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. Poliangeitis microscépica con IgA 6 Pirpura de Schonlein-Henoch con ANCAS
Positivos?.

L.Espinosa,MJ Mtnez-Débora,R.Merino*,J Garcia-Consuegra*, ML Picazo**

S.de Nefrologfa, *Reumatologfa, **Anatomfa Patol6gica. Hospital Infantil La Paz

Varén de 10 afios que refiere un cuadro febril y astenia de 15 dfas de evolucién en
Agosto-1995,objetivandose microhematuria y proteinuria no cuantificada con filtrado
glomerular normal. Desde entonces brote de exantema maculopapuloso en tronco, cara
y palmas que son fugaces, acompaiidndose ocasionalmente de edema en articulaciones
y rigidez que desaparecen espontaneamente. En Enero-96 acude a nuestro centro por
vémitos, febrfcula y dolor en articulaciones metacarpofaldngicas, rodillas y
hombros,con deambulacion torpe y dificultad para bajar escaleras. En la exploracién
destaca un exantema maculopapuloso en tronco muy tenue que desaparece a las pocas
horas del ingreso, ligero edema en primeras falanges de los dedos de fa mano con dolor
a la movilizacion. En los antecedentes personales destacan 2 episodios de neumonfa en
1987 y diagnéstico de asma bronquial extrfnseco en 1993. En la analftica presenta
anemia microcftica, microhematuria y proteinuria en rango nefrético, C, 70 mg/dl, C,
12 mg/dl y ANCAS anti MPO (+) 34%. En el EMG datos sugestivos de neuropatia
incipiente.

Biopsia renal:GN Proliferativa y esclerosante aria y focal con semil focales
fibrosas y celulares. IFl: IgA ++,IgM +, C; + ,dep6sitos granulares finos difusos y
generalizados en mesangio y focales en asas capilares.

Evolucién:iniciamos tratamiento con prednisona a 1mg/Kg/d y bolos de ciclofosfamida
1.V.(6 mensuales y luego cada 3m). La proteinuria disminuy6 sin llegar a desaparecer,
persistiendo la microhematuria, no hubo cambios en los niveles de C3, con valores de
ANCAS entre 18-28%, manteniéndose asintomdtico excepto con la persistencia de
brotes de exantema maculopapuloso de distribucién troncular, a veces urticariforme que
desaparecfan sin tratamiento en pocas horas. En Mayo-97, estando en tratamiento con
prednisona en dias alternos y ciclofosfamida 1.V. trimestral presenta un cuadro de
fiebre, astenia, anemia no hemolitica y una lesién necrotizante en 2 dedos del pie
izquierdo, con aumento de la proteinuria y trombocitosis. Iniciamos tratamiento con
bolos de esteroides, ciclofosfamida oral y antiagregantes plaquetarios, normalizdndose
las lesiones del pie y negativizdndose la proteinuria, manteniéndose asintomdtico hasta
la actualidad, con cifras de C, bajo, ANCAS en Ifmite alto de la normalidad sin otras
manifestaciones clfnicas.

Discusion: La vasculitis en nifios es una entidad rara con una alta morbimortalidad con
efectos secundarios a los tratamientos muy severos. Planteamos ;Cual es la actitud
terapeiitica para el futuro? ;La existencia de IgA cambia la conducta terapeiitica y la
entidad diagndstica? ;Que pardmetros podemos utilizar para adelantarnos a las recaidas?

AMILOIDOSIS RENAL SECUNDARIA A ENFERMEDADES
REUMATICAS CRONICAS EN LA INFANCIA

I Calvo, L Lacruz, J Roman, A Villanueva, A Hervas*, A Peris*, S Ferrando*, S
Navarro*

Nefrologia y Reumatologia Pediatrica. Anatomia Patologica. Hospital Dr. Peset.
*Servicio de Pediatria y Anatomia Patolégica. Hospital Clinico. Universidad de
Valencia.

INTRODUCCION:

La amiloidosis reactiva o secundaria (AA) es una complicacién grave y poco
frecuente descrita en ciertas enfermedades reumaticas en la edad pediatrica. Asi la
incidencia mas alta es descrita en la Artritis Cronica Juvenil (ACJ) que se estima
entre un 5-10% en Europa y < 1% en US, seguido de la Espondilits Anquilosante
Juvenil (EAJ) en un 5%. La nefropatia amiloide es la manifestacién mas grave de
la AA ya que es la principal causa de muerte y exige tratamientos considerados,
aunque estos no estan bien definidos.

CASUISTICA:

CASQ I: Nifia que inici6 a los 18meses una ACJ forma poliarticular de mala
evolucion. Con proteinuria progresiva a partir de los 8 afios desarrollando un
sindrome nefrético e insuficiencia renal. Confiméndose por biopsia rectal la AA.
Durante 18 meses precisé hemodialisis falleciendo a los 14 afios.

CASQ 2: Adolescente varon diagnésticado de EAJ a los 12 afios, con sacroileitis
bilateral grado IV y afectacién axial importante, HLA B27+, tratado con MTX a
10mg/m2/semanal, considerada EAJ de gran actividad. Asociando corticoterapia y
salazopirina por distintas recaidas en la evolucién. Inicia a los 4 afios proteinuria
en rango nefrotico y con deterioro de la funciéon renal, precisando HD,
confirmandose AA por biopsia grasa abdominal. Tratado con clorambucil
10mg/dia, remite la proteinuria persistiendo insuficiencia renal, efectuand
transplante renal dos afios después.

CASO 3: Adolescente mujer diagnosticada de ACJ poliarticular FR+ a los 12 afios
de agresividad en la presentacién y evolucién. Precisando inicialmente bolos de
metil-prednisolona seguido de MTX a 10mg/m2/semanal. Coincidiendo con bajada
de corticoterapia presenta recaida de la enfermedad. Se detecta proteinuria en rango
no nefrético < 0.15 g/24h, sin IR. La positividad para el rojo congo en la biopsia
grasa abdominal confirma el diagnéstico. Se asocia tratamiento con Azatioprina sin
progresion de la nefropatia hasta el momento actual.

COMENTARIO:

Es importante en el seguimiento tanto de la ACJ como la EAJ el tener en cuenta la
AA como complicacién que marcara el pronostico de la enfermedad. Es por lo que
debera realizarse bimensual controles urinarios y de funcionalidad renal, lo que
permitira la deteccién precoz de la AA y con ello la introduccién precoz de terapia
inmunosupresora con lo que se conseguird disminuir la mortalidad de esta
enfermedad.
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VASCULITIS EN LA INFANCIA
De Lucas C., Morales D., Izquierdo E., Fernandez A., Aparicio C
SERVICIO DE NEFROLOGIA PEDIATRICA. H* G.U. GREGORIO MARANON. MADRID

La Panarteritis Nodosa (PAN) es una iti i dep i di;
arterias, excepcional en la infancia y con un espectro clinico muy variado yl que puede afectar a

aitinl PR

drganos, o de forma ial. En los iiltimos afios se oonsld.eﬂ ala
Pohangms chroscapm: (PAM) como una entidad dife de la PAN, A porla
p arteriolas y vénulas, con manifestaciones que no se danen la
PAN como la glom Tul iti (que suele ife como gi iti
ripidamente evolutiva) y capilaritis pul Pre 3 casos de Jiti: i

seguidos en nuestro servicio con evoluciones muy diferentes.

Caso 1: medei mosdeedad afectodesmdmmedeDawn,quedebu!o con un cuadro
febril de 2 meses de en: paralisis
del 6°y 7° par craneal dl.ﬁculudes enla deglucmn, paralms del miembro superior derecho y

bro inferior i 6 ¢ HTA severa con miocardiopatia lnpenenslv:.El
estudio mmunolégico fué negativo. Hacia un afio habia una
el seno de una hepatitis B. Se realizo biopsia de pxel musculo y nervio (28/2/86) obscrvmdose
ia y miopatia d; a itis. Con el d; 6stico de PAN se inicié tratamiento con
cwlofosfmudn ¥ corticoides con remision a los pocos meses. No ha vuelto a presentar nuevos
brotes y en la actualidad no tiene afectacién renal .

Caso 2: Varén de 11 afios, remitido a nuestro centro en Insuficiencia renal terminal
secundaria a HTA maligna, en el seno de una PAN (; d Hepatitis B negativos).Se practico
blops:a mul (21-1 -83) en la que l!ama la atencidn una casi total esclemsls glomemhr con severa

1, que indicaba una nefropatia ya muy evol 0 dialisis

agudayp hemodiilisis cons:gulenduse un adecuado control de la tensiéon

ar(enaL Recibié dos trasplantes renales: El primero en junio de 1984 y el segundo en marzo de

1988 que se perdieron por rechazo crénico en dos afios y un aiio respectivamente. Siguié en
hemodialisis, sin precisar hipotensores.

Caso 3: Nifia de 9 aiios de edad, con cuadro febril de un mes de evolucion, artralgias,

ialgias y dolor at inal, en la que d enla malmcn uoa msuﬁclencn renal moderada
con anemia mit it En la orina y i Se d
dades infecci 14 Enel esmdm logico d unos

anticitoplasma de neutroﬁlo (ANCA) positivos con sensibilidad anti Mieloperoxidasa. Ante la
sospcchl clinica de v-scu[ms se realiza biopsia renal que confirma el diagnéstico de PAM.
en con Predni y Ci ida con buena evolucién clinica y

analitica.

Los dos pacientes afectos de PAN no han presentado mis brotes a lo largo de su evolucion
lo que mejora el pronéstico respecto a los pacientes afectos de PAM, en los cuales las recidivas son
frecueates. Destaca en estos tres casos lo variado de la sintomatologia a pesar de tener un sustrato
anatomo patolégico comun, lo cual explica la dificultad en muchos casos de establecer el
diagnéstico diferencial incluso entre entidades del mismo grupo.

MANIFESTACIONES RENALES DE LA ENFERMEDAD DE BEHCET EN
LA INFANCIA.

Calvo I, Lacruz L, Hernidndez R.

Nefrologia y Reumatologia Pediatrica. Hospital Dr. Peset. Universidad de
Valencia.

INTRODUCCION:

La Enfermedad de Behget (EB) es una vasculitis sistémica frecuentemente
diagnosticada en la edad adulta, que se define por la asociacién de aftas bucales
recurrentes y al menos dos de los siguientes criterios: lesiones genitales
recurrentes, oculares, cutaneas y la positividad de un test de hipersensibilidad
cutianea (Criterios del Grupo de Estudio Internacional de la EB, 1990). La
afectacion renal ha sido escasamente descrita en la literatura, a pesar de tratarse de
una enfermedad sistémica.
OBJETIVO:

Valorar la pi lencia y las manife
pacientes pediatricos con EB.
MATERIAL Y METODO:

Se estudian los pacientes con edades < 15 afios controlados por EB en la unidad de
Reumatologia pediatrica, selecctonando aquellos que presentan afectacién renal y
describiendo en ellos las mani linicas presentadas.

RESULTADOS:

De los 30 pacientes pediétricos controlados por EB, 16 presentan una EB completa.
De ellos, 5 pacientes (3 nifias y 2 nifios) presentan manifestaciones renales, lo que
supone un 31,2%. La microhematuria (5-20 hematies/campo) es la manifestacién
mas frecuente, encontrandola en los 5 nifios; uno de ellos presentaba, ademas,
proteinuria en rango no nefrético. En estos pacientes encontramos una mayor
prevalencia de afectaciéon ocular, articular, abdominal y neurolégica que en
aquellos sin afectacién renal, al igual que del HLA B5 o B51 (80% frente a
54,5%%).

de la afectacién renal en nuestros

COMENTARIO:

La afectacién renal mas frecuentemente descrita en la EB es la presencia de
amiloidosis y/o glomerulonefritis. A pesar de ello nuestros resultados coinciden
con otros trabajos publicados al concluir que la hematuria microscépica y/o
proteinuria asintomaticas son un hallazgo frecuente en pacientes con EB. En
nuestra serie pediatrica destacamos una mayor prevalencia de las manifestaciones
severas de la EB en el grupo de pacientes que presenta afectacién renal respecto a
aquellos que no la presentan, pudiendo asociar dicha afectacién con una mayor
agresividad de esta enfermedad.



Nefritis tubulointersticial aguda y uveitis en 2 hermanas gemelas.
QO Mur, G De la Mata, MJ Mtnez Débora*, L Espinosa*, L Picazo**.
H. Santos Reyes (Aranda de Duero),S de Nefrologfa* y Anatomfa Patolégica** del
H.Infantil La Paz

La nefritis tubulointersticial (NTI) constituye una entidad anatomopatolégica de
muiltiples etiologfas,caracterizada por alteraciones inflamatorias que afectan sobre todo
al intersticio y los tdbulos del rifién. El1 90% de las NTI tiene causa conocida y su
diagn6stico precoz las hace potencialmente reversibles. Existen muiltiples mecanismos
patogénicos: infecciosos, inmunoldgicos por alteracién de la inmunidad humoral y
celular, neopldsicos, metabdlicos,téxicos e idiopaticos. La asociacién de NTI y uveitis
fue descrita por Dobrin y cols en 1975. El cuadm clfnico mcluye fauga anorexm
vOmitos, fiebre, anemia,t VSG e hiper (| ia,con signos de di
tubular, a los que se asocia una insuficiencia renal con uveitis que puede ser tardfa.
Caso n° 1: Nifia de 10 afios que en Febrero-96 presenta fiebre de mas de 1 mes de
evolucién tratada con paracetamol, astenia, anorexia y pérdida de peso. En la
exploracion destaca discreta palidez mucocutdnea con tensién arterial (TA) normal. En
la analftica: VSG 101 mm, PCR 51 mg/l, ferropenia sin anemia, Cr 1,3 mg/dl, FGE
62 ml/min/1,73 m?, con glucosuria, proteinuria no nefrética y deficit de la capacidad
de concentracién,Smicroglobulina 40,3 nmol/d, ANA (-), C, 124 mg/dl, GOT 192 U/,
GPT 434 U/l. Ecograffa renal: aumento de la ecogenicidad bilateral. Al mes de
evolucidn sin tratamiento el FG se ha normalizado, asf como las transaminasas y las
otras anomldias urinarias. Tres meses despues presenta enrojecimiento ocular bilateral
siendo diagnosticada de uveitis anterior, tratada con corticoides tépicos durante 4
semanas, con buena evolucién y encontrdndose actualmente asintomitica.
Caso n°2: Nifia de 11 afios gemela de la anterior que en Setiembre-97 consulta por
fiebre de 26 dias de evolucion tratada con paracetamol, habfa sido diagnosticada de foco
ORL tratada con eritromicina y posteriormente de ITU tratada con cefuroxima sin
mejorfa. Presentaba astenia, anorexia con TA normal y palidez mucocutdnea. Analitica:
VSG 119 mm, PCR 63 mg/dl, Cr 1,7 mg/dl, FGE 39 ml/min/1,73 m?, glucosuria y
proteinuria (1,2 g/dfa). Los estudios bacteriolégicos fueron negativos. En la ecograffa
renal hiperecogenicidad bilateral. En la biopsia renal: nefropatfa tubulointersticial con
infiltrados inflamatorios de linfocitos, polimorfonucleares y algunos inmunoblastos. Se
inicié tratamiento con prednisona a 2mg/Kg/d durante 1 m disminuyendo
progresi hasta der a los 2 meses. Las alteraciones bioqufmicas se
normalizaron al mes y medio . En Diciembre-97 comienza con alteraciones oculares
siendo diagnosticada de uveitis en ojo izquierdo tratada con corticoides t6picos y en
Febrero-98 uveitis del ojo derecho.
Conclusiones: la existencia de un cuadro clinico similar en las 2 hermanas con la
misma evolucién y con 1 afio de diferencia hablarfa a favor de una predisposicién
genética. La NTI 2? a drogas es dificil de diferenciar aunque no ha habido infiltrado
eosindfilo en la biopsia y la fiebre probablemente sea un sfntoma de presentacién del
cuadro. Es cuestionable la utilidad del tratamiento con corticoides ya que la evolucién
del primer caso fue la misma sin tratamiento y en el segundo caso no evitaron la
aparicion de uveitis.

