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lNrAoouec'ON 

Mucho se ha escrito sobre el síndrome 
nef,óllco. su cuadro cl inlcO. Sus altora· 
cíones humorale s. " ,espuosta a los 
dist intos tipos de tratamie nto . su ana· 
(Omio patológica. procosos iomunolÓ1)i. 
coso etc ., pero las causas por las cuales 
pueden fal lecer estos niños son poco 
in-estigodu_ 

Po, tal mollvo. hemos considerado úUI 
Inve$t'g a, sobre los paciOnte s Que han 
te,mlnado r>O' fallecer. ya qu e consido· 
" .. "OS d~ gran in'~rés pediátrico la di
vulgac ión de algunas compllcacionos y 
"pos de evolución de estos enfermos. 

1,.,,,,0 P,,,. ,,'<><Io en .1 p,;".., C""II'"'' 
><,'á"," ,l. Ncf<o .... ' • . • ."".mbr. 11 ~I .) de 
1 ~" u H,b"". 

' "" ""'" d. nof'Q'<O\l" 
S..-v;';:"' ". on.,."",. P.to'Ó9ÓC • . 

Se re visan los paclon,es fallecidos en 
nuestrO hospits l en el periodo de tiem· 
po comprendido ent,e los años 1965 y 
t974. ambos Inclusive . En e sto pe ríodo 
de 10 años tenemos 10 fallecldo$ pOrta· 
dores de síndrome nefrÓt íco . y se revi
san sus historias clínicas pa" lIn,".a. 
la edad del comienzo de la en fe,medad. 
su evolución y respuesta 111 tratamiento , 
así como la causa dire<ot a de la mue"e y 
las contribuyen tes. que en defini tiva es 
.. 1 objetivo de este trabajo . 

En todos los ca~os se volVIeron a 
practicar nUovos co"es del riñon para 
reclasificarlos si fuera necessrio. para 
lo q uo se utilizó m lcrO$cOt> ia óptica coo 
las coloraciones d e ~ematodlna y eog l
na . PASo Mallory y plata me 'enamina. 



De los 10 fallecido l. 6 ptr[enecen al 
sexo feme ni no y 4 el mueulino y la 
aparición del cuadro nefrótico osciló en· 
1fe p3(:lentes cuy u edadu estaban 
comprendidas enlre 13 meses y 13 allos_ 
A la ",ovi""i. de U H-'>ana ptrtenec:en 
6 pac ientes. y'" la p<ovincla de Oliente 
(cuad", 11_ 

E" el cuadro 11 podemos apreciar 
Que de los 10 pa<:ientu .• 4 00 se les 
realizó biops ia renll pr.~I •. por lo QUe 
se clasificaron por eswdlo necrópsico, 
2 con glomeru loesclerosls lecal segmen. 
taria (casos 1 y 3) Y 2 con lesión minlma 
(enel 2 y 9)_ 

Al resto de los ~cientes se les había 
.ealilado una o .... s bioPSias "",.Ies 
.nllS de Su fallecimien to. 

Dos pacien tes !caIOS Nos, " y lO) se 
habían diagoostieado . por biopsia ren al. 
con lesiones de glome.uloeseleros is 
loel l segmenlaria . y en l. necropsia se 
detectó que habian evolucionado hac ia 
la glomerulonefr it is cróniu .vanlad~ . 

A un pacienll leno No $) se le rea· 
H,aron dos biopsl., con lesión mínima. 
y .1 bliecer por una caua. infe<:eiou. 
se le realizó la f>e<:ropsia. mediante la 
cual se encontraron lesiones de \llome
ruloescl~rosis focal segme-ntaria ~ los 
glomérulos yuxtamed~lares . 

El pacieme se~a l .do como el Caso 
No. 6. en 10$ dos estudio. [biopsia y 
nec ropsia) mOstró un. nelrop~ti8 mem
branosa . 

