12
meses (x=3.5+3.7); la media de brotes padecidos para los Gru-
pas I, I1 y III fue de 3.1%1.9, 2.5¥1.1 y-3.2+1.2. Todos ellos
con una funcién renal normal.

Los parametros liEuErotéicos analizados fueron: Colesterol(COL"
Trigliceridos(TG),COL-HDL,Apoproteina Al(ApoAl),Apoproteina 8
(ApoB).

Analisis estadistico: las diferencias entre grupos de los dife
rentes parédmetros estudiados, se efectud mediante andlisis de
varianza y calculo de la t de Student.

RESULTADOS hallados:

6 coL COL-HDL ApoA, ApoB
mg/dl mg/dl mg/d1 mg/dl mg/dl

Grupo 1 102556  340+115 57114 283345  206+91
Grupo II 70+38  198+61 52312 186+59 13880
Grupo III 4059 164%25 53%14 221%50 78519
P £0.05  £0.001 NS NS £0.01

Las diferencias entre grupos se observan en el COL,TG y ApoB;
con un aumento estadisticamente significativo de los 3 parame-
tros en el Grupo I; en los pacientes del Grupo II también es-
tan elevados pero sin alcanzar valor estadistico. No hay dife-
rencias significativas entre los tres Grupos del COL-HOL y de
la ApoA). -

CONCLUSION: El riesgo de desarrollar arterioesclerosis precoz

en nifios con SNLM parece poca probable porque: A)no hay modifi
cacidon del COL-HDL y su Apoproteina mayoritaria ApoAj], cuyo pa
pel protectar sobre la enfermedad cardiovasvular es valorado
por diversos autores. B)}la elevacion de'la ApoB en fase de bro
te, lo que implica un aumenta del COL a expensas del COL-LDL
podria ser un factor de riesgo, pero se ha objetivado su norma
lizacién con la remisidn clinica, Quizds presenten un mayor -
riesgo los nifios que mantienen durante periodos prolongados -
las alteraciones lipoproteicas estudiadas, por corticoresisten
cia, o por frecuentes brotes.



NEFRUPATIA NEMBRANGSA (NM) ASOCIADA AL VINUS DE LA HEPATI-
TIS 8 (VHB).CURSO GLINICO,

F.Gémez; E;Niembro; J.L Morales; J Gémez y M.Rengel.

Seccién de Nefrologia pediétrica:Hospital Provincial.
Medrid,

La asociacién NM-VHB ha sido ampliemente documenteda, par-
ticularmente an la infencla y su historia natural est§ por
aclarar,

Presentemos 4 nifies (2V,2H) diegnosticados de NM por crite
rios histolégicos, en los que sl HBs Ag estaba presente an
suero en el estudio inicisl y en los que as descartaron o-
tras etlologias de NM.La edad al inicio de la nefropatia
oscllaba entre 2 y 9 afios y hen sido seguidos entre 4 y
71/2 afios (x 51/2 afics).la manifestacidn inicial fué: ede—
mas en 3 y orinas gscuras en el 49,No referien enteceden =
tes de hepatitis pero todos hablan recibide inyecciones iv
o im con material no desechabls 4. a 30 meses entss.En el
estudio inicial todes presentaban un SN con microhematuria
sin IR ni HTA.E1 HBs Ag ¥ su Anticuerpo se determiné por
RIA en la 1% semana en 3 de los casps y en el mes 3 en el
otro, desds Julio de 1983 se determinan por EIA el resto
de marcedores habituales.Por la forma de presentecién 3 de
los casos se trataran con esteroides sin respuesta,El estu
dio histolfgico se reslizf en el 12 mes en 3 de los cascs
y en el 5%en @l restante,Por m.o se observaron distintos
estadios de NM y mediante IF junto a otras Igs el HBs Ag
estaba presente en 3 de los cascs.lLa afectecidn hepitica
ha sido leve en todos y ninguno tiene estudio histoldgica,
Durante el periodo de seguimiento, 2 mostraron una remisifh
completa renal y hepdtice a los 22 y 42 meses del inicio
tras la seroconversidn al HBs Ag en uno y &l HBe Ag en otm
Los 2 restantes presenten normalided hep&tica y remisién
percial del SN, persistiendo en suero el HBsAg en uno y
HBEs Ag y HBe Ag en el otro.