HISTOCOMPATIBILIDAD Y NEFROPATIA DE SCHONLEIN HENOCH (NSH)

R. Muley, J.Martinez, J. Vara, M.J. Cilleruelo, S. Calleja, C. Hernindez, E.
Montero, A. Arnaiz.

Seccién de Nefrologia (Departamento de Pediatria). Servicio de Inmunologia.
Hospital 12 de Octubre. Madrid.

La Plirpura de Schonlein Henoch (PSH), es una enfermedad multisistémica y de causa

ida, siendo la ife renal la mas importante respecto a la evolucion y
al prondstico.
El sistema HLA (Antigeno I itario H es el plejo principal de
histocompatibilidad humana, constituyendo un imp lador de las

inmunolégicas humoral y celular. Existen diversos estudios que demuestran Ia
asociacidon de la nefropatia por IgA, de caracteristicas similares a la NSH, con
marcadores HLA.

Objetivo: Analizar los posibles fz de susceptibilidad HLA en la PSH y en la
NSH, determinandose los antigenos de clase I (A, By C) y los de clase Il (DR y DQ) en
54 pacientes afectos de PSH, clasificados en dos grupos (27 con nefropatia y otros 27
sin ella), y en 450 individuos sanos no relacionados. Ademas los pacientes con
nefropatia se subdividieron en dos subgrupos: 10 con afectacion renal severa
(proteinuria > 1 gramo/dia, sind nefrético o sind nefiitico) y 17 con afectacion
renal leve (hematuria y/o proteinuria < 1 gramo/dia).

Resultados: A): Con respecto a los antigenos de clase I: Se ha observado una
importante asociacion de los antigenos A3 ( 42% vs 19% en controles; p = 0,009) y
B51 (31% vs 13% en comroles p= 0,025) en los pacientes con afectacién renal. El
B51, ademas, se iaba significati con la ia severa (67% vs 11%; p =
0, 015) No hemos encontrado asociacion con B35 ni B12, como esta descrita en la
nefropatia IgA. B):Con respecto a los antigenos de clase II: Un incremento en la
frecuencia del amlgeno DR4 (33%vs 15% en controles; p = 0,013), en el grupo total de
enfermos, debido principal a los sin ion renal (42% vs 15% en
controles; p= 0. 0033) El antigeno DQ3, en desequilibrio de ligamento con DR4, se
encontraba también aumentado (60% grupo total vs 40% en controles; p = 0,024) y
también a expensas del grupo sin afectacion renal (69% vs 40% en controles; p =
0,017).

Conclusiones: 1). El antigeno HLA DR4 posiblemente juegue un papel en la patogenia
de 1a enfermedad.

2). La aparicién de un incremento significativo de A3 y B51, en los enfermos con
afectacion renal, y de DR4 y DQ3 en el grupo con ausencia de nefropatia, podria

reflejar lah d patoetiologica de esta mfermedad
3). El antigeno B51, por si solo, puede tener una licacion determi P ala
severidad de fa afectacion renal.

COMUNICACIONES LIBRES

SINDROME HEMOLITICO UREMICO. EVOLUCION Y PRONOSTICO EN UNA
SERIE DE 28 CASOS.

E.Montero, C. Hernindez . M.J Cilleruelo .S. Calleja. J Vara . R Muley. )
Seccion de nefrologia infantil Departamento de pediatria. Hospital 12 de octubre Madrid.

El sindrome hemolitico urémico (SHU) es una de hs causas mas frecuentes de fallo reml
agudo en ta infancia .Se caracteriza por anemia h ica mic b e
insuficiencia renal aguda (TRA).E] pronostico ha mejorado en los ult!mos afios grdcus al
diagndstico preco v al desarrollo de técnicas de depuracion extrarenal.

Presentamos una serie de nitios diagnosticados de SHU en nuestro hospital entre los afios 1981
v 1997 v analizamos su evolucidn a largo piavo.

Resultados : Se incluyeron un total de 28 nifos. De ellos un 3% eran varones y un 60.7%
mujeres. La edad media al diagnostico fue de 3.2 afos (rango | mes - 9 anios).Un 82% de ios
casos debuto entre los meses de Junio y Octubre con un pico maximo en Agosto . EI 89%
prescnto prodxomo dmn'uoo En ninguno de ellos sc aislo E.Coli 0157H7.

Fase Apuda. Ps ia 23 pacientes (82%) y en L1 de eilos la anuria fue supenor
a 8§ dias. Todos ellos requiricron diilisis peritoneal (DP).Se objetivo hipertension arterial
(HTA) en7(25%), precisando DP en 70% de ellosEn la analitica inicial 11 casos
(35%)mostraron leucocitosis superior a 15000 y en todos fue necesaria la DP.

En 4 pacientes con evolucion torpida s¢ realiz biopsia renal, observandose en todos etlos
esclerosis glomerular fibrosis intersticial , atrofia tubular y engrosamiento de paredes
arteriolares.

Evolucién © 19 pacientes (68%) estan actualmente con funcion renal normat. Cuatro casos
(14%) muestran hematuria ¥/o proteinuria persistente .uno de ellos desarrolld proteinuria alos
10 afios siendo pmxmente negativazestos 4 nifios requirieron DP ¥ 3 de ellos tuvieron
leucocitosis al inicio. Dos pacientes (7.2%) estin en insuficiencia renal cronica (IRC) . ambos
precisaron DP.Otro nifio que debuté con leucocitosis. HTA v anuria prolongada.se encuentra en
insuficicncia ronal terminal. Han precisado transplante renal 2 pacicntes (7.2%).ambos
dcbutaron con anuria ¢ HTA Ningiin pacicnte ha fallecido.

Comentarios :

-En nuestra serie se confirma et mal pmnosnco del sis titico urémico iado a
is .HTA v oli ia p 2

-C necesario el a largo plazo de estos pacientes .dado que existe la

bilidad de i I it de la funcién renal tras periodos prolongados de

normalidad.

CORRELACION ENTRE LOS DEPOSITOS
VASCULARES DE IgA EN PIEL SANA Y LAS ALTERACIONES
RENALES EN PACIENTES CON PURPURA DE SCHONLE IN-HENOCH

M. Esquerda,Ll. Callis, D. Garcia-
Patos*, A. Parareda, Ll.Delgado, L. Sanz, A. Vila y
A.Pi. Servei de Nefrologia, Hospital Materno-Infantil
Vall d’Hebrén. Servicio de Dermatologia, Hospital
General Vall d’Hebrén.Barcelona

Introduccién: El sindrome de
Scholein-Henoch es un proceso sistémico caracterizado
por una vasculitis sistémica mediada por Ig A que
afecta pequefios vasos de la piel, tracto G-I,
articulaciones y rifién.
Material y métodos: Estudiamos la

presencia de depdsitos de Ig A en piel sana en 10
pacientes (7 nifios y 3 nifias) con alteracién renal
por Schénlein-Henoch.Todos ellos presentan afectacidn
renal inicial en mayor o menor grado, y se ha
definido la lesién renal significativa como:
persistencia de proteinuria en rango nefrético,
insuficiencia renal o presencia de biopsia renal con
grave afectacién (semilunas)

Resultados:La edad media del primer brote fue de
8.8 afios (SD=3.15; Rango= 4-14). El tiempo medio de
evolucién entre el primer brote y la biopsia cutanea
fue de 15 meses (SD=18.6; Rango= 1-48 meses). De
todos los pacientes un 60 % presentaba afectacidn
renal significativa en el momento de la realizacidn
de la biopsia cuténea. A todos ellos se practico
biopsia cutédnea mostrando depbésitos de IgA en un 70%
de los casos. Los pacientes con afectacién renal
significativa presentaban una mayor proporcién de
biopsias cutaneas patolégicas (5 pacientes de un
total de 6) respecto a los que no presentaban
afectacién renal (2 pacientes de un total de 4), si
bien no se hallaron significaciones, probablemente
por el bajo numerc de pacientes.

Conclusiones: 1. se evidencia la presencia de
depositos de Ig A sin presencia de brote activo.
2. Encontramos una tendencia a hallar depdsitos de
IgA en pacientes con afectacién renal mas grave.
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IMPORTANCIA CUANTITATIVA Y CUALITATIVA DE LA
NEFROPATIA LUPICA (NL) EN LA EDAD PEDIATRICA.
S.Mendizabal, I.Zamora, J.Simdén.

S.Nefrologia Pediatrica La Fe. Valencia

El1 objetivo de nuestra presentacién es valorar
cuantitativa y cualitativamente la NL, dentro de la
nefrologia en la edad pediatrica.

Entre 1.976- 1998, hemos diagnosticado 16 casos de NL,
a una edad de X 11.3 afios (5.7-14.3). El diagnéstico
fue inmediato en todos menos 3, en los que fue
diferido entre 1.8-2.1 afios por diagndsticos previos
de Artritis Reumatoide, Sindrome Nefrético
corticorresistente y Anemia Hemolitica Autoinmune.

Se realizé biopsia renal en 14 casos, con diagnéstico
(clasificacién OMS) de 2 tipo II, 5 tipo III y 7 tipo
IV. Los tratamientos han variado seguin el afic del
diagnéstico y la histologia, con un mejor control de
la enfermedad desde 1992 en que se inicid tratamiento
con CFM en bolus iv.

De los 16 casos, 4 han fallecido (3 hemorragias
pulmonares y 1 por crisis HTA), en dos casos dentro
del 1° afio de evolucidén y en los otros dos entre el
5°-7° afio. Dos casos evolucionaron a la IRT ( a los
3.1 y 5.6 afios del diagndstico), estando actualmente
trasplantados. Otro, presenta insuficiencia renal (Cr
1.7 mg%), a los 8.5 afios de evolucidn.

La NL representa un 4.1 % de las Glomerulonefritis
(GN) biopsiadas entre 1993-1997 en nuestro Servicio;
frecuencia semejante a la del Registro Naciocnal de GN
en nifios: 5.2 % (1987-95). No obstante es la segunda
causa (35%) de las GN Secundarias.

S6lo un paciente, de los 190 incluidos en nuestro
programa de IRT, lo fue por NL.

Conclusiones:

1/ La N.L es una enfermedad grave con alta mortalidad
y evolucién a la IRT, si bien su incidencia en la
edad pediatrica es escasa, siendo minima su
contribucién a la situacidén de IRT.

2/ Tratamientos mé&s agresivos parecen mejorar el
control de la enfermedad a corto plazo, si bien su
eficacia a medio/largo plazo queda por establecer.

PREVALENCIA DE HIPERCALCIURIA EN LA ISLA DE LA GOMERA
Garcia Nieto V, Melian Santana JS, Ruiz Rabaza A, Rizo
Arregui G, Marco T, Sosa Alvarez AM.

Unidad de Nefrologia Pediatrica, Hospital Nuestra
Sefiora de la Candelaria, Santa Cruz de Tenerife

En la isla de Tenerife existe una alta tasa de
hiparcalcinria idi ({4I) tanto en nifios como en
adultos. Desde hace anos, hemos observado como los
antecesocres de muchos de nuestros pacientes
pediatricos proceden de la isla de La Gomera.
PACIENTES Y METODOS. Se analizaron los antecedentes
familiares y se calculd el cociente entre las
concentraciones urinarias de calcio y de creatinina en
segunda orina del dia en una muestra de 549 nifios (4-
17 afios) (269V; 280M) que viven en la isla de La
Gomera (G), procedentes de cinco poblaciones de la
misma: San Sebastian, Hermigua, Vallehermoso, Chipude-
La Dama y Valle Gran Rey. Como grupo control, se
estudiaron 100 nifios (49V; 51M) que acuden a un
colegio de Santa Cruz de Tenerife (SC).

RESULTADOS. Se observaron diferencias significativas
en los valores de calciuria entre el total de nifios de
G y SC (t=3.53, p<0.05), a expensas principalmente de
dos de los poblaciones estudiadas (Valle Gran Rey Yy
Chipude-La Dama). El valor del percentil 95 en SC fue
de 0.20. La prevalencia de HI en SC fue de 3.8% y en G
de 16%, oscilando, segin poblaciones, entre 10.6% en
San Sebastian y 28.4% en Valle Gran Rey. Se observd
que el riesgo de presentar HI en los nifios que tienen
los cuatro abuelos de origen gomero es 2.85 veces
sup/ rior con respecto a los gque no ticnen ningin
abuelo de dicho origen. Se estudiaron 46 hermanos,
presentando hipercalciuria, 23 de ellos (50%).
CONCLUSIONES. La hipercalciuria idiopatica es un
trastorno familiar de herencia dominante. La alta
prevalencia encontrada en la isla se explica por
razones orograficas, de insularidad y de elevada
consanguinidad durante siglos. Es posible que la
anomalia genética fuera aportaca por los
conquistadores castellanos (siglo V).
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NEFROPATIA LUPICA EN LA INFANCIA. REVISION DE NUEVE CASOS
Aparicio C., De Lucas C., Luque A., Morales D., Iquierdo E.