El paciente del calO No. 7 en 1, 
primera biOpsia moSlró .lteraciones mI' 
nlm.,; en la $e'ol'lnd. pr.clica<b eVOluti. 
varoenle se .. ooomro un. \llomeruloe •. 
clerosi. toca l segment.ri.: y en la 
necropsi. se hallaron lesiones de glome. 
rulonelr itis crónica avanzada. a los 1 
• lio, de l comi e n~o de su slndrome ne
¡rólieo. 

L. pacienl~ eat,lügJd' como el caso 
No. 8 mostró. en 101 60s estudios. e .... 
grOSlmiento de la memb<.n~ basal sin 

lO' 

prol if~ración ulula. , y en OIn9uOO "" 
lo. dos es tudiOS se pudo d~mostrar la 
presencia de e~ piculas . 

Est. pacien t~ pr~s~ntó un nefroblas
to= , los dos alios de evolución de l 
.¡ndrome nelrótico . y f 311~cló por '\lr'
""loe; I01I. como consecuellCi. del Ira
lam;~nto ei losljlico para e l tumOr mi

I¡goo y sin aclividad de l ,ind.ome 
nefrót ico. El estudio bióp.ieo ,e r .. lilÓ 
en la pieza quirú rgica al extirpar ~I tu· 
mor de Wilms. 

En el cuadro 111 podemos apreciar que 
OOS pacientes (casos Nos, 1 y 9) mu~· 
ren J)O' traslornos tromboemb6licos : el 
caso 1 con glomeruloeaclerosi. foca l 
.egmem. ria y resiste""i, • lo. es ta
.oidu: y el caso 9 con lesión mfnima y 
buen. respues" " la prednfsona [f igu
ra 1). 

LO$ p"clenles que correspoflden a los 
callOs Nos, 2. 3. S. 6 y 8 mue.en por 
causas Inleeclos&!: 4 de ellos de eliolo· 
gil b.eteriana y uno (cno 3) d~ etlologia 
vir~ 1 (f ig "r~s 2 y 3) 

lO' pacientes lcasos Nos , 4. 7 Y 10) 
que mue. en en insu llc lenc l. renal. ha· 
bían s ido diagnosticados previ.meMe. 
mediante l. biopsia .enal. como 9lomeru
loe$C'erolis focal segmenl"ia; y en dos 
"" ellos (casos Nos. 4 y 10) concomita· 
ban causas inlecciosas al 'allecer. en 
uno bacteriana y en olro mlcótlea (Ji
gura 41 . En estos pacientes In dl"isiS 
periloneales lograron prolongar la vida. 
pero mueren por causas inlecciofU so
bru~.didas . sUbi ta e inesptr"",mente 
despu's de una dialis is peri loneal. y al 
··tabicarse ·· et peritoneo y no poderse 
conllnuar dIalizando. respecl;van,ente 
(1"",,,/1 $). 

la. In' ecclones vira les ' y bac terianas ' 
I on temidas en el sínd rQme ne/rólieo . 

Lu Infecciones eran, antes de la ,"'o 
roción de los antibiót icos . l. cau .. mb 
frecuenle de mortalidad en el slndrome 
ne frolleo . y aunque los antibiót ico. han 
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CUADRO I 

fALLEC'1X'>S CON $'NOROMe NEfROTlCO 

HOSPITAL ··W'LLlAM SOLER ·· (,_,91<\ 

"C ~ .. Ed.d .\""",'.n." P,,,,,,,do,,,,'. 

\18941 , 
" meses Gualllánamo. Oriente 

202325 M , años Media Luna . O,lenl" 
61357 M , años Madanao. La H,,!)ana 

159660 M 13 años Arroyo Na,anjo. La Hab8"" 
217750 , , años Guantiinamo. Oriente 
230944 , 

" años Cabañas. La Habana 
127433 , 6 años 88ula. La Habana 
207854 , , años Punta B,ava. La Habana 
205709 , 

" meses Embil. La Habana 
234739 M " años Baracoa. Oriente 

CUADRO 11 

fAllEC,DOS CON S'NOROME NEFROTlCO 

IlOSPIlA l "WllllAM $OLEA ·· 1196~197" 

Glome-,uloescl"'OSiS focal S"!Imenlatia 

2 lesión mínima 

3 Glome,uloescI"roais local segmentaria 

4 Glomeruloesclerosis focal seg. 

, 
" 

n'enlada 

lesión mínima' 

Nef'opatia membranosa 

7 Lesión Minima' 

Glomerulue.clerosls focal seg· 
mentada' 

• N"f,opal;a membranosa'? 