CONCLUSTONES, Se deben buscar todos los marcadores del VHB
en el SN del nific,Los esteroides deberien contreindicarse
por retraser la seroconversién.la normalizacidén de las al-
teraciones hepsiticas y/o renales pueden predecir la sero -
conversidn y viceversa,Su prondstico es favorable.Esté por
aclarar el material antigénico responsabl: de la NM,

LIPODISTROFIA PARCIAL Y GLOMERULONEFRITIS MEMBRANOPROLIFERATIVA

J.L. Ecija Peir6, M. Sanchez Bayle, M. Vazquez Martull,
J. Gonzalez Perez y M.A. Gonzalez Mediero.

Seccidn de Nefrologia. Hospital del Nifio Jesds. Madrid.

Se presenta una hembra de 7 afios estudiada por un cuadro
de fiebre y hematuria macroscépica, sin edemas, ni oliguria,
ni hipertensién arterial ni sintomas urinarios. Desde hacia
dos aflos ya raiz de una parotiditis, mostraba un adelgazami~
ento progresivo en la cara con pérdida de la bola de Bichat,
sugiriende una lipodistrofia parcial.

La funcién renal era normal., Presentaba sindrome nefré-
tico bioquimico, con proteinuria de 68 mg/kg/dia, hematuria
franca, un descenso persistente del C3 sérico {inferior a
16 mg/100 ml). Se aislé'en frotis faringeo un Estreptococo
B-hemolitico del grupo A. El estudio urogréfico fue normal.

El estudio a MO, IF y ME de la biopsia renal mostré un
aumento de la matriz y células mesangiales, con engrosamien-~
to de las membranas basales de los capilares glomerulares y
depésitos densos intramembranosos y en mesangio con distribu-
cién granular, correspondientes en IF a C3, compatible todo
elle con glomerulonefritis membranoproliferativa tipo II.

Clinicamente presentaba una lipodistrofia parcial’ y un
sindrome nefritico agudo secundario a glomerulonefritis mem—
branoproliferativa tipo II. La conocida pero infrequente aso-
ciacién de ambas enfermedades sugiere un mismo mecanismo pa-
togénico inmunolégice, secundario a la activaciédn del sistema
de complemento a través de la via alterna; aunque bien pudie~
ran existir otros mecanismos como una sintesis anormal de las
membranas basales de los capilares glomerulares asi como de
las membranas de los adipocitos.

§ S e e

NUESTRA EXPERIENCIA EN EL SINDROME DE ALPORT (S.A.)

L. Callis, S, Rodriguez, A. Pi Ferrer, A. Vila,
A, Macaya. .
Hospital Infantil vall d Hebré. Barcelona.

Se revisa un total de 41 nifios diagnosticados de
S.A., pertenecientes a 31 fratrias, 19 varones y
22 hembras, controlados de 2 a 16 afios. Todos los
pacientes presentaron hematuria. La proteinuria
estuvo ausente en 19 casos, intermitente y leve
(<10 mg/m2/H) en 13 y entre 10 y 40 mg/m2/h en 9,
desarrolldndose sindrome nefrético en 3; sordera
en 7 en el primér exdmen, que aparecid mas adelan-
te en otros 6; megatrombocitopenia en 6 casos, con
disminucidén de la adhesividad en 3 de ellos; en
ningun caso se observaron lesiones oculares. Se
constat$ la presencia de Ac. Antitiroideos en 3
pacientes., Ocho (19.5%) estdn en insuficiencia re-
nal (edad media inicio:14.2 afios); consideramos
elementos de mal prondstico: sexo masculino, hipo-
acusia, aumento de la proteinuria y aparicién de
hipostenuria. De las 31 fratrias se estudiaron