SERVICIO DE NEFROLOGIA PEDIATRICA. H‘ G.U. GREGORIO MARANON. MADRID

La nefropatia Hipica es infrecuente en la infancia. El debut sueler ser a partir de los 10
afios de edad, siendo excepcional en menores de cinco aiios. En niilos, la incidencia en varones es
mayor que en adultos pero sigue pmdmnmandoenl.ssmﬂls Un 25% de los casos pediitricos

tienen relacion familiar, en los adultos esta incid: i 115% La icipack mxlnl
inicio se encuentra en el 82% de los casos, siendo Is ife mas Ia
el 50% presentan tipo IV segiin la clasificacién de la OMS. Aunque el pronéstico

glomeruloncfritis
dg hmfermedadenlosmﬂoslnmqmudoenlosﬂnmosmos. hmmbxhdads:gum:dollu.
' debida a les del lupus
(principaimente neurologicas). En nuestro servicio b::mos seguido 9 pacientes pediétricos afectos
de LES. .

De los 9 pacientes: 3 exan varones y 6 mmjeres (V/M:1/2). La edad media de presentacién

fue de 8 afios y 7 meses, destaca el debut a los 15 meses de un paciente.

Las manifestaciones iniciales fueron:

fiebre: 6 (67%), sintomatologia general (pérdida de peso, dolor astenia y anorexia): 7

(78%); afectacion cutanea: 5 (55.5%); afectacion articular: 4 (44.5%); afectacién renal: 7 (78%)

de ellos tuvieron ia7 (78%) que fue en rango nefrotico en 4 (44.5%), ia 7 (78%),

L renal: 5 (55.5%), HTA: 3 (33.3%); Anemia: 4 (44.5%); otras manifestaciones: nenmonia y

derrame pleural: 1 (11%), Hepatopatia 1(11%), Acidosis tubular tipo IV: 1 (11%), Hemorragia
1(11%), patia Nipica: 1 (11%).

Biopsias renales (segun clasificacion de la OMS): Clase II: 1 (11%), Clase III: 1 (11%), Clase IV:

5 (55.5%) Clase V: 2 (22%).

Dmmﬁe:lnunpodemh\cmysegunnmm 4 se mmmcmfmcwnmdnml,
lmode:llosslg\l:cmnlmalmswuﬂosde i (los3 son en otros
servicios siendo su Iilnm.-revnswn alos 6-8-11 aﬂosdccvolnmén), I Renal moderada en un
paciente a los 10 aflos de s dialisis al adio, 8,9 y 21 afios de
evolucmn, de ellos dos han mnlmlo trlsphnt: renal, uno de ellos ain funcionante. Las

dnrlntesu de 2 (22%), i por herpes
zoster: 2 (22%), Lei iasi: l(ll%)J-lm ido dos is llosSylZaﬂnsdcld:bnt,
ambés por i fecci (CMV p ¥ shock septico en el seno de una
osteomxelm.suuﬁlooocua)
En nuestra serie destaca un paciente con i6n familiar y la con deficitde [gA e
Ig D en otro paciente.
CONCLUSIONES: existe inio de ion en et sexo fe ino annque en un

menor que en otras serics. 4 pacientes eran menores de 10 afios annque solo 1 menor de Safios.
Sololuyevxdenmdnmdmﬁmﬂxnmmcm(ll%) todo cllo coincide con los datos

De los 4 paci que fracaso renal todos tenian afectacion.
rcndnpoIthuemdmnmmxl ico, asi como la ia de anemia al inicio de la
los 4 paci HTA existia en tres pacientes, de cllos dos abocaron
mﬁ'ac-lsoreml. Sin go el grado de insuficiencia renal ea el cuadro inicial no se relaciona

cmhwnhmimﬁmllmdmcuosﬁﬂecidoshmsidopmcmsnsinfmiosu,eﬁsﬁmdomIdc
ellos solo un leve deterioro de la funcion renal. El tiempo medio de ba sido de 10 afios
¥y 9 meses, a los 5 aflos se evidencia una supervivencia del 88% y a los 10 ados del 77%. La
supervivencia de la funcion renal a los 5 afios de evolucion es del 88%.

ESTUDIO COMPARATIVO DE LA FUNCION TUBULAR RENAL EN NINOS
Y ADULTOS DIAGNOSTICADOS DE HIPERCALCIURIA IDIOPATICA
Garcia Nieto V, Siverio B, Garcia Mérida MJ, Ledén J,
Manzano L, Ruiz C. Unidad de Nefrologia Pediatrica,
Hospital Ntra. Sra. Candelaria, Santa Cruz de Tenerife.

Se ha realizado un estudio comparativoe de la funcién
tubular renal en nifios y adultos con hipercalciuria
idiopdtica (HI) en cxden a determinar si algunas de las
alteraciones descritas en estos pacientes son primarias
© secundarias a las complicaciones de la HI como los
propios calculos renales o la uropatia obstructiva.
PACIENTES Y CONTROLES. Se estudiaron 120 pacientes (67
nifios que no tenian el antecedente de haber expulsado
calculos y 53 adultos con urolitiasis) diagnosticados de
HI, asi como un grupo control (C) constituido por 52
nifios y 98 adultos.

RESULTADOS. Tanto los nifios como los adultos con HI
mostraron una mayor eliminacién urinaria de magnesio,
4cido turico y fosfato en relacién a C. Asimismo, todos
los pacientes con HI presentaron un descenso en la
excrecién urinaria de amonio en la prueba realizada con
furosemida y un incremento del volumen urinario con
respecto a C. En ambas edades, no se observaron
diferencias en el aporte de sodio del tiibulo proximal al
distal analizado tras sobrecarga hiposalina ni en la
eliminacién urinaria de prostaglandina E; (UPGE;). Sdélo
los adultos con HI exhibieron una reduccidn
estadisticamente significativa en relacién a C de
osmolalidad wurinaria maxima tras administracién de
desmopresina (DDAVP) y un descenso en la reabsorcién
distal de sodio tras la sobrecarga hiposalina. Esos
pacientes también mostraron valores significativamente
elevados de osmolalidad urinaria minima y de elimiracién
urinaria ‘e N-acetil-glucosaminidasa (UNAG).
CONCLUSIONES. Los trastornos de la funcién tubular renal
observados en pacientes con HI estan presentes desde la
infancia. Algunas de estas alteraciones son progresivas
Y no relacionadas con las complicaciones de la HI,
excepto en el caso de la UNAG. Los pacientes adultos con
una pérdida obligada de sodio tubular distal tienen
también una mayor pérdida de calcio; estas diferencias
pueden explicar porqué algunos pacirentes con HT
absortiva pueden evolucionar hacia un subtipn renal.



ESTUDIO DE PARAMETROS ASOCIADOS AL DESARROLLO DE LA CICATRIZ
RENAL EN EL NINO . .

BRAVO B * BARAJAS D*, PEDRERO J*, LOPEZ JM**, MUNOZ A¥**,

*Unidad de Nefrologia Pediatrica, **Servicio de Medicina Nuclear. HGE Virgen de las Nieves.
*** Hospital Clinico. Granada.

OBJETIVO: Valorar el riesgo de asociacion con cicatrices renales de diferentes factores clinicos
y bioquimicos, a largo plazo, en i con uropatias o i i rinarias.

PACIENTES Y METODOS: Durante un periodo de 17 afios (1979-1996), se recogieron, entre
otros, datos clinicos, bioquimicos y gammagraficos en 259 nifios con sospecha de lesion renal
secundaria a uropatia o infeccién urinaria. A todos los pacientes se les realizé una gammagrafia
renal al final del scguimiento (% + de: 5'37 + 3'58 afios). La gradacion de la severidad de la
afectacion renal segin el DMSA sc valord, separadamente para rifion derecho y para rifion
izquierdo, segun los criterios de Goldraich. Con las siguientes variables: edad al diagnéstico,
sexo, tipo de uropatia (reflujo vésicoureteral -RVU- IV-V, uropatia obstructiva -UO-), vejiga
inestable, vejiga neurogena, infecciones urinarias (ITUs) anteriores y posteriores al tratamiento
preventivo, creatinina sanguinea (Cr S), filtrado glomerular (FG)/talla, y excrecién fraccionaria
de sodio (EFNa) iniciales, asi como con el tiempo de evolucién, se ajusté un modelo
multivariante, utilizando la técnica de regresion logistica, para evaluar el riesgo (odds ratio) de
asociacion con una gammagrafia renal DMSA final con lesién significativa. Este modelo se probo
en los siguientes gnipos de pacientes: Grupo total de pacientes (TOTAL), grupo con tratamiento
conservador (TTO. C). grupo con tratamiento quinargico (TTO Q), grupo con RVU y grupo con
UO. Se emplearon ¢! test de x* para valorar la verosimilitud del modelo, y el de bondad de ajuste
de Homer-Lemeshow,

RESULTADOS:
ODDS RATIO
TOTAL TTO.C TTO. Q RVU vo
Edad DG ED 10.20%* ED 2.48% ED
Sexo Femen. 2.66* 5.69%% ED 3.09% 2.59*
Uropatia 18.60** 26.10%* 19.50%* 23.70%* 13.30%*
V. Inestahle 1.81* ED 2.68* 4.02%* ED
V. Neurdgena 1.78% 7.04* ED 2.54* ED
ITUs previas ED ED ED ED ED
Tiempo Evol. ED ED 6.69%* 2.23* 2.57*
ITUs post. 295* 6.10% 2.68* 2.07** 2.79*
Crs ED 8.18% ED 3.69* 5.56%
FG/Talla ED 2.82% ED 2.12%* 3.34%
EFNa ED ED ED 4.42%% ED

ED: Efecto débil. (**): Efecto significativo. (¥): Efecto cercano a la significacién.
CONCLUSIONES: 1) Los i con riesgo de cicatrices renales constituyen un grupo
heterogéneo, y los factores de riesgo estudiados influyen de manera diferente en los subgrupos
descritos. 2) El principal factor de riesgo detectado fuc la existencia de un RVU IV-V 0 una
uropatia obstructiva. 3) El sexo femenino, la infeccion urinaria recurrente y la disminucion de
la funcién renal existente en as iniciales de la enfermedad se han de considerar como factores
de riesgo general. 4) La vejiga inestable y la vejiga neurégena son factores de riesgo en los
pacientes con RVU: la primera, ademas, debera considerarse cuando un paciente con reflujo tenga
que ser intervenide quirirgicamente.

HIPERTENSION ARTERIAL VASCULORRENAL (HTVR) EN LA
INFANCIA.

R.Estepa, N.Gallego, E.Aracil*, C.Pérez-Caballero, L.Orte, J.Ortuiio.
Servicios de Nefrologia y Cirugia vascular*. H. Ramén y Cajal. Madrid.

La HTVR es la segunda causa de hipertension arterial (HTA) severa en la
infancia potencialmente curable después de la Coartacion de aorta. Presen-
tamos nuestra experiencia en un periodo de 20 afios analizando la prevalen-
cia, caracteristicas clinicas y respuesta terapettica.

Material y métodos: De 1977 a 1997 20 nifios < 15 afios fueron diagnosti-
cados de HTVR, el 9,5% del total de HTA de ese periodo. Son 9 nifios y 11
nifias con edad al diagnéstico entre 5 dias y 15 afios (X = 6,25 £ 5 afios).
Solo 6 sintomaticos de HTA y todos con hipertrofia de ventriculo izquierdo.
Se considerd HTA a la TA > p90 ¢ HTA severa si era > 15 mmHg al p90. El
diagnostico se hizo en todos por arteriografia, a 8 se les hizo estudio isotopi-
co, a 9 Eco-Doppler y a 2 AngioTAC helicoidal.

Resultados: El exceso de TA inicial en mmHg>p90 fué de 62+30 / 48+21 y
recibian 2,25 + 1,06 drogas. Doce enfermos tenian estenosis unilateral de
arteria renal y 8 bilateral, 17 de arteria renal principal y 3 intrarrenal. Cinco
tenian un Sindrome de la aorta media (SAM), 3 asociaban Neurofibromato-
sis, 2 Sindrome de Williams-Beuren, 1 un feocromocitoma, en 2 casos habia
arteriopatia multiple (1 Takayasu) y uno fué secundario a traumatismo qui-
rargico. Los 6 restantes eran compatibles con Displasia fibromuscular ( 1
demostrado histologicamente). El tiempo medio de evolucion es de 69 meses
y la misma se ha analizado segln el tipo de tratamiento: Angioplastia tras-

luminal percutanea (ATP), cirugia y trat o médico exclusivo.

Tto/ Evolucién TAnsinm. |TAnconm. |HTA |Fallecidos | Perdidos
ATP 3 1** 1*

Cirugia 4 4**

Meédico 2 2 1 2% 1

TA nsin m. / con m. : Tension arterial normal sin / con medicacion.

* 1 que acudi6 en situacion terminal, 2 por otra causa.

** En 1 se realizd ATP bilateral y después cirugia..

Conclusiones: 1.- La HTVR es severa y con repercusion visceral.

2.- Representa el 9,5% del total de HTA.

3.- Solo 1 caso fallecié por la enfermedad.

4. De los 16 controlados 9 estan curados, 6 normotensos con poca medica-
cion y solo 1 esta hipertenso.

COMUNICACIONES ORALES

VALOR DE LA ECOGRAFIA Y LA CISTOGRAFIA EN LA DETECCION DE LA
CICATRIZ RENAL .
BRAVO B* . BARAJAS D*, PEDRERO J*, BECERRA ML*, MORCILLO L*, LOPEZ JM**,
MUNOQZ A#**

*Unidad de Nefrologia Pedidtrica,**Servicio de Medicina Nuclear. HGE Virgen de las Nieves.
***Hospital Clinico. Granada.

£

OBJETIVO: Evaluar la utilidad de la fiay delaci para la d ion de la cicatriz

renal.

PACIENTES Y METQDOS: Desde 1979 a 1996 se recogieron datos sobre ccografia renal,
cistografia y gammagrafia renal DMSA de 311 nifios con sospecha de lesién renal secundaria a
uropatia o infeccion urinaria. A todos se les practico, al menos, una gammagrafia renal, a 142
pacicntes en ¢l momento inicial, y a 259 al final del scguimiento. Los hallazgos de la
gammagrafia renal se tomaron como patrén de lesion renal. La gradacion de la severidad de la
afectacion renal segtin el DMSA se valord, separadamente para rifion derecho (RD) y para rifion
izquierdo (RI), segin el siguicnte criterio: Grado 1: < 2 zonas cicatriciales (funcion 50-40%);
grado 2: > 2 zonas cicatriciales (funcién 50-40%); grado 3: dafio generalizado (funcion 39-10%);
grado 4: rifién con funcion < 10%. Se compararon los resultados de las pruebas ecorradioldgicas
iniciales con los del DMSA inicial (situacion 1), los de las pruebas ecorradiologicas finales con
Tos del DMSA final (situacién 1I), y los de las pruebas ecorradiologicas iniciales con los del
DMSA final (situacion TII). Se efectud un estudio de estimacion puntual de la sensibilidad,
especificidad. valor predictivo positivo (VPP) y valor predictivo negativo (VPN) de las pruebas
realizadas.