Glomerulonefrilis crónica avan.ada 

Glome ruloesclerosis local se-gmentaria 

Ne/ropada membranosa 

Glomerulonefr;lís crónica avanzada 

Nelropatía memb,anosa·? 

9 Lesión mfnlma 

10 Glomeruloesclerosis focal seg· 
Glome,ulon .. f,ltf" cr6nlca avanzada 

" " ,~ .,c.c",,, , '""'" '" 
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Resistente 

Sensible 

Sensible 

Res istente 

Sensible 

Resislenle 

Resistente 

Sensible 

Sensible 

Resistente 

CUADRO 111 

fAlLWDOS CON SINDROM~ NEfR01ICO 

ffOSPIT .... L '"WILlIAM SOlER" (I!I6SI9?') 

C",", di, •• tI "" l. muert. 

Tromboembo lismo pu lmonar 

Sepsls por Klebsiella 
Enfermedad de inc lusión 

cltomegálica 

Insuficiencia renal crónica 

Absceso retroperitoneal 

Sl'ock séptico-,epticopiohernia 

Insufidencia renal crónica 
Sep,i. bacteriana 

lromboembolismo cerebral 

Insuficiencia renal crón ica 

e"", •• • "",fibuyoole, 

Varice la 
Pedlooltls Ilbrinopurulenta 

Peritonjti$librjnop~r\llenta 

Cistitis aguda 

Brooconeumonia abscedada 
Pericarditis ¡ibrinGf)Urulenta 
Pie lonelritis abscedada 

Congestión visceral 

Meningoencefaliti. purulenta 

Hi;>ertensión arterial 

AgranulociloSiS 
Tumor de Wilms 

Caquexia 
Daño cerebral grave • 
Adenitis abscedada intertráqueo 
branquial por aspergillus -
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tmn.lo"nado el p,onÓstico. quedan 10· 

d,via localizaciones temibles: la celulo
d""""i5 de la pared abdominal. del es· 
c'oto y lo. miemb,os. las pe'itonitis 
neu,,,ococ,cas y est.eptocóc icas y las io· 
lecciones de las vias .esplrato. las,· 

l. importancia de las Infecclone~ en 
""e5t,os 10 pacientes queda demOS1<ada 
.1 Súr l. causa directa de la muerte en 
S de e llos, (50", del t(Hal l. y además 
IlO r contr;b" ir al cuadro final de otros 3 
p3c"mle, (30 - . 1, bien de eliolog ia bac· 
ICr iana . vi,~1 o micótica _ 

A''',que c. necesario destaca. que la 
'C , " ,'~LJlica inmunodepresora coo este· 
.oídes o ciclolo~famida. utilizada en es
lOs p.cien tM despue~ del advenimien,o 
de los antibiÓticos , puede contribuí' a 
eSlc I,PO de c"mplicación, podemos se· 
nala' que las infecciones son la princi
pa l causa de mue,~e eo nueSI.OS pa· 
c,"" ,e,_ 

" .' " 
_ ~" U " ." .. " " .. 

los trastornos tro lllbucmoo l,cos . "". 
conl.ados po, p<ime,a ~e. po' Gootm"" 
en 1964 .' también ,e n'P. Mota n un se"o 
pe ligro en estos pa c¡en le~ , y Le. ;'", ~ 

colaborado,e,,' informan un caso po . ""~ 
extenU 1<on,b"SIS de I~$ 3rter i ~" I,u l, no 
nareS mlent.as .ecibia eSl p.<o ,dc5 y es 
pironolactona_ 