208 miembros, de los que 92 estén afectos (hema~
turia en 73, proteinuria en 24, hipoacusia en 40

e insuficiencia renal en 33). El estudio al mi-
croscopio electrdnico de las 31 biopsias practca-
das muestra adelgazamiento, engrosamiento y frag-
mentacién de la membrana basal glomerular con la
presencia de depdsitos electrdén-densos, lesiones
vistas también en pacientes con hematuria recu-
rrente no familiar. Consideramos que el diagnés-
tico de S.A. debe basarse en la asociacién de he-
maturia recurrente con: l.- Nefropatfa por lo me-
nos en un miembro de la fratria. 2,- Hipoacusia

de origen nervioso en el probando o en la fra-
tria. 3.- Progresidén a la insuficiencia renal en
el probando o en un miembro de la fratria.

HIPERTENSION ARTERIAL DE ORIGEN RENAL EN PEDIATRIA.

‘REVISION CASUISTICA (87 CASOS).

Dres.lL. Garcia Garcia, A.Gimenez Llort, J.A.Camacho Diaz,
E.Guardia y F. Ldopez Cacho. Seccidn Nefrologia.

Hospital San Juan de Dios. Barcelona.

- La Hipertensién arterial (HTA) representa el 1,8% de los pa-
cientes nefroldgicos de nuestro Servicio. Presentamos 97 casos
de HTA recogidos en wn periodo de 11 afios (1974-84). Los 97 ca-
50s de HTA los dividimos segin criterios clinicos y etiopatogé-
nicos en tres grupos :

En el primero que representa el 23,7%, se engloban, por un
lado las anomalias del pediculo vasculorrenal (estenosis, dis-
plasia fibromuscular, neurofibromatosis), y por otro anomalias
arteriales intrarrenales (GN crdnicas, poliquistosis renal, hi-
poplasia segmentaria, oligomeganefronia, nefropatia de reflujo,
SHU periarteritis nodosa). En este grupo la TA fue para la sis
télica de X:177 miHg y para la diastélica de X:117 mmHg.

En el segundo grupo se incluyen los casos de HTA de nefropa-
tias agudas (GNA, ,Hipervitaminosis D) que representan el 65%
del total con sistélicas de x:148 mmMg y diastélicas de X:100
mmHg .
gn el tercero se agrupan los casos de HIA esencial y una mis
celdnea (rifion en herradura, hidronefrosis, fibrosis pulmonar,
T. de Wilms, ACTH), con sistélicas de X:155 mmHg y diastélicas
de X:95mmHg, representando el 11,3% del total.

El tratamiento se establecid en cada grupo segin la etiopa-
togénia (hipervolemia, Hiperreninemia, etc..

El primer grupo requirié el uso de diuréticos e hipotensores
de accién diversa, remarcando el empleo del IECA en casi todos
los casos, con 1o que se consiguié el control rdpido de la TA.

En el segundo grupo en general bastaron medidas dietéticas
y el uso de diuréticos, con una duracién de 1a HTA mis limitada

En el tercer grupo las normas terapéuticas fueron diversas
en funcidn de lo polimorfo de los casos incluidos.

Tratamiento quirdrgico se efectud en 4 casos afectos de ano-
malias de pediculo 'vasculorrenal. Se sefiala las posibilidades
de resolucién que tiene la Dilatacién transluminal percutdnea,
que en 1 caso fue un éxito.

El tiempo de seguimiento fue de una X: de 5 afios.

El prondstico varia dependiendo del proceso desencadenante,
siendo mejor en el 22 y 3er grupo, en general con normalizacién
de la TA, excepto 1 caso de Intox.por vit.D que evolucions a
IRCT con éxitus. La evolucién en el ler. grupo estuvo condicio-
nada al préceso causal; aunque con buena respuesta a la terd-
pia.
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