RESULTADOS:
ECO Y CISTO NORMALES ESPEC(];‘:)CIDAD SENSI(E/I.I)_IDAD t;l/:l)’ Z;/T‘
RD 56.2 100.0 319 100.0
! RI 44.9 91.9 386 93.6
RD 84.6 64.9 56.9 88.5
" RI 76.5 63.8 552 83.6
RD 54.0 95.7 43.1 97.1
" RI 397 92.9 426 920

CONCLUSIONES: 1) La ecografia y la cistografia asociadas tienen gran importancia para
descartar la cicatriz renal. 2) Si se realizase la gammagrafia renal DMSA unicamente en los
pacientes con la ecografia y/o la cistografia inicial alteradas, se diagnosticarian entre un 92 y un
100% de todas las cicatrices renales significativas.

EL PESO AL NACER MODIFICA LA RELACION PRESION-
NATRIURESIS EN NINOS NORMOTENSOS
E Lurbe , I Torr6, B Cremades, C Rodfiguez, J Tacons, V Alvarez.
Nefrologia Pediatrica del Hospital General Universitario. Universidad de
Valencia.
Objetivo. Estudiar el impacto del peso al nacer (PN) en la relacion entre
presion arterial (PA) y excrecion urinaria de sodio en nifios normotensos.
Sujetos y métodos. Se incluyeron en el estudio 134 nifios y adolescentes, con
edades entre 3 y 19 afios y con PN que oscilaba de 1.950 a 5.800 kg. Se
realizo estudio de PA ambulatoria (MAPA) durante 24 horas con un monitor
Spacelabs 90207. Coincidiendo con el dia de la MAPA se recogié orina
fraccionada para el periodo de dia y noche. En cada muestra de orina se
determiné la excrecion de sodio y creatinina. La relacion entre el PN y la
excrecion urinaria de sodio se valoré mediante regresion lineal multiple
utilizando un procedimiento de stepwise. Resultados. La PA ambulatoria y la
excrecion urinaria de sodio, aunque debilmente, se correlacionaron de forma
significativa durante la noche (r=0.20, p<0.03). Una relacion significativa de
signo positivo existio entre el PN y la excrecion urinaria de sodio durante la
noche (p<0.015) independiente del peso actual, PA nocturna, edad y sexo.
Como se puede observar en la figura cuando la PA aumenta, la excrecion
urinaria de sodio corregida por el peso actual tiende a permanecer mas baja en
los nifios en el tercil inferior de PN (1.9-3.1 kg, puntos abiertos) en
comparacion con los del tercil superior (3.6-5.8 kg, puntos cerrados).
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Conclusiones: Los nifios con menor PN muestran una capacidad restringida
para excretar sodio. Esto podria favorecer el desarrollo de hipertension
arterial en etapas posteriores de la vida.
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FRACASO RENAL AGUDO (FRA) Y TRASPLANTE DE MEDULA
OSEA (TMO).

N. Gallego, R. Estepa, T. Cano, MS Maldonado*, F. Liaiio J. Ortuiio
Servicios de Nefrologia y Pediatria*. H. Ramon y Cajal. Madrid.

Objetivo: El fracaso renal agudo (FRA) es una complicacion grave del
trasplante de médula 6sea (TMO), poco estudiada en la infancia por ello
comunicamos nuestra experiencia.

Material y Métodos: En 184 TMO hemos tratado 17 episodios de FRA en
16 enfermos, de los que murieron 9. La edad de los TMO fue x = 110 + 53
m., 117 nifios y 67 nifias.

Resultados:Estudiando los factores que predisponen al FRA encontramos:
Mayor edad, TMO alogénico y sexo femenino:

FRA No FRA Total P
Nifias 10 57 67 0.045
Alogénico 13 72 85 0.017
Edad (m) 141+49 103+50 110+53 0.005

Dos de los FRA tenian sindrome hemolitico urémico por Ciclosporina A,
otros 2 padecian enfermedad veno oclusiva, aparte de otros factores. Casi
todos fileron provocados por infeccion (12) y/o toxicos (16) y 10 en el seno
de fallo multiorganico. El tiempo medio de aparicion del FRA fue de 32 +
25 dias después del TMO.

Analizando los factores clinicos prondsticos de mortalidad, al ser visto el
enfermo por el nefrélogo por primera vez, identificamos: Ictericia,
hemorragia y necesidad de diélisis.

Vivos Fallecidos Total P
Ictericia 1 7 8 0.027
Hemorragia |0 9 9 0.002
Dialisis 0 7 7 0.005
Conclusiones:

El sexo femenino, el TMO alogénico y una edad superior se asocian con
mas probabilidad de padecer FRA tras el TMO.

La presencia de ictericia y de sangrado, asi como la necesidad de dialisis
auguran un mal futuro del enfermo.

Una mutacién originaria en CLCNKB es la causa del sindrome
de Bartter tipo 1II en Espaiia.

J. Rodriguez Soriano, D.B. Simon*, A.Valloy R.P. Lifton*

Seccién de Nefrologia Pedidtrica, Departamento de Pediatria, Hospital de
Cruces y Universidad del Pafs Vasco, Vizcaya. *Howard Hughes Medical
Institute, Yale University School of Medicine, Boyer Center for Molecular
Medicine , New Haven, CT, USA

Se ha demostrado recientemente que el sindrome de Bartter puede estar
causado por mutaciones en uno de los siguientes genes: Tipo I -NKCC2,
Tipo Il - ROMK, y Tipo III -CLCNKB (Simon et al. Nat Genet 17: 171-
178, 1997). Como parte de un proyecto en curso destinado a definir el
espectro de posible mutaciones en dichos genes, se estudiaron cinco familias
seguidas clinicamente en Bilbao y afectas de la forma “cldsica” de sindrome
de Bartter. Solo tres familias tenfan una clara ascendencia vasca. No existfa
historia aparente de consanguinidad. Los pacientes se presentaron
clinicamente con poliuria, hipostenuria, retraso de crecimiento, alcalosis
metabdlica hipokaliémica y normocalciuria o moderada hipercalciuria. No
existfa nefrocalcinosis ecograficamente

Los casos indice de cada familia fueron estudiados de manera completa
buscando mutaciones en uno de los tres genes. No se detectaron variantes
moleculares ni en el gen NKCC2 ni en el gen ROMK . Por el contrario,
todos los cinco propositii se mostraron homocigotos para una mutacién
“missense” idéntica en CLCNKB . Esta mutacién substitufa una alanina por
una treonina en en el codén 204 (A204T) que normalmente sitia al
aminodcido alanina en el sexto dominio intramembranoso de la protefna. El
aminodcido alanina estd presente en un segmento hidrofébico altamente
conservado en todos los miembros de la amplia familia de proteinas que
actiian como canales de cloro. Para demostrar que la mutacién  A204T no se
trataba de un polimorfismo méds o menos frecuente, se estudiaron
anénimamente muestras de ADN de 300 individuos adultos no relacionados
que por diversas circunstancias habian acudido al Laboratorio General del
Hospital de Cruces. Ninguno de los 300 controles se revel6 homocigoto para
el allelo A204T. En conjunto, la mutacién A204T fué detectada en 2/600
cromosomas de los controles, en comparacién con 10/10 cromosomas de los
pacientes con sindrome de Bartter. Estos resultados soportan la conclusién de
que la mutacién A204T parece haberse originado en Espafia ya que, por el
momento, no ha sido demostrada en pacientes con sindrome de Bartter tipo
1T provenientes de otros paises.
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POBLACION DE CELULAS SOMATOTROPAS EN RATAS UREMICAS

Natalia Fernandez, Eduardo Carbajo. Fernando Santos, Julidn Rodriguez, Susana Ferrando,
Alberto Medina.

Facultad de Medicina. Universidad de Oviedo. Asturias.

Introduccién: Se ha demostrado una disminucion de la ion hipofisaria de hormona de

crecimiento (GH) en ratas con insuficiencia renal severa. La existencia de cambios en la
hipofisarias podria ser ble, al menos parci

poblacion de células

de esta disminucion.
Material v _métodos: Para analizar csta hipdtesis, se llevd a cabo la deteccion

de GH en secciones incluidas

ica y la cuantificacién de células prodi

en parafina procedentes de adenohipofisis de tres grupos de ratas de § animales cada uno:
nefrectomia 5/6 (UREM), controles alimentados ad libitum (SHAMAL) o con alimentacién
parcada con el grupo UREM (SHAMPF).
Resultados: El grupo UREM presenté marcada insuficiencia renal y un menor crecimiento. La
densidad celular (X*EEM, total de células hipofisarias/mm?) fue mas elevada (p=0,02) en el
grupo UREM (1,4£0,6 10") que en los controles (SHAMAL 1,210,4 10%, SHAMPF 1,240,3
10"%. Sin embargo, ya que el porcentaje de células GH fuc menor (p=0,003) en las ratas
UREM (35,0+1,9) que en las SHAMAL (38,910,7) y las SHAMPF (37,3#1,6), el nimero
de células somatotropas (103 células/mm®) y su drea de seccién (micras?) fuc similar en los
tres grupos.
Conclusiones: Estos resultados sugieren que el fallo renal cronico interfiere con €l proceso
ivo de la hipéfisis y que la disminucion de la i6n de GH previ descrita en

animales urémicos no puede explicarse por diferencias en el nimero y tamafio dc las células

somatotropas.

GENETICA DE LA POLIQUISTOSIS RENAL AUTOSOMICA RECESIVA.
ESTUDIO MULTICENTRICO ESPANOL

S Milaga*, E Coto*, M Navarro**, L Espinosa**, G Orcjas*, E Hidalgo***, JL Badia****.
Hospitales: *Central de Asturias (Oviedo). **La Paz (Madrid). ***Infanta Cristina
(Badajoz). **** General (Castellon).

La poliquistosis rcnal autosomica recesiva (PQRAR) es una rara nefropatia hereditaria que
afecta a 1/60.000 recién nacidos. La mayoria de los pacientes con PQRAR debuta en la
primera infancia, aunque la enfermedad puede manifestarse en edades mas avanzadas y, en
ocasiones, después de los 20 afios, en cuyo caso la si ia es muy j alaque
p la poliquistosis renal omica dy (PQRAD). La mortalidad es elevada,
pero si superan el primer afio de vida, la supervivencia a los 15 afios puede llegar hasta el
79%. En los dltimos afios se ha localizado un gen para la PQRAR en el brazo corto del
cromosoma 6 (region p21.1-pl12). Los estudios llevados a cabo hasta la fecha en diferentes
paiscs con familias que un P de la enfermedad, no han
demostrado ningin tipo de heterogenicidad genética.

El objetivo de este estudio multicéntrico ha sido confirmar el ligamiento de la PQRAR al
cromosoma 6p cn una serie de familias p de di itales de Espafia.

Paci y Previo informado se han estudiado 20 familias
compuestas por ambos padres y al menos dos hermanos, uno de ellos con PQRAR. Todos los
enfermos presentaban formas moderadas de la enfermedad y habian sobrevivido mas atla del
primer aiio de vida. Los critcrios de inclusion en ¢l estudio fueron: ccografia renal normal en

ambos padres y hall clinicos, fi y/o ! de
PQRAR en los enfermos, que b imi fibrosis hepdtica en el estudio afi
El ADN fue obtenido segin un método de precipitacién salina. Se i un total de 7

marcadores polimérficos microsatélites. De acuerdo con los estudios previos estos
marcadores son capaces de cubrir un intervalo de cerca de 3.5 cm, flanqueando el gen de Ia
PQRAR.

Resultados: Todas las familias diad. un li i positivo al
6p. Estos hallazgos, basados en pacientes con formas moderadas de enfermedad pero con
una amplia variabilidad en cuanto a su expresividad clinica, iten i ¢l namero

de familias que no ). icid: ética para cl gen dec la PQRAR, lo que
refuerza la hipotesis de que un unico gen, localizado en la region 6p, pucde explicar el
amplio espectro clinico de la PQRAR.




ALELOS DEL RECEPTOR DE LA VITAMINA D (RVD) Y DENSIDAD
MINERAL OSEA (DMO) EN PACIENTES PEDIATRICOS CON
HIPERCALCIURIA IDIOPATICA (HI)

Rodrigo MD, Barrios I*, Salido E*, Torres A*, Garcia Nieto
V, Bretdén A, Ferrandez C. Unidad de Nefrologia Pediatrica,
Hospital Ntra. Sra. Candelaria y Unidad de Investigacién¥,
Hospital Universitario de Canarias. Tenerife

Recientes estudios han mostrado una fuerte asociacién entre
los polimorfismos del gen del RVD y la DMO (Morrison y
cols., 1992). Es conocido que el 30-40% de los pacientes
eon HI pueden muestran una reduccién de la DMO aunque la
relacién entre ésta y los alelos del RVD no se ha
investigado en pacientes pediitricos.

PACIENTES Y METODOS. Estudiamos un grupo de 86 nifios
diagnosticados de HI (36V,50M) con edades entre 3 y 17.3
afios. El genotipo RVD se estudidé por amplificacién con PCR
seguido por digestién con Bsm-I del DNA aislado de
leucocitos sanguineos periféricos. La DMO se midié en
columna lumbar (I;-L;) usando un densitémetro con energia
dual de rayos-x (Hologic QDR~2000/W). Los resultados se
expresaron como “standard deviation score” (z-DMO) ,
definiénd la osteopenia do 2-DMO fue menor de -1.
RESULTADOS . El 37.1% de los nifios con HI fueron
clasificados comoc bb (37.5% con ostecpenia), 47.7% como Bb
(41.5% con osteopenia) y 15.1% como BB (46.1% con
ostecpenia). La DMO fue mas elevada en el grupo bb (Z-DMO:
—-0.72%0.71) comparado con Bb (-0.83%0.93) y BB (-1.01%1.07)
aunque sin diferencias estadisticamente significativas
entre grupos. Los niveles de calcitriol y la calciuria
fueron mas elevados y los niveles de osteocalcina mas
reducidos en el grupo BB comparado con bb, con valores
intermedios en Eb (ns). Se observd una correlacidén directa
entre Z-DMO y el Z-score del Indice -de masa corporal (Z-
IMC) en todos los pacientes (r: 0.33, p<0.05). En el grupo
BB se encontrdé una correlacién negativa entre los niveles
de la fosfatasa &cida tartrato-resistente tanto con 2Z-BMD
(r: -0.88, n:8, p<0.0l) como con Z-IMC (r: =-0.8, p<0.05).
CONCLUSIONES. Los polimorfismos del gen del RVD parecen
tener un débil efecto en la DMO de los nifios diagnosticados
de HI, seguramente por la influencia de otros factores como
la masa corporal. En el grupo BB parece mas evidente un
componente resortivo de la DMO que tiene un efecto
contrapuesto al de la masa corporal.