Kendall. L"I"mm" y DossClO, rea li ,,, 
_on pweba de coagulación. anteS y des· 
pués de instituir la t"rapia con"encio,,~ 1 

en 35 paCien'es n" m e micos con s ,n· 
drome ne/rÓtiCo. y "bse rva.o" ," v"I Gs 
elevados en e l p lasma de fib'¡nÓO¡¡ ~n{) 
factor V. combinado con VII y X Y VIII. 
"ombocit"$iS mode,ada y ge ne ración 
acelerada de t.omboplastina . p",ebas 
que tendieron a normaliza.se con la . e · 
,nisión clinica, 

Murker;es" relaciona e l l,omboembo· 
(ismo en sus pacientes a la administra
ción de esteroides: y $iegel' señala el 
lcomboembolismo cOmO complicación 
por 10$ e ste,oide$_ Calcsgno y Rubj()' 
no han observado nunCa "a$tOmO$ Irom· 
boembolicO$ en pac ientes no nef.óticos 
con lratamiento estero iden. por lO que 
conside'a" que cuarldo es,,,,, accidentes 
se presentan en el sind.ome nef.ót ico 
son una manifestación prOpia del sin_ 
dr"me y no de la corticotarapia: Kendall 
y colabor .. dores · demostea.on que este 
estad", llamado por e ll os de h ipercoa
gulabilidad . mejo ra con e l t ra lamieOIO. 

los dos pacienteS nues t,o s qu e p.e· 
sentaron complicaciones de es,e ti PO_ 
tono recibi6 esteroides. pe.o el Ot'O pa· 
Clen(e n" "$,aba .ecibiendo la dro ga a l 
p,esentar el cuadeo tromboe mbó lico, y 
aunque es'o no nos permi le hoce . ~on· 
clusione" detin ll iva s po. la c~ s"isti c. 
escasa. nos Incl ioa a pensa r en lo al l.
mado por Calcag()o y fllJbj(): 

la asociación de enle,medades ma
lignu y sindrom" $ nef,ó'icOS es ¡,e 
cuente motivo de informes en la lile'a
tU'/I m6<lica. $ob. e tod" I.s q ue s~ 

refle'en a su coinc idenc ia con en/e ,me 
dades malignas del s istema li nfát ico.' 
en(_e las que s~ destacan: la e nfe.m"· 
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dad de Hodgk in" ·"·' ·· " y t.,,,bien otr'S 
neoplnl"s cOn loca lizac ión primaria en 
atros órganos ." '" 

La asociación de nefrobl .stonl ~ y el 
sindrome nefrótico t8mbi ~ n se ha infor· 
mada." y en nuestros cnos encOntra· 
mas una paciente que presentó este t ipo 
dc tumor maligno a los dos ar,os de diag. 
n(>st ieado el sindrome nefrot ico . la cual 
falleció sin actividad del sindrome M· 
¡'ótico y como cons ecuencia del trata· 
nliento citostátiCO por" el tumor. 

A PlageT y Slulzm,m. " después de a,,~ . 

lizar varin posibilidades etiológicas del 
sindrome Ile frático uociado • enferme· 
dades de Hodgkin. les parece más verO· 
simil que est. asociación se exp lique 
por deducir que el tumor produce tlM 
$UStMci a que lesiona directamente la 
membra na basal o quizi s después de 
combinarse bajo la form a de un comple. 
jo MtigenO ant icuerpo. 

Kimb. d" seriala que las posibilidndcs 
parecen estar en que ambos tienen ,, " ~ 

e~Usd Cornun. o que el slndrom .. nefro· 
'ico surja cOmO una complicación de l. 
neoplasia . 

Estas pos ibi li dade. teóricas no San 
aplicadas en "ucstr~ paciente que pr .. · 
~entó primero el .indr<>me ne/r6tico y 
dos años desf">l"~s aparece la neoplasia. 
por lo que consideramos eSte hecho ca. 
"ual en un poclcntc can s indrome n .... 
f"jOco idiopát ico. 