HIPERTROFIA RENAL COMPENSADORA Y RESISTENCIAS VASCULARES
RENALES EN NINOS CON RINON UNICO
M.Antén, $.Milaga, M. Medina*, N Fernandez
Seccién Nefrologia Pedidtrica. *Servicio Radiodiagnéstico. Hospital Central de Asturias.
Universidad de Oviedo

Introduccién: La ecografia duplex Doppler color renal permite conocer la morfologia del
rifién y estimar la hipertrofia renal compensadora en el rifion tnico mediante la medicién del
volumen renal. Valora ademas el flujo sanguineo renal con el analisis espectral de la onda
Doppler, d do posibles disfunci cundarias al imi d

Objetivos: Conocer el volumen renal cn pacientes con un tnico rifién funcionante de diversa
ctiologia ¢ identificar los posibles cambios morfolégicos y del flujo vascular renal en el rifién
compensador.

Material y métodos: Se realizé una ccografia doppler renal a 11 nifios y jévenes (6 varones)
de 14,51 + 4,63 (7,42 - 21,75) afios de edad con un Gnico rifion funcionante de 13,59 + 4,29
(7,42 - 21,58) ailos de evolucion. Cada examen incluia una imagen morfologica a tiempo real,
en la que se estimé el volumen renal mediante la formula del elipsoide. Los volimenes renales
fueron expresados como porcentaje de los valores normales en jévenes sanos segin la
lateralidad del rifién y el peso corporal (Volumen renal relativo V%). El Doppler color se
utilizé para identificar los flujos en arterias segmentarias, interlobares y arcuatas, calculando
los indices de pulsatilidad (IP) y resistencia (IR).

Resultados: El volumen renal medio fue de 287,46 + 114,62 (93,82-487,85) mi. El V%
medio fue de 310,75 + 206,34 (183,00-858,11) %. Todos los paci p ip 1a
renal compensadora en relacion a lo que debiera ser el tamafio renal normal para su peso
corporal de tener ambos rifiones i I se 1i
i idas en un p: con un Gnico rifién funcionante hidronefrético. Los
i i que en jovenes sanos y

mor ya
indices vasculares renales idos fueron si
en trasplantados renales (Tabla I).

Rifién unico (X £DS) | Rifion normal (X, €N | Injerto renal (X, rango)
P 0.89£0,12°%*% 1,08 (0,76-1,38) 1,13 (0,56-1,58)
IR 0,59 +0,08 ©-°°) 0.62 (0.52-0,72) 0,62 (0,50-0,76)

Conclusiones: Todos los pacientes monorrenos estudiados presentan hipertrofia renal
compensadora alcanzando valores dc hasta el 858%. No se encontraron anomalias

morfologi iadas. Las resi i 1 renales fucron significativamente menores
que en sujetos sanos y portadores de un trasplante renal, lo que sugierc otro signo mds de
i6n renal dario al hiperaflujo vascular.

COMUNICACIONES ORALES

Sindrome Nefrdtico del primer aiio de la vida:estudio multicéntrico.
L Espinosa, M Navarro, J Fij6, A Vallo, S Malaga, V G*Nieto, E Hidalgo, L Garcia,
D Arruabarrena, L Ramos, C Loris, LM Rodriguez, Orive.

Presentamos un estudio retrospectivo multicéntrico de 56 nifios (29 8,272) con
Sfndrome Nefrético (SN) diagnosticado en el 1° afio de vida. Todos han sido referidos
para tratamiento a 12 Unidades de Nefrologfa pedidtrica desde 1972 a 1997. La
incidencia fue 2,24 casos/afio; aumentando desde 1,68 (1972-89) a 3,4 c/afio a partir
de 1990. Edad de diagndstico 3,544 meses(m). El estudio histolégico hecho en 51 a
jos 10420 m, mostr6: 21 SN Finlandes (SNF)(41%), 8 Esclerosis Mesangial Difusa
(EMD)(16%), 5 GN Proliferativa Mesangial (GNPM)(10%), 10 Glomeruloesclerosis
Segmentaria y Focal (GESF)(20%), 7 Mfnimos Cambios (MC)(14%). SN Congénito
(SNC),diagnosticado en los 3 primeros mese encontramos en 30 casos, con una
distribucién de: SNF 100%, GNMP 40%, GESF 20% y MC 28%. La mortalidad
global del 46% (26/56) disminuy6 desde un 80% (1972-79) aun 45% (1980-89) y 33%
desde 1990 (p <0,05). SN secundario encontramos en 3 casos, 2 por sffilis congénita
que remitieron con penicilina y 1 por infeccién a CMV muri6 de enfermedad invasiva
alo 8m. Los datos de edad y albimina sérica al diagndstico, anatomfa patolégica (AP)
y mortalidad fueron:

AP N° Edad Diag  Album (g/1) Mortalidad Edad muerte
SNF 21 0.75+1m 1.14+0.5* 52% 1.3+1.82
EMD 8 49+4.7m 2.6+0.4* 62.5% 2.4+3a
GNPM 10 6.1+£4.6m 140.2 40% 6.7+6a
GESF 5 4+3m 2403 40% 2.5+3.6a
MC 7 5.9+4m 1.6+0.6 33% 3.8+3.6a
*p<0,001

La supervivencia actuarial ha sido 77% al aio, 59% a los 5 afios y 48% a los 10

afios. La supervivencia del SNF mejoré desde 0% durante 1972-79, y 20% (1980-89)
a 77% desde 1990 con tratamiento farmacol6gico para producir una nefrectomfa
qufmica (respuesta parcial en 75%) seguido de nefrectomfa quirdrgica a una edad media
de 1,3+40,15a. El tratamiento con esteroides/inmunosupresores fue titil en 25% del SN
idiopdtico (SNI).
Conclusiones: Aumento del n°® de pacientes referidos para tratamiento que sobreviven
al periodo neonatal; mejorfa significativa de la supervivencia desde
1990, fundamentalmente en SNF e incidencia de remisi6n en 30% de los casos con SNI.
El SNC estd presente siempre en SNF pero a esta edad podemos encontrar cualquier
lesion histoldgica.

Estudio Multicéntrico de los Hospitales Infantiles:La Paz (Madrid),Virgen del Rocfo
(Sevilla),Cruces  (Bilbao),Central de Asturias (Oviedo),Virgen Candelaria
(Tenerife),Infanta  Cristina  (Badajoz),S.Joan de Deu (Barcelona),Ardnzazu
(S.Sebastidn),Materno Infantil (Las Palmas),Miguel Servet (Zaragoza),Infantil
(Ledn),Infantil (Vitoria).

ACTIVIDAD DEL Na'/H' ANTIPORTER EN LA OBESIDAD INFANTIL
C Rodriguez, B Cremades, I Torro, J Tacons, V Alvarez, E Lurbe.

Nefrologia Pediatrica del Hospital General Universitario. Universidad de
Valencia.

En nifios obesos se ha demostrado que las presiones arteriales clinicas y
ambulatorias son superiores a las de nifios no obesos de similar edad y sexo.
Objetivo. Estudiar en nifios obesos la actividad del Na'/H' antiporter,
transportador de membrana implicado en la patogenia de la hipertension y sus
complicaciones. Sujetos y métodos. Se incluyeron en el estudio 26 nifios
obesos. En linfocitos de sangre periférica se midi6 mediante BCECF-AM, el
pH intracelular (pHi) en situacion basal y su recuperacion tras la estimulacion
acida con CINH,, en tampdn Hepes en ausencia de factores de crecimiento. La
actividad del Na'/H" antiporter se estimd como la velocidad de recuperacion
del pHi Na'-dependiente. Con fines comparativos se incluyeron 40 controles
de similar edad y sexo. Resultados. Se observa que el pHi basal aunque
superior en el grupo de los obesos no mostro diferencias significativas. La
actividad del Na'/H" antiporter a similar pHi de inicio (6.58+0.05 y 6.59+0.06
en obesos y controles respectivamente) no mostré diferencias significativas al
igual que la capacidad tampon intracelular (Tabla).

pHibasal  Actividad Na'/H' Capacidad

antiporter tampén celular
Controles (n=40)  7.16=0.10 8.95+4.60 47.5+£17.39
Obesos (n=26) 7.20+0.13 7.32+3.85 40.45+16.30

Conclusiones: El aumento de presion arterial, presente en nifios obesos, no se
acompaiia de hiperactividad del Na'/H" antiporter
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LA ENDOTELINA-1 Y OTRAS PROTEINAS URINARIAS EN EL REFLUJO
VESICOURETERAL PRIMARIO EN NINOS.

BARAJAS. D.: PEDRERO, J.. BRAVO, B..* RAMIREZ, A.; ** RODRIGUEZ, M'M.;
FUENTES, M.. VALENZUELA, A *LLAMAS, JM.

UNIDADES DE NEFROLOGIA INFANTIL Y ** DE INVESTIGACION, *SERVICIO
DE MEDICINA NUCLEAR. HOSPITAL VIRGEN DE LAS NIEVES (GRANADA).

Objetivos: Determinar la relacion entre la excrecién urinaria de endotelina-1 (ET-1),
microalbumina (MA), N-acetilglucosaminidasa (NAG) y f,-microglobulina (B2M) y el
grado de reflujo vesicoureteral (RVU) en nifios

Pacientes y métodos: Se estudiaron 96 nifios como grupo control y 126 nifios con RVU
primario, presente o pasado. Ambos grupos se subdividieron en < 2 y >2 afios. Se les
determinaron los cocientes ET-1/creatinina (cr), MA/cr, NAG/cr y B2M/cr en una muestra
de orina. La valoracion del grado de RVU se realiz6 siguiendo la Clasificacién del IRSC
(1981) (grados 1 a V). El grado de RVU de cada paciente se calculé sumando la
graduacion de ambos lados. Se consideré RVU leve/moderado cuando la puntuacion totat
fue < 4 y severo cuando fue > 4. El método estadistico utilizado para el analisis de los
resultados fue el ANOVA de dos factores y la t de Bonferroni.

Resultados:
<2 afios
control | RVUs 4 RVU > 4 control RVU > 4
(n=37) (n=14) (n=17) (n=59) (n=38)
ET-1/cr 500,8 4 819,6 7934+ * 3885+ 4194 + 4951 +
(ng/g) 345 661 446 174 189 433
MA/cr 23,8+ 22,6+ 294+ 13,6 + 11,6 = 184 +
(mg/g) 22 17,4 21,2 19 11,9 42,5
NAG/cr 9,6 + 94+ 19,7+ 44+ 46+t 57+
(U/g) 75 6,6 18,7 3.0 2,5 4,1
B2M/cr 257+ 278.6 + 8773+ 99,7+ 1824+ | 2186+ *
(ng/g) 158,6 1552 1390 713 428 260

{ *)p<0,05 vs control.

Conclusiones: La ET-1 urinaria se incrementd significativamente en los casos de RVU
severo frente a los controles, Unicamente en los < 2 afios. La B2M se incrementd en los
pacientes con RVU severo frente a los controles, significativamente en los > 2 afios y
préximo a la significacion en los < 2 aiios. Esto puede ser debido a que los RVUs severos
son los que presentan, generalmente, las lesiones mas intensas. En cuanto a laMAyel
NAG, no se encontraron diferencias significativas entre los grupos de RVU y los
controles,

Cistatina C como marcador de funcién renal cn nifios y adolescentes sanos.

A. Morais*, S Malaga*, J Pérez Griera**, MA Dieguez***.

Servicios de Nefrologia Pedidtrica*, Bioquimica** e logia***, Hospital Central de
Asturias. Universidad de Oviedo. Asturias.

Im.rodumm Los niveles de creatinina sérica (Cr) y el aclaramiento de creatinina son los
leados en pediatria para conocer el filtrado glomerular (FG). No
obstante, durante Ia infancia, la concentracién de Cr depende no solo de Ia edad sino de la
masa muscular y, por otra parte, presenta escasa sensibilidad ante descensos moderados del
FG. Reci se ha d do que los niveles de Cistatina C (Cis-C), una proteina no
glicosilada de unos 13-KDa, perteneciente a la superfamilia de los inhibidores de la cistein
proteasa presenta una excelente correlacion con el FG.

Objetivo: Conocer los valores normales de Cis-C en suero de nifios y adolescentes sanos y su
posible correlacion con los niveles de Cry el FG estimado por la talla.

Pacientes y métodos: Se obtuvieron 374 sueros correspondi a nifios y adoll (rango
de edades 9-17 afios)participantes en el Proyecto RICARDIN, estudio longitudinal iniciado en
1995 con el fin de conocer los factores de riesgo cardiovascular durante la infancia. En todos
los casos se consiguio la autorizacion familiar para el estudio. La Cis-C (mg/dl) se determind
en un nefelometro Behring 100 y la Cr Jaffé, (mg/dl) en un autoanalizador Cobas-Mira. El
FG (ml/min/1.73 m%) se obtuvo segim formula de Schwartz (K x talla/creatinina sérica),
utilizando como K 0.55 para nifias y nifios hasta los 12 afios y 0.7 para los varones mayores
de esta edad. Los resultados se han expresado en X+DS y han sido procesados con el paquete
estadistico SPSS.

Resultados: Se recogen en la siguiente tabla :

EDAD

(afios) 9 10 11 12 13 14 15 16 17

Cis-C 78 82 85 .76 .86 .88 81 71 93

Cr 87 7 57 92 69 65 1.0 91 93

FG 84 108 146 100 142 155 113 126 116
Nuestros hallazgos confirman que los resultados de Cis-C se estables a los largo de

la infancia sin diferencias significativas entre grupos. Por otra parte no hemos observado
correlacion entre niveles de Cis-C y Cr. Los niveles de Cis C se correlacionan con el FG de
nifios y adolescentes sanos (p<0.001).

Conclusiones: Los niveles séricos de Cis-C son independientes de la edad y se corrclacionan
con el FG de los nifios sanos, lo que permite afirmar que se trata de un marcador de funcion
renal mas sensible que 1a Cr.
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UTILIDAD DE LA ENDOTELINA-1 Y OTRAS PROTEINAS _URI'NARIAS EN LA
VALORACION DE LA NEFROPATIA POR REFLUJO EN NINOS.

BARAJAS, D.; PEDRERQ, J.; BRAVO, B..* RAMIREZ, A;; ** RODRIGUEZ MM..
* LOPEZ, JM.. * LLAMAS, IM; *** MOLINA JA.

UNIDADES DE NEFROLOGIA INFANTIL Y ** DE INVESTIGACION, *SERVICIO
DE MEDICINA NUCLEAR. HOSPITAL VIRGEN DE LAS NIEVES
***CATEDRATICO DE PEDIATRIA. (GRANADA)

Objetivos: Evaluar la utilidad de la excrecion urinaria de endotelina-1 (ET-1),

micr i (MA), N-aceti d: (NAG) y B2-microglobulina (B2M), en el
diagnéstico y valoracmn de la nefropatia por reflujo (NR) en nifios.
Paci Sy Se di 222 nifios, distribuidos en un grupo control (n=96) y

en un grupo problema, afecto de reflujo vesicoureteral (RVU) primario(n=126) Ambos
grupos se subdividieron en < 2 y >2 afios. A todos se les determinaron los cocientes ET-
1/creatinina (cr), MA/cr, NAG/cr y B2M/cr en una muestra de orina y se realizo
Gammagrafia renal con Tc-DMSA, (ni al grupo para valorar las
fesiones en cada rifion (puntuacion de Goldraich). El grado de lesién de cada enfermo se
calculd sumando las puntuaciones de ambos rifiones.

Se consideré lesion leve cuando la puntuacion total fue < 2 y moderada/severa cuando fue
>2. El método estadistico utilizado para el analisis de los resultados fue el ANOVA de dos
factores y la t de Bonferroni

Resultados:
<2 afios =2 afios
control DMSA=< 2 | DMSA>2 control |DMSA< 2i DMSA>2
(n=37) (n=22) (n=9) (n=59) (n=49) (n=40)
ET-l/cr | 5008+ | 6813+ |jjog+ ab| 3885+ | 461x | 4376+
(ng/g) 345 379 765 174 197 399
MA/cr 238+ 263+ 26,4+ 13,6 £ 11,6+ 144+
(mg/g) 22 205 18.4 19 16.1 32.9
NAG/cr 9.6 % 135+ 189+ 4.4+ 4,6 + 54+
(Ulg) 7.5 15.1 15,9 3,0 7.4 4,0
B2M/cr 257+ 4002+ | 1124+ €| 997+ | 1301+ g8 @
(ng/g) 158 605 1699 77,3 124,8 507,7
(a) p <0,01 vs control, (b) p <0,05 vs DMSA < 2y (¢) p <0,05 vs control.

Conclusiones: La ET-1 urinaria se incremento significativamente en los pacientes con
lesiones moderadas/severas frentc a los que tenian afectacion leve y a los controles,
anicamente en los < 2 afios. La fibrogénesis de la NR se inicia en el tejido medular renal,
origen de la ET-1, por lo que el aumento de su excrecion puede servir como marcador en
sus primeras fases. La B2M se incrementé significativamente en el grupo de lesiones
moderadas/severas frente a los controles, en los dos grupos de edad. En cuanto a la MA'y
el NAG, no se encontraron diferencias significativas entre los grupos de lesion y los
controles

PREVALENCIA DE LA POLIQUISTOSIS RENAL
AUTOSOMICA DOMINANTE EN NINOS DE RIESGO

Ariceta G, Vila M, Arrojo L(*), Otero m(*), Pazos G(*),Alonso R(»), Cordal T(n),
Davila S(n), Lens XM(A).

Nefrologia Pediatrica, Servicio de Radiologia (*) y Nefrologia. Complejo
Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela.

Desde 1.992 existe en nuestro centro un prog di ico y molecular de la
enfermedad poliquistica renal que se aplica en un area geografica aproximada de
500.000 hat Hasta la actualidad se han diado un total de 514 mdwxduos

integrados en 88 familias con enfermedad pol renal
En este contexto se realizd ecografia renal a 66 hijos menores de 19 afios con un
progenitor afecto, pertenecientes a 27 familias distintas. 25 eran nifias (38%) y 41
nifios (62%) con una edad media de 12.2 +/- 4.8 aflos. Se detectaron quistes renales
en 34 (51.5%) siendo la ecografia negativa en 32 (48.5%). La edad de ambos grupos
fue similar (11.7 +/-5.5 versus 12.6 +/- 3.9 afios) del mismo modo que la distribuciéon
por sexos (14 nifias y 20 nifios afectos; 11 nifias y 21 nifios sin quistes). En 19 de los
casos la transmision fue por via materna (56%) y en 16 paterna (44%), sin distincién
por sexos en los hijos afectos o no. Unicamente ¢n 3 nifios ¢l diagnostico fue casual y
representaron €l caso indice familiar mientras que en los 31 restantes fue secundario
al screening. El diagnostico molecular se ha completado en 12 de estos 34 nifios
afectos, observandose el gen PKD1 en las 7 familias distintas a las que pertenecen.
Cuatro de los nifios con cnfermedad (11.8%) se¢ diagnosticaron a edades muy
tempranas: dos por ecografia prenatal y los otros dos a los 4 y 7 meses
respectivamente.

COMENTARIO: la presentacién tradicional de la poliquistosis renal
dominante ha sufrido una transformacion debido al diagnéstico en edad pediatrica de
los individuos afectos, especialmente en grupos de riesgo.




ABSORCION INTESTINAL DE ALCALIS E HIPOCITRATURIA EN
NINOS DIAGNOSTICADOS DE FIBROSIS QUISTICA

Garcia Nieto V, Suarez M, Oliva C, Rodrigo MD, Monge
M, Barrios E, Allende A*. Unidad de Nefrologia
Pediatrica y Servicio de Medicina Nuclear*, Hospital
Ntra. Sra. de la Candelaria, Santa Cruz de Tenerife.

EL hallazgo de una menor eliminacién urinaria de
citrato en nifios con Fibrosis Quistica (FQ) fue
observado por Béhles Y Michalk en 1982. La
hipocitraturia es uno de los mas importantes factores
que favorecen la formacién de calculos en pacientes
con FQ. Se desconoce si el mecanismo responsable es de
origen intestinal o renal. La absorcién intestinal de
alcalis (AIA) se puede estimar mediante la férmula de
Oh (Kidney Int 1989, 36:915-917) a partir de la
diferencia entre los catiocnes y los aniones urinarios.
PACIENTES Y METODOS. Se ha estudiado la AIA en 18
nifios afectos de FQ (9V,9M) (10.5t5.9 afios) comparando
los resultados con los de 21 controles (13v,8M)
(8.6+2.9 afios). En orina de 24 horas se midieron las
concentraciones urinarias de sodio, potasio, cloro,
calcio, magnesio, fosfato y citrato. Para calcular AIA
se utilizd la siguiente férmula:

AIA= (Na + K + Ca + Mg) -~ (Cl + 1.8PO,)

RESULTADOS. Los nifios con FQ mostraron, en relacién a
c, valores significativamente reducidos de AIA
(33.43422.73 vs 52.34+24.74 mEqg/dia/1.73 m®, p<0.05) y
de citraturia (570.184297.29 vs 860.91+299.57
mg/dia/1.73 m?, p<0.0l). Se observd correlacidén directa
de ATA tanto con la citraturia en orina de 24 horas
(r:0.64, p<0.0l) com¢c con el cociente calculado entre
las concentraciones urinarias de citrato y de
creatinina (UCit/UCr) en orina basal (r:0.56, p<0.05) .
Ademis, UCit/UCr se relaciond directamente con la
excrecién de grasa fecal y con los niveles de
ferritina, folato y vitamina B1l2.

CONCLUSIONES. Nuestros resultados sugieren que 1la
hipocitraturia presente en los nifios con FQ es de
causa intestinal y relacionada con una menor absorcién
neta de las svstancias alcalinas de la dieta.

SINDROME HEMOLITICO-UREMICO. REVISION DE NUESTRA
CASUISTICA (34 CASOS).

Giménez, A, Camacho, J. A, Amat, A y Garcia, L
Seccidn de Nefrologia Pediatnica. Unidad Integrada Hospital Clinic-Hospital
Sant Joan de Déu. Universidad de Barcelona.

El objetivo de esta revisién es concocer |a epidemiclogia, clinica, estudio histo-
patoldgico, tratamiento y factores prondsticos de los pacientes ingresados en
nuestro Hospital por sindrome hemolitico-urémico.

Se estudian retrospectivamente 34 nifios diagnosticados durante un periodo
de 24 afios (1974-1997). El diagndstice se hizo en base al hallazgo de anemia
hemoiitica con esquistocitosis, insuficiencia renal aguda y trombkopenia {un
paciente cursé con nimero de plaquetas normales). La edad media fue de 3
afios y 1 mes (rango de edad: 5 meses-13 afios 10 meses). Fase prodrémica
diarréica en 27 pacientes (salmoneila enteritidis 5 casos y E coli 0157: 1
caso). Proteinuria en 28 nifios, hematuria en 27 e hipertension arterial en 9
casos. Un caso de sindrome hemalitico-urémico familiar con consume de la
fraccién C3 del complemento.

En el estudio histopatolégico (50% de los casos) se observaron 16 casos con
microangiopatia trombética glomerular y uno con microangiopatia trombdtica
con lesion vascular. Se efectud transfusién sanguinea en todos los casos,
dialisis peritoneal en 12 nifos y tratamiento hipotensor en 9 nifios. Formas
recurrentes de la enfermedad en 2 pacientes. Hipertension arterial severa
como secuela en un caso. Proteinuria (no rangeo nefrético) en tres pacientes
durante uno, dos y seis afios de evolucion

CONCLUSIONES:

a) Baja incidencia y buen prondstico en nuestro medio

k) Un paciente presentd la enfermedad con nimero de plaguetas normales

¢) Sindrome hemolitico-urémico recurrente en des pacientes.

d) En un solo paciente se aislé E. coli 0157 en la fase diarréica.

e) Un casc de sindrome hemolitico-urémico familiar con consumo de la
fraccion C3 del complemento.

COMUNICACIONES ORALES

BUDESONIDA E INDICE URINARIO CALCIO/CREATININA EN
NINOS ASMATICOS.

Rodriguez LM, S. Lapefia*.

Unidad de Nefrologia Pediatrica. * Unidad de Alergia Infantil. Servicio de
Pediatria. Hospital de Ledn

Objetivo: Conocer en nifios asmaticos el efecto de la administracion
prolongada de Budesonida sobre la eliminacion urinaria de calcio.

Material y métodos:

Pacientes. El estudio se realizé en 27 nifios con una edad media de
67.0+27.1 meses (Rango: 29-124 meses), en los que indicé tratamiento con
Budesonida de forma prolongada, por presentar asma persistente moderada
o grave. La administracion se realizé con inhalador+camara espaciadora o
con turbuhaler, segin la edad de los pacientes, a una dosis media de
3904105 pg/m?/dia, sin diferencias segiin el sistema inhalatorio empleado.
Meétodo. En todos los pacientes se determiné en la segunda miccién de la
mafiana el indice urinario calcio/creatinina (Ca/Cr) cuando no recibian
ninguna medicacion y después de 3 meses de tratamiento con Budesonida,
si Ca/Cr al inicio era <0.20. Los resultados se compararon mediante el test
no paramétrico de Wilcoxon para valores pareados.

Resultados:

-9/27 nifios (33%) presentaron al inicio del estudio Ca/Cr >0.20 y fueron
incluidos en el protocolo de estudio de hipercalciuria.

-De los 18 pacientes restantes, 4 no realizaron la 2* determinacion de Ca/Cr.
-En los 14 pacientes que completaron el estudio, el indice Ca/Cr fue
significativamente mas elevado después de 3 meses de tratamiento con
Budesonida (0.11+0.05 vs 0.19+0.09, p=0.005). La elevacién fue mas
evidente en los 7 nifios que usaron inhalador+camara (0.12+0.06 vs
0.22+0.08, p=0.03) que en los 7 que utilizaron turbuhaler (0.11:0.05 vs
0.16+0.10, p=n.s.).

Comentarios:

Se observa, en este pequefio grupo de nifios asmaticos, una alta tasa de
Ca/Cr elevado cuando no reciben medicacion (33% en nuestra serie).

La administracién prolongada de Budesonida por via respiratoria origina un
aumento en la eliminacion urinaria de calcio, que debe ser confirmado en un
estudio mas amplio.

La menor elevacién de Ca/Cr en nifios tratados con turbuhaler podria ser
debida a una menor biodisponibilidad sistémica del farmaco con este
método inhalatorio (relacionada o no con edad) o a una peor adecuaciéon de
los pacientes a esta forma de tratamiento.

IMPACTO DE LA DIFERENTE INMUNOSUPRESION EN LA EVOLUCION
DEL TRASPLANTE RENAL INFANTIL

MC.G* Meseguer, JJ.Vanegas, MJ.Mtnez Débora, A.Alonso, M.Navarro.
HOSPITAL INFANTIL "LA PAZ". S. Nefrologfa Pedidtrica.