El shock hipovolemlco ha sido con~i. 
<I~rado u intormúdo como complicaCión 
~cI si",lm",,, ncfrÓtico." pero en nues· 
tro paciente . el shock que presentó fu e 
"tribu ido a la se~sis que presentaba. 

S~bclllos q\lc ~Ig ""as variedades his· 
tológ icas del sindro",,, "e/rótieo tienen 
'''' carácter evolutivo. '" y a cualqUier 
~d"d pueden verse lesiones crónicas 
que su evolución cs hacia la Insuflclen· 
eia renal como lo dccnue5t<an Hoekslra 
y Mimelly . 

Hayslerl y colaboradores" infOrman 
,,,br~ un pa~ I ~ " \ c 01 <r"e se le desorrolló 

' ''''''-' 
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" ,, " glome",loesclerosis foe",1 e insufi· 
ciencia renal. y M~I~ Y Gordillo" se 
refieren al mal pronóstico de este tipo 
de lesión y Su evolución hacia la I"su· 
kie"ci~ re".I, Hym"nn y Surkholder" 
y V .. lo.~ y ~ol.bof~Ore$" también lo 
ha" .en.lado. 

Nuest ros 3 pacientes con insuficienci. 
renal crónica se les habia diagnostiC.do. 
por biops ia 'enal. glomeruloesclerosis 
foc.1 segmentada. lo que demuestra la 
evoh,cio" desfavorable de este hallazgo 
histol"'Jico. 

En la nefrOllllt,a membranosa también 
se h~ visto Su e"olució" hacia la Insufi· 
eie"ci" 'cn~1 y. sobre todo. su mal", res· 
l>ue$t~ a 10$ uleroides .. ·' 

Nuo.tro p~c¡e"te cOn "ef,opaló" memo 
h'MOS~ demostró lo planteado por 
f,"'i"g. Donwio r Holler.'· si f"'lIecer 
por una complicación séptica mie"tras 
'ecib ia tratamiento con ciclofosfamida 
po' fIO responde. a los eSterOides. 

Dc eSle análisis, y de nuestra expe· 
rienc ia en la evOlución de estos pacIen
tes - podemos resumir qlle un "ifío po •. 

SUMMARv 

tador de sindrome nelrótico puede 
evolucionar en distintas formas. J puede 
llegar hasta la mu"rte. por una de I.s 
",as que exponemos en el esquema que 
aparece en este trabajo. 

CONClUStOOlE;) , 
1. 10150·" de ¡lo lI]ortalidad en ,,1 sindro· 

me nefrótico. es debido a 'frI" causa 
infeCCiosa: son más freCllentes la. 
infecciosas bacterianas. ¡>ero ¡>ueden 
ser tambl~n "irales J micÓlicas. 

2. El 300/. de los fallecimientos OCUrren 
en pacientes que evolucionan hacia 
la i"suficiencia .enal. y qlle previa· 
mente se ¡es ha diagnosticado, me
oiante biopsia. IIna lesión de glome. 
rllloescfe.osls focal segmentaria. 

3. El 20·;0 de los pacientes que falle· 
cieron presentaron un tromboemoo. 
lismo que los llevó a la muerte. 

4 . En un paciente con sind.ome nefr6· 
!iCO pueden combina.se dos o más 
de estes causes pe.e condllcirlo a 
le mllerte, 

u"' .. ,. s. ~, 01. C""$e$ (JI d".rh ;~ " •• chUd ""lIh n~phtD'lc 'rOO'D"'~_ R.,. Cuto Ped oa'. t,,~_ 

" 

len chil ..... o -wi.h neplk-oHe .' ..... '0_ who ~;od ... ,""'<od. m,y pe' .,.,., 01 oh...-. o'ed 
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t~e •• ><1 ..... 01 ._ pe" .. , •. 
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