Desde enero-1985 a diciembre-1997 se realizaron 138 Trasplantes (Tx) renales (9 de
vivo 129 de caddver) en 117 nifios (733, 449) con edades entre 10m-23a (X:10a)
siendo 18% receptores < 6a. 16% fueron reTx (2°Tx 18, 3°Tx 3, 4°Tx 1). En 23
el Tx fue el primer tratamiento (Tto) sustitutivo de su enfermedad renal (16,6%).
La patologia previa fue uropatfa obstructiva 23% (70% vélvulas de uretra
posterior), glomerulopatia 18% (47% GESF), nefronoptisis 16%, displasia 13%,
nefropatfa por reflujo 13%, S.H.U. 3,2%, cistinosis 2,5%, resto 9%. La edad del
donante en el Tx.caddver:11lm-55a (X:10a). El Tto inmunosupresor se ha
modificado en el tiempo: Tto cldsico prina (Aza) y predni: (Pd) en 5,
triple terapia (TT) Am+Pd+clclosporma(CyA) en 52 hasta Diciembre-91, en que
se inicié TT+induccién con lonales en 75. Otros 6 recibieron Tto
que no se ajust6 a protocolo. En los l.ilumos Tx el 60% se han beneficiado del
empleo alternativo de los nuevos inmunosupresores, tacrolimus y micofenolato.
La curva actuarial de supervivencia del paciente es 96% al afio y a los 10a., siendo
la infeccién la causa mds frecuente de fallecimiento (3/5). La curva actuarial del
injerto es 82% al afio y 63% al 5°a. Las pérdidas (P) en el periodo precoz (<3m)
son el 14%: Inmunolégicas 35%, Muerte 20%, Quirirgicas 10%, Rifién no
funci 10%, Tromb 5%, Recidiva 5%, Infeccién 5%, Resto 10%. Las P
tardias continuan a lo largo de la evolucién y se atribuyen a rechazo crénico en
2% y recidiva en 21%. En 33% de P tardia i icas hay evid de mal
i de Ia medicaci
Analizamos el impacto de las pautas inmunosupresoras en la supervivencia del
injerto, del paciente y en las causas de P del injerto. En Tto de induccién, supone
mejoria de la supervivencia del injerto al afio (de 80,7 a 86%), a los 3a. (63,4 2
78,5%), a los 5a. (59,6 a 75%), disminuye las P precoces del injerto (de 16,8 a 8%)
y el porcentaje de P inmunolégicas de 7,5 a 1,3% (4/52 en periodo inicial a 1/75
desde 1991), sin aumento de mortalidad (2/52 frente a 2/75) ni de P infecciosas que
fueron de 2/52 frente a 1/75.
Enr el Tto con inducci
supervivencia del injerto,
para el paciente.

y los nuevos inmunosupresores mejoran la
yen las P i ! ¥ no han sup riesgo
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MICOFENOLATO MOFETIL EN EL TRASPLANTE (TX) RENAL PEDIATRICO

Fijo_J, Moreno A, M. Govantes J
$°. Nefrologia. Hospital Infantil Universitario Virgen del Rocio. Sevilla

Micofenolato mofetil (MMF) es un nuevo inmunosupresor en la practica clinica
diaria, que ha demostrado su eficacia y tolerancia en el Tx renal, fundamentalmente de
pacientes adultos. La experiencia en su uso peditrico es notablemente menor y no estan
establecidas las dosis Optirnas.

En este trabajo evaluamos los resultados obtenidos en 18 receptores pediatricos de
Tx renal con una edad media de 10,5 afios (rango de 4 a 18), 7 mujeres v 11 varones, con
un tiempo medio de tratamiento con dicho farmaco de 11.2 meses (rango de 3 a 20), y
prestando especial atencion a las dosis de estos pacientes y a los efectos secundarios.

Todos recibieron inmunosupresion con globulina antitimocitica en el periodo de
induccion mas triple terapia: en 11 de ellos se sustituyé mas tarde (entre 1,5 v 7,5 afios
post-Tx; media 3,6 ) la Azatioprina de la triple terapia convencional por MMF; los 8
restantes recibieron la nueva droga desde el post-Tx precoz.

Utilizando dosis iniciales similares a las del adulto, corregidas respecto al
peso/superficie corporal, aparecieron efectos indeseables en los 8 primeros pacientes
tratados: alteraciones hematolégicas (anemia intensa y leucopenia en 5 pacientes),
alteraciones gastrointestinales (diarrea en 2 y dolor abdominal en otro), alteraciones
infecciosas (estomatitis en 1, infeccién por herpes simple generalizada en 1, reinfeccion por
CMV en oftro), y astenia y anorexia intensa en 2. Estas alteraciones aparecieron al ser esas
dosis iguales o superiores a 25 mg/k/d y comprobandose una relacién dosis-dependiente de
dichos efectos.

La funcién renal se mantuvo estable con solo dos episodios de rechazo agudo en
el total de pacientes. Al comparar la ocurrencia de episodios de rechazos agudos en los tres
primeros meses post-Tx en los pacientes tratados con MMF desde el inicio, con los tratados
con Azatioprina, ésta disminuye de 0,6 rechazo/paciente a 0,14 (p<0,01). No hubo
incremento de infecciones por CMV. En dos pacientes fue necesario la suspensién del
tratamiento perc sus condiciones eran iales: extensa col fa en uno y iacid

P

con Tacrolimus por intolerancia a la Ciclosporina en el otro.

CONCLUSION: Al utilizar MMF en receptores pediatricos de Tx renal a dosis similares a
las del adulto, asociado a Ciclosporina y esteroides orales, aparecen efectos secundarios —
fundamentalmente anemia y leucopenia — que requieren la disminucion de la dosis o
incluso la suspension temporal del farmaco.

Sin embargo, el MMF resulté ser un inmunosupresor de facil manejo y bien
tolerado por los pacientes pediétricos a la dosis media de 20 mg/k/d, siendo eficaz como
inmunosupresién primaria, asociado a esteroides y Ciclosporina, y disminuyendo el
namero de rechazos agudos en el primer trimestre post-Tx.

" 1

por lovirus y tr nte renal

Y. Ferndndez, A. Vallo, M2J. Quintela, R.Oliveros y J. Rodriguez Soriano

Seccién de Nefrologfa Pedidtrica, Departamento de Pediatria, Hospital de
Cruces y Universidad del Pafs Vasco, Vizcaya

La infeccién por citomegalovirus (CMV) constituye una de las principales
causas de morbilidad en los primeros meses post-trasplante renal (TXR).
Hemos analizado la incidencia de infeccién y/o enfermedad por CMV en 51
TxR realizados durante ¢l periodo 1985-1997 en 39 nifios (22 V/17 M) de
2.5 -17 afios de edad. Dos nifios recibicron 3 TxR y 8 nifios recibieron 2
TxR. Las concordancias serolégicas (IgG anti-CMV) entre receptor (R) y
donante (D) fueron las siguientes: D+R+ 8/31; D+R- 13/31; D-R+ 3/31; D-
R- 7/31. En 20 TxR (anteriores a a 1990) la serologia era desconocida. Un
total de 14 TxR fueron tratados profilicticamente con inmunoglobulina
especifica anti-CMV (Cytotec ): 12 del grupo D+R- y 2 (de los grupos
D+R+ vy D-R+) que habfan recibido anticuerpos monoclonales
antilinfocitarios (OKT3) .

Infeccién por CMV. Se define por aislamiento o identificacién de CMV o
por seroconversion reciente (presencia de IgM anti-CMV o elevacién >4
veces de IgG anti-CMYV), en ausencia de sintomas clinicos. Once pacientes
mostraron cvidencia de infeccion permaneciendo asintomdticos: 4 del grupo
D+R+, 3 del grupo D+R- (2 habfan recibido Cytotec), 1 del grupo D-R+, 1
del grupo D-R-, y 2 del grupo con scrologia previa desconocida. _
Enfermedad por CMV. Se define por evidencia histolégica, identificacién de
CMV o seroconversién reciente en presencia de sfntomas clinicos
sugestivos.Siete pacientes mostraron evidencia de enfermedad: 1 del grupo
D+R+, 3 del grupo D+R- (los 3 habian recibido Cytotec y 1 habfa recibido
ademds profilaxis con Asgan), y 3 del grupo con serologia previa
desconocida.

En el andlisis de los datos se evidencian los cambios experimentados en los
dltimos afios en el diagnGstico y tratamiento de la infeccién por CMV, asi
como la relacién de la infeccién/enfermedad por CMV, no solamente con la
compatibilidad serolégica entre D y R, sino también con la existencia de
trasfusiones previas, lerapia inmunodepresora, rechazo agudo, alteracion
concomitante de la funcién renal o pérdida eventual del injerto.
Conclusiones. Estos resultados confirman el hecho de el que principal
factor de riesgo de infeccién/enfermedad por CMV es la discordancia D+R.
La administracién profildctica de Cytofec disminuye pero no anula dicho
riesgo, especialmente cuando se asocia la administracién de OKT3.
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AMIDIFICA LA INMUNOSUPRESICN (OUN MICOFENCLATO LA EVCLUCICN [E LA
NEFRCPATIA CRONICA TEL TRASPLANTE?

MT SANAHLITA. 1 ZAMIRA. F MAFTIMNEZ. J ZIMI

ZEr -HCOSPITAL INFANTIL LA FE.-VALENCIA

La perdida tardia del injerto renal. estd condicionada por
causas inmunoldéagicas v no inmunoldgicas gue constituyen la -
nefropatia crénica - del trasplante.

Husstro objetive es valorar si la adicidn del micofenclato
(MMF}. como tercera droga. o substituyendo a la azmathioprina,
modifica la progresidn de la insuficiencia rensal en pacientes
zon rechazo cronice

Introdujimos sl MMF en 19 pacientss con un tiempo medio de
trasplante de 70 meses (17-151. mediana 632 meses). En 13 casos
eran portadores de un primer inierto. y € eran retrasplantes (4
segundos v 2 terceros).

La inmunosupresidn previa era: Ciclosporina +corticoidss:?:
ciclosporina + corticoidss + azathioprina en 11l. y azathioprina
+ corticoidss: 1

El motivo de la introduccidn del MMF fue rechazo crénico.
diagnosticado por criterios clinicos (13) o nivelss inestables
de ciclosporina(6). No so modificd la dosis previa de
ciclosporina y prednisona.

Solo 5 casos presentaron como efecto secundario atribuible al
MMF. transtornos digsstivos pasajercs.

En 14 de los 19 pacientes se ha cumplido un afio de tratamiento
con MMF. con la siguisnte sscusncia evolutiva de la Cr
plasmética

1z Introduccidn MME ]
Cri{media) 1.5 mg-dl 1.7 mg-dl 1.7 mg-dl

T LT 1.5 mg-dl 1.8 mg-dl 1.7 mg-dl
ACr 0.26 mg-dl —0.11 mg-dl(p<0.01)

Conclusiones:
1.Los efectos secundarios del MMF han sido leves sin precisar su
supresidn en ningun caso

2. Para el conjunto de pacientes so observa una estabilizacidn
de la Cr. persistents tras 12 messs post-tratamiento

EFECTO DE LA GH SOBRE LA ANTROPOMETRIA, LOS DIAMETROS
DIAFISARIOS Y ESPESOR DE LA CORTICAL OSEA, EN PACIENTES CON
INSUFICIENCIA RENAL CRONICA (IRC) Y RAQUITISMO HIPOFOSFATEMICO
FAMILIAR (RHF).

I. Molina Chica, J.A. Ruiz Moreno, M. Heras Gironella, C. Loris de Pablo.

Unidad de Nefrologia Infantil. HM.I. "Miguel Servet". Zaragoza.

Objetivos: Valorar el efecto de la GH sobre los pardmetros antropométricos y actividad dsea
(medida en la suma de espesor cortical y diametros diafisarios) en pacientes afectos de IRC
en fase no terminal y de RHF asociados a baja talla.

Material y métodos: Estudio 8 pacientes con IRC (4 varones, 4 mujeres) y 4 pacientes con
RHF (2 varones, 2 mujeres). La edad media de inicio con GH fue de 7,78 + 3,78 DS en IRC
y de 7.68 £2,72 DS en RHF. Se traté a dosis de 1 U/Kg/semana (5 de forma continuay 3
intermitente) con un periodo maximo de 4 afios en IRC, y a dosis de 0,5 Ul/Kg/semana
durante 1 afio en RHF. Los parametros estudiados son: SDS Talla (SDST), SDS Peso
(SDSP), velocidad de crecimiento (VC), SDSVC, SDS edad 6sea (SDSEQ), SDST/ corregido
para la EO (SDST/EO), SDSVC/EQ,SDS de la suma de espesor cortical (SDSCT) y SDS de
la suma de los didmetros (SDSBD) de 2° 3° y 4° metacarpianos. Se realiza estudio
comparativo de datos basales respecto al primer afio de tratamiento y situacion actual.

F en media + DS (*p < 0,05) (**p < 0,01)

IRC Basal 1 aiio GH Actual
SDST -2,09 £0,65 -1,56 £ 0,66 ** 0,57 +0,48 *
SDSP -1,34 0,74 0,75£0,93 * 0,37 0,40
vC 4,65 +1,96 7,55+1,70 * 7.07 £2.66
SDSVC 41,02 +2,09 2,03 +1,59 * 3,84+2,79*
SDST/EO -0,26 £ 0,85 0,34+0,84 0,27+1,32
SDSVC/EQ -0,87 +2,02 1,03+ 1,86 1,50 +2,32
SDSCT -0,53 + 1,44 0,26 £1,45* -0,05+1,91
SDSBD -1,90 + 1,31 -1,38 + 1,28 ** 0,07 £1,37

RHF Basal 1 aiio GH Actual
SDST 11,37 £0,69 -1,09 £ 0,85 -2,31£0,20 *
SDSP -0,25 0,36 -0,06 +0,27 -0,62+0,51
vC 567+1,18 6,87 11,44 * 4,03 £2,53
SDSVC -0,31 £ 0,46 1,41£0,98 % 1,09 +235
SDST/EQ 0,92 £ 1,00 0,51+12% -1,19 £ 0,90
SDSVC/EO -0,30 +0,54 1.32+0,84 * -2,33+1,80 *
SDSCT -0,07 £ 0,82 0,52 £0,98 -0,74 £ 1,49
SDSBD 1,83 £2,25 2,23+215* 1,47 2,59

Conclusiones: El tratamiento con GH mejora los parametros antropométricos y la masa 6sea
en ambos grupos sin acelerar la EO; por lo que deberia considerarse en estos casos el
i con GH iado al habitual. El método utilizado aunque no se ha
do con la densi ia Osea, su facil manejo, reproductibilidad, bajo coste podria

ser considerado para el seguimiento de estos pacientes.




RESISTENCIA A LAS ACCIONES DE LA GH E IGF-1 EN RATAS JOVENES
CON ACIDOSIS METABOLICA CRONICA (AMC).

FA Ordbiiez, V Martinez, F Santos, A Medina, S Ferrando, A Weruaga.

Facultad de Medicina y Hospital Central de Asturias. Facuitad de Medicina, ¢/
Julian Claveria 6, 33006, Ovicdo, Asturias, Espafia.

La acidost olica es una if ion habitual del fracaso renal crdmico y
de otras enfermedades renales. Su presenaa estd asociada a un retraso de
crecimiento, que sc¢ ha r al t con hormona de
crecmuemo (GH). Los efectos potencialmente bencficiosos del factor de
cr j a la insulina tipo I (IGF-I) en el crecimiento y la influencia
de las terapias con GH e IGF-1I en cl cje GH/IGF-I se mcﬁamn en trcs grupos de
ratas Sprague-Dawley (edad 2513 dias) con acidosi ducida con

CINH, oral: no tratado (AC, n=12), tratado con 5 Ulkg/dia, ip, de GHrh (ACGH,
n=8) y tratado con 1 mg/kg/dia, ip, de IGF-Ith (ACIGF-I, n=8). Después de
catorce dias de estudio, los niveles hepaticos del receptor de GH (GH-R) y de IGF-
1y sus transcriptos fueron analizados mediante Northern blot, y expresados en

idad rbi ias de densidad éptica (UDO) en relacion a la hibridacién con f3-
actina. Las concentraciones senms dela pmteina transportadora de GH (GHBP) y
de IGF-I fueron did: alisis (RIA). La AMC fué
confirmada por niveles bajos de pH y bicarbonato plasmaticos. Las ganancias de
peso y longitud fueron similares en las ratas AC (15,8433 g y 4,010,3 cm),
ACGH (12,4167 g y 4,410,6 cm) y ACIGF-I (14,245,9 g y 4,610,4 cm). Los
resultados obtenidos en el analisis de Northern blot y RIA fueron:

GHR GHR IGFI IGH GHBP G4

@7k) (12K (75 k) 0812 k) (gt ol
AC 2642 604 4143 480423 2541 279450
ACGH 14 359° 17 205126 2+ 21717
ACIGF-1 104" 1941° 417 131+10° 244 383436

*p <0,05 vs grupo AC

En conclusién, los tratamientos con GH e IGF-I en las ratas acidoticas resultaron
en a) ausencia de mejoria en el b) i de la i i
asociada a la AMC en la expresion de los genes hepauoos del GH-R ¢ IGF-I,
excepto para cl transcripto de IGF-I de 7.5 kb, que fué estimulado con la
administracién de GH, y ¢) i de las séricas de IGF-1
tras el tratamiento con IGF-1, pero no tras el de GH. Estos resultados indican la
existencia de un diferente control transcripcional para los dos transcriptos
thdthOS de IGF-1 y sugleren alteracnones a nivel de los 6rganos diana como

de la alas p de i delaGHe
IGF-I en la AMC.

VALORACION DE LAS PERDIDAS PROTEICAS POR NEFELOMETRIA EN
NINOS EN DIALISIS PERITONEAL AUTOMATICA (DPA).

Sanchez Moreno A, Moreno Vega A, Bedoya Pérez R, Martin Govantes J.
Seccién de Nefrologia Infantil Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla

ORBJETIVO: El nivel de Albiimina Sérica (AS) es un buen marcador
nutricional y predictor de ia morbimortalidad en pacientes con Dialisis Peritoneal
(DP). El objetivo de este estudio es valorar las pérdidas proteicas en nifios tratados
con DPA, utili para la deter ion de i la técnica de nefelometria
que ofrece los resultados mis fiables, y estudiar los factores que inciden en las
mismas.

MATERIAL y METODO Se estudian 6 pacientes en DPA con una edad
media de 6.25 * 4 afios, tratados una media de 11 = 13.5 meses (1-42), con (5-10)
ciclos nocturnos y dia himedo en 5 de los pacientes.

En todos se on dos de test de equilibrio
peritoneal (TEP), recogida del efluyente peritoneal de 24 h, orina de 24 hy
extraclon de suero para analizar: albdmina, preteinas totales (PT), glycosa,

¥ urea. Cal el D/P Cr ina a ia 4° hora (D/PCr4) ,
nPCR CICr semanal, y K'T/V semanal. Las concentraciones de AS y en dializado
siempre fueron determinadas por nefelometria. Las pérdidas proteicas se
compararon con S nifios de menos de 6 aiios, tratadoes con DPCA.

RESULTADOS Plasma Dializado
PT 5,95 + 0,35 g/dL 170+ 93 mg/k/d
Albamina 3,2 +0,55g/dL 78 %50 mg/k/d
PT (CAPD n=5) 169 + 68 mg/k/d
D/PCr4 0,71+0,15
KUYV urea semanal 2,8 +£0,7
CI Cr semanal 77,7 £21 Vsem/1,73
NPCR 23 *0,7g/Wd ]

Las pérdidas de PT tienen una correlacién negativa con Ia edad, el peso, Ia
superficie corporal ( sc), la ultrafiltracién y la AS y, una correlacién positiva conla
nPCR, tanto si se expresan en mg/k como en gr/1.73 m?.

La pérdida de i solo se cor 6 de forma p. con el
tiempo en dialisis.

No encontramos correlacién entre la albiimina y PT del dializado a lo
largo del dia, de 1a noche o en 24h, con la AS, KT/V semanal o D/P Cr 4.

CONCLUSIONES:

1%) Las pérdidas proteicas son similares en CAPD y DPA para niiios de edad
similar, sin influencia de ia técnica

2°) Existe una correlacién negativa de las pérdidas proteicas (p<0,05) con la edad,
peso y superficie corporal y positiva con la nPCR.

3°) La ultrafiltracién incrementa las pérdidas proteicas (p<0,05), aspecto a tener en
cuenta en el disefio de la estrategia nutricional,

COMUNICACIONES ORALES

LA HIPOALBUMINEMIA ES UN MARCADOR DE TRASPORTE PERITONEAL
EN DIALISIS PERITONEAL PEDIATRICA.

A.Alonso Melgar;JJ. Vanegas;L.Espinosa;MJ . Mt.Débora;C.G*Meseguer y M.Navarro.
HOSPITAL INFANTIL "LA PAZ". S. Nefrologfa Pedistrica.

Con objeto de conocer el significado de la hipoalbuminemia en didlisis peritoneal
autom4tica (DPA) pedidtrica estudiamos el comportamiento y caracterfsticas de 18 nifios
de 9,23+5,6 afios con DPA: grupo A, 10 hipoalbuminé (albumina(Alb) sérica
evolutiva persistente < 3,5 gr/l) y grupo B, 8 nonnoalbuminémlcos (Alb > 3,5 gr/l).
El periodo de seguimiento en ambos grupos es de 12m. con una supervivencia actuarial
de la técnica del 60% en el grupo A y 62,5% en el B. Todas las pérdidas de
seguimiento han sido por trasplante. No han existido diferencias significativas entre
ambos grupos en: edad, mimero y etiologfa de peritonitis, nimero de catéteres, peso
(SDS), talla (SDS), velocidad de crecimiento (SDS), fndice nutricional (IN), fndice de
masa corporal (IMC), hemoglobina, BUN, creatinina e IGF-1 y si hay diferencias en
el KT/V peritoneal d¢ BUN y creatinina, aclaramiento de fosforo y niveles de
transferrina. La disminucién de l1a Alb sérica se correl 6 con el aclarami de
creatinina del dializado (r=-0,4, P< 0,01) y con el aclaramiento de fosforo (r=-0,38,
P< 0,01) y su aumento con la superficie corporal (r=0,3, P<0,01).

Variable Grupo A(N=10) Grupo B(N=8) P
Edad (afios) 8,415 10,115 NS
Albimina(gr/dl) 2,9740,5 3,79+0,45 P<0,001
Proteinas(gr/dl) 6,210,8 6,740,6 P<0,001
Trasferrina(mg/dl) 263174 293+64 P<0,05
Talla (SDS) -2,76+1,5 -2,1742,3 NS
Veloc.crecim.(SDS) 0,0140,09 0,01+0,1 NS
Peso (SDS) -0,7+0,8 0,6+1,6 NS

IN (%) 98+23 94327 NS
IMC (SDS) 0,38+2 0,26+1,3 NS
Neperitonitis 1,69ep/p/aiio 0,97ep/p/aiio NS
KT/V BUN periton. 2,32+1,17 1,96+0,67 P<0,05
KT/V BUN total 2,86+1 2,71+£0,8 NS
KT/V Creat.perit. 1,79+0,8 1,4240,5 P<0,01
K perit.P(I/k/sem) 0,740,39 0,56+0,2 P<0,05
PET (D/P creat) 0,76+0,16 0,6+0,02 P<0,00t

CONCLUSION: La disminucién de la albimina sérica no implica mayor morbilidad ni
se asocia con malnutricién y depende fundamentalmente del trasporte peritoneal.

RESPUESTA AL ESFUERZO FISICO EN POBLACION PEDIATRICA
TRANSPLANTADA RENAL

Costa R.; Alvares S.; Mota C.;Pereira E.;Aguilar B.; Areias J.C.

Servicio Cardiologia-Hosp.Maria Pia/Hospital S.Jodo,Servicio Nefrologia-Hosp.Maria Pia
-Porto

Objectivo

Evaluar la respuesta al esfuerzo de los nifios con renal que Ia

consulta de Nefrologia de nuestro hospital, asi como Ia respuesta tensional al esfuerzo y la

influencia del tiempo de dialisis pretransplante en el trabajo cardiaco.

Metodos

Hemos analizado la rcspuesta al esfuerzo de 16 nifios transplantados renales (TR)

comparandola con un grupo (C) de nifios sanos, con igual distribuicion de sexo, edad y

IMC.

Fueran lizados los : tiempo de prueba realizado, frecuencia

cardiaca maxima alcanzada (FCm) intervalo de tiempo en alcanzar la FCm, consumo

maximo de Oxigenio (VO2m mlkg/min), fraccion de trabajo en anacrobiosis

(RQmM=VCO2/VO2) y respucsta tensional al esfuerzo. Los pacientes transplantados fueran

divididos segin el tiempo de dialisis pretansplante en tres grupos (<3M;3-11IM;>12M)

habiendo sido comparados los Itados obtenidos.

El estudio estatistico de los resultados ha sido hecho mediante la aplicacion del test no

paramétrico de Mann-ney U test, con un nivel de significacion de 95% y verificacion de la

hipotese nula de 5%.

Resultados .

Los nifios dos renales reali: tiempos de prueva significativamente menores

(p<0, Ol ;SD=2 5]8) y han ak.anzado mas precozmente su FCm(p<0,0001; SD=19,436).

Nos h eng ificativa entre las dos pmblacmnes en cuanto a

VO2m ml/kg/min.

El grupo de nifios transplantados renales obteve una fraccion de trabajo en anacrobiosis

(VCO2/VO2) significativamente superior (p< 0,02; SD=0,0131).

En cuanto a la influencia del tiempo de dialisis pretransplante no ha sido verificada una

diferencia significativa en cuanto al tiempo de prueva realizada o al intervalo de tiempo en

alcanzar la FCm.

El VO2m ha sido significativamente menor (p<0,003) en el grupo de nifios con ticmpo de

dialisis pretransplante superior a 12 meses, siendo también significativamente mayor el

VCO2/VO2 (p<0,02).

Hemos tenido respuesta hipertensiva al esfuerzo en 7/16 transplantados renales,

verificandose ésta en el grupo con mayor tiempo de dialisis.

Conclusiones

Nucstms tesultados sugierem que los mﬂos dos renales, una menor
ia y tendencia parauna iva al esfuerzo fisico, principalmente

cuando son idos a periodos prol d dc dialisis pretr )}
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Factores predictivos de talla adulta final tras trasplante renal
en edad pediatrica

A.Vallo, M2 J. Quintela, J. Rodriguez Soriano, S. Malaga* y C. Loris**
Secciones de Nefrologia Pedidtrica, Hospital de Cruces, Bilbao; *Hospital
Central de Asturias, Oviedo; y **Hospital “Miguel Servet”, Zaragoza.

El conseguir una talla adulta final (TF) dentro del rango establecido por la
taila de los padres (o talla diana) constituye un importante objetivo del
trasplante renal pedidtrico (TxR). Se realiz6é un estudio retrospectivo en 32
nifios (17 V, 15 M) que habfan alcanzado una talla final definitiva en
revisiones realizadas a edades cronolégicas de 15-24 afios y que habian sido
trasplantados antes de una edad 6sea de 15 afios. El periodo de estudio se
extendi6é durante mds de 10 afios: 7 nifios fueron trasplantados sin didlisis
previa mientras que en Jos restantes la duracién de la didlisis vané entre 2
meses y 5.8 afios. Tres nifios recibieron 3 TxR y 9 nifios recibieron 2
TxR. La TF se situ6 en el rango de talla diana (talla padre + talla madre 13
cm/2) en 16 nifios (valores medianos: -0.85; V 167 cm, M 158 cm), y por
debajo de la talla diana en los 16 restantes (-2.35; V 157 cm, M 151 cm).
Los diagn6sticos fueron semejantes en ambos grupos pero las nefropatfas
congénitas se agrupaban prefercntemente en el segundo grupo. Cuando se
compararon ambos grupos no se encontraron diferencias significativas
entre Jos valores medianos respectivos de edad de inicio de dialisis (11.7 vs
12 afios), duracién de didlisis (0.36 vs 0.71 afios), edad de 1° TxR (123 vs
12.1 afios), tiempo transcurrido entre 1°TxR y edad de TF (7.7 vs 7.2
afios), cantidad total o % de tiempo recibiendo prednisona (24.4 g y 58%
vs 23 g y 63%), Ccr/talla promedio post-iiltimo TxR (86 vs 81 mi/min/1.73
m?2) o n° nifios con mds de un TxR (6 vs 6). Sin embargo, los nifios que
alcanzaron una TF dentro del rango de talla diana tenfan mayor talla al inicio
de didlisis (-0.75 vs -2.3, p<0.05) y a la edad del 1°TxR (-0.95 vs -2.1,
p<0.05), y habian recibido tratamiento con hGH durante mayor tiempo
(n=5, £ = 4.0, 1.0-5.5 afios vs n=6, X= 1.5, 0.4-3.0 afios). L.a TF se
correlacionaba positivamente con la talla al inicio de la didlisis (r=0.50,
p<0.01) y con la talla a la edad del 1°TR (r=0.52, p<0.01), y negativamentc
con laduracién de la didlisis (r=-0.38, p<0.05). De 4 nifos con talla <-
2DS a la edad del 1°TxR que alcanzaron una TF en rango normal, 3 habfan
recibido hGH durante periodos de 1.3, 5.0 y 5.25 afios post-TxR.
Conclusiones.En nuestra serie, el valor mediano de TF alcanzada y el n®
de pacientes con TF en rango normal son claramente superiores a los
reportados en otras series (-1.6 vs -1.88 y 69% vs 23%, respectivamente;
Pediatr Res 1994; 36:323-328). Las unicas variables que predicen la TF son
fa talla al inicio de la didlisis, la duracién de la didlisis y la talla a la edad del
TxR. Sin cmbargo, se puede alcanzar una TF en rango nommal, adn
presentado una talla <-2DS  a la edad de} TxR, si se administra hGH
durante suficiente tiempo cn el periodo post-TxR.
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